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WITROOUCCION. 

Osteol2s1: st oeNomina a le aeF 	 de. nues:, 	pJec,  -- 

presentarse de torna idlopátiz, y asociad:, b ur. número cott.aeratie ae - 

trastornos neoplatiros, infecciosos, metabfaicos, traumá 	 vasctia-- 

res, aermatológicoz, reumatolbeicos y ocuparionales 	. 	sé nat (tez. 

critc 5 formas idiopáticas vier, definidas de cisteol:s2s: 

1. Acrosteolisis o síndrome de Hadju-eneyne 

2, Osteolisis masiva o síndrome de Gornar 

Osteolisis multicéntrica ialopatica c carpo-tarsal 

A. Osteolisis multIcéntrich cur nefropatía 

5. Osteolisis multicéntrica hereditaria 

E/ síndrome os hadjU-pheyny es ut trastorno autosómico dominantl, cl 

racterizado radiográficamente po: erosiones en las puntas de las falan-7  

ges distales de manos y pies, que varían de pérdida ligera a destruc—

ción de la mayoría de le falanges distal con sólo su base permanente; *-

puede haber dolicocefalia, impresión basilar prominents, cierre tardío - 

de las suturas craneales con huesos wormianos múltiples, silia turca am-

plia, hipotrofia; de senos frontales, cabello tieso, adoncia temprana, h-

fecci6n de columna y de huesoS largos; clínicamente hay talle baja, eh.--

mento de la movilioad articular, manos con dedos cortos y distrofia Uh.•.-

gueal y los huesos son propensos a fracturas. La historia familiar es ú-

til en la diferenciación de les formas secundarias (2-7). 

El síndrome de Gorham es una enfermedad caracterizada por una proli 

feración endotelial localizada que resulta en una destrucción y resor—

ción del hueso. La etiología no está definida. La enfermedad progresa en 

la mayoría de los pacientes el proceso ha sido autolimitado. Las princi 



peies modalidaoes terapéuticas para este padecillentz son :s ciruple y - 

la radlpteraria (8). risopatológicamen..e se me BBOCIE10( le presenzit c 

vasos semejantes a capilares ancnos,en conci el fluic sanguíneP es mu: - 

lona. t la producción, de hloone loca:, disminucior de: 	y e: favore- 

cimientc de enzimas hidroliticas (5), 

LE, osteolisis carpotarsa: se presente usualmente ep la nifits temprl 

na con ur ruaorz clínico que- semeja artritis reumatoide juven... caraztt 

rizaos por artralgia y limitación funcional O( las artict,:ac:o).et uf-. 

zarpe y de: tarst., posteriormente artritis y deformación os la: rsma:, 

con destrucción progtesiva de los huesos COT, apariencia radiográfit)a al 

osteolisis (10,11). La insuficiencia renal crónica es un componente fre-

cuente del síndrome, habiéndose descrito también, alteraciones facluie: 

retaso( menta: en algunos. casos, con, distribuciór familiar con mnoss of 

transmisión ya sea autsómico o recesivo (12-14). 

Vera-Candanedo y cola,. (15) del Instituto Nacional de Cardiología - 

en México, mediante revisión de su archivo radiológico y de la literatu-

ra a través del MEDL1NE, han reconocido por lo menos 64 entidades causa-

les asociadas solamente a acrosteolisis, destacando algunas formas secur. 

darlas ocasionales como los trabajadores, expuestos a cloruro de polivin 

lo e incluso un concertista de guitarra clásica (W. 



ENTIPAIW AS:1CIA19,1 A ACROSTEOLI, 

arrogeria 

Artritis reumsttint 

Artropatla de Jacou 

bermatoartritis lidDide 

GermatomiositiE.  

Diabetes meliirus 

Diostoescierosis 

Displasia cleidocraneal 

Displasia ectodérmica 

Displasia mandibuicacra/ 

Enfermedad mixta de: tejido conectivo. 

Enfermedades neurotrhicas 

Epidermolisis bolosa 

Eritroderma ictiosiforme 

Enefermedad de Raynaud 

Familiar 

Gota 

Niperparatiroidismo 

Indiferencia al dolor 

Lepra 

Lipogranulomatosis diseminada 

Neuropetla acrodistr6fica 

Ocupacional 

Osteoartropatla hipertr6fica 

Osteomalacia 

Oteopetrosis 

Pan.:3,:rmz,periostit:: 

runra 

Frorerlk 

Pse.uoxar.:Du el6stl: 

Psorlasi: 

Rifv:ne, 

Sarrrinvs.:,  

Sx. de Ehlers-Danlos 

Sx. de Nadju-Cheyne 

Sx. de Lesch-Nyhan 

Sx. de mai/absorción 

Sx. de Papillan-Lefevre 

Sx. de Ratnmunc-Tnompson 

Sx. de Relter 

Sx. de SInary 

Sx. de Singleton-Merten 

Sx. de Sjbgren 

Sx. de Theverand 

Sx. de Werner 

Sx. de Winchev.er 

Sx. del túnel del carpo 



OBJETIVOS: 

Informar los casos de acrosteelis21 er 	Departamento de Msdirine lL 

terna del hospital de Lspecialidader del Centro Médice La Rais. de: 

perioam de 299D e 1995. 

:t. Describir los factores causales asociado: u casos de acros so::111s er 

nuestro medic. 



MATERIAL V METODOS: 

Se revisares-. er, 	retrnsvec:in ice Exped:er.:er ae arrnly 

hosrlta: de Lspeclallaudeí ae: Centr: 	:a haz:, al 101 paciente: -- 

no! diagn6stirc de acrosterÁsis, lnaependier,lemente je: á:al:n:15:1,7-c 

zarlóganc, conf'Irmaaos por ertudm ae raalc14a 	auran:t e: 

rinde at 299(.-1991- 

Se encobtrarnr. 9 casos coc. luCroEtebilEIE. ae :r1 cua;:er 	narl 

aescripci6r..a continuacieg.. 



CASOS No, 1 	2. 

