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REPORTE DE CASO

Oste0lisis multicéntrica idiopatica de tipo Ill:
presentacion de un caso clinico y
caracterizacion del sindrome

FerNANDO SUAREZ-OBANDO? , REGGIE GARCIA-ROBLES

Resumen
Presentamos el primer reporte de caso en Colombia de un paciente con ostedlisis multicén-
trica idiopatica con compromiso de carpo y tarso y nefropatia. Se exponen, de manera clara
y bien documentada, el cuadro clinico y paraclinico actual y la evolucion del paciente, junto
a una breve y completa revision de esta enfermedad, rara, progresiva, degenerativa e
incapacitante.
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Title

Idiopathic multicentric osteolysis type lll: case report and syndrome characterization
Abstract

We report the first case in Colombia of a patient with idiopathic multicentric osteolysis
with carpal-tarsal compromise and nephropathy, The current clinical and paraclinical sta-
tus of the patient is clearly exposed and well documented, along with a brief and
comprehensive review of this rare progressive, degenerative and disabling disease.
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Introduccion tensidad un solo hemicuerpo (articu-
laciones de la derecha o de la izquier-
La ostedlisis, o destruccion progre-da): durante cada episodio, se vefan
siva del hueso, es un signo clinico Yyafectados la mufieca, el tobillo y el pie.
radiolégico que hace parte de un am+<| dolor se acomparfiaba de edema, sen-
plio conjunto de enfermedades consibilidad a la palpacién y limitacion de
causa tanto genética como adquiridaja movilidad. Los episodios eran inter-
La ostedlisis multicéntrica idiopatica mijtentes, de uno o dos dias de dura-
de tipO lIl o ostedlisis multicéntrica de cion, con periodos libres de dolor que
carpo y tarso con nefropatia (OMIM: podian durar hasta un mes. El cuadro
166300), es una enfermedad infre-se acompafié de deformidad progresi-
cuente que semeja en sus estadioga de manos y pies, cifoescoliosis e
tempranos a la artritis reumatoidea ju-incapacidad para movilizar adecuada-
venil. mente las manos y los pies.

Hasta el momento, se han reporta- Desde hace cuatro afios, aproxima-
do 34 casos en la literatura mundial y,damente, la deformidad articular le
a excepcion de dos casos en Brasilimpide al paciente deambular y, ac-
no hay mas descripciones en la literatyalmente, se encuentra en silla de rue-
tura medica latinoamericana. Se reporgas. Desde hace 6 afios presenta
ta un caso clinico de ostedlisis denjpertensién arterial, proteinuria e in-

carpo y tarso asociado a nefropatia remento de los valores de nitrégeno
escoliosis grave. Se describen las magreico y creatinina en plasma.

nifestaciones radiolégicas en los dife-
rentes estadios de la enfermedad, se A |a edad de 13 afios, se le practi-
revisa la literatura y se caracteriza elcg una biopsia renal, que reporté

sindrome. glomerulonefritis focal y segmentaria.
Actualmente, la falla renal es maneja-
da con antihipertensivos tipo IECA
(inhibidores de la enzima convertidora

Se trata de un paciente de 15 afio§e angiotensina) y carbonato de cal-
de edad, con un cuadro clinico de 1Fi0- El paciente utiliza CPAPcEnti-
afios de evolucion, aproximadamen-"Uous positive airway pressyren las
te, consistente en dolor articular inter-N0Ches para el tratamiento de apnea
mitente leve, no incapacitante endel suefio y de la enfermedad restric-
articulaciones de mufiecas y pies. Efiva pulmonar secundaria a la
paciente informé que, durante los Ioe_cn‘oescoI|05|s. Su desarrollo cognos-
riodos de dolor, el compromiso eraCitivo es normal, asiste al colegio y
asimétrico y afectaba con mayor in-cursa tercer afio de secundaria.

