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Las acro-ostedlisis son un proceso de resorcion 6sea y se clasifican en primarias
y secundarias. La etiopatogénesis de la acro-osteolisis primaria es desconocida,
presenta un grupo de manifestaciones clinicas heterogéneas asociadas, la consi-
deramos como un sindrome con mdltiples expresiones clinicas, y por ello debemos
considerarla como una enfermedad multifactorial y poligénica. Presentamos un
caso de una mujer con acro-osteélisis primaria y poliartritis simétrica similar a

artritis reumatoidea.

PALABRAS CLAVE: acro-ostedlisis, resorcion dsea.

The acro-osteolysis are a condition of bone resorption and are classified in primary and
secondary. The etiopathogenesis of the primary acro-osteolysis is unknown. It presents a
group of associated heterogeneous clinical manifestations. We consider it as a syndrome
with multiple dinical expression, thus we should consider it as a multifactorial and
polygenic disease. We present a aase of a woman with primary acro-osteolysis and sym-
metric polyarthritis similar to rheumatoid arthritis.
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Las acro-ostedlisis primarias son una pa-
tologia rara, no obstante en los dltimos
15 afios el conocimiento de esta enferme-
dad se reconoce mas. La acro-ostedlisis se
define como un proceso de resorcién ésea
lenta y progresiva, que puede involucrar
a cualquier hueso del organismo y se pre-
senta en una gran variedad de condicio-
nes patoldgicas. Se clasifican en primarias
y secundarias a una serie de patologias
como la esclerosis sistémica progresiva, el
sindrome Erasmus, al fenémeno de Ray-
naud y a la utilizacién de cloruro de po-
livinilo'?. El interés de nuestro grupo es
el estudio de las acro-ostedlisis primarias,
aunque su etiopatogénesis es desconoci-
da, es muy amplia la gama de manifesta-
ciones en la que se expresa, especialmen-
te asociada a enfermedades de tipo genético,
compromiso cutaneo, enfermedades me-
tabolicas 6seas, glomerulonefritis, insufi-
ciencia renal, baja estatura, displasia man-
dibulo-acral y a una serie de sindromes
en donde se combinan alteraciones cuté-
neas, compromiso vascular como en los
sindromes de Satoyoshi, en el sindrome
de Papillén-Lefevre, de Hadju-Cheney, de
Kid, de Thenevard, por mencionar algu-
nos. Esto ha traido como consecuencia que
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la enfermedad se describa como casos ais-
lados.

Queremos llamar la atencién en el sentido
de que la acro-ostedlisis es un sindrome
con multiples manifestaciones clinicas, de-
bido a que esta enfermedad puede ser de ori-
gen multifactorial y poligénico*'s.
Presentamos un nuevo caso en una pacien-
te de 40 afos que desde los 6 afnos ha notado
que tiene las manos y los pies pequefios y en
los tltimos 3 afios presenta un cuadro cli-
nico caracterizado por una poliartritis si-
métrica similar a una artritis reumatoidea.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 41 afios, que refiere haber pre-
sentado a la edad de 6 afios dolor en arti-
culaciones de mufiecas y pies, se le admi-
nistran medicamentos (no recuerda nombre)
y cede la sintomatologia. Durante su in-
fancia refiere desarrollo normal, excepto
por tamano pequefio de manos y pies. Hace
3 afios presenta cuadro de artritis en mu-
fiecas y codos, dolor lumbar, edema de to-
billos con limitacién severa para la mar-
cha, rigidez matinal mayor de 3 horas. Es
valorada por Reumatologia y luego por
Medicina Interna. Con diagnéstico de ar-
tritis reumatoidea comienza tratamiento
con metotrexate, cloroquina y predniso-
na, con lo cual presenta caida del cabello,
aumento de peso y a los 9 meses cuadro
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de alucinaciones con hiperprosexia (no sabe
con qué medicamento desarroll6 los sin-
tomas), los cuales se resolvieron al sus-
pender todos los medicamentos.

Durante estos 3 afios ha presentado ar-
tralgias simétricas en mufiecas, tobillos,
dolor lumbar y periodos muy ocasionales
de edema en rodillas y cara anterior de las
manos. Hace 20 dias, después de exposicién
solar presento eritema malar y periocular
intenso, con artritis de muriecas, interfa-
langicas proximales, rodillas, cuello de pie,
rigidez matinal durante 3 horas en una
ocasion y persistencia del cuadro inflama-
torio articular sin rigidez matinal hasta el
momento. Después de 15 dias con pred-
nisona iniciada en la Clinica Carlos Lleras
y presentacion de talalgia se resuelve el
eritema facial y mejora el dolor.

