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Resumen

Fournie fue el primero en describir una rara entidad llamada onico-
paquidermo-periostitis psoriasica. Esta se caracteriza por el compro-
miso de la ultima falange del dedo gordo del pie, con aumento de
partes blandas, onicopatia psoriasica y periostitis en la tltima falange.
Paquidermoperiostitis es un sindrome osteoarticular caracterizado
clinicamente por la presencia de artralgias/artritis de las rodillas, to-
billos y mufiecas. Los pacientes se presentan con “dedos en palillos
de tambor”, hiperlaxitud de la articulacion interfalangica distal, cia-
nosis o palidez, sudoracion de manos y pies, periostosis de huesos
largos y acroostedlisis de la falange distal.

Nosotros presentamos un caso con POPP y OAH de desarrollo simultaneo.

Introduccion

La psoriasis es un trastorno cutdneo crénico que puede
afectar al 2% de la poblacién; de ellos, un 5% a 7% sufre
de artritis concomitante, aunque este porcentaje puede ser
mis alto (40%) cuando hay mayor severidad de la enfer-
medad de base. La artritis psoridsica se caracteriza por la
presencia de entesopatia en dreas de insercién de tendones
y ligamentos!. Fournie describié por primera vez una rara
entidad caracterizada por el compromiso limitado a las
ultimas falanges, en un principio del primer dedo del pie,
con aumento de partes blandas, distrofias ungueales ca-
racteristicas de psoriasis y reaccién peridstica de la tltima
falange, llamada Onico-Paquidermo-Periostitis Psoridsi-
ca (POPP), existiendo menos de 20 casos publicados?>.

La osteoartropatia hipertréfica primaria (OAH) o
Paquidermoperiostosis o Sindrome de Touraine Solente
y Golé es un raro sindrome de predominio masculino y
transmisién autosémica dominante (9:1) en su forma pri-
maria, que se caracteriza por engrosamiento de la piel y
periostosis sobre todo de las partes distales de los miem-
bros resultando en una lesidn caracteristica que son los
“dedos en palillo de tambor” (clubbing)**.
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Summary

Fournie was who first described a rare entity called psoriatic onycho-
pachidermo-periostitis (POPP). It is characterized by the involvement of
the last phalanges of the first toe, with widening of soft tissue, ungual
dystrophy-like psoriasis disease and periostitis in the last phalange.
Pachidermoperiostitis is an osteoarticular syndrome clinically char-
acterized by the presence of artralgias/arthritis of the knees, ankles
and wrists. The patients presented with digital clubbing, hyperexten-
sibility of distal interphalangeal joints, cianosis or pallor, hands and
feet sweating, periostosis of large bones and acroosteolysis of distal
phalanges.

We present a case of POPP and OAH that developed simultaneously.

Dada la rareza de ambas entidades y la facilidad con
la que se las puede confundir clinicamente, presentamos
un caso en donde se combinan ambas patologias simulta-

neamente.

Caso

Hombre de 17 afios de edad, empleado de fibrica de
madera que consulta por artritis bilateral de rodillas de
comienzo brusco, crénica, persistente, de 4 meses de evo-
lucién, pérdida de peso de 4 kg en 4 meses; habiendo sido
tratado con penicilina benzatinica 1.200.000 UI intra-
muscular, 15 dias previos a la consulta y diclofenac 75 mg
por dia desde que comenzaron los sintomas.

En el examen fisico presenta artritis de ambas rodillas
y engrosamiento de las partes blandas de la region distal de
los dedos de manos y pies (dedos “en palillo de tambor™)
(Figura 1). Angulo hiponiquial 1: 185° Angulo hiponi-
quial 2: 19°. Angulo de Lovibond: 190. Indice digital: 1.2 y
ufias “en vidrio de reloj” (Figura 2); las ufias presentaban,
ademds, estrias longitudinales en los dedos de las manos y
longitudinales y transversales en los dedos de los pies y oni-
c6lisis en la ufia del 5° dedo de la mano derecha (Figura 3).
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Figura 1. Clubbing en manos.

Figura 2. Perfil dedo indice: engrosamiento tejido celular debajo de
la ufa y perifalange.

No se evidencié compromiso de articulaciones sacroiliacas,
entesitis, dactilitis, ni lesiones cutdneas de psoriasis, siendo
el resto del examen fisico normal.

