|22 F
$&  UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MEXICO |
FACULTAD DE MEDICINA o /\(,;\

DIVISION DE ESTUDIOS DE POSTGRADO

ACROSTEOLISIS: REPORTE DE CASOS Y
REVISION DE LA LITERATURA

TESIS DE POSTGRADO
Que para obtener el Titulo de

MEDICO ESPECIALISTA EN MEDICINA INTERNA

Presentan

l SS DR. ROBERTO ESPINOZA SORIANO
M HOSPITAL DE ESPECIALIDADES
CENTRO MEDICO NACIONAL “LA RAZA"

México, D.F,, 1996.

: TECIS CON ‘
FALLA DE ORiGEN

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN



e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



" arn  FACULTAD
@ nE MEDICINA
MO'“”"”"’ X ABR15 1996 !

SECRETARIA DE SERVICIOS
B3O DE POSGRADO
AMG

Pfibvuiiesuniiny

Lra, Olpe Lidip Vera Lastre
Médice Adscritc &) lhepartamento Medicina Irtirna H.E.C.M.N.K.
Asesore ot e Tesit, -

vr. Cuauhtémor RaGl Arize Anarkce
Médice Jele #e)l Lepartamento de\Medizina
hevisor de ls Tesig,

erne 5,E.C.M.NVE,

Dr. Alper:c Frati Munari

Dr. Arturo Robles Paramo
Jefe de Ensefanze € lnvestigascibn del H,E.C

hoisttel de especislidades

DivISION DE EDUCACION
E INVESTIGACION MEDICA




ACROSTEOLISIS: REPORTE DF CASOS Y HEVISION Dt LA LITERATURA

INVESTIGADORES:

DRA. OLGL VERA LASTRA

MEDICC DE BASE ADSCRITO Au CEFARTAMENTC DE MEDITINA INTERNL DEL
HOSPITAL DE ESPECIALIDADET I1iL CLNTRD MEDIC. NACLONAL Lt RAZF

—~—

DE. RAUL ARIZA ANDRACHL

MEDICO JEFE DEL DEPARTAMENT. DL MEDLITINA INTIRNF DEL
HOSPITAL DE ESPECIALIDADES L CENTKD MEDICU NACIONAD Lk RAZL

DR, ROBERTO ESPINOSA SORIAN:

MEDICO RESIDENTE DE TERCER ANG D Lt ESPECIALIDAD DE MEDICINA INTERNA DE.
HOSPITAL DE ESPECIALIDADES [EL CENTRC MEDICG NACIONAL LA RAZA

LUGAR DONDE SE REALIZ0O EL ESTUDIO:

SEPTIMC P1SCG DEL HOSFITAL Li ESPiC]A;lDADE? DEL CENTRG MEDCO NACIONAL
LA RAZA, DEPARTAMENTC DL MEUICINA INTERNA, DEL INSTITUTC MEXICANO DE:
SEGURO SQCIAL, MEXICC, D.F.. :



1. DEDICATORIA

11. RECONOCIMIENTOS
I1:, INTRODUCCION
IV, OBJETIVOS

~¥. MATERIAL Y METODO

V1. DESCRIPCION DE CASOE

VIi. DISCUSION
V11, CONCLUSIONES

IX. BIBLIOGRAFIA

INDICE

Péginas

+
R I N S
R T R R R
B R R R P S P I S S

3
R R N I N A AT

P A es It e i N et a by
R N N RN
R R R R

D N I I S I A AN I

B N R R R R R IR I S A A

-



DEDICATORTIA

el Curss ae eshetiaiioal médick N COPILATLT Lk TTEDonF g 4.

existencia, ¥ B Virldiane, produsts Gt mLesTrl 27 0 L2 de roegtrad

vidag,

§
§
{




RECONOCIMIENTOS

.+ mls maestros, médicors internistas del K.G.h, No, 2%y del FLE.CJM.F..

que tar entusiastamente participaronh en ml formaziérn.,

. A me& compafieroe médicos resigdertes, por todos 1o: MOMENLOS COMPArtT:-e
acr durante el dure curse of especiniizacidr ern Medicing Intern.

+ b iot povles pacientes oe. H 0., hoo 24, del HOE,O.NJE. v del K,R.I,
N:. 1t o¢ Huapuapar de Lebr. Oaxaca, razdrn oe la emprc;n.

» £ mi madre ¥ & m1 padre, presentes en tﬁdos los momentos Oe n. Vide,

. A m& hermanos Estels, bertﬁa, Alejandro y Maria de. hosarico, asi éom:
sus familias, que mantiene lae puertac de sue corartnes sbiertas pare
m

. A 1w familie Macias Garcfa, por el apoyo sincerc y 0esinleressac Lripe

dago en todu momento.
A todos ellos mi mas profunde y sincercv respetce y sgradecimiento,

Roverte Espinosa Sorianc,




INTRODUCCION,

Ostevlisir s QENOMINE & Jé aQeEiruccldr oe. RUess, {2 “ua, PJIEGS  =-
presentarse df forne sdiopdtice v BS0C1AGE 5 UL NUMEND COLE.deratue aé -
trastornos heoplésicor, infeccionos, metabblicos, traumbticns. Vascula--
res, aermatoldpicos, reumarolépicos v ocuparionales 'L . Rel, se nar de:

erite & formas idiopAticas pier definlamf d¢ osteolisls:

1, Acrosteoiisis ¢ sinarome de Hadau-Cnevne

Osteolisie masive ¢ sindrome ge Gornar

"y

W

Osteolisis muluicéntrice idiopétlica ¢ carpo-tarsal

o

Osteolisic multivéntrics cor nefropatia

Y. Usteolisis multicéntrica hereditaria

E} sinarcme ae¢ Hadju-Cheyne er ur. trastornc auiosomico dominantie ci
racterizado radiograficamente po: erosiones en las puntas a¢ las {alan~-
ges distales de manos y pies, que varfan de pérdidea lipera a destruc———
cién de la mayor§s de la falanper distal con sblc su base permanente; =--
puede haber dolicocefaliu, impresidn basilar prominente, clerre tardfc -
de las suturas craneales con huesoc wormianos miltipies, silla turca on-
plia, hipotrofié de senos frontales, cabello tieso, adonciz temprana, a-
feccibn de columna ¥ de huesos Jarpos: clfnicamente hay talle baja, 8i--
mento de la movilioad articular, manoe con dedos cortos y distrofia un--
guen) v los huesos son propensos & fracturas, La historis familiar es U-
til en la diferenciaciébn de las formas secundarias (2-7).

