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Casos CLiNICOS

Osteoartropatia hipertrofica primaria y queratodermia

palmoplantar: a propésito de un caso

Juan Maturana', Paulina Fuentes?, Antonio Guglielmetti®

RESUMEN

La acropaquia es un trastorno que puede presentarse en forma
aislada o formar parte del sindrome de osteoartropatia hiper-
trofica, entidad caracterizada por periostosis, dolor articular y
acropaquia.

Cuando este sindrome es causado por una mutacién genética
especifica, se denomina osteoartropatia hipertrofica primaria.

Este raro desorden hereditario se asocia, ademas, a alteracio-
nes dermatologicas tipicas, como hiperseborrea, acné, engro-
samiento de pliegues faciales, entre otras. Una asociacion rara
vez descrita es la queratodermia palmoplantar.

Se presenta el caso de una mujer de 46 aflos con ostcoartro-
patia hipertrofica primaria asociada a queratodermia palmo-
plantar que asisti6 a la unidad de dermatologia del Hospital
Gustavo Fricke, Vina del Mar, Chile.

Palabras claves: queratodermia palmoplantar; osteoartro-
patia hipertrofica primaria; acropaquia; periostosis.

SUMMARY

Clubbing is a disorder that can be an isolated finding or be
part of the hypertrophic osteoarthropathy syndrome, an
entity characterized by periostosis, joint pain and clubbing
When this syndrome is caused by a specific genetic mutation,
it is called primary hypertrophic osteoarthropathy. This rare
hereditary disorder is also associated with typical derma-
tological findings, such as hyperseborrhea, acne and facial
feature coarsening. An association rarely described is palmo-
plantar keratoderma. We present the case of a 46-year-old
woman with primary hypertrophic osteoarthropathy and
palmoplantar keratoderma who came to the dermatology
unit of Gustavo Fricke Hospital, Vifia del Mar, Chile.

Key words: palmoplantar keratoderma; primary hypertro-
phic osteoarthropathy; clubbing; periostosis.

a primera descripcion de acropaquia fue hecha

alrededor del 400 A.C. por Hipocrates, sin em-

bargo, su diagnostico, fisiopatologia y relevan-
cia clinica es atn controversial.'

Existen multiples causas de acropaquia, las que pue-
den clasificarse dependiendo de si su afectaciéon unila-
teral o bilateral (Tabla 1).!

Cuando la acropaquia bilateral se asocia a dolor arti-
cular de grandes articulaciones, periostosis de huesos
tubulares, derrame articular y paquidermia en distin-
tos grados se constituye el sindrome de osteoartropatia
hipertrofica.??
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Dicho sindrome puede ser causado por las mismas
alteraciones que causan la acropaquia, pues, proba-
blemente, constituye una forma evolutiva de ésta;* sin
embargo, se ve mas frecuentemente en cancer pulmo-
nar, infecciones pulmonares, fibrosis quistica y shunts
cardiacos de derecha a izquierda®.

Cuando la causa subyacente a dichos trastornos es
una alteraciéon genética especifica, el trastorno se de-
nomina osteoartropatia hipertréfica primaria o paqui-
dermoperiostosis, entidad similar en la clinica, pero
con mayor afectacién dermatologica.’
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Tabla 1. Enfermedades asociadas a acropaquia

Presentacion Causa

Unilateral Hemiplejia
Lesiones vasculares

Bilateral Origen neoplasico

e Carcinomas broncogénicos
* Tumores pleurales

¢ Linfomas

Origen pulmonar
* Fibrosis quistica
* Asbestosis
* Neumonitis por hipersensibilidad

* Enfermedad pulmonar intersticial

Origen cardiaco

* Cardiopatias cianéticas

Origen gastrointestinal
¢ Enfermedades inflamatorias intestinales

* Hepatopatias cronicas

Origen infeccioso
* Tuberculosis
¢ Infecciéon por VIH
* Endocarditis infecciosa

¢ Infecciones parasitarias cronicas

Origen endocrino

¢ Enfermedad tiroidea

Origen multisistémico
* Lupus eritematoso sistémico
* Sindrome CINCA
* Sindrome POEMS

La osteoartropatia hipertréfica primaria (OAHP) se
reconoce por acropaquia bilateral, alteraciones mor-
fologicas, como rasgos faciales toscos y “piernas de
elefante” y alteraciones dermatolégicas como engro-
samiento facial con pliegues marcados, hiperhidrosis,
hiperseborrea, acné y cutis verticis gyrata.*’

Caso CLiNICO

Paciente sexo femenino de 46 afnos, acudié a la con-

Figura 1
Acropaquia de dedos de manos.