Laboratorio de ingreso: Hemoglobina 14 g/dl, Hemato-
crito 40%, recuento de plaquetas 200.000, VSG 14 mm/1°
h, funcién renal, hepatograma, Ac tdrico, fosfatemia, calce-
mia, proteinograma por electroforesis y sedimento urinario
normales. FAN por hep2, anti-ADNn por crithidea, FR y
HLA B27 negativos, complemento normal.

Rx pies frente: se evidencié periostitis de la dltima fa-
lange de los dedos gordos (Figura 4) y aumento de partes
blandas en la parte distal de los dedos de manos y pies. Las
radiografias de huesos largos y térax, al igual que la TAC
de térax y el centellograma 6seo total fueron normales.

Se realiza artrocentesis e infiltracién de ambas rodillas
con acetato de triamcinolona, no pudiéndose extraer liquido
sinovial para estudio y se medicé al paciente con indometa-
cina 75 mg/dia y dosis ascendentes de sulfasalazina hasta los
2 g/dia. Abandona tratamiento y se pierde seguimiento por 4
afios. Es reevaluado sin artritis, persiste el clubbing y las le-
siones ungueales. Escarificacién y cultivo ungueal negativos
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Figura 3. Onicdlisis

Figura 4. Rx frente falange distal dedo gordo I.

para hongos. Se constata clubbing en el hermano del paciente
y antecedentes familiares de psoriasis (tio).

Discusion

Nuestro paciente presentaba como caracteristica principal
dedos en palillo de tambor, hipocratismo digital o club-
bing, definido como la deformacién bulbosa de la porcién
distal de los dedos, por engrosamiento del tejido celular
subcutdneo debajo de la ufia y perifalange, con la conse-
cuente obliteracién del dngulo formado entre la ufa y la
cara dorsal de la piel de la falange distal®. El dngulo de
Lovibon mayor a 180°, el éngulo hiponiquial mayor a 160°
y el indice digital mayor a 1 demuestran el aumento de
partes blandas debajo de la ufia, diferenciando al clubbing
del pseudo clubbing (Tabla 1). También existen métodos
radiolégicos que ponen en evidencia el aumento de partes
blandas debajo de la ufia* aunque no fueron utilizados por
nosotros. El clubbing puede presentarse solo o asociado
a la Osteoartropatia Hipertréfica (OAH) que puede ser
primaria y denominarse Sindrome de Touraine Solente
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y Golé o secundaria a Espondiloartritis [anteriormente
llamadas Espondiloartropatia Sero Negativas (EASN)],
procesos ciandticos, infecciosos, neopldsicos, que fueron
descartados en nuestro paciente (Tabla 2).

Considerando las lesiones digitales como un verdade-
ro clubbing y habiendo descartado las causas secundarias,
consideramos como primer diagndstico la osteoartropatia
hipertréfica primaria, ya que el hermano del paciente pre-
sentaba también hipocratismo digital.

Este sindrome clinico radioldgico fue descripto por pri-
mera vez en 1868 por Friedreich, y Touraine Solente y Golé
reconocieron esta entidad como un desorden familiar.

El hipocratismo digital se ha observado en el 90% de
los pacientes, a veces acompafiado de edemas en miembros
inferiores; la paquidermia se presenta en la mayoria de los
casos (90%), ésta compromete parpados en un 30-40%
provocando ptosis palpebral; cutis vertis girata (24%) y es
el resultado del compromiso crénico del cuero cabelludo.
Se han observado otras lesiones cutdneas como foliculitis
(60%), seborrea (40%) e hiperhidrosis (44-67%)°.

La periostosis es una de las caracteristicas de la tria-
da sintomatica de este sindrome, junto con paquidermia
y artritis®. En la periostosis, a diferencia de la periostitis,
no hay componente inflamatorio ya que se produce por la
aposicion de capas peridsticas como consecuencia de un
disbalance entre la osteogénesis y la ostedlisis; el engrosa-
miento peridstico puede ser lineal o grosero, afectando en
un principio a la diédfisis y luego a la metafisis y epifisis de

clubbing
Osteoartropqtia Hipertréfica

. .
Primaria

Secundaria
|

L
Generalizada

| .
Localizada

Clubbing Pseudo Clubbing
Osteoartropatia Hipertrofica Sarcoidosis
Espondiloartritis Acropaquia
Acromegalia

Hipertiroidismo
Artritis Reumatoidea
Espondiloartritis

Tabla 1. Causas de clubbing y pseudo clubbing.