E)l sindrome de Gorham es una enfermedad caracterizads por una prolj
feracidn endotelial localizada que resulta en una destruccibn y resor---

cibén del hueso, Lz etiologfa no estd definida, La enfernedad progresa en

la mayoria de los pacientes el procesc ha sido autolimitado, Las princi-

T
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peies modeiidages terapéutices pare erte padeciniente son le arugle y -
le radicterapia (8). Fisopatoldpicamenie st hbk BSOCIBOC 1E PreBensie O

£ semejRrtes & capilarer ancnos,en gond: €: fluic sanpuines es mu, -

2]

vae
lente, & la produccidn de nivoxit loca., disminucibr ae: pH oy €. davoris
cimientc de enzimas hidrolivaicas (4},

L osteollsit carpotarsa: 5¢ presents usualmente er la niher vempr:
ne con ur cuaar: clinico que semel: artritif reumatoide yuver... PENEIUS
rizaoe por artralgae ¥ limitacidr funcional Ot Luf HPLICLIBECLONLEl Q8. =.
carpe ¥ Ol tapst, posteriormente artritas y deioimbciﬁn “ﬁ las rosnac,

con destruccibn progresive de los nuesot con apariencia radiopréliiiy ot

osteolisis (10,11). Ls insuficiencia renal cronick es un componente fre-

cuente dei sfndrome, hebiéndose descrite también aiteraciones fasimies

retardc menta. en algunos casu: con G1stribucibn fanilisr con moQus Qi -

transmisibr, ye¢ ses autsbmico o recesive (12-14:,

Vers-Candanedo y cols. (15) del lnstituto Nacional de Cardioiopie -

en México, mediante revisibén de su archivo radiolégico y de la literatu=

ri & través de)l MEDLINE, han reconocido por lo menos 64 entidader causa-

les asociadar solamente & acrosteclisis, destacando algunas formas secur
dariuas ocasionales como jos irabajadores expuestos » ciorure de polivir,

Jo e inclusv un concertista de puitarrs clésica (16).
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ENTIDADES ASOCIADAS £ ACKOSTEOLISI:,

hirogerie

Ariritis reunastolas
Artropaties de Jacou:
Dermatoartritic lipulae
bermatomjositis
DMabetes melidvus
Miostoesclierocis
Displasia cleioucraneal
Digplasia ecrodérnica

Displesia mandibulcacral

Enfermedad mixta del tejido conective

Enfermedaces neurotrépicas
Epioermolisis bulosa
Eritroderma ictiosiforme
Enefermedad de Raynaud
Familiar

Gotn

Hiperparatiroidismo
Indiferencia al dolor

Lepra

Lipogranulomatosis diseminada

Neuropstie acrodistréfice
Ocupacional

Ostecartropaties hipertréfica

Osteomalacia

Oteopetrosie

3

b

UETEINLI 0L, 108
Fan.iaermoperyostitis
Fienodiscstos.:
Fisiriasls runre
Poliriositis

Foriir:

Froger::

Pseuaorarntome eldszi:
Psor.asis

Rifireer oulsvione
Sarcriaosis
Sirinpomielia

S%. ge Enlers-Danlos
Sx, de Hadju-Cheyne

Sx. de Lesch-Nvhan

Sx. de malabsorcién

Sx. de Fapillan-lLefevre
Sx. de Ratnmuno-Thompsor.
Sx. de keiter

Sx. de Sézary

Sx. de Sinpletor-Merter
Sx. de Sjogren

Sx. de Theverand

Sx. de Werner

Sx. de Wincheszer

Sx, del tanel del carpo




OBJETIVOS:

Informar los casos de acrosteciisie er e. lepartaments de Med.oine 13

Y

ternz de! Huspital ode Lspecialiomoes del Centro Médice La Ruzs, Gel -

perioac de 199G e 199%,

2. Describiar 1lo: factores causales asoClagu: & Casor 0€ BOroSteo.181f e
nuestrc medsc.,

i
H
§
p




3
i
¥
i
H
i
H

MATERIAL Y METODOS:

b6 revisaron en {Orme retroSFectiVe 10 EXREAIENLEE Q€ arcniv: ae.
hospitel de Especisliasaes nge. Centry Médioo J& Kazz ae 1of pacientel -
cor diamgnbsticc O acroStec.isic, inOependlentenente 36l Qapndsticl cme

SITIIE QUPEANTE &) Fikea

t101dpi20, confirmanos per ertudlios 0¢ raaitio

riodc ge 1990.198:,
5S¢ encortraror. ¢ casov cor. HCroSTeLIlEIL. Q¢ (0f CUaiet s¢ narf sl

gescripeibr. & continuacidr..
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CASOS No, 1y 2.

Se trete Ot [ LErnAnal €. 4@ tercéri gétath Q6 b Viah DOr BrLIecre.
aentes far,..ares a¢ o;abe;es meLlitus Tide Il neY amper ramet. maare -
DEKE CON NibUBRUE.E DIJOIErE: Q€ €VICIOFIE NG Pretibans ¥ « hermangat i, .
nBBS PLY INSUSLCIENCIE PeNBL Ge @TINIOFIE DO GETEIMINAGH ONLE: dE, Pr.=--
=ty aflic 0F egBG. LN OTIPINAYAY \ PeSIAShtEF Ol DIETTIL BeQers., boo-
“€rHE, BMUBE estul.arol hasty e. primer ahc ot SeCundar.k V Jeer COL &
s.eveme bBravic, ETr de meQle SOTIOLCONORICT DBYG, VIVEL € NELiLhi 107 =-
TENTA0s €. METIE IPLANIZAOC £ NBIINBRICGU, EELAN INCHPBILLA3LE ¥ S¢ N

vilizan er silis 26 rueos;.

La mavor ge ellar, J,G.E,, tiene £: ghos ov eZal ¥ cuanih cor ante-
cedentes pediézr.:a# a¢ ser producte A ib Sexte peELacidn. & términt. -
nacida poy parte mistbrice por cireular e corgbr, atendica por parteri
empirice er. su domizilic, terdd er respirer v 1i0ra’ A nacer EIL Pred. -
sAPSE €. tliempu, su deearrolic psicomotor fue norma., padeci en (b 1re-
{ancis variuclh, tosferina ¥ parotiditis, Tiene antecedentes patoldgico
ot glaucams infartil bilateral de Sngulc cerradv & lot 7 ahos, tratuds -
por Oftaimologia del H.1.N. cont 5 intervenciones quirirgicae filtrante:
en ambos ojos, evolucionand: a glaucoms absoluto y atrafis de herviot bL
t1cos con amaurocis bilateral y agrepbndoss desprendimiento o¢ retink ¢
cjo derecho & lor 1) afos, er tratads pal;ativamente con timolol oftéin,
co en ls actualicad; a los 14 ahor se encuentrs retrasv en Su edad Ssew
ae 1.0 afior en e} H,1.M.; & Joe 16 ahor frnctura de &¢ orteic o mane ar
rechy v et tennef andide pot wieman apuge teoandnr i o elasttin e wedrry
& los 17 ahos apendicectomfa ¥ diagndstice de lepra Jepromaross tf. pies,
tin corroborarse con biopsiu dé¢ piel, estudio de endolinfa y pruelie 6t

Mitsuda, traténdose empSricamente con dapsona y rifampicing por & afor -




er Medicans Jrierne ael BoGuMoy & L& ZismE e2a fe 0L3pROStICH fiDmaRL:

pusmorar el a.s My, Cut Ee CorroticTe & ouar JF ooalos er Medicing Intent: o

ERCOt T CALAGLE BAE

rpemegerbr pinine 30 Viar wereas l‘;
roféricar por o praery ge fUNCIOL FeniiratOriE: 6F ELEDPIIE & L& @Lts i
nE N E & CIRIPONL. D15 atteredentet pLreloilpLoor S0 SnprTlaniis ovm
MENTIONLY QU EU MenZtrui a0l e GrPePo, it Vo Laent aierer PRed, D L -

KiCIHOC VIO: SE€XU&. BOTjVE.