ANTECEDENTES POSITIVOS

G3P2A1 (inducido), ciclos 30 X 3, plani-
ficacién inicial con anticonceptivos orales,
después dispositivo intrauterino (DIU),
hace 2 afios sin planificacién.
Enfermedad inflamatoria pélvica con la-
paroscopia hace 6 meses.

Cuadro de cefalea intensa estudiada con
resonancia magnética nuclear (RMN) de
1 mes de duracién, hace 2 meses con to-
mograffa axial computarizada (TAC) y
RMN normales.
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En los antecedentes familiares la madre
tuvo artritis reumatoidea (AR) y «alveo-
litis».

Revision de érganos y sistemas (positivo):
cambios de la conformacién de las ufias
desde la infancia. Caida del cabello desde
hace 3 afnos. Dolor costocondral bilateral
hace 8 dias. Fotosensibilidad y eritema
malar descritos hace 20 dias. Cefalea in-
tensa frontal con fosfenos hace 2 meses que
ha disminudo de intensidad.

EXAMEN FiSICO

Fascies ligeramente abotagada, 4reas de
alopecia lineal, sin tlceras orales, ni te-
langiectasias y exoftalmos insinuado. La
frecuencia cardiaca es de 80 por minuto;
la presién arterial de 120 /70 mmHg.

El examen cardiopulmonar (C/P) y el de
abdomen no presentan alteracion.

En extremidades presenta las manos con
dedos pequefios respecto al tamarfio total
de la mano, con cambios en lecho ungue-
al, hiperqueratosis y coloracién gris con
areas lineales verdosas, punteado escaso en
pulpejos con la piel indurada alli, sin Ray-
naud y pulsos adecuados.

Pies de tamarfio pequefio, con dedos muy
pequefios y cambios similares a los de las
ufias de las manos (figs. 1 y 2).

Dolor en todos los arcos de movimiento: co-
dos, hombros, rodillas sin sinovitis activa
en ningtn grupo articular, dolor sacroi-
liaco derecho leve. Talalgia a la palpacién
bilateral.

Laboratorio: cuadro hemético (CH), velo-
cidad de sedimentacién globular (VSG):
normal y proteina C reactiva (PCR) nega-
tivas, factor reumatoideo (FR) negativo.
En la radiografia de manos, pies, huesos
largos, craneo y pelvis se aprecia impor-
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Fig. 2. Pies con dedos de pequerio tamario y cambios asocia-
dos en la piel.

tante ostedlisis de todas las falanges ter-
minales tanto de manos como de pies, re-
absorcion de los penachos, no se aprecia
ostedlisis en otros huesos, ni otras alte-
raciones al igual que en craneo y pelvis
(fig. 3).

Con estos hallazgos consideramos que la
paciente cursa con cuadro de acro-osted-
lisis desde la infancia, con cuadro infla-
matorio articular sobre agregado de co-
mienzo mas reciente, con aparente
antecedente de psicosis por esteroides. Se
propone bajar dosis de prednisona ya ini-
ciada y comenzar estudios para el meta-
bolismo éseo y mineral, gammagrafia sea,
anas y enas pendientes, estudio de morfo-
logia de huesos de craneo, térax, cara y co-
lumna.

DISCUSION

La acro-ostedlisis primaria o resorcién es-
ponténea del hueso fue resefiada por primera
vez en la literatura médica por Jackson en
1838 en un caso que presento la dilucion
del htimero'?. En una publicacién que re-
alizamos en la revista REEMO en 1994
en la cual publicamos una nueva varian-

Fig. 3. Importante ostedlisis de todas las falanges de las manos.
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te, informamos que existian en la litera-
tura médica unos 70 casos similares con
denominaciones diversas como: ostedlisis
masiva, sindrome del hueso fantasma o el
sindrome de Gorham-Stout'?. En los tl-
timos 50 afios son multiples las descrip-
ciones de sindromes osteoliticos tanto
primarios generalmente de caracter here-
do-familiar'?* como secundarios a patolo-
gias, tales como enfermedades del tejido
conjuntivo'?, metabdlicas 6seas'”, por
almacenamiento'”, infecciosas'?, neopla-
sicas o toxicas'” y asociada a artritis pso-
ridsica, entre otros!”.