Se trott. ce : nermanne 	,te tercerb deracb oe lb vida rtn 

dente' far,::oree re ciabetey mellitul 	:: bre-  anisE ramar. macre - 

petle COY LipUhrU!.:, hiltártra:, oc etioanc:b nc prerapana 	hermana: t.- 

:uta: per insufiriencit rente; ce etiolopie nc determinada tantee de; pr.-- 

7J-E aF,i  Of cobre. 	cr)Plnbride > reotoentes de: hertrate FFUerb... 

:tras, amos' 	 harte e: primer tic de securnar.b 	,he 	Oe t. 

e.rtemb brayie. ire de metan soriateonarac paica, viven ce tifi!, , thtiÓt 

rentan', er. media ...rtenicad e! nárinamientc, eszár incentneetadbi t be n.  

valuar. er Si:lh de rueca,. 

La mayor de ellas, J.G.L.. tient íe": (110f., Oe eco: y cuanta cor ante- 

cedentes pediátr.:bb oe ser produrte 	lb sexta gestación. a términt, . 

nacida per parte distftico por circula• de cordón, atendioa por parteri. 

empines en a 	 tarde, en respirar y llorar al nacer san oreo. - 

Barbe e: tiempo, su desarrollo psicomotor lut normal, nadecie el,  lb ir--

l'india varicela, roe-ferina y parotiditis. Tiene antecedentes patol6gecor 

de glaucoma infantil bilateral de árigulu cerrado a los v  ahos, tratada - 

por Oftalmología del H.1.K. con 5 intervenciones quirúrgicas filtrante' 

en ambos ojos, evolucionando a glaucoma absoluto y atrofia de. nervior 61 

ticos con amaurosis bilateral y apretándose desprendimiento de retina er 

reo derecho a IOE 11 años, de tratada paliativamente con tímalo] oftáln, 

co en la actualioad; a los 14 ahor se encuentra retraso en su edad árdea 

de 1.! alar eh el H.I.M.; a loc.'16 nhor fractura de 	ortejt oc mame a 

rocha e' er tenor! M'ah poe aleen,, e. OVude 1,” Uhdlirlb h 

a los 17 alba apendacectomia y diagnóstico de lepra lepromatosa el, pies• 

sin corroborarse con biopsia de piel, estudio de endolinfa y pruebe de 

Mitsuda, tratándose empíricamente con dapsona y rifampiCina por f IthOl - 



t. 
er Medicina Ir t,rns. de: 	 a :a r.'.sne ecs: Fe c.agnoFtica :irrtu.1 

pulmonar e: 	 out te ecrrourr.a 1 .rr 	ain.on en Medicina 

caer. 	 vio! e,r 	1: 

n( ,  nrJer ot 	 rec;:ratrr...s. el 1...trri:at .a u. 

.h 	 Sit. antereaewet 1..nezeI,Sp.rm u, ,ris.anz.a 

menrioosr out 	menr.rul,,,. 4 et irre1'-1.1 y 4,e,.t 

nicidoc vida sexua. artivs. 

Ililt:b st. psde...r.11 :1 

!rie er .14 punta 	 de 	 rcr. cnapribl 

CrOY.•:e0..1 	: 	11034.,1 	¡,t, • 	Meli:150 ir,1 rril, d.. 	c„K 	e 

diem: th:,: la misma 	 nace f. MeLe.5 en Meu.r:n: :!Aerhb de. 

l'urente su ectuol: se ne diagnosticadv p,om.Dru..Aeirutli memore-

noprolilerativa, sin inmunof.norestencia, net ertud:: de nionFis reno. 

nace 4 mese: y se nc iniciad: traziruendc demi? na:1, : mese: czn 

de metilprednusolons y cicleforiamids mer:Fuh.eF; Yt corro:mi-e on- elt.--

radiolOpicos tic mano' y ries h:rottetuitle; adema: se bb 

cabe,  clinicamentt ve,!ip nourogén.ca. per ultrahonoprafia retas: niir.one. 

frosil izduieros, por 6amh¡rwls vena. nipe:rofia reno: izquierd. que --

capta en forma irregular y disminuida, ovarios quisticor por ultration:.-

grafía pélvica, polineuropatis por electromiogradh y ec nan encontrada  

antucuerpes antinucleares y c-ANCAt positivo' h 	 e,.rres:-- 

rándose hiperpamarlonui,nemin descrita er su adr,escencie d CbUtnba! Ok 

16G e 10; tiene proyecciones de rayo: Y. para beflUb paranasa,ei y umt.— 

yrafln pare 	 horMiliPh, 50 ni. dialn"htlehdh 	üenétief, 'Atm, 

me de kranteis asociad,: a ricrouteo.inir esencial. Pniquistrla W. (-beber-

tre alteraciones. 

Le paciente en lb actualidad refiere anorexia, oligurie, insomnic, 

dolor er le punte de los dedo' con el frie. A: examen físico se efiCJEr...- 



.• 
I 5.1ometrla net-

n
1,  
o

1, AnemiE 
norma,-norr 

tra amauror:r t hiroaruria bilateral, talla ca.;a, mano" roh acertamientc 

at dedos oe manos y piar E expensah de resorci6f de falange" ál5t6...t,I. 

cor aistrcfit unguea_ e nipoestesib er. amhaE eYtrem.daaer plinca", g. 

ae 	 acortamiento de ex:feriaba pl:vira °arena, pies 

varor y Ilenadc car:Ibr lente eh ambor p:et, 

Lbooratcrior: (Cctucrt 	Uiciembre 	Ferrer: 

1C 

Creatininc 	Z.- 	 2.t 
	

é. c 
ong/d',, 

Depuración de 

creatinint 
	 i '7  

lml/min)  
Globulinat 	5." 	1 	4., 

,16", 	 273: 	 240t. 
Img/d1)  

lgA 	 49t 	 ae: 
(mg/dl) 

AAN 	 1:64 MI' • 

c-ANCAS 	 12E 

Examen dE 	Leucos 121c 	LeucoE 5/c. 	: LeucoE 2c 
órina 	Eritros 2/c 	lEritros 1/c 	I Eritros O 



Radiografía de manos de la bernaria mayor con S. de Francois cpl --
muestra pérdida de lor espacios, articulares interfalángicos proximales 

disminución dt los dístales, con obteupenia subcondral generalizada y t 
roscones severas con resorción de falanges distales y algunas calcifica-
ciones paraarticulares, además se aprecia hipotrofia dt radio y clibitc -
de ambas extremidades torácicas, sugestivo de osteocondrodistrofis. 

o' 



hadlografla ce pies ce la hermana mayor con Sx. oe Francois que mugir 
tra pérdida de los espacios articulares interfalángicos proximales y dis-
minución de los distales, con osteopenia subcondral difusa, deformiciao er 
varo de articulaciones metacarpofalángicas por desviación tibial oe prin, 
meras falanges de ortejos, además erosiones severas con resorción de fa—
langes distales y calcificaciones paraarticulares. 