Inicie st puoes.r.éltc o

fpfo Er Jb DURTE 3¢ L. GYleaDy Q¢ Rands 3

Crosvecti sl eh mar»: v pits ¢ Mes: b irternu

e

G380k DOY Ja MISME THUBR OFiir NBTE € meses en MeZ.tin: Stlerhe 3e. Hab.
C.M.E.. burante su erxtuul: se ne GiRPNOSTICHAC LiOMErU,Lnefr)Tit Membre-
noproliferative, Eir 1AmMUNGT:UOTOHENC1E, DO! €STUl.: Q€ BIODE)Z rens. -
nace 4 meser v SF N& INIC A0 TretHTIend: 06%ak NATE T MEKES 106 DgLEDE

ge metilpreanisclone ¥ ciclofOEfBNICE MENFUB. €S: S€ TOFFODALE DO® €§%. =

dios radioldpicos ae manos ¥ pier asresteclleis) ademds se nb Q.apnnec. -

cage clinicamente verig: nLeurogér;ia, rﬁ: uitraxonografic rcnh; n: it
fresis ijzquierat, por gambpratis reha. nxpc:rufxa rena. :iqu‘eru; Que =~
capts en forma 3rregutar v dismipuiga, ovarios qQuisticor pof ultrason: «-
graffa pélvica, polineurvpatie por electromyografie v s¢ han encontraq
anticuerpos Bntinucleares ¥ ¢-ANCAs peritivos & tituior BuIOB, Corrcties-
réndose hipergamaplobuinemis descrite er BU adCieSCENC e B EXPETAAS O
1gG ¢ lpk: tient proyecciune: ae rhyozyx par: Senvs pararatbdies v 10mtee
profio pnen Jor neamot poemingen, S b deignont 1 ehdi per Gen@\nvu rfnu”
me de Francess 860C180¢ b BOronteo, isir esentiai, Priquiatrie ne enouete
tre alteraciones,

Le paciente en Je artualidad reflere anorexis, oliguria, insomnic,

dolor er le punts de lot dedos con el frfc, Al examen fligice se encuer--




¢
tra BmEUresis & nipoacusia tilaterai, tall: LEej&, RENROE CON BCOrUAMIENTC
, 0t dedcs 0¢ mehut v Pier & expensat de resorcidr de fulanpes dr1Sta.es, -
cor distrofit unpuea. & nivoestesib @5 emLat ¢YTrer;daces péiviray, gra-
¢ guilor.s o tohi..o:. acortamientc 9¢ extremidad péLViCE QErechE, paes
varos v l.enadc capilsr lentc en ambes ples.
; Laberatorioe:  jOctuere o Dicaembre ! Fetrer: :
|1 Biometrie ner. PUeMst hnem3 1
_— Normo-normo noOrmL-nore e
j {reatinint fae & i e
P amg/dl ' :
t Lepuracion g« .. {oe7
: creatinine - | ‘-
i {ml/min’ X :
! : - ‘
' Globulinas £, | 4y ' d
; (gr/di) | ' i ;
oo 1g6 e73z i 2407 |
e (mg/dl)} ) |
gk LH . Ag: ) |
ot {mg/dl} ; : i
{ . AAN : 1:64 MF
! %7\ ; ' I
] N : §
i I c-ANCA: - leE !
1 b . N ] 1
[ ; ; !
i ” ) N H
i | Examen de¢ Leucoe 12/¢ | Leucos §/c¢  Leucos o:¢ }
| orine Eritros 2/c Fritros 1/c | Eritros ¢ i I
| :
. i
!
H
;
H
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Radiografie de marnos de la hermana mayor cor. Sx. de Francois qué --
muestra pérdides de log espacios articulares interfaldngicos proximasles )
g:sminucién de los distalec, con osftespenla subcondra. peneralizaga y ¢
roslones severas con resorcién de¢ faianges distales y amlpunas calcifice-
clones paraarticulares, ademis se aprecia hipotrofia de radio y cibite =
de ambas extremidades torédcicas, sugestive de usteoconarodistrofiz.
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kadiografis ot pies o¢ la hermune mayor con Sx. ae Francols que muer
tre pérdida de los espacios articulares interfaldngicos proximales y dis-
minucibn de los distaies, con osteopenia subcondral difusa, deformidaa er
vare de artjculaciones metacarpofaléngicas por desviacién tibial ae prin-
meras falanges Ge ortejos, ademde erosiones severas con resorcidn de fe--
langes distales y calcificaciones parasrticulares.

1



Lé sepuncic de lae nermanas, 1oE.Ga, e oun prtiente femenind ot 20 ¢
hot 0t egns. Tienc antecenerter pel.Atrioss 3¢ ser prooucte de la séyt.-
me pestaciOn, NACids & TEXmin: §7° LarlT SerIulto er Su aomitilic. varc!

er. PeRfirar ) LIGPAr al Nacer ©Lr especiiLier €. %lennc: parélisss fasia

o

w10y L omeses v pagenié varicela, wosferini o oparctiditie en ia 1ntENC..

Cuenth ©0! ahtecedenters hatlr;hp,-7c ge piavcoms inpénitc bilatera, o: -

Anpust verrnad B 1oL T Bher. teas curagiar flltrantes en oz s

Jut er b DCETIONE:, CUPKALI LnieTlarTenieTente vol rLnbatie SEverz ..

tera., evelutlonande & aTrafi: a6 nervio BITiec ) BRAUr0LE bllatila. -
col. buf'talmos en oje oerechc & ot i6 ahor, LrAlA0k baliatlvamente e g
actutilicac cBn timolo. v acetapc.amice oftéimicos; & 1of 1% ahot se diag
nostica lepra lepramatoss en ples, 51h corrovorarse con blopsios de pie..
estudio de endolifs n) pruebe qe Miisudi, Tretags por 1B mesee Con upsL
na ¥y rifampicing, remivienac €, ragaro euarénteneh!t: ¢ jo¢ 17 ahous cur-
58 con oclusidn arterial trumbdl.ca en Pie QEreCHC €. Cunj €S ampuzao: -
hasta nivel maleolar, realizadnacse gespuér riopéla at pile: en ple COnIrE
latera: que reporta vasculitis inespec!{:zk de vasor pegueflos ¥ Gt Mé--
diano caliore supestive de poliarteritis noduse, presentanac & sui b pe
foe necrosit y momificacibdr de primer deor de pie 1zquierac, realizhnoo-
st amputacitn del mismo er. H.G.M.; ¢s alérpice & lo prodolinu, &acetamint
fér, v & anestésico no espesificas:

besde Jos 1Y ahor tiene snent.bilided a. fric en manos y piet, ator-
taniento de ortejos por reeorcidr de falanper distases. carroborsg: por
estudios de rayos X, con osteopern:a generalizada y distrofis dsee poy --
serie bsea metabblica, remlizacos en H.G,M,. St estudin desde hace & mee
8€5, Junto con st hermana, pare descartar vasculitig, granulamatosie ot
Wegener y lepra en Medicina lnterns del H.E,C.M.R,. S¢ hs encontrage ir-

auficiencie renal secunduria s glomerulonefritis focal y segmen%arit &l
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replizarse  2ELUCIC U6 LIOVE(E PRNBL EIN QNMUNC LLOPESIENT b, SBUpiriers
a0 FaTOiOEiE EPODARIE JULLD rena.. S1€N0C MANE )80 TOF PULBO! MERRURIE

