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Se presenta el caso de una paciente con esclerodermia localizada inusualmente
extendida en el hemicuerpo izquierdo, con atrofia muscular y desarrollado de os-
teoporosis en dicho hemicuerpo. Nos ilustra esta condicion una posible dis-
funcién regional del mecanostato ¢seo, la cual determina el desarrollo de un

hueso osteoporoético, quizd secundario a la falta de estimulo generado por una

contraccién muscular efectiva.

We presented the aise of a female patient with localized scleroderma unusually extended
in left hemibody, with severe muscular atrophy and developed of osteoporosis in the left
side of the body. This condition show us a possible regional dysfunction of bony mecha-
nostat, with secondary developed of osteoporosis because a uneffective muscular strength.
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INTRODUCCION

El hueso es un tejido activo con perma-
nente actividad formativa y resortiva, con-
dicién que se conoce como recambio dseo
y debe realizarse de una forma balancea-
da, de modo que a pesar de existir una gran
actividad metabdlica el hueso permanece
con su integridad anatémica y estructu-
ral'. El recambio Gseo se efecttia con el fin
de remodelar el hueso para reparar micro-
dafios y adaptar la microarquitectura se-
gtn los cambios de las fuerzas biomeca-
nicas.

El predominio de alguna de las fases del
recambio ¢seo determina patologias Gseas
relacionadas con la funcién de soporte o
sostén. Si el balance es negativo se desa-
rrollan osteopatias con aumento de la fra-
gilidad 6sea como es el caso de la osteo-
porosis’.

El disefio arquitecténico que va adop-
tando el hueso a través del tiempo de-
pende de las cargas que se le han im-
puesto. El sensor de estas cargas parece
ser el osteocito con sus prolongaciones e
interconexiones intercelulares ubicadas
dentro de la matriz 6sea. La intensidad
de los estimulos es interpretada por los
osteoblastos y osteoclastos, que a través
de su funcién coordinada de recambio
6seo constante permite generar al final
del proceso, mas o menos rigidez. Se pre-
senta readecuacion estructural, cambian-
do la orientacién de las trabéculas, el gro-
sor de las mismas, o la reubicacién del
material 6se0’. Todo este mecanismo de re-
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cepcién y respuesta se conoce como fre-
canostato dseo.

El gjercicio fisico de moderado a intenso
incrementa la masa y la calidad 6seas, pero
su rendimiento disminuye con la edad por
el deterioro de las células sensoras o efec-
toras del mecanostato*. Los casos extremos
de inmovilidad o de ingravidez hace que se
pierda hasta la mitad de la masa 6sea en
pocas semanas. Se postula que el meca-
nismo para el desarrollo de estas formas
de osteoporosis tienen como base funda-
mental la falta de estimulo generado por la
contraccién muscular, y el adecuado fun-
cionamiento del mecanostato dseo.

Se describe el caso de una paciente con es-
clerodermia localizada en el hemicuerpo
izquierdo, con atrofia muscular marcada
y con desarrollo de osteoporosis en dicho
hemicuerpo, situaciéon que puede expli-
carse por una perturbacién regional del
mecanostato 6seo.

CASO CLINICO

Se trata de un paciente de 46 afnos que ha
presentado de forma progresiva desde hace
18 afios atrofia de piel y tejidos blandos
en hemicara izquierda, miembros superior
e inferior izquierdos, asi como un érea ex-
tensa del hemitronco izquierdo. Ha sufri-
do diversos problemas oftalmolégicos en
el ojo izquierdo como glaucoma, escleri-
tis, uveitis y queratitis. Como anteceden-
tes de importancia se encuentra el desa-
rrollo reciente de hipertensién arterial de
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tipo renovascular, por compromiso en flu-
jo de arteria renal derecha y presencia de
rifién atréfico de dicho lado. La paciente
no tiene hijos, presenta grado importan-
te de sedentarismo producido por sus li-
mitaciones fisicas. No fuma. Estd medi-
cada en la actualidad con D-penicilamina,
colchicina, inhibidores de la enzima de
conversion de la angiotensina (ECA) y cal-
cioantagonista. Hace 4 afios present6 frac-
turas patolégicas de tibia y peroné iz-
quierdos, que dejaron como secuela el
acortamiento de dicha extremidad.

En el examen fisico present6 PA: 140 85j
P: 72 ppm; atrofia hemifacial izquierda,
y hallazgos oftalmolégicos que consisten
en los diagndsticos ya anotados. La explo-
racién cardiopulmonar fue normal. En
miembro superior (fig. 1) e inferior
(fig. 2) izquierdos, asi como un drea ex-
tensa de hemitronco izquierdo presenta
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Fig. 1. Atrofia marcada de la mano izquierda. Piel con
atrofia y acentuacion de la visualizacion de vasos venosos en
paciente con esclerodermia loaalizada.
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Fig. 2. Atrdfia marada de pierna y pie izquierdos en paciente
con esclerodermia localizada.

gran atrofia de piel con adelgazamiento
severo y presencia de dilataciones vascu-
lares. La atrofia compromete tejido graso
y muscular subyacente que denota un adel-
gazamiento muy importante de dichas ex-
tremidades. Existe acortamiento de miem-
bro inferior izquierdo.

