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U n caso de paquidermo -periostosis

F. MONZONIS

RESUMEN

Se presenta un caso de hiperperiostosis pura en un enfermo con lnás de 40
años de evolución del proceso, exponiendo la escaSa sintomatologia subjetiva
y ctnica en contraste con la expresividad de la radiograf:a. Se hace el diag­
nóstico diferencial con las osteoartropaLas hipertrofian tes (Pierre Marie), de la
enfermedad de Engelmann, de las periostosis néumicas y de las paquidermo­
hiperiostosis.

Descriptores: Hiperperiostosis congénitas.

SUMMARY

A case 01 hyperperiostosis in a patient with over twenty years 01 the process
is reported. The scarce symptomatology and cUnical signs contrast with toe
expresive radiographic picture. A differential diagnosis with the hypertrophic
osteoarthropathy, the Engelman's disease and the pneumic periostosis is made.

Key words: Congenital hyperostosis.

Un enfermo de 59 años que acude por
una gonalgia, atribuida a un trauma an­
terior, nos da la oportunidad de presentar
un caso poco frecuente de periostosis muy
evolucionado, de más de cuarenta años,
desde los 16-18 años de edad.

Conviene recordar que esta afección se
la cataloga dentro de un capítulo todavía
no bien definido y que hasta hace poco
se la describía dentro del apartado de las
artropatías néumicas; otras veces como un
síndrome que, por reuni1r lesiones hiper­
trofiantes de la piel a las periósticas han
sido descritas bajo la denominación de
paquidermia plicaturada con paquiperios­
tosis de las extremidades.

Posiblemente su bibliografía comience
con un caso presentado por TOURNIER en

1891 Y que describe bajo el expresivo tí­
tulo de enfermedad hipertrofiante singular:
Lesionles elefantiásicas de las partes blan­
das y del esqueleto. Poco antes la memoria
original de Pierre-Marie sobre «Osteo­
artropatía hipertrofiante» aportaba varios
casos con lesiones paquidérmicas especial­
mente localizadas en manos y pies a las
que se sumaban fenómenos de hiperperios­
tosis. Hay que suponer que se refería al
mismo tipo de lesiones.

La frecuencia con que estos enfermos
asocian las lesiones periósticas a las lesio­
nes de piel localizadas en región frontal,
manos y pies los hace entrar en el campo
de estudio de la Dermatología y su primer
intento de clasificación aparece en 1935 en
un estudio de TOURAINE, SOLENTE y COLE;
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estos autores reúnen y comentan los pocos
casos publicados hasta entonces y los se­
paran ya claramente de las artropalía3
néumicas de Pierre-Marie. Aunque dedican
5U atención preferente al aspecto derma­
tológico no descuidan su sintomatología
ósea, incluso hacen una clara dif.erencia­
ción con los enfermos que presentan úni­
camente síntomas de hipero~to3Ís y ausen­
cia de afección dérmica. Véa,e en la fig. 1
las fotografías de dos enfermos presenta­
dos en el trabajo de TOURAINE -SOLENTE­
GOLE, del cual las reproducimos, que ex­
plican sobradamente su estudio dentro del
campo de la Dermatología.

Otro sintoma que rara vez falla en es­
~os enfermos son los dedos hipocráticos

que hacen pensar en una etiología néumica
y que hacen que muchos de estos casos
de hiperostosis puras vayan incluidos den­
tro del capítulo de las «Osteoartropatías
néumicas)) cuya periostosis tiene su origen
en afecciones pulmonares crónicas (dilata­
ciones bronquiales, procesos pleurales, tu·
morales, etc.) o trastornos cardiovascula·
res que provocan dificultades en el inter·
cambio gaseoso hemático (sobre todo car­
diopatías congénitas). Sobre este grupo de
afecciones osteo·néumicas hace un estudio
exhaustivo el profesor HENRISERRE en 1967
(ver bibliografía).

Todos estos autores, al hacer el estudio
clínico, citan casos en los que la única
sintomatología es la periostosis, especial.

FIG. 1. - Fotografías tomadas del trabajo de TOURAINE, SOLENTE y GOLE, publicadas en
La Presse Medicale, núm. 2, año 1935.

En ambas se aprecia claramente la hiperqueratosis de la región frontal y dorso de manos;
dedos en palillo de tambor. Esta imagen visual tan manifiesta debe hacernos pensar en

una períostosis asociada.
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mente localizada a nivel de epífisis distales
de hue30s largo3 l fémur, tibia, falanges)
con total exención de síntomas dermato­
lógicos; tale, el ca30 de nuestro enfermo.

Igualmente casos aislados y sin más
oin~omatología que la hiperostosis vienen
cescritos tanto en la «Patología Quirúrgi­
ca» del profesor PlULACHS como en la obra
del profe:or E. DE SALAMANCA sobre «En·
fermedades del aparato locomoto!'».