	

el sepundn de lar hermana ., 1.1.C., er 	pariente,  femenInn at 2C; I 

hos dl coa-- Tiene antecenerter 	 3( ser croouctc eir la sérr.- 

ma certac:ón, ruir.ds i, re'rrrin rr 	hartr. Ivrturto er su domicilie. tardr 

er resr:rsr 	llorar al nacer 	esper:.:a. e. .tiemnc.. paríais:e 

lor e meses y Pederi 	verle... tor"erlr.1- 	nar¿.;:d.ris en la inranr.a 

SdenSs cc: antecedentes nate,k.-:.r Pf cladroma 	 hilaresa. g,  

4nrUil cerrad: a !re. 	 t"::; :9! r:rucía: 1.:rrantel er.  

ion er n ocaripnes. CUPShLA: .r.;,-,arrente'rentt crr.. r.rnarier severl. 

!era:, evelurimnernie a arTzfri lf riereis. 5:tice 	amaur:Itle. b:latera. - 

con buftaimos en ojo °erecta a 	16 	tratada pa:iativamenti e!. IL 

actuplidac con timolo: y acetaze..amise oftálmicos; a los 1c. años de diaí 

nostica lepra lepromatesa en pies, sin corroborarse con biopsia de pie:. 

estudio de endolifs ni prueos at Mrtsuda, zrateua en?' IF  mese! don lens! 

ha y rifampicinti, remitiende e. rusaro aparentemnit: c 10b 	años cur- 

sa con oclusión arterial trumbor.ca en pie cesen( e: rudi es ampu:ao, - 

hasta nivel maleolar, realizánache después viopsie os pier en pie colara 

lateral que reporta vasculitis inespecifics de vasos pequeños y dt me--

diano calibre sugestiva de poliarreritis n000sa, presentan.» a lb; 19 e-

ñót necrosis y momificaciós de primer daos de pie inquieras, realizánae- 

se amputación del mismo er 	 es alérgica a la prodolina, acetamirn 

féh y a anestésico no eape:If2tan:', 

Desde los 19 años tiene sear:tilidad a. frío en mano: y pies, acor-

tamiento de ortejos por resorciór de falanges distaies, corroborad: por 

estudios de rayos X, con osteopenia generalizada y distrofia ósea- por --

serie ósea metabólica, realizados eh 11.G.M.. Se estudie, desde hace 6 me-

ses, junto con su hermana, para descartar vasculitis, granulomatosis oc 

Wegener y lepra en Medicina interna del H.E.C.M.R.. Se he encontrado in-

suficiencia renal secundaria a glomerulonefritis focal y segmentaria al 



realizarse 	encole Ut close:s rena: sin Inmuncllucrescenris, sup:ries. 

or Patoingis crunat:t 	rena:. sienuc manejaos sor pulsos mensuales 

ct 	 dure 	¿ meter; cuenta c5t. eltun.cE as rayos Y., 

r:. Sses meraoLlcs y radiori.flar dt mance y,  pies, 	sorronorar osts• 

Pen.p di:Jet 	ser,s:A 	 aotT hl nr 911 num 1!.n. r 	 1.• 

espacios artict:arer interfaléngicor d.:Anales y calclf:saciones harearI,. 

:::.ares. For laorratori; es ru encontraoc• anemal ricTmosrOmáca normocit.-

hipertrtgl::eridemls. n:oergamaglopulineras, con ig1 t IFt elevaour 

ts 	cohtralnmunoelectrofrrer:s, 	cono: rnm.incl6gicoe con antirdh.. 

pot antinucleares pcsin:vos 	 DIJJOE satr!r. 	cinc, entice: 

diolipinas 2 a 1 veces por arrisa ae lo norma., oioDsla de Wisculo con F 

trOrla probablemente neuropénics. Además fue valoraos por Genética quier 

diagnostica síndrome de Francois, al igual que su hermana, y nrohabit e-

crosteclisss esencia:. Vslousatría diagnostica :represión mayor y msne.,Is 

eh iu•  actualloac coh inmciourer os la recaptura Qe serotonifis con mut,-

ría sustancia. , coS repórtt ot eiectroenceialograma solicitado de irre- 

gularloac y lentificaci6r, ot 	actividad cerebral eh estado os vigilis 

que sugiere actividad lenta inespecifica. Dermatologle y Alergo]ogia sor 

interconsultador por eritema maculopapular pruriginoso oe - corta duraci6r 

que catalogar, como hipersensibilidad tipo III. 

Actualmente refiere sensibilidad al frío en puntas de ortejos dt 

nos y pies. Al examen físico con amaurosis e hipoacusia bilateral, pabe-

llones auriculares grandes, talla baja, proprtosis más pronunciado en o... 

jo derechonadulaciones xantomatosas en pabellones auriculares, rama as—

cendente dt mandíbulas y superficies extensorar de dedos dt irse. Mnr101., - 

duras, no fijas a plano' profundos manos acortadas a expensar de resor--

ci6h de falanges digitales con hipoplasia ungueal. amputaci6n a nivel ma-

leolar bilateral coh muñones sin alteraciones, reste aparentemente no!.... 



mu:. Nc st apreciar úlcera: Orh2!, ..veuc reticulares c ien6men: 

naue oescr::_gt en 114Funa 

Laooratorirs: , Jun:: 	¡Apostz 	OrTuort. 
	