8 2iCiufusiamiSE QERAE NEr © Mefer; CUBNTL CLL eXTUS.CE Q¢ Fayor ). £
rie Snen metanflice ¥ oredisgrafias Qe MANCE N ples, aui CoOPruburar GSTE
etk AP S PPEGPULN UL Rth. . adendr ar QUE MUeL trART Rpamibu g dr g .
e508010F BrTITLLEPEE IRVerfaldnpicor CLBTtales ¥ CalCifiratione: parears,
tulares, FOr LEDOPBLONIC Kt L3 ENCORTTEOC ANEMIE NOPMOLTOmICh NOrmocit, -

by hipertripliteridemis, ribergamaplonuilneraw, con Ips € 1t elevaqu:
€. Lk CORtTaiTmunoelectrd oreyie, AS! COM:  INMINGE GPICOE SO HRT:CUkC -
po: antinutieares positivor £ iTLios phaor putrin motesac finc, anticar
dlﬁliainas £ & I Vecet por 8rrifs Ge ¢ norme., Piovl: Ge misculo cor i
trof1a prabablemente neuropénica, Ademis fue valorkae for Genétics quier
diagnostica sincrome de Franceir, al iguai que su hermane, ¥ probable .
trosteclisis esencial. Peioulatrie dispnostice aepresibn mayc! v maner:
€, it BCTURLIOAC COL inRsCidurer ae 1 recaptura ge Serotonine Con me)’ -
ris susteniia. , cOL reporie at esectroence! slograms solicilane de 1pre-
gusuragac ¥ rentificacidn o .t mctividso cerebral en estado oe vigili:
que suglere activydao ienta inespecifica, lermatologie v Alergolopls sor
Interconsultados por eritems maculopapular pruriginoso oe corts duraciér
que catalogar como hipersensibilidad tipe 11II,

Actusimente refiare sensibilfdad al frio en puntas de ortejos de M
nos ¥ pies, Al eaamen fisico con amsurosis ¢ hipoacusia bilaterai, pave-
llones auriculares grandes, talls ba)a, propriosis mée pronunciade er -
Jo derechonodulaciones xentomatosat en pabeliones auricuiares, rames ate-
cendente de mandibulue y superficiet extensoras de dodot de lan mannr, -
duras, no fijes & pianct profundot manok acortsdas b expensas de Presor—-
cibn de falanper distaler can hipoplasia ungue?l. amputacibn & nive; ma-

leolar bilateral con muhones sin slteraciones, restc fparentemente nof-e

}
1
}
¢
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mul. Ne B¢ apreciar Gleeras orarer, L.veac reticulares ¢ fendmen: oe e

naut Qescrilol €6 Bipuns Ocanldr.

Laboratories: ¢ Junu: keost: - Getuers | Enerc !
. 1 h
! Anemit v Anemar
Biometria nem, N
jometrin he "l nermo=norma | morme=norme
¥ A
{ireatinibt mog 13 iat Gt
(maomar '
tber. o¢ lreat) 4t CoRE
imphk 5 .
‘rig 1cerxdas’ M | 4z:
| Examer 0% fueucos | Leucos
|orine HICE g
i i -
Globulinas T P 4 I Electrofores:s 214
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Ademds se hes reslizado ELISA positivo 1gG para toxoplasma, rubéois,
citomegalovirus y virus herpee simple, Crioglobulinas, anti~-DNA, ANCAt,

1gM y complemento negativos y/o normales,
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Radjogr=fias de manos de la hermana menor con Sx. de Francois que -
mustra disminucién de los espacios articulares interfaléngicos nrroxims--
les y distales, cor. osteopenia subcondral generalizads y acrosteolisis -
de falanges distales, sin tantas calcificaciones pararticulares como su
hermana, 5in empargo con la misma hipotrofie de radio y clbitos ae las -

extremidades toracicas. Sus pies fueron amputados por fenbmenos oclusivor

trombbticos.
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CAS( No, 3

E.Voh, er ur paciente femenin’ ¢ 2¢ ahos g6 edad qQue Ligne ante:--
oertes Jamillares ae¢ cardiopatiz 1aouémics por linea patern: € rniperte: -
S16n Brteria. por ramk malernt, v uL: Nerman: Que cursé con DLrpure rer,
tide esponténeamente, Oripiner.s ¥ resioente ée: Distrite Feasrea., sLiv:
M. tient egucacidr primaris. ¢ 0edici a. hopar, e:s de nivel sotioenon!
mico baic, Tiene anteceqentes palcldp.cos Ge sarampiodr & lae & afos, & -
loe H.8hog inicie con crisile convu.sivas Secunowrias a encefallTis wire.
manejadas hasta 1u actualidaa cor carbamazepina, acido valproic: v Giaze
pam siendo refractarias al tratariente: & log 1. afios presents d.ceras -
corneales con diagndstico ae aquerat:izie por Oftalmuilopla evoluszionana: ¢
leucoma bilatersl y disminucidn secundaris e la apudezs visua.: & 1t =--

mismés edad presenta pirpura en extremidades pélvicas que remite esponti--

neamente sin etiologia precissas; ei ia adolescenciz presenta hLioo

sib en las.excremidades asf comc cuasdriparesia de instalacién paulétine

con hipotrofie secundaria, sufriendc & los 12 afloe traumatismo en rodi--
lla izquierda, diagnosticéndose en Ortopedis articulacién de Charco: v -
realizéndose artrodesis con acortamento de lu extremidad pélvice v rig;
dez severa de 1s rodilla como secuelas, requiriendo ae zapato ortopéd:c:
y muletas pars deambular; a los 15 afloc tiene perforacidr. de tabique ne-
sal atribuida & trastorno facticiv tratada con cirugis reconstructivs --
sin éxito; fue estudiads en Genética sin concluir en un diagndstice; & -
log 19 aflos presenta tuberculosie verrucosa en primer ortejo de pie ir--
quierdo, aunque por estudic de biopsia s€¢ reporta hiper y paraqueratos:c
epidermis'con acantosis moderada y exocitosis focal de células mononucle
ares, siendo menejada durante un ailc 3 meses con triple antifimico con &