El profesor E. DE SALAMANCA describe
estos enf.ermos en el capítl:b de alteracio·
nes de la osificación perióstica bajo el tí·
tulo de periostosis y los separa en d03
grupos:

1." Con reacción dérmica, entre los
que incluye la acropaquia de Hogler, la

FIG. 2. - Fotografía de Q. L. M. Obsérvese
la ausencia total de hiperqueratosis tanto en
región frontal como en manos. El hipocra­
tismo digital es muy acentuado. Compruébese
en las radiografías correspondíentes (fig. 6)
la gran proliferación ósea de las falangetas;
a ello se debe realmente el falso hipocratismo.

FIG. 3. - Fotografía de la cara palmar de las
manos de Q. L. M. Es muy manifiesto el abul­
tamiento de los dedos en palillo de tambor,
abultamiento, recordamos, debido a expensas
del engrosamiento de las falangetas. Nótese
también el gran rodete hipertrófico en las
dos muñecas. La movilidad articular es com­
pletamente normal e indolora tanto en las
radiocarpianas como en las interfalángicas.

enfermedad de Pier,re-Marie, la periostosis
infantil de Caffey y los ya citados casos
de Touraine-Solente y Gole.

2.° Sin reacción dérmica, entre 103
que incluye las formas congénitas o enfer­
medad de Toni (regresiva) y la enferme­
dad de Engelmann l no regresiva).

El prof.esor PILLACHS engloba estos en·
fermos bajo el título general de paquider­
mo· periostosis y en sus forma, clínicas
hace una clara distinción entre lo que de­
nomina «formas completas» (periostosis
más paquidermia) y «formas incompletas»,
en las que la sintomatología dérmica está
ausente por completo. En este último gru·
po cabe incluir al enfermo del caso que
vamos a presentar.

En nuestro enfermo la única sintoma­
tología se reduce a la enorme periostosis.
No hay alteración dérmica en región fron­
tal, ni en manos ni pies y si bien presenta
dedos hipocráticos ello no obedece a nin·
gún proceso cardio -respiratorio, apara!os



FIG.4

FIGs. 4 Y 5. - Miembros inferiores de Q. L. M.
La gran deformidad de rodillas y gargantas
de pies hacen suponer, a primera vista. limi­
taciones funcionales e impotencias que ni la
anamnesis ni la exploración clínica confir­
man. Las radiografías nos mostrarán que los
cartílagos articulares no se encuentran prác­
ticamente afectados, lo que explica la escasa
sintomatología subjetiva (véanse figs. 7 y 8).

que Ee encuent,ran perfectamente sanos, se·
gún informe que nos remiten los Eervicios
respectivos. El hipocratismo d igi tal, en
nuestro caso, se debe exclusivamente a la
hipertrofia de las falangetas. Recuérdese
que el hipocrati:mo digital de etiología
cardio-pulmonar es debido a una «hiper.
pla3ia del tejido conjuntivo» subungueal,
infiltración edematosa del tejido fibroelás·
,ico, dilatación hipertrófica parietal de los
vasos del pulpejo, mientras que la falan·
aeta ó3ea se encuentra normal o, en todoo

caso, poco alterada.

Se trata de Q. L. M., varón de 59 años.
166 centímetros de talla y 67 kilos de peso;
constitución normal. En sus antecedentes fa­
miliares no figura ningún dato de interés, ni
tampoco entre sus descendentes (cuatro hijos
de los que viven tres adultos completamente
banos, uno falleció a los 7 meses de un pro­
ceso agudo que se ignora).

Nos llama la atención observar de entrada
unas rodillas globosas, fusiformes, sin hidrar­
tras y sin edema, ya que el engrosamiento
que se aprecia Se "palpa" perfectamente que
se debe a las partes duras. Las articulacio­
nes radiocarpianas y las tibio-peroneo-astra­
galinas ofrecen el mismo aspecto de las ro­
dillas. (Ver figs. 2. 3, 4 Y 5.)

Las manos pi ebedtan un aspecto cuadra­
do, con dedos en palillo de tambor y uñas
en vidrio de reloj. En los pies el único dedo
de igual forma es el gordo.

La exploración de las articulaciones des­
critas. en cuanto hace referencia a su movi­
lidad, es prácticamente normal, tanto en ro­
dillas como. gargantas de pies y muñecas y
dedos de ambas manos. Sólo llama la aten­
ción discretas crepitaciones de tipo artrósico
y no más que en cualquier artrosis poco evo­
lucionada.

Preguntado sobre los síntomas subjetivos
cuando comenzaron responde qUe "poco antes
del servicio militar", quizá a los 16-18 años,
y las traduce por ligeras molestias a nivel de
rodillas y manos, pero que nunca llegaron a
ser motivo de preocupación por su escasa in­
tensidad y corta duración. Lo confirma refi­
riéndonos qUe siempre se ocupó en trabajos
duros (peonaje en campo y albañilería, etc.)
y que hasta hoy trabaja en una fábrica sin
que nunca, tal afección, fuera motivo de baja
laboral. Las molestias que de tarde en tarde
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ha sufrido "en los huesos" le han cedido
pronto y bien con simples calmantes y re­
fiere que siempre fueron atribuidos a "reu­
matismo".