Enerc 

i filometHa nem.I 

	

	
huera: 

normo-norme,  

1ZrearinInt. 	C.E 

im 4 	I 

	

:rept,: 	41 

trip9. 
2riplic4ridos 

¡Examen o-. 
¡orine 

1 ',cuco! 
I 	2,: 

  

C, ,E 

1 421 

Globulina: 
lgr/d1) 

i 	4.*: 1 4.: 	i 	Elertroiores.15 21; 

1 	 I 
11: 

kgr/d1 ,  
299C. 22:.,í,  

10. 
lgr/d1, 

432 5:t 

AAI. ¡ l:6:. MY 

Anti-C1, 2.29 

Además se ha realizado ELISA positivo lgG para toxoplasma, rubéola, 

citomegalovirus y virus herpes simple, Crioglobulinas, anti-Ghlh, ANCAL, 

IgM y complemento negativos y/o normales. 



Radiogruffas de manos de la hermana menor con Sx. de Francois que - 
mustra disminución de los espacios articulares interfalángicos nroxima--
les y dístales, con osteopenia subcondral generalizada y acrosteolisis -
de falanges distales, sin tantas calcificaciones pararticulares como su 
hermana, sin emoargo con la misma hipotrofia de radio y cúbitos de las -
extremidades torácicas. Sus pies fueron amputados por fenómenos oclusivos 
trombóticos. 

lí 



CASO No. 

L.v.k, el ur paciente feme!-.:n• de 	HfiCE de edad que tien. ame:-- 

aertes familiares of cardlopata isc,..émice por línea paterna e n:perte:-

sión arter -.1a: por rama materna, v uní nermana que cursó con w:.rpura rer, 

ticia espontáneamente. Originar:a y resioente del Distritc Pediere.. scItt 

re. tiene educación primaria. se dedica a. hogar, el de vive: sotioecon 

mico DEOG. Tlent antecedente: natclór:cos ce sarampión e loe E anal- e - 

los b-años inicia con crisis convu:s:vas secunnerias a encefalitis vi.ra. 

manejadas hasta la actualidad cor carnamazepina, ácido valproic: y diaze 

pam siendo refractarias al tratamiente: a loe 1: afine' presenta ú.cerae 

corneales con diagnóstico de oueratiti: por Oftalmología evolucionand: 

leucoma bilateral y disminución secunoarie de la agudeza visual:, e la --

misma edad presenta púrpura en extremidades pélvicas que- remite espontá.--

neamente sin etiología precisada; e?. la adolescencia presente hincest--

sla en las extremidades así como cuadriparesia de instalación paulatine 

con hipotrofia secundaria, sufriendo e los 12 años traumatismo en rod:,-

lis izquierda, diagnosticándose en Ortopedia articulación de Charco: y 

realizándose artrodesis con acortamiento de )a extremidad pélvica y rig: 

del severa de la rodilla como secuelas, requiriendo oe zapato ortopéd:c: 

y muletas para deambular; a los 15 años tiene perforación de tabique ne-• 

sal atribuida a trastorno facticio tratada con cirugía reconstructiva --

sin éxito; fue estudiada en Genética sin concluir en un diagnósticc; e - 

los 19 años presenta tuberculosis verrucosa en primer ortejo de pie ir--

quierdo, aunque por estudie de biopsia se reporta hiper y paraqueratosis, 

epidermis'con acantosis moderada y exocitosis focal de células mononucle 

ares, siendo manejada durante un año 3 meses con triple antifímico con a 

parente remisión del cuadro. 
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1.2 

0.9 

1990 

1991 

1992 

Laboratorios; V.D.R.L. Anti-CL UA 
lgG 

Es estudiada assoe lor 19 años dt edac ncr e: i.ehartamento de 

cine Interna del H.E.C.M.1, por perforación de: taLi011t. nasal y aosen:1,, 

de: ala izquierda os le nariz,y acortamient: ot dedo: as las manos y a-

l::: pies a expensas as acrosteolisis, diagnostican por rayos X,E! reseca: 

tar vascul:tis,incluvende Granulomatoris de negaos:, y lepra. Durante 

estudio st 	 dopsla de piel reportan sir, evidencie at :cora e - 

de vastul.itis, estudio de endolinfa negativo nara Mycobacterion:,epral, 

c-ANCAs negativos: 	re encontri. elevación as anticuerpol anticarail- 

likinas a: rige de ¿e normal, asocianaDse la aorostenlisis a sindromt - 

de anticuerpos antifosfolipidor y siena(' mane,iaaa con esteroides y an:.-

inflamatorios no esteroiaeos, volviendo los títulos de anticardiolipinar.  

a valores centro del rango de la normalidad. Fue valorada por Psiquia-.-- 

tría. deslartanaos• trastorno facticio y únicamente diagnostica trastor-

no de la personalices pasivo-aependiente. Posteriormente, a los 2C,  apios 

se realiza reconstrucci6n nasei nuevamente con, mejores resultaaos y & 

los 25 arios, despuét de proceso infeccioso persistente con compromiso 

las primeros ortejos de pie izquierdo, se realiza amputación de 11  s 

Ser. ortejos. 

1F 



CASO No. A. 

e: un paciente masculino oe 3: &jipi de eosa con an:esecie-:Is 

familiares oe meare diabética e toner:enes Timos, y de un nerman1 c:auL 

tico, Fe originan( oel Esteur pe México 	resioe en e: District.  Feciert., 

solterc, estc:arIoad primer ahe oe securnarls, (»l'ere, en contacto c 	- 

cloruro oe pcIivinlio atirante é shas, Tuve: sprioeconómico oajn, alc:! 

llamo intenso. ele Ide 21, e loe 2',  añoe y taaaouismc intenso ourante un s- 

he, Tiene anteceoenes patolópicoe oe surasión ev 11 infancia. oesce 

ce 3 aloe e: niper:ensu tratad: ron, el:fez:pina y captapri.; sumas d, --

diagnóstico ae cardiominpatla restrictiva con fraccitn as eyezción ve!---

tricular izquierda de 39WW e nipocznesia septal por eracardioprama, mane-

jado con dipitálicc- y diurétize oe 

ingresada e los 27 anos a: 	 oe Medicine Interne de. 