parente remision del cuadro.
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Es estudimaa 0es0s Jor 1% afes 4t edac pir e. ehartamentc de Mec. -
zine lnterns 0el H.E.C M. h, por perforacibr de. tatigus naSul ) ausen:i:i:
Gel als 12quieras at le nariz,y acortamient: or Gedo: O¢ la: manos ¥ G-
ite pies & expensat at acrosteolisls, diagnosticaaz rGr rayos X kB qestwr
tar vasCu..tle,lnciluvendc Granulomalasis Qe wegener, ¥ lepra. Durante El
estudic Se remllrsl CIOPSie 3¢ Llel reporiads subh evidencils 0¢ Lenrs ¢ -
ae vascuiitie, estudac de engolanfs negative nara Mycobacteriur errae,
c~ANCAS negativos: si:c s¢ encontrd eievacié: ue anticuerpos anticard: (-
iipinas &. aotle de 10 normal, AR0C18N005¢ ik acroslesiisic a sinaroms -
ge anticuerpos antifosfolipidos ¥ sienar manejsaa cor esteroider y ant.-
inflamaterios no esteroiaeos, volviendo los titulos de ant:cérdiollpina:
a Qalores aentre del rangu de ie normulidad, Fue vaiorads por FEiquik---
trie, destarténacse trastorno factisic y Unitamente diagnostica trastor-
ne ge la personaligac pasivo-gependiente. Fosteriormente, a los 20 afhos
¢ realizs reconstruccibr. nasel nuevamente con mejores resultaqos } & -
los 25 ahos, después de procesc infeccioso persistente con COmpromisc
las primeros ortejos de pie izquierac, se realiza amputacibn de 1% ¢ --

3er, ortejos.

Laboratorios; V.D.R.L. Anti-CL UA
1gG

1990 g (=) 2.7

1991 i (=) 1.2

1992 L (-) ¢.9 J
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CAS0 No. 4,

Fokodo er ur paciente masauline ae 30 &flor e €0BI CON arte;eqes tis
familyares or madre drebétice € hibertense T1na0e, Y OF Ur hermant cLub:
ticu, Ex eripanaric oel Estaoc ve Méxace o resjoe en el Distrite Feqers.
solrerc, escolarioas primer afic de securaaris, Obrerc, € ocontasti ¢ -
CLOrUPre Of PClIVIRIIC ourants & ahes. N1ve. SOTI0eCOndMICHL Da), BiCIlie
ligme intensc ae sut 24 & lor 27 afor v tabaculsm: InVENsn aurante o be
fic, Tiene anteceqentes patoldgicos ae serampidr er 1t infantie. Qesc: f.
ce 3 ahoE er naperienso Lratad: soh NifeSipine N CBPLOPTiL; A3emal G- --
dispndstico ae cardiomyopalie resirictive cof: fracclbr ae evescibrn ver --
triculsr izquierae de 39% e nipoucinec.s Seplai pod ecatardloprami, manee
Jade con cigyt@lice v Qiuréuice e mei.

Es ingresadc & los 27 abos al Servici: ae Medicini Interne dej ».6
C.M.R, pare eszudiz: d¢ cardiomispztie restrictiva. burante su estua,: B
tepral, e encuentrs que tient acortamjento de 1o dedes de 1ss manot ¢
expensar de erosiér. v resorciér. de lur fa.anpes distajes por estudic fir
ple de rayos ¥ de manus, diagnostichndose acrosteolisit, acpmnaﬁﬁndose -
de distrofia ungues. de los ortejos afectados, w&sociéndose & la presens
cia de VDRL faisc positive y elevacidn de anticuerpos anticardiolipinas
3 8 4 veces de Jos valores nornsles, as!{ come antecegentér ae exposizié:
a cloruro de polivinileo, siende mane jaGe: cor nNAproxér, v predr.isons ¢of
negativizacidn de VDRL‘y disminucién nasta limite normel de ios anvicue:
pos anticardiolipinus; & Joe 28 ahoe se diagnostich doble lesidn abreice
calcificada con predominic de L& estenosié v oinsuficiencis m:tral, sug.-
riendo Cardiviogie un protesc av endocarditit abrtica cor extensibr a it
mitral que no se corroboré, anccidndose & sindrome de anticuerpos erns.--

fosfolfpido con anticuerpos anticardiolipina en ese momento ain elevaoos,
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entonirdnovge ademé: hipertensiér arveria. puimonar leve por ecocardic¢--
grafie v ocor fraccidr de eveccifr del vensrleuic izquierdc del %ah, L& -
insufic.entia cardimce clase Ili maemds & 'os 2k ahoe s¢ diagnostice g,
ficlencia rena. secundaris & giomerulonefritis oreliferstiva endocapi.et
difusk por estudic oe biopsia rent., con depfisitc av pranulos de lpo &
Lineae interrumpioas er pareaes capilaree., ae 1pM escase en forme segne
Tarie er. pareges Capllares v Qe OF  en las MISME! PRTEQrt ¥y en mesang:
en forme Importnrte por inmuncfiucrescencik, revitilende ¢ €1Clor Qe po. -
€0F 06 METIIPrednisolONE Bln presentar mejorfs, campifngose & pulsos o
1itiofos{aniioE Mensueiet Qt 1OF fusies recibid Y. Ein embarps evoiutiorn:
& ie fese avanzsge de 1& insuficientia renal crérice, requirienao er e
ultime afc de su vide uns didlis:e urgente por sindrome urémicc: tampsé
& 1os 2% sfior e dimgnostica neuropatia Bensitiva prousb.emente nereg:y:
ri& tipo 11 por electromiografis; se descarté amilojuosis por estudic a
grase periumbilicai con tincién de rojo Conge, biopsia oe piel de deow:
con acrosteolisis normal,

Epn los 2 Gltimos afos de su vida el pacienté evoiucionk €On Proce--
s0F infecciosos intermitentes: 2 cuadros de neumonfa, una artritis sépt,
c& en codo dereche y une infeccién michtica de viag urinarias asocimqar
& ypmunosupresi6n por pulsos con esteroides y alquilapte. En el Gltam
afic de su vidu, presents ¢ cuadror de edemi mpudc de puimbn por deterice

re de Jo clsse de su insuficienciu cardiucy, ciendo li chusl Ub By muers

te el segundu de éstos cuadros al comportarst refractario a tratamientc,

Iy
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Radiografin de manos de paciente masculino ae 3G afios ae edac. tie.
ne  sntecedenter de exposicién crénice 8 cloruru de polivnilo v con ding
néstico de singrome de anticuerpor antifosfolfpido, en la que B¢ apreciu
erosibn y resorcién de 1* & Ser. orte)us de umbas manoe, con afeccién me
nor de lau restantes, ademhe de ostevpenia faldngica rubcondrai peneral;
zads

ny
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Radiograffa oe manos or paciente mssculinc de 30 ahor de edio con -
antecedentes de exposicibn crébnica a clorure de polivipile v con sinars-
me de anticuerpos sntifosfolipide asociado & vaivulopatin mitroabriice v
acrosteolisic, Se ovserve erosidr ) resorcidn ae cas) rodss far falunges
ges distales en pies, con calcificaciones parasarticuiares et & orteic -
de pre aerectio asi comu utiteopenms faléngicu suncondras.