Presentacion del caso
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El paciente no tiene otros antece-cion, su fuerza muscular y la sensibi-
dentes médicos de importancia; es elidad estan conservadas.
producto de un segundo embarazo nor-
mal; la madre tiene 37 afios y el padre En las radiografias simples de ma-
40 afios, y ho son consanguineos; tienos, se aprecia una progresiva pérdi-
ne un hermano de 21 afos, sin signoda de los huesos del carpo hasta su
fenotipicos de la enfermedad. No haytotal desaparicion; de igual forma, se
antecedentes familiares de importanciaaprecia la erosiéon proximal de los
metacarpianos, que adoptan una for-
En el examen fisico, se encuentrama de punta. La erosion y la pérdida
una tension arterial de 135/85 mm dede sustancia 6sea también afectan la
Hg; peso de 41 kg (P3) y talla de 152porcién distal del radio y el cubito (fi-
cm (<P3). La cabeza y el cuello no pre-gura 1). En las radiografias simples de
sentan alteraciones. El térax es estrepies, se aprecia erosién del calcaneo,
cho y asimétrico, y el abdomen y losostedlisis del tarso, erosion de los
genitales masculinos son normales. metatarsianos, y erosion y subluxacién
de las articulaciones interfalangicas.
En las extremidades superiores séen la radiografia de columna, se apre-
aprecia deformidad en flexion y des-cia escoliosis toracica de concavidad
viacion cubital de ambas manos, limi-izquierda; aunque no se aprecian le-
tacion importante a la movilizacion de siones liticas en los cuerpos vertebra-
la articulacion carpo-metacarpiana, li-les, la densitometria 6sea reportd
mitacién moderada de la movilidad osteopenia (figura 2).
metacarpo-falangica bilateral y limita-
cién moderada de la movilizacion de piscysion
los dedos. Las ufias son normales.
La ostedlisis multicéntrica idiopa-
En las extremidades inferiores, setica de tipo Ill, también conocida
observa deformidad en inversion,como ostedlisis de huesos del carpo
supinacion y aduccion de ambos piescon nefropatia, osteélisis hereditaria,
dedos en flexion, e incapacidad parapstedlisis esencial con nefropatia o sin-
el apoyo y la bipedestacion. Las ufiasirome de Whyte-Hemingway[1], fue
son normales. No presenta inflamaciondescrita inicialmente en 1937 por
articular activa. Froelich y Corret, y se caracteriza por
la resorcién progresiva de los huesos
En el dorso se aprecia una impor-de las manos y los pies[2]. Usualmen-
tante escoliosis. EI examen neurold-te, se presenta en la infancia temprana
gico del paciente es normal y, a pesay sus sintomas semejan los de la artri-
de la incapacidad para la bipedestatis reumatoide juvenil[3].
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Ostedlisis progresiva del carpoEn la fotografia A, el paciente tenia tres afios y medio de
edad, se parecian los nlcleos de osificacion en el hueso grande y el trapezoide y de la
porcion distal del radio, no se ven los nicleos del escafoides ni del semilunar. En la fotografia
B el paciente tiene 4 afios de edad, hay destruccion de los huesos del carpo acompafado de
marcado erosién de la porcién proximal de los metacarpianos. En la fotografia C, el paciente
tiene 8 afios de edad y hay un incremento de la erosién de los metacarpianos, junto con
acortamiento del radio y la ulna. En la fotografia D, el paciente tiene 13 afios, hay pérdida de
las relaciones articulares, ausencia total de los huesos del carpo, acortamiento severo de la
porcién proximal de los metacarpianos y erosiones inter-falangicas proximales. A los 15
afios de edad, como se aprecia en la fotografia D, se aprecia la deformidad de la mano y la
progresiva pérdida de masa 6sea de la porcion distal del radio, ulna, porcién proximal de
metacarpianos y erosiéon de falanges.

Ostedlisis del carpo y escoliosifRadiografia de los pies a los 14 afios de edad (A y B). Se
aprecia marcada erosion del calcaneo y del astragalo, lisis masiva de los huesos del metatarso
asi como erosiones y sub-luxaciones de las articulaciones inter-falangicas. En la imagen C se
aprecia la escoliosis sin que se identifiquen focos de lisis, aunque la densitometria de columna
reporto osteopenia generalizada.
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El diagndstico clinico es confirma- go, las biopsias de hueso y cartilago
do por las caracteristicas de resorciodemostraron actividad osteoclastica
Osea visible en las radiografias. El pro-sin componente inflamatorio, en el cual
ceso de ostedlisis se mantiene durantel hueso era remplazado por tejido
toda la etapa de crecimiento y pueddibroadiposo[6].
detenerse al final de la pubertad, de-
jando deformidades y secuelas graves. La falla renal progresiva ha sido
La asociacion con nefropatia fue des-estudiada por histopatologia en 17
crita por Derot en 1961[4], y fue in- casos reportados. En seis casos (35%),
cluida en la clasificacion general de lasincluido el presente reporte, se ha des-
ostedlisis propuesta por Hardegger ercrito la glomeruloesclerosis focal y
1985, la cual se aprecia en la tabla 1[5]segmentaria como causa de la insufi-