C.M.R, para estudia de cardiumit,patis restrictiva. Durante si. esteme: .1 

tegrai, se encuentra que tiene acortamiento de los dedos de las manos 

expensas de- erosión y resorción, de las fa.anges distales por estudie vi: 

pie de rayos Y, de menos, diagnosticándose acrosteolisit, acumpahándost - 

de distrofia unguea: de loe ortejot afectados, asociándose e le presen-

cia de VDRL faisr positivo y elevación de anticuerpos anticardiolipinal 

3 a A veces de los valores normales, así come antecedentes cie exposiril: 

a cloruro de polivinilo, siendo manejado con, naproxén > prednisona col 

negativización de VDRL y disminución hasta límite normal de los anticué: 

pos anticardiolipinas; e loe 28 años se diagnostica dotle les15n 

calcificada con preuominiu de 	estenosis y insuficiencia mitras, uup.- 

riendo Cardiología un procese. de endocarditis aórtica con, extensión a lk 

mitras que no se corroboró, asociándose e síndrome de anticuerpos an:i—

fosfollpido con anticuerpos anticardiollpina en ese momento ah elévanos, 



4r. 

encotránduse ader4r hipertensik arteria: pulmonar leve por ecocarálc—

greffe y sor. fracciós de eyección del ventrícuic Ircluierdc del 54k, :e - 

1.nsuf:C.enr:a cardiaca clase 	además L'os 2 abot st diagnostica ins, 

f.:ciencia renal secundarle a glomerulonefr:tie orcliferativa endocapia. 

difusa por estudie oe biopsia renal, Co, depósIt oe gránulos de- 1g e'  

:lheat Interrumpices eh pareoer capilares. oe 1gM escale eh forme segme: 

tare en parecer capilares y ac 	en laE misma(' pareces y eh meseng: .  

th forme importarte ser inmuncfluorescencis, reciblenue G C1 C401-  Ot O,. -

Sol os metIlprednisolone sin presentar mejoría, camoiáncose e pulso: r. 

r:clolosfemloh mensuales of. los subiese recibir 9, sin embargo evolucloh: 

o le fase avara/ice de le insuficienrie renal crónica, requirienno e: 

últimc año de su vida una diálisis urgente por síndrome urémicc: tamtlé: 

a 10E 29 años se diagnostica neuropatía sensitiva probablemente nered:ti 

r:a tipo 11 por electromiograffe; se ciescartr amiloloosis por estudie d,  

grasa periumbilicel con tincIón de rojo Gongs, biopsia oe piel de cieno: 

con ecrosteollsis normal. 

En los 2 últimos años de su vida el paciente evolucione con proce--

SOF infecciosos intermitentes: 2 cuadros de neumonía, una artritis sépt 

ca en codo derecho y une'infección micbtica de vías urinarias asociadat 

e inmunosupresión por pulsos con esteroides y slquilantv. Lb el último 

Libe de su vide, presenta 2 cuadros de edema mudo de pulmón por dotom. 

• rs de le clase de su insuficiensie urdiese, circuir, lr, causó de su muer-

te el segundo de éstos cuadros al comportarse refractario a tratamiento. 
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Radiografía de manos de paciente masculino oe 311 arios de eciac. tie-
ne antecedentes de exposición crónica a cloruro de polivnilo y coh d1UL 

nóstico de síndrome de anticuerpos antifosfollpfdo, en la que se aprecis 
erosión y resorción de 11  b Ser. ortejos de ambas manos, con afección me 
nor de las restantes, aderdie de osteopenia falángica ruocondrai general 
zeda 



Radiografía de manos de paciente masculino dr 3U oboe de edad roo -
antecedentes de exposición crónica a cloruro de polivinilo y cm dude:—
me de anticuerpos antifosiblipide asociado a velvolopatfa mitroaórtica y 
acrosteolisis. Se ooserva erosióc. > resorción de casi todas Jhr falange: 
ges distales en pies, e06 calcificaciones parearticulares eh i" ortejc 
de pie °areno así como outeupenis tal/unida sutieondrai, 



CASO No. 5. 

F.L.R. es Uh paciente femenino de "C. afilie oc casó sin antecedentei 

!arcillare! de importancia. Originaria y res:acece or la Ciudad ot Mrsice.. 

vive en habitación: rentada en hacinamiento. Tiene antecedentes• patol6p,-

ccs oe 3 plastfas umbilicales. la última a los Of años. 

Inicia st padecimiento actual a loe 6( alias con artralplas en art.- 

colacionen de las manos• y fenómeno dr haynaud, con engrosamiento de le 

niel oe las manos a partir de los 6I afine hasta la escierodactiliacie ar 

oat manos a los al años; posteriormente roccr:.:ten de los pulpejos da lo: • 

dedos y de la falange dista: del 317  °neje en mano derecha con acorto-- 

, • 

	

	miento del mismo a los SE años y después afección de la piel de los otee, 

resorción de pulpejos de 1" ortejo oe mano acrecen, y l' de la izquieroc. 

&mamé( de .et  ortejo as pie izquierao y 2' del uerecho, evolucionana: 

orteolicis de las respectivas falanges distales e los 6E1 años. Se emple-

a estudiar en e: Servicio de Medicina Interna del H.E.C.M,R, desde los 

lit años con diagnóstico de esclerodermio y probable variedad - CRESI, mane 

jándose con antiinflamatorios no esteroideos, esteroides, calcioantag:,--

nietas y hemorreológico. Durante el curso de su enfermedad se corroboro 

por radiografías simples de manos y pies acrosteolisis; ademlis se repor-

tan ENA negativos y anticuerpos anticentrómeros a títulos elevados u loe. 