'



CASU No, 9,

M. bR, er un paciente femerinc de 7C ahos ae eand Bin Bhteceqente:

farii.uret de amporvancib, Uriginerie ¥ resioerte a¢ la Cludua a¢ Méx:co.

vive en habitacidn rentads en nacihamierto, Tiene antecedentes patoibp. -
ces av 3 piastias umbiliealee, l& Gitime & los 6% afios,

Inicis BL pugetimsente actuel 8 lor 6 afivs con artralpias en ars..
culaciones 06 1ae manof \ fendmenc de¢ Kavnaua, con engrasamiento d; 13
nie. 0e .ot manos & partir de los G ahar nagte le escierodactiliuac ar
pas manot & 10f 6: whos; posteriormentt res:iriién de Joe puipejos dg 1ot

dedor y de 1B falange distal del 3%

ortey. er mano derecha con acorti--
miento del mismo & log 6% afos y despubs afeccidr de la piel de los pae:
resorcién de pulpejos de 5¢ orteio oe manc aereche ¥ 1° de ik 1zquilerac.

. .er
moembs de 3

ortejo oe pie lzguierac y 2% del uerecno, evoluc;onanu: H

ostev.isis de las respectivac faianpes distales » los 68 aﬁos; Se empie~
o esyudiar en e; Servicio de Medicins Interna del H.ETC.M.R. desde Jos

€% ahor con disgndstico de esclerodermis ¥ probabie variedad CREST, mung
Jéndose con antiinflamatorios no esteroideos, esteroides, ca!cxoantuph--
nistas y hemorreolbzico. Durante el curso de su enfermedad se corrobora
por radiograffas simples de manoe y pies acrosteolisis; ademis se repor-
tan ENA negativos y anticuerpos anticentrémeros a titulos elevados & ot
6€ ahos, serie esbfago-gastro-duodenal con esbfago dilatade, ausencis at
peristalsis y falte de relajacién de) esfinter esofégico inferior e ima-
gen glaoba) tubular del esbfegu, posteriormente st COrrobors trastornu me
tor del esbfmgo con endoscopfu asi comt trastorno esfinetrianc inferior,
ademhs de observarse reflujo sin esofngitis, inicindose manejo con met¢

c:opramida; electromiograffa cor neuroputfc sensoria) del nervio sural -

de forma bilateral; hace 2 afos presents sindrome de siccs el cual se ce

i
i




ThlOpE COMC BOrunaarii &i reportarse nepative it biopeya de glénouiar £
liveles: biop.t ae {163 oor pejquilodermyt atréfics vascular; tamp:éy o
e los 6F ufios st reporit vepuratién de creatining de 5% ml/nir asoliac
B £€OIMENLT UPAN&TI: ACLIVL, MOLIVO POr €. Cud. K€ reai.dl LIOLSLL réni
percutinet, reporténcose esclerosie plomeruiar segmerntaria, canuioe g.:-
merulares 1souénicos focales, artericloesuiercsie de Vasoes o? Dequent .
libre, artericioesclerosis nialine Qf vasd:r wrepiomeruiares, atrelle T
iar focn. v fipropgr intersiiide. focal: er interconsulie cor oftaimil.o.
glh g€ encuenir: cetarata 1oty: uu‘e_cna N seri. en O} 1723ureragl; pruet
dekluncibn Puinoner ton ODETFUCCilh Bérea centru. severa v persférici oo
derade. En el UiTim: ahu Be reportarn pruevae oce funcidt nephtica comri:,
bles con inpuficiencis hephtich v na presentaac infeccién ue(or\ejn:
pies afectagor por resorcidr, cultivinaose PEEUQOMONE 3Eruginesa, serr::
tis marcescens ¥ SupnylOCOCCUS BUrEUs eI forme secuencini, traténaos: -

con antibibticos,

Laboratorioes: Anticentrémero|VsG |Dep. de ¢r. | Cr, ﬁxlhfmur;;;—1
mm/h  ml/mer mei gr/dr |
1992 1022 2 | b
1992 81¢ 24 56 nl/min| 0.8 i
1994 256 19 21,¢ ] 3,36 1
199% 2| e s |




CASO No. 6,

G.<. es un paciente femenine de A< ancr Ze edac £in ar tecedentes {1
miliares ae imporvancia, Oripinaris 6¢; Fuers: Q¢ Verscrur v resigents -
dei Diystrite Federw., vive en habitacibdy rersace e medic urbanizsol, --
Tiene antecedentes patoldpicos de hipertensiir arterial Gispnvt T1ca0s &
lor 2b shfics de¢ edad manejads scrualmente cc nifedipint,

Inicis su padecimientc actua. & 1ot )< sfcs con artraigias en art;-
culacion;s metacarpcfalénpicar e interfaléng:ces ae las manos asi com: -

Fendmeno de kaynaus, posteriormente renoggién de¢ 1o pulpeyoe seguide o

7 cicatrizacién retractil con acortamiento de las faianges diStaies & exe-

pensas de acrosteolisis diasgnosticaaa por rasiografia simpie oe manoc,
Gespués engrosamiento y posterior enaureciriento at piel e manos, antee
brazos, brazos y en extremjdades péivicasy en cara, realizéndose diagnos
tice de esclerodermin en Reumatalogie del E.l.c.ﬁ.h.. trazade con leper;
Eilamxna mostrande mejorfe parciai. & los £ -afios S¢ reai:zs serie esdft
go~-gastroducdenal con reporte de hipoperistzieis v flacioez escffpice -
derada con control de dichc estudio 8 los 3 afos ¥ reporte ae peristal-
sis ceasi ausente, dilatacidy moderads ¢ imagen de evbfage tubular; & lot
31 afos pruebs de funcihn pulmonar can patré: restrictivo sugestive de
fibrosis pulmonar y & los 42 ahos cursa cor sindrome de sicca por 5jb---
gren secundario, Es estudiada en Medicina Interns par hipertensibn artes
ria}. de diffcil control, » descartar etiologia renovascuiar sugerido por
slteraciones en gamsgrame renal solicitado por heumatologiai Durante su
estudio se descarts etiologia secundaria per repeticibn oe gamagrama re-
nal reportado comc normal, ademhs se realiz’ ecocardiograma corn rsporte
de disfuncibn ventricular del ventriculo izquierdo, insuficiencia mitra)

y tricuspidea leve con hipertensién arteria. pulmonar severa; se reporta

}
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por laboratori¢ depuracibn de creatiring 3¢
sis renalcon reporte ae arterjoivescleros.s
fie de ls caps med:e, con comparete finross
disminucién dei celipre 95%, gploméruics coxn
segmentarie y foca. v esclerocis giobe. del

los con daho y regeneracibr de: epitelio v

27
84 nl/min y se realigk tiope
con hiperplasia ¢ hiperiro--
hiperplésice de la Intimey -
riperplasis mesangial leve -

10% de ior proméruios, tdbu-

atrofia foca,::,ins%erstysae

con esclerosis focai. Se corropor{ BCrostetlilgis en Orte)or ae manet per

estudio simple de rayos X,




Radiografia de manos de paciente femenino de 44 afios de edad con
diagnéstico de esclerosis sistémica progresive variedad CREST, ls cual
presentd fenbmene de Raynaud trifasice severc que se asocié a resor---
de pulpejos y de falanges distales con acortamiento de latc manos. Se -
observe resorcibn de précticamente todu le falange distal del 2% y Jer,
ortejos de amhas manos, con las baser de lue MISMAE remunentes en e, -
resto de los dedos.
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EoMuhe soour naciente femen.rs 0o S8 ahns Q¢ €082 €N Anleleqente
familiares af une nerman: SiabhfTisr Sivl I ¥ Ul nerman ton Lnsusiliers
C1t venos: heriférici en extremiandet péivicas, Uriginaric ¥ resigente
de) estnan de higa.pl. viada, Tusnt: oo eoutacidn primaria v ose deaio:
B: hopal, VIVE e NeGic EJDUrban: ¢ ImOMIEIUIGHS O anima.er, Tiete -
anteceaenter pALCILE. T0i 3¢ Baramp.Tt . VATt eh 16 anfanciis, acl.ee
gente AULOMOVIIIEtIiL 20U fPAECTUCE 00 - POSTLISHE O R JUVErTuUD Vv ocurs

