200
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Ostedlisis hereditaria carpiana
unilateral sin nefropatia
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RESUMEN

Se presentan dos pacientes con una patologia poco fre-
cuente: ostedlisis carpiana unilateral sin nefropatia ni asociada
con otras malformaciones, en una madre y su hija.

Se realiza una clasificacion de la entidad y descripcién del
cuadro clinico, radioldgico y de laboratorio.

Palabras clave: Ostedlisis carpiana, clasificacion, descrip-
cion.

INTRODUCCION

La acroostedlisis primaria es una afeccion rara,
de comienzo espontaneo y etiologia desconoci-
da.! La destrucciéon 6sea es progresiva durante
varios afos, desarrollandose parcial o completa
reabsorcion en un hueso previamente sano, dete-
niéndose el proceso en forma espontanea y sin
causa conocida; deja como secuela diferentes
grados de deformidad y discapacidad funcional.X®
El mecanismo patogénico es desconocido.>*?®

Las lesiones, a menudo, son descubiertas por
el desarrollo de problemas en la marcha o por
deformidades en la mufieca y en los dedos.**

La destrucciéon 6sea es gradual, comienza en
carpoy tarsoy se asocia con lesiones similares en
metacarpo y metatarso. La lisis 6sea compromete
los segmentos proximales.t26

Un curso generalmente asintomatico se ve inte-
rrumpido, frecuentemente, por episodios de artritis
gue simulan una artritis reumatoidea.”®

Algunas formas son parte de un sindrome
malformativo mas o menos complejo, cuya grave-
dad reside en la asociacion a lesiones neurosen-
soriales o nefropatia que conduce a insuficiencia
renal.3568 Presentamos una madre y su hija, con
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SUMMARY

We describe two cases (mother and daughter) of a rare
disease: unilateral hereditary carpal osteolysis without ne-
phropaty, not associated with other malformative entities.

We present a classification of the disease and a description
of the clinical course, laboratory and radiologic findings.
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acroostedlisis limitada al carpo, unilateral, sin afec-
tacion renal ni asociacion a otras malformaciones.

Historia clinica

Sexo femenino. 9 afios.

Consulté a los 3 afios de edad por presentar
tumefaccion en la mufieca izquierda, dolorosa al
movimiento, edema de la zona y rigidez matinal.
Laboratorio hematolégico normal, orina normal,
ESD: 14 mm, RCP ++, FR+, FAN y antiADN nega-
tivos. Radiografia: ostedlisis de los huesos del
carpo izquierdo. Peso y talla normales para la
edad. Desarrollo neurolégico normal.

Diagnéstico presuntivo: artritis reumatoidea ju-
venil.

Fue medicada con acido acetilsalicilico (AAS) y
férulas de reposo.

Concurrié nuevamente a la consulta 6 afios
después, con tumefaccion indolora e impotencia
funcional moderada de la mufieca izquierda, des-
viacién cubital leve, con flexion palmar ligera, se-
cundaria a luxacion palmar del tenddn del cubital
anterior, asociada a acortamiento del carpo (Foto-
grafia 1).

Movilidad pasiva de la mufieca disminuida en
extension (Fotografia 2) pero aumentada en flexion,
con desvio cubital, desvio radial nulo.

La movilidad activa en inclinacién radial y ex-
tensién era imposible. La fuerza de prensién esta-
ba levemente disminuida. El resto del examen
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articular era normal.

Los parametros de crecimiento continuaban
normales.

La radiografia mostr6 destruccion de los hue-
sos del carpo izquierdo con afectacion leve de la
base de los metacarpianosyy las epifisis distales de
ambos huesos del antebrazo (Fotografia 3). La
radiografia del tarso y del resto de las articulacio-
nes eran normales.

El laboratorio se mantuvo normal.

Ecografia renal normal.
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La deformacion mejoré con el uso de férulas de
reposo y se utilizé6 AAS para el dolor.

Historia clinica materna

La madre, de 42 afios, fue examinada a prop6-
sito del cuadro clinico de la hija, presentando
tumefaccion dolorosa de la mufieca izquierda, con
manifestaciones de examen fisico similares, tanto
en la movilidad activa como pasiva.

No referia antecedentes de traumatismos en la
zona nide cuadros infecciosos locales o sistémicos.
El laboratorio en sangre y
orinafue normal. EIFR, FAN
y antiADN fueron negativos.

La radiografia demostro
ostedlisis carpiana izquier-
da con desaparicion com-
pleta de la primera hilera del
carpo, afectando levemente
la hilera distal, conjuntamen-
te con las epifisis distales
del cubito y radio;
adelgazamiento con osteo-
porosis de los metacarpia-
nos (Fotografia 4). Tanto el
tarso como el resto de las
articulaciones fueron norma-
les.