DE años, serie es6fago-gestro-duodenal con esófago dilatado, ausencia oe 

peristalsis y falti de relajación del esfínter esofigico inferior e ima-

gen global tubular del esófago, posteriormente se: corrobora trastorno sa,  

tor del esófago con endoscopio así como trastorno esfinetriano inferior, 

además de observarse reflujo sin esofagitis, iniciándose manejo con mete 

ciopramida; electromiografia con neuroputli. sensorial de) nervio sural - 

de forma bilateral; hace 2 años presenta síndrome de sien el cual se 



talope come serunaa-le a. reportarse nepativt le ploprie de plánouia: r; 

Uvates: Gloos:e ne riel coi púlquilodermit, atrárica vascular; tamu:í1 • 

e. lor 6E abor se reporte cutpuracién de creatinIna de 5E rel/mu. asocien 

a sedimento unneri; activ6, motivo por e. rue: se realzo nionsii. rent.. 

percuthnes, reportánoose esclerosis plomerular segmer,tarla, camine p.:-

merularer legué:ricos focales, artericloeso.erosir de vaso: ot nenuelic 

arterieloesclerosir maltrae O( vasos prep,nmeruiares. atrofie 	• 

lar fons. 	foorosir interr— ,e' 	er 	 oor ofta:m:. - 

gis se encuerare: retama rota: uereona y senil en o,lc 17quierno; nruet 

de fundó:. n,..imona7 non oustruccián aérea centre. severa y periferiác 

derade., Lb el 1:rim: año lit reportan pruebas ut funci6r neplitica 

bles con insuficiencia hepática y eme presentaos infecrián oe orte;lor 

pies afectauo: por reaorci5L, cultivánonse PECOOOMObb aerupinosa, 

tia marcescens y Stapnylococcus ¡vareen er forma secuencia:, trathnooe 

con antibiótico:.. 

Laboratorios: Anticentrámero VSG 	Dep. 	de Cr. 
mm/hi 	ml/mi:. 

Cr, 
mg9. 

Albúmina 
gra: 

1992 102. 24 

1993 512 24 56 nl/min 0.9 

1994 256 19 21.! 1 3.31 

1995 21 2:. 1.2 1. 
I 



CASO No. 6. 

G.:. es un paciente femenino de 4.: ancr ce eaac sin attecedentes !I 

mil:ares oe importancia. Originar:h de: Fuer:: oe beracrur y rtsidener -

dei Distrito Federo., vive en habitación rentaos e! medie urbanizeo... -- 

llene antecedentes'.  patológicos de taperleos:ír arteria: Cilbprit4t1C6Ci6 

101 2' eñes de edad manejado actualmente cw nifedloinu, 

inicia su pedecimients actuh: e loe lz anos con artrelpial eh art.-

culaciones metacarocfalángicas e interfalánpicar de las manos así come--

Fenómeno de Eaynauc, posteriormente reención de los pulpeps seguido as 

cicatrización retractil con acortamiento de ..as falenget distaies e es--

penaos de acrosteolisie diagnosticaos por radiografía simple de manos, 

después engrosamiento y posterior enoiirecic:ento oe piel de manos, ante-

brazos, brazos y en extremidades pélvicasy er cara, realizándose diagnot 

tico de esclerodermie en Reumatología del H.L.C,M.E., tratada con h-per:.  

cilamina mostrando mejorle parcial. A los Z' Libe se rea::zu serie esóle 

gogastroduodenal con reporte de hipoperista:sis y flacioei esofépice - 

derada con control de dicho estudio a los S: airar y reporte oe peristal-

sis casi ausente, dilatación moderada e imagen de caney,  tubular; b 101

31 años prueba de función pulmonar con patrón restrictivo sugestivo de 

fibrosis pulmonar y a los 42 años cursa con síndrome de sicca por 6;W--

oren secundario. Es estudiada en Medicina Interne por hipertensión arte,  

riel de difícil control, a descartar etiología renovascular sugerido por 

alteraciones en gamagrama renal solicitado por heumatologíal Durante su 

estudio se descarta etiología secundaria per repetición os gamagrama re-

nal reportado como normal, además se realizó ecocardiogrema con reporte 

de disfunción ventricular del ventriculo izquierdo, insuficiencia mitra) 

y tricuspidea leve con hipertensión arteria: pulmonar severa se reporte 



por laboratoric depuración de creatin:na ac SA murar y se realiza ulop-

sia renalcon reporte oe arterioloescleros:s con hiperplasia c hipertro—

fia de la capa media, con componets finros: hiperplásicc,  de la Intlw - 

disminución del calior 95%, gloméruics con hiperniasia mesang:a: leve - 

segmentaria y focal y esclerocii gima: de: 10% de los plomérulds, 

los con daño y regeneración, de: epitelio y atrofia foca.ts.insterszi::: 

con esclerosis focal. Se corronorl acrest.eclisis en ortejoi oc manoi per 

estudio simple de rayos X. 

27 



Radiografía de manos de paciente femenino de 44 anos de edad con 
diagnóstico de esclerosis sistémica progresiva variedad CREST, la 
presentó fenómeno de Raynaud trifásice severc que se asoció a resor---
de pulpejos y de falanges dístales con acortamiento de las manos. Se -
observa resorción de prácticamente todo la falange dista/ del 2' y Ser. 
ortejos de ambas manos, con las bases de les MISMHE remanentes en e; -
resto de los dedos. 



ESTA TESIS 	1,1111 
CASO Nto. 7. 
	

SALM 11 LA 
el u! LWIftn( !emen2r o, 	 ena: erx, anlezede7.:1! 

laminares 01 Uha 	 clabbtiet. tlr: :: y u:: nerman: ro!. :nsu:;:ier- 

cii venou oeriféruci. en ertremicisdet 	 Originaria: y refinen:e 

dcl estado de hids,g2. v1uli. ?wenn ry eouración primaria y st deolrl 

al  hogar vive er. mece s.:ournan: er. r-on,s2u2aac cor.  

antecedente: nateaT.:14 	sarard.2: 	va-,:e,e en ir, infancia 

den!' automovilir*.J: 	CD! !rartUrb C, 	 eL el 	 v roe!,  

ror. traslornefar 21 in esperiiiza.w u,. tr manilefe !22,. 

s6lloof y se ai: tr.atameencomlaire tamrdo:': especificado e in:.us: P.e , 

propuso vratarsieLl quirúrgico.. 

inicie su pil0eWIWIVV ,  actos: net: 	ohm co!. artraigla e:. :wrirr 

codee y mann, nace 	an!' enerosar:en':7 progresiv de U.if. ai 	L: 

tebrazoL, brazos, cut:i‹., 	tur 	ahnum„ jen6men( 1, khyd,,,,., 

úlceras apure articulaciones metacarec.: -,2.:áng:cas e interfaiti!.p.:1,: 

malee dr int manos, adema:,  oe fieort i véraidu oe pes( nc cuan::!..2hos:, 

astenia y adinamia, llegándose a nacer evidente la esclerosa r.lii 	st: 

Como presencia CC material cálcio er pulpejos de loe dedos eh int mance. 