COL LIGSIOrNs @i

xont espec1dicas: 2.0 &6 mansfestl su 2.rlapis

sbliooy v st dil tratarlento méISe tAROOT. especiflCBUC ¢ InI.UED Er e

propusc tratumient: Q\“X‘I:H"EICL.
lnacie st padesimpelt: 8Ctua. hace ¢ ahos cor artralpiat en homryo,

COOQE Y MUROE, NBLE « BLUT ERPPOSHRIENTT PLOgreElve OF Die. ar manyl, &

Lebrazol, brazos, cueiic, cure, trers o o andonen, {endmend ac hnviasi,

Ulcerus sobre Brilculaciohes metacsrp fupicas e jnterfalé:.

TR ODPOX
mMBiet Q¢ jus MANOL, Bdemar ae {1eort v pérdida o0& pesc ne cuantificwoe:,
astenia vy BOinemis, )leghnuose & hacer evidentc 1k esClerogartsiisz, at!l
como presencie de materisl chlcio er puipejos de lot dedot Qr iai manot.
Ee estudiads en e! Servicio de Reumatoiopis de. H.E.C.M.h. con diapnbst,
ec de esclerodermis ¥ sinarome de CREST, siende tratvada con l-penicilam.
na, colcnicina y calcioantagonisty, corroboréndose €l primer diagnbetict
con biopsia de piel; nace ¢ ahos presenta intolerancia a carbohicgratos -
con normalizacién posterios de plucemia,FOSleriornente es estucisgy e
Medicine Interns del minmc nosoeomie con rendizacién ge pruebs de funtidr
respIratoris Cou repurte de fatron restrielive moderags ¥ oLSLRUCCIOn R
nera) de visu wérest de prade moderan;. integréndobe @ protocois ar Mae

nejo con interferér alin. adembs se reportar, anticuerpus antipuciearel




it ey g M

peesTivor con patrdn moteado finci it enuos:a:f& fue reportads ot hbee-
lipzpe ot IncOmMpELENncis hiatha: gilpante prr aerlizamiento, observinaose -
mucont escfAgich BOArionack y tomdnduee LidLElE 0t lu MISME repartans co
esc.eros.s; biopriy at pdel col reporte de giénouls snlx?a- mener - con €L
tagie focul de conouctors y escase o mirame irfiluranc linfaciteric, que

auns3c & 1o clinice se sipdrome ae sicce se Llegl & dimpnbsticc de Sjb-
grer. secundario: va:orsac por Oftaimclogi:. st enéuentrn angiobatiz ar-—-
glovhick esphilica v catarstar Senlief inrioienter, COrronpordndope querg

conIuUNtIVITIE Seck ¢ inicidnuose maneic cir metileelujosa

NS > oo -
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CASO No, 8.

MoCokohy e our patiente femenint de b afios 9¢ eanc Cuente con anty
cedentes familiare; Ot padre ¥ maart nsuertensti, €. rrimers finsot Loy
events VARCUILY Ceredbra) 18QuUémice ¥ .L GEPUNSGL POrtaoure aaemAs qt 4 =-
TrITiE reumatoide, Uriginaris v oresigerte arl Inetrive Feaere., magrs --
selters, ded:cadt &. hopar, cuent: ¢! eQuta~ibn rrimarii, Vive en cast
LrOPIG eh Med.c urbunitste, Hefiers labaduistc mooeras: par & afor ¥ al
cohpl1sMe 80C10, moderade del misme tiempr g€ evoiut.in. Trehe anteceqe;
tes patoldpicor ge anemib ne espectlizans & 1or 1& BRDt ue requiryé ae
cransfus;bn sanguinen, & Jor 3" afhos histerectomia. cuipobLrINeoniBBtic
v hemorroidectomis.

Inicia su padecimients sotua) hace 18ahor cor fenAmenc ae havnauc
trifasictu. resorzibi de pulpeic de 2 ortejd ot mane 2CU.er3t ¥ poftes
rior acorramienic ae: misme por resort b fmifnpice diste., manejags co!
antjinflamatlorios ni esteroloeos y er. interconsu.ta a Angiciople’ ne aee
termink fendmenc ae Raynauo praimaric, aares&nhasc Bl mane)o colcipdhtas
gonists , Sin embargo se afecta oespués 4' ortejo de la misme man: § 8t
realiza simpatectam{s supraciavicular izovierds, Hace 13 afior inicis cor
engrosamiento de px?l de carat v manos, as{ como dxptagla & loe sojidos,
presentandt finalmente piel acartonads ern cars que Jirlta I averturs de
cavidad oral y escierodactilia, reslizéndose ¢l diagnéstico ae esclerc--
dermin e Keumovjoe dn, aanejdngone Cor metoc iopramidi v bebenic, isming,
Fue vistu por bermatologfn por melasme. ¥ *rmotitlf reaccionni e Cur

remitienan b matit )< anntuladi, besae hsct whob curse von nipertensidl

arteria), trataou ¢on nifedipina., Hace 5 ahor se¢ e tirpar Jesiones de

calcinosit que pars entonces habiap afectudc jas & manos. Fue vistu por

Psiouiatrie hace 4 afios disgnosticAndo depresién ansioss, Finalmentw se

i
}
i




intentd, Trataniento corn prevocolr ae klfainterferdn, mostranat mtolera:.

tie &! misme, suspendiéndose & lor € meses.

! Radiografis dv manos de un paciente femenino de 57 ahos que curss -
cor, esclerodermia v con fenbmenc de Reynaud trifésicc severo que Be &S¢-
¢ib o resorcibn de pulpejos y de falanger distsles, Se ovservs desapari-
cibn de Ju fulange dists) del 3Jer, orteiv de lu mano jzquierds y del &
ortejo de lp derechs, con comprumiso de osteolisis de 18 fulanpe medie
de éste UJtimo en el cual queds remanente la base de lo falnge.
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CAS(O No. Y.

By €t un paraknte masculin de EL @Rt 06 SaT C01 SnleteRentet
familiares de c.abever MEliiTul POr rare MElerna, (MIQINATIC \ PESIOERS:
dt Pachucs, cagpde, escclarygan primarit. cvorers, No tleht Briecegentet
patolopicos e imporwancic.