ciencia. Se han descrito cambios

El diagnéstico de la enfermedadinespecificos de glomerulonefritis cro-
osteolitica primaria se basa, inicial- nica en cuatro casos (23%), anormali-
mente, en descartar enfermedades qu#éades inespecificas y hialinosis de
cursen con resorcién 6sea, secundamembrana basal en dos casos (11%),
ria a un proceso hormonal, inflamato-glomerulonefritis esclerosante en un
rio o vascular. Varios sindromes decaso (~6%) y proliferacion vascular en
origen genético y diversas enfermedaun caso (~6%); dos reportes de biop-
des multifactoriales cursan consia se describieron como normales
ostedlisis y son enfermedades que haf11%).
cen parte del diagnéstico diferencial.

Las enfermedades mas representativas La relacién con el cuadro éseo no
de este tipo se listan en la tabla 2. se ha dilucidado y, dado que la ano-
malia 6sea antecede 0 se presenta al

Hasta la fecha, se han reportado 34iempo con la alteracion renal, esto
casos de osteolisis multicéntrica idio-determina que la anormalidad 6sea no
patica de tipo Ill alrededor del mun- sea una anomalia secundaria a la falla
do, 15 casos de sexo masculino (44%jenal. Algunos autores han especula-
y 19 casos de sexo femenino (56%)do que el dafio renal y la ostedlisis
El inicio de la ostedlisis se presenta,pueden deberse a cambios de la
en promedio, a los 2 afios de edadmicrocirculacion[7]. Sin embargo, esto
mientras que la nefropatia hace su apaao se ha comprobado, como tampoco
ricion alrededor de los 10 afios (tablaexiste evidencia de un dafio tisular
3). El cuadro clinico similar a la artri- mediado por autoanticuerpos[8].
tis reumatoide sugirié, en un princi-
pio, que el cuadro podria ser de origen Los mecanismos genéticos involu-
inflamatorio autoinmune. Sin embar- crados en el desarrollo de la ostedlisis
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multicéntrica idiopatica con nefropatia cia y se asocia a falla renal cronica.
se desconocen. Generalmente, se trataos pacientes con este sindrome de-
de casos esporadicos, pero también seen tener seguimiento clinico, mane-
han descrito familias con patron de hejo sintomatico del dolor, tratamiento

rencia autosémico dominante. Tambiénpara la hipertension y, eventualmen-
se plante6 que la enfermedad fuerde, manejo de la falla renal con ciclos-
una forma alélica del sindrome deporina o trasplante.

osteolisis, artropatia y presencia de
nodulos, o sindrome de Torg-Win-
chester (OMIM: 259600). En dicho
sindrome se encuentra mutada una.
metaloproteinasa de matriz extrace-
lular (MMP2) y sus manifestaciones
clinicasincluyen el compromiso osteo-
litico de carpo y tarso. Tres pacientes
con ostedlisis multicéntrica idiopatica 2-
de tipo Il previamente reportados, fue-
ron estudiados en busqueda de mutas3.
ciones en MMP2, sin que se detectaran
anormalidades en el gen y se descart6
la metaloproteinasa como etiologia del4.
trastorno[9].

El tratamiento se basa en el control
clinico de la falla renal, principalmen-
te, con IECA y el uso de analgésicos
para el manejo del dolor. Se han re-"
portado tres casos en los cuales el tras-
plante renal fue exitoso[10-12] y un
caso de glomeruloesclerosis focal y
segmentaria tratado con ciclospori-
na[13].

7.
En resumen, la ostedlisis multicén-
trica idiopatica de tipo Ill es un tras-
torno de muy baja frecuencia y de8

etiologia desconocida, caracterizado

por la resorcion ésea de carpo y tarso
gue, usualmente, se inicia en la infan-
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