Refiere igualmente que estos últimos 5-6
años lo qUe le preocupó realmente son las
algias lumbares, algunas veces con ciatal­
gias, con dolor intenso y rebeldes al trata­
miento (ver fig. 9).

La circulación periférica arterial es nor­
mal. En cuanto a la venosa se aprecian dis­
cretas dilataciones de la red superficial, pero
la profunda es francamente aceptable, ya
que no se aprecia el menor síntoma de edema
ni trofismos de piel.

La exploración radiográfica nos ofrece un
cuadro de hiperperiostosis pura tan florido
que no hemos encontrado imágenes tan des­
arrolladas en ninguno de los textos consul­
tados.

El estudio biológico de estos enfermos no
da ningún dato valorable. En nuestro caso
las únicas anomalías encontradas fueron una
V. S. G. ligeramente aumentada (Ka.tz 27).
El test reumatológico sólo dio ligera positi­
vidad de la proteina C reactiva. Proteinogra­
ma normal. Calcio y fósforo séricos normales.
Orina normal.

Sobre la etiopatogenia de este proceso
caben demasiadas opiniones, lo cual enten­
demos que es la mejor prueba de su os­
curidad y por tanto nada vamos a añadir.

Sobre tratamiento: el puram~nte sin·
tomático.

Respecto al diagnóstico diferencial ha­
bria que hacerlo:

1.0 Con las osteoartropatías hipertro­
fiantes, al menos en sus fases de comienzo.
Recordemos que éstas son siempre secun­
darias a una lesión visceral crónica (en­
fermedad de Pierre-Marie).

2.° Con las distintas formas de perios­
tosis néumicas.

3.° Con la enfermedad de Engelmann.
4.° Paquidermo hiperostosis.

Creemos que nuestro enfermo encaja
dentro de este último grupo, con ausencia
total de lesiones dérmicas, constituyendo
un caso de hiperperiostosis puras.

Dando por aceptado el aforismo «vale
más una imagen que cien palabras» expo·
nemos juntamen~e una serie de fotogra­
fías primero, y radiografías después, del
enfermo que nos ocupa. Cada una de las
lisuras lleva su texto al pie, ahorrándonos
más comentarios.

FIG. 6. - Radiografía de ambas manos de
Q. L. M. Obsérvese el enorme espesor del
periostio alcanzado en todos los huesos de
la mano, tanto en falanges como en metacar­
pianos. Igualmente sorprende la gran perios­
tosis envolvente de las epífisis distales del

cúbito y radio.
No obstante, la normalidad de los cartílagos
articulares es casi total, tanto en las peque­
ñas articulaciones de los dedos como en los
huesos del carpo. Este respeto articular lo
vamos a ver repetido en el resto de las ar­
ticulaciones (rodillas y gargantas de pies).
Este detalle, característica constante en las
periostosis puras, explica la escasa afectación
articular, sin apenas síntomas subjetivos,
bien manifiesta en el caso concreto que nos
ocupa, pese a tener una evolución de más de

cuarenta años.
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FIG. 7. - Radiografías de frente y perfil ambas rodillas. En ellas llama tanto la atención
la enorme periostosis envolvente de las epífisis femorotibiales como la integridad anató­
mica de las superficies articulares, tanto condíleas como de platillos tibiales. Quizá se
puede apreciar algún pequeño afilamiento artrósíco margínal externo en platillos y espinas
tibiales, no más que el que corresponde a una artrosis funcional de 60 años, seguramente

ajena al proceso hiperperíostósico.
En la imagen de perfil se vuelve a confirmar que. pese a la enorme proliferación perióstica
de la cara anterior de ambas rótulas, la cara articular mantiene el cartílago en buenas

condiciones y totalmente ajeno al proceso patológico del periostio.
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FIG. 8. - Radiografías de articulación tibio-peroneo-astragalina derecha e izquierda, de
ambos pies del enfermo que nos ocupa. Se repiten en ellas la misma imagen que en las
rodillas: gran periostosis envolvente de las epífisis y escasa o ninguna afectación de los
cartílagos articulares. Su movilidad es normal, los síntomas subjetivos nulos, deambulación

y carga completamente indolora.

25
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FIG. 9. - Imagen radiográfica de frente y perfil del raquis lumbar de nuestro enfermo.
Vértebras en diábolo con discos intervertebrales perfectamente conservados; hacen pensa"
en un proceso antiguo osteoporótico que dio lugar. primero a la deformidad del soma

vertebral y como secuela a una espondiloartrosis muy florida.
Justifica sobradamente las crisis de lumbo-ciática que el enfermo refiere desde hace unos
6-8 atos. pero entendemos que no deja de ser un proceso añadido y totalmente ajeno

a la periostosis que le afecta.
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