Figura 1b.
Acropaquia de dedos de pies. Pueden observarse las llamadas
“piernas de elefante”, tipicamente descritas en este cuadro.

sulta dermatologica derivada desde el servicio de ur-
gencia.

Dentro de sus antecedentes se destaca artritis reuma-
toide no confirmada, sin tratamiento modificador de
enfermedad; sin otros antecedentes morbidos asocia-

dos.

Al examen fisico se presentd acropaquia bilateral de
dedos de manos y pies con engrosamiento articular de
muiecas y tobillos, queratodermia palmoplantar focal
en zonas de presion, acné, hiperseborrea, hiperplasias



sebaceas multiples y engrosamiento de piel facial con
rasgos toscos (Figuras la, 1b, 2, 3).

La paciente presentaba controles previos por reuma-
tologia por acropaquia y artralgias. Examenes solicita-
dos en dichos controles muestran perfil reumatologico
basico normal (FR, ANA, ENA), ecocardiograma y

radiografia de térax, ambos sin alteraciones.

La paciente refiri6 presentar acropaquia y queratoder-
mia palmoplantar desde la ninez y al interrogatorio
dirigido manifesté mismas alteraciones en padre y tres
de sus seis hermanos (Figura 4).

Con dichos elementos clinicos se configura el diagnos-
tico de osteoartropatia hipertrofica primaria.

DI1ScUSION

La osteoartropatia hipertréfica primaria (OAHP) es
un trastorno hereditario infrecuente causado por al-
teraciones genéticas que provocan aumento en la con-
centracion de prostaglandina E2, lo que conlleva un
crecimiento 6seo y glandular (tanto sebaceo como su-
doriparo) excesivo.**

Estas alteraciones se expresan en acropaquia, periosto-
sis y alteraciones dermatologicas como engrosamiento
facial, acné, hiperseborrea e hiperhidrosis.*?

Se han presentado en la literatura pocos casos de la
asociacion entre acropaquia idiopdtica y queratoder-
mia palmoplantar, reconociéndose a la OAHP como
una causa posible.*

Otras casos descritos de dicha asociacién se han pre-
sentado con el sindrome de Fischer, sindrome de Bu-
reau-Barriere-Thomas, queratodermia palmoplantar
de Vérner y sindrome de Volavsek, las que suelen pre-
sentar otras alteraciones como onicogrifosis, hipotri-
cosis, siringomielia, entre otras,* las que no presenta el
caso aqui expuesto.

La OAHP tipicamente se presenta con herencia auto-
somica dominante con penetrancia variable,” tal como
en el caso presentado. Una patologia que corresponde
descartar por la presentaciéon autosémica dominan-
te de queratodermia palmoplantar es el sindrome de
Howel-Evans, el que se asocia a cancer de esoéfago.

Ya que no se evidenciaron hallazgos sugerentes de nin-
guna de estas enfermedades en la paciente, se podria
asociar la queratodermia palmoplantar a la paquider-
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Figura 2
Engrosamiento cutanco de pliegues frontales y nasogenianos. En-
sanchamiento de base nasal.

Figura 3
Queratodermia plantar focal en sitios de apoyo, no transgresiva.
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Figura 4
Esquema genealégico de afectacion. En color rojo los afectados y
en doble halo paciente indice.
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mia causada tipicamente en la OAHP, a pesar de que
la asociacion es infrecuente.

Es importante considerar que el enfrentamiento frente
al hallazgo de acropaquia bilateral debe ir enfocado
al descarte de patologias secundarias, principalmente
neoplasias ocultas. La presencia de artralgias o dolor
6seo es orientadora a osteoartropatia hipertrofica, ya
sea de causa primaria cuando existen antecedentes fa-
miliares o de causa secundaria cuando no los hay.'

Cuando se presenta acropaquia bilateral asintomatica,
se deben buscar indicios en la anamnesis y examen fi-
sico de patologias subyacentes para orientar el estudio
imagenologico, serologico, hormonal o bioquimico,
segun corresponda.’

Si el examen clinico no aporta informacion, se solicita
una radiografia de térax de screening, con el fin de
derivar oportunamente si se presentan hallazgos suge-
rentes de patologia pulmonar.'

CONCLUSION

Es importante poder reconocer la acropaquia como
una entidad en la que pueden subyacer una serie de
patologias, especial mencion tienen las neoplasias y
cardiopatias cianoéticas.

Es por esta razon, que la OAHP es una entidad de
descarte, sobre todo cuando no se asocia a herencia
familiar.
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