Es estudiada en el Servicio de Reumatoispls de: H.E.C.M.b. con diapnóst, 

cc de esclerodermia y síndrome de CRE1:, siendo tratada co!. I-Penicilami 

nu, colcnicina y calcioantagonisza, corroborándose el primer diagnóstict 

con biopsia do piel; nace 2 Chef presenta intolerancia a carbohidratol - 

con normalización posterior; de OUCCM14.PatiterlOrliCritC Ce estudiada e; 

Medicina Interna del mismo nosocomio COh realización de prueuel de Sumió: 

respiratoria con reporte de patrón restrictivc moderado y obstrucción pi 

neral de vino aérea'. de grado moderase, integrándose a protocolt. oc 

oe.10 con interferán allu. además se reportar. anticuerpoh antinuclearel 



per:ttvot con patrbn moteacio ftnc: 1t enooscotfh fue reportadh con hh---

liazIc ot incompttencth nióta. pipantt ocr ovrItzamtentn. onservánapvt 

muroxt thcf6plch acartonan y tomándose ttool:h ot la miau reportaoh cor 

eht:erou."; hlopsth at piel con reporte ot F:induth attlIvh. menet 

testa foca: dt conductor y escaso o mintst Infiltraoc linforttartn, qut 

aunanc s la clinict st sfridromt at sicct se :100 e diarnOstron dt sph. 

pm. secundarla: va:croco por Oftalmolog!". se encuentra anplanatil an--

glooLtich espktch y catarata' sentier Inclt:enteh, corronorándoot ouerl 

conjuntivItts aece t iniciándose mantic C:T mt:ilreluiosh 



CASO No. h. 

et ur. pariente femeninl. dt• 5. tt!',1,1 dt eaac cuenta con anc: 

ceden:el lamii:arei de padrf y manir 	 e. prImer:. orean'., ur: 

avenir vaecuiar rerenra Irgue:TI:ce y .1. nerurial. portaoura anemát ce 

trine reumazolát, ungular:a y rehluer....f 	Dirtrite Federa., maurl 

soltera, ded:cau a. nora:, cuenta ro: ecnica'ión. rr:mar1L. cite en casi. 

propio en Mea.,  orhow:haz, hefierk tanaduisric moderan.. flor 	ahor y 6: 

VohOlISMC.  SOCIU. moderad'.- de. m1.9:fi( terr.n: ot 	 lleb,  antecede: 

ter patológico'. dt anemia nc especift:aus e loe 16 ah:: cese relulr:1 a, 

transfusión sanguinas, a lou 	oboe nisterectomib. e;,,poutrineaniactít 

y hemorroldectomia. 

inicia su padecimiento actual hace 15ahob con fenómeno dt- havnauc. 

trifásico. resorción de pulpa'.. de 2' orttjo o, mane icou.erne y obste. 

rior acortamientt ae1 mismo ter reaorr:ót. talángica dtsca., maneja06 een 

antiinflamatorios no esteroiaeos y eh interconsulta a Angiologla be so-. 

termina fanómeno Of haynauo primar1C, agrepanopst al manejo rale:banca-

gonista , sin embargo se afecta despuét 4' orujo de la misma manr y se 

realiza simpat.ectomfa supraciavicular izoierda. Hace 13 ahot inicia con 

engrosamiento de piel de obran y manan, as: como disfagia a lob 4olidon, 

presentando finalmente piel acartonada en cara que tirita lb apertura dt 

cavidad oral y escierodactilia, realizándose él diagnóstico oe escirro--

demi,/ en heum,tolo,la, manejándose ent metotegaramtni Y h-hvniCeilimiri¿. • 

Fue vista por hermatolorla por melarme: y ormatithh reacciono: ro vare 

reMnien0O e, mantee ehhhiálhdh. beadt M'eh 7 afint. curca ron nioertenhlO1 

arterial, trecena ton rafedipina. han 5 abur se e tirPia,  leBlobee- 0,  

calcinosit que para entonces hablan afectado las ,1 manos. Fue vista por 

PninuiatrIti hace 4 años diagnostirándo depresión ansiosa. Finalmente se 



Intentt ,:rata'aento con prciwolr oe e:iulnterferón, mostrarme intoiera:. 

Clb al MIBML, suspendiéndose e ict t neset. 

Radiografía de manos de un paciente femenino de W" años que cursi, -
con esclerodermia y con fenómeno de Raynaud triffislco severo que ee aso-
ció o resorción de pulpejos y de falanges distales. Se observa desapari-
ción de la falange distal del 3er. ortejo de la mano ixqulerds y del P. 
ortejo de la derecha, con compromiso de osteolisis de le falange medie 
de éste último en el cual queda remanente la base de le falnge. 

— . 



CASO No. h. 

M.t.l. el .4 amiente matcw:In: d. 11. ah:- Uf .cae 

(amillares de mnetel 	 por rara mate-..a. ()no:borle 	reriaer:, 

Uf. Pachuca, casado, ereularicion primaran. unen:— N-. :1Crif onteceoentee 

patolópacos oe importoncin. 