Se indicaron férulas de
reposo que mejoraron la
sintomatologia y AAS para
calmar el dolor.

Se descarté por clinica,
laboratorio y radiologia el
compromiso de los otros

FoTtoGraFia 2: Disminucion en la extensién a la movilidad pasiva en la mufieca
izquierda.

miembros de la familia (pa-
dre y dos hermanos meno-
res).

DISCUSION

En esta observacion, la
ostedlisis primaria en ma-
dre e hija sugiere herencia
autosémica dominante, si
bien no se puede descartar
la herencialigada al X domi-
nante.

En 1969, Torg ensayoé
una clasificaciéon de las os-
tedlisisidiopaticas, dividién-
dolas en cuatro formas:
A)Osteolisis multicéntrica
idiopatica de transmision
recesiva, que afecta atodos
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los huesos largos. sién dominante, que afecta sélo a carpo y

B) Ostedlisis masiva de Gorhan, que afecta a tarso.
los huesos largosy se asocia a hemangioma- Esta rara enfermedad comienza con dolor y
tosis. edema de manos y pies alrededor de los 4 afios de
C) Ostedlisis esencial multifocal con nefropa- edad. Estos sintomas iniciales pueden asociarse a
tia. un traumatismo leve o a una enfermedad infeccio-
D) Ostedlisis idiopatica hereditaria con transmi- sainespecificaleve. Luego de un periodo de pocos

FotocraFia 3: Ostedlisis de los huesos del carpo izquierdo con afectacion leve de
la base de los metacarpianos y las epifisis distales de cubito y radio.

FotocraFia 4: Ostedlisis carpianaizquierda con desaparicion completade laprimera
hilera del carpo y afectacién leve de la hilera distal y de las epifisis distales del
cubito y radio, asi como adelgazamiento con osteoporosis de los metacarpianos.

afios aparece reabsorcién
parcial o completa de los
huesos afectados: carpo en
100% de los casos y tarso en
60%. Algunos pacientes tie-
nen, ademas, ostedlisis de
los metacarpianos y de las
epifisis distales del cubito,
radio y himero. Mucho me-
nos frecuente es el compro-
miso del metatarso, falan-
ges, tobillos, caderas y arti-
culaciones sacroiliacas.t*’

En nuestras dos pacien-
tes la afeccidn fue unilateral,
aunque la ostedlisis carpia-
na es generalmente simétri-
ca.’

Otros hallazgos clinicos
destacables son: pie cavo,
fascies triangular, microg-
natia, exoftalmos, escoliosis,
contracturas similares a las
de Dupuytren y campo-
dactilia; ninguna de estas ca-
racteristicas estaban pre-
sentes en esta familia.®®58

Desde la adolescencia a
la cuarta década de vida
aparecen acortamiento de
las areas afectadas, desvia-
cion cubital e inestabilidad
articular.*®

La enfermedad tiende a
estabilizarse alrededor de
los 35 afios de edad, aun-
gue se han reportado recu-
rrencias posteriores.?

La ostedlisis produce re-
sorcion 0sea lenta y progre-
siva; inicialmente se obser-
va erosion con bordes
escleréticos bien definidos
gue pueden presentar
fragmentacion, secuestro y
necrosis. Ocasionalmente
seve completa desaparicion
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de los huesos afectados. Se han sefialado otros
hallazgos radiolégicos como: hipertrofia de la cor-
teza y escoliosis toracica. La edad 6sea es nor-
ma|_1,3,7,9

Los estudios arteriograficos son normales,® al
igual que los biolégicos.*®

La patogenia es desconocida, pero se ha suge-
rido un defecto primario en el tejido cartilaginoso o
uno secundario como resultado de la proliferacion
primaria del tejido fibroso.?8

El prondstico es generalmente aceptable en la
forma autosdmica dominante, a diferencia de las
formas de ostedlisis con nefropatia, caracterizada
por esclerosis focal y segmentaria (mas en las
formas esporadicas que en las familiares) que
lleva a insuficiencia renal crénica.**®

El principal diagnostico diferencial debe plan-
tearse con la artritis reumatoidea. A diferencia de
ella, hay ausencia de signos clinicos y biologicos
de inflamacion, radiografia que demuestra un co-
mienzo enlos huesos del carpo y tarso con ostedlisis
que lleva a perder sus curvaturas, volviéndose
planos y angulares, presentando irregularidades
subcondrales que se diferencian de las erosiones
de la AR. El hueso puede desaparecer pero no hay
fusion.t?
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