Se describen ostedlisis carpo-tarsal, con
herencia dominante y recesivas como las
formas descritas por Winchester y cola-
boradores" y la polidistrofia pseudo-Hur-
ler**.

Dada la gran diversidad de sindromes y
de entidades asociadas a cambios osteoli-
ticos, se han realizado varios intentos de
clasificacién como los de Mckusick y
Scott®, Gilula y colaboradores®!, Edeiken
y Hodes?, Resnick- Niwayama®, Torg*,
Tyler” y Elias®, pero ninguna de éstas per-
mite una claridad conceptual. Otras difi-
cultades que se han tenido son precisa-
mente que no se conocen los mecanismos
patogénicos y no se tiene un tratamiento
adecuado. El caso que presentamos nos
permitié analizar a nuestros pacientes con
acro-ostedlisis primaria y revisar la litera-
tura médica nueva publicada. Nos llamé la
atencién que nuestros pacientes con acro-
ostedlisis primaria, seis en total, tenfan
una serie de caracteristicas comunes, eran
de origen mestizo, talla baja, tres se ini-
ciaron entre los 4 a 6 afios de edad y los
otros tres a los 30 afios, tres simulaban una
artritis reumatoidea poliarticular, manos
y pies pequenos, una piel delgada y rugo-
sa, acropaquia en las manos en tres pa-
cientes y en dos alteraciones de la mode-
lacién del maxilar inferior. Sélo en dos
pacientes encontramos una mononeuro-
patia multiple sensitivo motora, con dafio
axonal y mielinico'?. Al revisar la litera-
tura de los tltimos 15 afios encontramos un
componente heredo-familiar que puede ser
autosémico dominante o recesivo como se
describe en el sindrome de Hadju-Che-
ney’*263! en el sindrome de KID (quera-
titis, ictiosis y sordera) asociado a acro-os-
tedlisis y artropatia de Jaccoud® la
acro-osteopatia tlcero-mutilante de The-
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nevard®*?, la acro-ostedlisis asociada al sin-
drome de Down'!, las artro-dento osteo-
displasias con acro-ostedlisis'?, la forma
multicéntrica idiopatica con acro-oste6li-
sis*>*3, las displasias mandibulares con
atrofia cuténea y acro-ostedlisis'®**, la acro-
osteolisis familiar de Denny-Brown®, la
acropaquia de los pies tdlcero mutilante
del tipo no familiar'’, las acro-ostedlisis
asociadas a displasias esqueléticas con os-
teoesclerosis como en la picnodisostosis,
en algunos casos paquidermoperiostosis
con acro-ostedlisis®®-3®, la asociacion de
acro-ostedlisis con glomerulonefritis e in-
suficiencia renal®*?°#!, 1a asociacion de
acro-ostedlisis con defectos del coldgeno
especialmente en el sindrome de Ehlers-
Danlos tipo IV*, y la asociacion con pro-
blemas vasculares y sindromes raros en la
literatura como el sindrome de Satoyos-
hi*, enfermedad rara caracterizada por es-
pasmos musculares progresivos, alopecia,
diarrea, lesiones de tipo metafisiarias ¢se-
as, deslizamiento epifisiario, acro-ostedli-
sis, fragmentaciones tendinosas y osteoar-
tritis prematura*. La asociacién del
sindrome Papillén- Lefevre® que se carac-
teriza por hiperqueratosis palmoplantar,
periodontitis juvenil y pérdida precoz de
la dentadura. Finalmente muchos de es-
tos pacientes se asocian a alteraciones cu-
téneas ***¢; neurolégicas®*’* y articula-
res. Creemos que definitivamente clasificar
un grupo de manifestaciones clinicas he-
terogéneas asociadas a la acro-ostedlisis
primaria es imposible y que la acro-oste-
dlisis primaria la consideramos como un
sindrome con multiples expresiones clini-
cas, por ello la debemos considerar como
una enfermedad multifactorial y poligé-
nica y posiblemente la patogénesis de las
alteraciones Oseas esté relacionada con ge-
nes que estdn relacionados con mecanis-
mos de control neurodistréficos y que debe
existir un factor precipitante ambiental®.
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