Inicia su paderimiento actea.: 1. le. 41 ano. ot celen con mAcuiat 

crómicas e hipoestPricut en iar extreeudader .ifieriorer y superi.mr.. r, 

tiVO por el cua et estudian, en bermatzlogla u,. 11.!.C.M.1... 	examel 

fiasco presenta ladea: leub.11U, co'. auren::Is ne :Uf 

dei volumen nasa. CM hopee., en silla oe monta:, covsoad.ora, COL tooal 

las piezas °entonan con carlee, cutlic, tórax y abdomen tnh alteran:—

nes, extremidanea superiores e inferiores con marinar de hapocranicor 

acrómicar, anestésacou y cor dismInuciór, de lu sensiollidoa a: culo.. --

con acortamiento de lar deoos. de sal manos y de los piel. rodlliat en g: 

nuvaro, anquilosar oe ambos tobillos, perforación plantar derecha cor 

lid.. de materia: puruiento anunoonte y noservAnoose hipotrofia rusculac 

severa en todas las extremidades. For lanoratorio se encuentra dhCMib --

normocitica.,.normocrómica, creatanina discreamente elevada 11.4 Mgtd1.. 

reato de laboratorios normales, cultivo de secreción deperfqración pan 

tar derecha con desarrollo de Staphylococcur. aureus. For rayos k acrab-7 

toallas. con ausencia de !alarifes dista:es oe manos y pies, e inclusa --

con resorción severa de len cuñas del tarso de ambos peer, ro. OeFhilb--

chamlento del resto de los huesos del tarso del pie derecho. Vi-UeDia al 

Matauda positiva, estudio di endolinfa onsitive para Mycobactersue It---

prae y biopsia de piel con reporte oe enderTat atrófica, dermis e hipo-

dermis con infiltración de células espumosas, con una banda liore de te-

jido conjuntivo sugestivo de lepra lepromatosa. Realizado el diagnóstico, 



• .3z 

se inicia manejo del cuadro de lepra con dapscns y rifampicins por 2 a- 

feo; con suena evolución y el cuadro de infección piópens de tejidos -- 

bandos con osteomielitis en pie derecno es manejado con antibiótico pe 

renterai por Medicina Interna, con emputeció:-  posterior del pie oerech: 

nene nivel maleolar por Cirugía General del mismo nosocomio. 



DISCUSIOA, 
3 t 

En lar :I promerof rasos preeenraass lar barienter su!. porteacraf: - 

de: sinarame °e Francols, descrito oreginalrente por e. oftelm6log( be:-

pe ae: fume nombre eh .1 Hermanos con nódulo: firmes en sie:,peauthos,t., 

pr xantomatosos, distribuidos simétricamente en ...le eSph:OL, lar manos y 

lar artocularionee metsearpofalángicas e inicia:enrocas v sobra is bar:: 

y las orejas; osteoconoroaistrpfle Ot ice• nuesno oe .12s ex:re:Tacuaco ro! 

subluxacooner y contrarturar. tendenosos. 	 sor movem¿ental srzio, 

lares dt las manos y 10h poes,y distrofoe cornee_ centra:, superficie. : 

bilatmre., con ()paridades blancas o cafés (17,11 . Lao r putleh:t! :ur--

plen los criterios de osteocondrodistrofea y destrofee cornee:, éste 

me probablemente causa dei glaucoma de ángulo corras: h.:laten): er, amperr 

pacientes; s6lo le menor de las :f cumple el criterio as nódulot tepe xii 

tomatosoe en la pie.. Este pacientes con amarome de Francois también --

cursan cor otras, manifestaciones sistémicas come glomerulonefritis, I 

cual ve no) sede informado, la mayor de: topo mes ranoprdliferateve y le 

menor de, tipo focal y segmentaris, motive por e: cual fueron manejaos,. 

con pulsos de inmunosupresores, El mecanismo fislopatológIce de le acror 

teolisis en el síndrome de Francolt no se he establecido, pero en este --

síndrome están involucrados factores genéticos aun no identificados que 

se han asociado e une fuerte reacción fibrótich de loe tejidos afectacios 

atribuidas a una proliferación multitisuiar as fibroblastos con neperors 

ducci6n de colágena tipo 111 ; son embargo parece que estos casos lb h... 

crosteolisis asociado) es de tipo esencial, lo cual ye 5P ha reportaos 

(19), 

En los casos 3 y A se trata de paciente »veme , un masculino y ten 

femenino, que presentan acrosteolisis en asociación con anticuerpos anti 



anticardiolipinal.'ic cual está descrito en casos do sindrome de ant.---

cuerpo. antifoaftliploos y necrosis avascular Llama la atención que et 

el caso del paciente maeculine presenta afección plomerular de tipo pro. 

liferativo endocaoilar difuso. No st Babe chef papel puso tener el corta: 

to crónico con cloruro de polivinilo en eutt último paciente; et llegó c 

sospechar que e., este paciente también cursare con un sinarome genétici 

por las afecciones cardiaca (cardlomlopatia restrictivalyosteoartichir 

tacrosteolisis); ad como en el cuarto case, ya que presentó alecció: --

cornea) y osteoarticular. 

En loe caeos L a e le acrosteoliair se nh asocieoo e, t'ademe:ere,. 

con fenómeno de haynsud, habitualmente trifésico y severo. El contra: ot. 

bYnaud frenó la osteolimis faléngica dista: de los casos y probablemer-

te el fenómeno ftelopatológico asociaos a escierocermia y el fenómeno at 

flaynaud es similar al de una oclusión arteria:,por una isquemia•souten.-

4a,y necrosis diesel tipo avascular resultante. 

Finalmente, el ceso número nueve corresponde a una paciente con ie- 

Prb lepromatose con acrosteolisis asociada, el cual el fenómeno fleloph.. 

tológico sugerido es a partir del compromisoneurogénico local, en e: --

que la alteración del sistema nervioso periférico aumenta el flujo Bar:--

guineo del hueso, causando una hiperemia ósea active y resorción secunot 

ria o a agresiones repetitivas en las regiones insensibles (20). 



CONCLUSIONES: 

1. El factor causal más frecuente 1150[300C en lne últimos e año: h moco- 

son at acrostelitis en el Departamentr at Medicine Interne del hose, 

tal de Especielinader del Centre »ales i.a hazu 	fue la escleroaeu..... 

mis con fenómeno de kaynaun. 

Eh casos de scrosteelisis se debe :in:escapar la presencia at antirueL 

pos anticardiclielnu, ye que suene. ser ih .auca cc éntt, 

5. En los paclenter cou lepra se óevet, investigar atiene de neurourtrout—

tin y acrotteolisit. 

4. En los casos oe acrosteoliele y ae afección aermocondrocorneal se ce-

ne sospechar el síndrome de Francois e investigar afección sena:. 

b, te casos de acrosteoliais debe estudiarse la'funcibn rema/'indepen—

dientemente del factor sem: a/ que esté asocian:. 
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