Inisia su padecinaento actun. & 10r 2% phoe o edss cob. mAcuias b~
cromicar € hipoestésicar e 185 eytremisades inferiorer v suver;ores, F..
tive por el cusl er estudisac en Dermariiopia ool HELCUNLEG AL €xane:
fi{g1co presenta fucles JE€ch.na, €O BUSELZIL 04 iaf uelaf. QISM.%Uiié: -
dei volumen misa'. cor aspecte en slile o¢ montar, cavicad "ora: ol toga!
lat piezak GEeNlArisL Con caryes, cueiic, térax v ubnome;s 53 Blleracicoe-
nee, extremidanes superiores e inferiores con mancnas de hIpocrams cas
acrémicat, anestésicat y cor disminucids de iu sens:ﬁ'.lmnc Bl CBIO!, ~-
con acortamiento de Jof degor de iar manos y a¢ lor pies, rodiliat ern g-
nuvaro, anquilosie ae ambos tobillos, perforacibn p)amér qerechit con €L
1idn de materia. puruienit abunsante y observlngose hipotrofis ruscujar
severs en todas las extremidader. For lax;oratorno 86 encuentrs anerii --
normoc tica~normocrémica, crestinina discreamente elevada (1,4 mp:di,,
resto de laboratorios normalea, cultive de secrecibn de perforacidn niag,
tar derecha con desarrcllo de Staphylococcus aureus. For rayor X acro:-s
teol)sil con ausencip g falanpes dista.es 0 MANOE Y pler, € INDIUSC o=
con resarcién severs o¢ 18n cuhas del tarsc de ambox pies, cor Qefhiibe-
chamiento del reatc de los huesos del tarso del ple derecho, Fruevs o
Miteuda positiva, estudio du endolinfn Qomnw paras Mycobier terur. 1»---‘
prae y biopsis de pie) can reporte e epidermis atrdfica, dermis e nipos
dermis con infiltracidn de células espunosas, con una »bt'mdh lipre o te-

Jide conjuntivo supestivo de lepra lepromatoss. Realizado el diagnéstico,
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s¢ inicles manejo del cuadro de lepre con dapscne ¥ rifampicine por ¢ a-
fios con puens evoluciébn y el cuadru de infeccidn pibpent de teyidos --
b.andos con osteomielitic en pie derecrc es manejade con antibibtrico pi
rentersl por Medicina Interna, con amputacibr posterior del pie derech:

nasta nivel maleolar por Cirupis General del rismo nosocomic,
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DISCUSTON,

Ero lor & primerof Cas0s presentacer  iatb pAT1enter sul porthacra; -
del sinarome av Francols, descrito originaimente por e. oftalméiopc Lel.
gE Q& misme nombre en & nermanc: cok ndédulces firmes er. Lle;.peaﬂeﬂos,:;
pe xantomatosor, distribuidos simbtricamente er. is espuics, lac monos 3
la: articulaciones metacarpofallingicar ¢ intefalanpical v sobre . nars:
v lay orejas; osteozcnarodlSTroflE Q¢ LCE NUEEDE U6 LBE EXTrEMmIQEnss oo
subluxeciones v contracturar tendincsas Iirstana: oe movimaenimy srise,
lares dt las mBnos v los pree,y distrofib Sornec. central, superfisis. °
bilaterai, con opacidades blancas o cafés (17,1¢ . Lar 7 petienter cure-
pien los criterios ge osteocondrodistrofie y dissrofls cornes., éstk G.-
ms probabiemente causu dei glaucams de &ngulo cerraa: b:iiateral ern ambat
pacientes; sblo iu menor de las & cumple el criterio at ndduios tipe xu}
tomstosos ey ls piel. Ests pacilentes con sfnarome de Francoie tampiér --
cursan cor otrat manifestacioner gistémicas come gRlomerulonefritis, ic ;
cual ys ne side informado, la mayor de: tipc memcrancproliferative v le
menor des tipe focal y cegmentaris, mative por ¢, cual fuercn mane isaar
can pulso: de inmuncsupresores. El mecanmismo fisiopstolédpice de lu acrof
teolisis en el sindrame de Francois no se ha establecido, pero en este --
sindrome estAn involucrados factores genéticas aun no ident:ficador que
se¢ har asociadu & une fuerte resccidn fibrdétics de lor teyidos afectsaos
atribujdas & una proliferacibn multitisular ge fibroblestos con hiperors
duccibn de colégena tipo 111 5 sin embarge pParece que €510 CBSOE Lo bee
crosteolisis asociadu e¢s de tipo esencial, o0 cusi yo 6f hu reportagt --
{19),

En Jos casot 3 y 4 e trats de paciente jovencst , urn masculine y un

femenino, qﬁe presentan acrosteolisis en ‘asociacién con anticuerpos anti




anticardiolipinas, ‘1c cupl estd descritc er. casos de sindrome de ant.---
cuerpos antifosfslipigoe ¥ necros:s avascular Llama 1z stencibn que e
el caso del paciente mascuiine presents afeccién piomerular ae tape pree
liferativu endocapiiar difusc. No se sape qué papel puoc tener el conta
to crépico cor cisrurce de polivinilo er este Gitime paciente; ae Jlepl L
sospechar que er. este paciente tambiér cursare con un sinarome genétic:
por las afecciones cerdiace (cardiomiopstie restrictival y ostecarticuls®
\acrosteolisiB); asf com¢ en el cuarc ¢8st, VE que prese;té ateccid: --
corneal y osteparticuiar.

En lor casos & & @ la acrosteolisif st hb BROCIAGC & escleroaert.:

con fenbmeno de Raynsud, habjtualmente trifdsice y severc. El contru. o:.

- Raynsud frenbd lb osteolisis faldnpice dista. de los casos y probabiemer~

te ¢) fenbmeno f:siopatolépico asociacc b esclerooermis ¥ el fenbmenc a
Raynsud es simiiar a! de una oclusion arteria:,por uns isquemis BoBLeli-
da,y necroels distal tipc avascular resultante. '

Finalmente, e} caso n(mero nueve corresponde a uni paciente con lee
pra lepromstoss con acrosteolicis msociada, e) cual e} fen@meno f1810pu~
tolégico sugeridv es a partir del compromiso neu;ogénico local, en e ==
que la alteracidr de) sistems nervioso periférico sumenta e) flujo aan--
guineo del hueso, causando una hiperemia 6xea activa y resorcién secuna:

ris o a agresiones repetitivas en lac regiones ynsensibles (20).
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CONCLUSIONES :

1.

¢

El factor causni mAs frecuente asueipo: er ioe Gltimos & afor & proct
805 4d¢ BCrostesilsic en e Departamentd ge Medicine Interne ge hnsb;
ts) de Especynllonoer del Centrec Médict Le haze , fue l& escleroaer~-
mi& can fendmeno de kavnaus,

Er casor or acrostev)isis K& debe INVEETIPAT )& presencis at antizuer
pos Bnticardicilling, Yi QUe PUBIEr §eY L4 IaURe Q¢ éstL,

Er. los pacienter con lepra se Qepsn (NVESTIPAr GATOE GE NEUPrOBRTLPOL =~
tia y acrocteciinis,

En‘los casus ge acros:eoliqxr ¥ 3e aleccibr aermucondrocorneal se Qe-
ve sospechar el sfnarume de Francois e investipar afecciébn rens..

Er casus de acrosteolinis debe estudiarse lz funcibn renal indepetes-

dientemente del facior causs! 8} que esté msociso:.
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