los huesos tubulares largos” y esto no depende de la natu-
raleza primaria o secundaria del sindrome, como se crefa
en un principio, sino del tiempo de evolucién. La tibia y el
peroné son los lugares més frecuentemente afectados (82
y 76% respectivamente), luego le siguen el fémur y ctbito
(71%), metatarso (65%), radio y metacarpo (53%), hiime-
ro (47%), falanges de manos (29%) y, por ultimo, falanges
proximales de pies (24%)%. El compromiso de las falanges
distales puede manifestarse como ostedlisis, pero nuestro
paciente presentaba periostitis en la falange distal de am-
bos dedos gordos de pies, no coincidiendo estas lesiones
con las manifestaciones radiolégicas de la Osteoartropa-
tia Hipertréfica. Nuestro paciente no habia manifestado
todas las caracteristicas de la Osteoartropatia Hipertrd-
fica, presentando solo clubbing, artritis y al antecedente
familiar. Sin embargo, Touraine Solente y Golé describen
tres formas clinicas: completa (paquidermia y periosto-
sis), incompleta (periostosis sin paquidermia) y frustra

(paquidermia con minimos

cambios peridsticos)®’.
Matucci y col. utilizan cri-
terios mayores (clubbing,
periostosis y paquidermia)
y menores (seborrea, folicu-

[ I T
Hemiplejia Aneurisma Artritis séptica

litis, hiperhidrosis, artritis

|
Ductus arteriosos o artralgias, acroostedlisis,

{
Pulmonar

[ [ [ [ |
Cardiaco Hepatico Intestinal Mediastinal Miscelanea

Ulcera géstrica y/o gastritis,

sindrome neurovegetativo)
Fibrosis Endocarditis Cirrosis Enfermedad Carcinoma Enf. de Graves para clasificar a la Osteoar-
pulmonar Enf. Congestiva Carcinoma Colitis ulcerosa Esoéfago Talasemia tropatia Hipertréﬁca de la
Fibrosis Cianética Infecciones crénicas Timoma POEMS ..
quistica Abuso laxantes Acalasia Malignidades s1gu1.entf: manera: completa
Infecciones crénicas Poliposis diversas (3 criterios mayores y algtin
Cancer primario Tumores malignos Otras criterio menor), incompleta

o metastasico
Fistula arteriovenosa
Mesotelioma

*Martinez Lavin M. Curr Opin Rheumatol 1997;9:83-86.

Tabla 2. Clasificacion y causas de Osteoartropatia Hipertrdfica.
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(2 criterios mayores y algtin
criterio menor) y frustra (1
criterio mayor y algtn cri-
terio menor)’. Por lo tanto,
consideramos que nuestro
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caso presenta una Osteoartropatia Hipertréfica primaria
frustra por presentar un criterio mayor, el clubbing y uno
menor, artritis.

Otro aspecto relevante del caso fue el compromiso
ungueal, con estrias longitudinales, transversales y oni-
c6lisis. En la Osteoartropatia Hipertréfica y en el 13% de
la poblacién normal se pueden observar estrias longitudi-
nales, pero el compromiso ungueal se observa en el 80%
de los pacientes con psoriasis, la onicélisis se presenta
solo en esta enfermedad, excluyendo otras causas como
traumatismos, liquen o micosis y es muy importante para
diagnosticar una artritis psoridsica sin compromiso cuti-
neo, como puede suceder en el 16% de los casos™®.

La presencia de periostitis en la falange distal del dedo
gordo es sugestiva de Artropatia Psoridsica, sumado a la
oligoartritis, estrias ungueales, onic6lisis y clubbing, llega-
mos a la conclusién que nuestro paciente podria presentar
también una Onico-Paquidermo-Periostitis Psoridsica!"">.

Helliwell y col. proponen una clasificacién de la artri-
tis psoridsica: 1-Artritis periférica. 2-Espondiloartropatia.
3-Enfermedad dsea extraarticular, incluyendo pacientes
con sinovitis, acné, pustulosis, hiperostosis y sindro-
me osteomielitico’®. La Onico-Paquidermo-Periostitis
Psoridsica perteneceria a este ultimo grupo, siendo una
entesopatia del aparato ligamentario que fija la ufia a la
ultima falange, existiendo menos de 20 casos descriptos en
la literatura hasta la fecha.

En conclusién, este paciente presenta ambos diagnds-
ticos, Osteoartropatia Hipertréfica primaria en su forma
clinica frustra y Onico-Paquidermo-Periostitis Psoridsica
sin compromiso cutdneo hasta la actualidad, existiendo
solo un caso de similares caracteristicas en la literatura,
con la diferencia de que este tltimo presentaba compromi-
so cutdneo de Psoriasis y la Osteoartropatia Hipertréfica
era incompleta'.
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