Se realizan las siguientes pruebas comple-
mentarias: cuadro hemético normal, prue-
ba de funcién renal y hepaticas normales.
ANA, ENA, anti SCL 70 negativos. Los
estudios radioldgicos demuestran osteo-
porosis localizada en extremidades supe-
rior e inferior izquierdas, con gran atrofia
de tejidos blandos (fig. 3). La gammagra-
fia 6sea muestra disminucién de captacién
del radiofdrmaco en hemicuerpo izquier-
do (fig. 4). Se realizaron densitometrias
6seas con DEX A en cuellos femorales, de-
mostrandose una densidad mineral 6sea
de 0,745 g/m? en lado derecho, lo que
equivale a un T-score de —1,35 y un Z-soo-
rede-1,44 DE, y 0,629 g/tm?” en lado iz-
quierdo, lo que equivale a un T-score de

Fig. 3. Radiografia de antebrazos comparativos donde se
aprecia disminucion de la densidad dsea en lado izquierdo
con disminucién del grosor de los huesos y atrofia de los teji-
dos blandos del mismo lado.

-2,5 yun Z-sworede -2,7 DE (fig. 5). Cal-
cio sérico: 8,6 mg/l, fésforo sérico: 3,9
mg/dl, calcio en orina de 24 horas 180
mg, fosfatasa alcalina 6seo especifica: 24,3
U/ (N:11,6 - 29,6), osteocalcina: 4,3 ng £c
(N: 3,1-13,7), deoxipiridinolina: 22,5
nmol /1, hidroxiprolina en orina de 24 ho-
ras: 7 mg (N: 7-43). Estos hallazgos son
consistentes con osteoporosis de recambio
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6seo normal o bajo. El diagnéstico de es-
clerodermia fue confirmado por biopsia.
Por la distribucién y caracteristicas clini-
cas, se concluye que se trata de una forma
de esclerodermia localizada extendida, que
afecta el hemicuerpo izquierdo.

DISCUSION

Con los conceptos actuales que se tienen
sobre la microarquitectura del hueso y su
importancia en la resistencia a la defor-
macién, el concepto de masa 6sea como
Unica responsable de la calidad del hueso
ha cambiado, y se empieza a dar impor-
tancia a la forma en que el hueso a través
de diversos estimulos ha condicionado su
estructura para ser més eficiente. Una mo-
dificacién adecuada del trabeculado 6seo

puede aumentar la capacidad de resistir
mejor las fuerzas mecanicas que se le im-
ponen. Este ha sido un mecanismo muy
eficiente adoptado por la evolucién de los
animales’.

Fig. 4. Gammagrafia dsea donde se hace evidente la atrofia de hemicuerpo izquierdo con disminucion en aaptacion de radio-
fdrmaco en estructuras dseas de hemicuerpo izquierdo. Apréciese ademds la atrofia renal derecha.
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Fig. 5. Comparacion de la densidad mineral dsea obtenida por DEXA, en los cuellos femorales derecho e izquierdo.

Los estudios que se han derivado del con-
cepto del mecanostato ¢seo han llevado a
comprender mejor la regulacién mecanica
de la eficiencia estructural 6sea, las dis-
tintas formas en que se perturba su accién
y las derivaciones clinico-terapéuticas de
esta forma de interpretar la biologfa ésea
a partir del concepto de calidad 6sea.

Se han descrito diversas perturbaciones del
mecanostato 6seo como son las derivadas de
defectos hereditarios como la osteogéne-
sis imperfecta, las displasias 6seas o la os-
teoesclerosis, las alteraciones de tipo me-
cénico, como son la inmovilidad y el estado
de falta de gravedad. El sedentarismo es
un determinante importante de osteoporosis,
dado que el mecanostato 6seo tiene falta
de estimulo en relacién con una pobre ac-
tividad muscular, por lo tanto sus sefiales
a las células de remodelado es de carécter
inhibitorio generdndose una estructura
6sea mas fragil. La disminucién de la masa
muscular estd en directa proporcién a la
disminucién de la calidad 6sea®. Desde el
punto de vista endocrinometabdlico, el
mecanostato es obligado a trabajar para
corregir anomalias del calcio, laPTH yla
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vitamina D, como son los efectos de tipo
catabdlicos derivados de la ooforectomia,
o de tipo antianabélico derivado del uso
de glucocorticoides’.

Como se pudo apreciar, la actividad mus-
cular participa bastante en la generacién
de estimulos formadores de hueso. Basa-
dos en la premisa del doctor J osé Luis Fe-
rretti: «los huesos son lo que los musculos
regionales quieren»®, base para compren-
der la teorfa sobre el desarrollo de la oste-
oporosis y las perturbaciones del meca-
nostato 6seo, presentamos el caso clinico
que nos ocupa para ilustrar una situacién
de atrofia de varios grupos musculares oca-
sionada por esclerodermia localizado de
manera muy extendida, y que secundaria-
mente ha ocasionado una severa osteopo-
rosis regional, en el momento complica-
da con el desarrollo de fracturas patoldgicas.
Las alteraciones regionales en los huesos
subyacentes a esclerodermia localizada han
sido descritas®, pero no una forma de en-
fermedad tan extendida.

Con la presentacién del presente caso cli-
nico queremos informar de una forma rara
de esclerodermia localizada en un hemi-
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cuerpo que ha generado una forma de os-
teoporosis que sugerimos llamar hemios-
teoporosis. La terapéutica propuesta por
nuestro grupo en este caso se basé en ad-
ministrar al inicio carbonato de calcio 1,2
g, calcitriol 0,5 g y alendronato 10 mg,
al dia, ademads de plan de terapia fisica y de
rutina diaria de ejercicio. Posiblemente en
el futuro podria plantearse el uso de hor-
mona paratiroidea como osteoformador.
Consideramos ademas que modelos como
éste pueden servir para estudios posterio-
res de la accién regional del musculo sobre
el mecanostato 6seo, y dilucidar la im-
portancia de estos mecanismos en la gé-
nesis de la osteoporosis. Serd de mucha im-
portancia la implementacién de pruebas
que nos ayuden a medir mejor la activi-
dad del osteocito, ademas de la relacién
misculo y hueso a nivel regional, como es
la tomografia computarizada cuantita-
tiva.
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