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Se realiza un trabajo en el que se estudian las earaeteristicas de la osteoartropatia
hipertrofiante néumica o sindrome de Pierre-Marie-Bambergor. Se destaca que esta entidad
eonsti. luye una complicacion poco comun en el curso de algunas enfermedades cronicas de
origen neoplasico, sobre todo las toracicas. Se presenta un caso tipico de esta complicacion en
un paciente con carcinoma de nasofaringe con metastasis pulmonar.

INTRODUCCION

La osteoartropatia hipertrofiante néumica
(OHN) o sindrome de Pierre-Marie-Bamberger
constituye una complicacion rara en el curso de
de origen

algunas enfermedades cronicas

neoplasico, sobre todo las toracicas.

Este sindrome paraneopléasico se caracteriza
por:

Una hiperostosis simétrica de los cuatro
miembros sobre todo los antebrazos y las
piernas, que alcanza a veces los otros huesos

con una frecuencia variable.

Un aumento de volumen global de las manos
y de los pies, con hipocratismo digital.

Una tumefaccion dolorosa de las ar-
ticulaciones distales y a veces una gine-
comastia.
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Nuestro trabajo se propone presentar un caso
tipico de OHN, complicacién de un carcinoma
de nasofaringe con metéstasis pulmonar.

OBSERVACION

Se trata de un joven de 17 afnos que estuvo
hospitalizado en el Servicio de O.R.L. en 1967
por un carcinoma indi- ferenciado del cavum
histologicamente confirmado y tratado por
cobaltoterapia.

Después de una mejoria espectacular de 2
afios de duracion este enfermo fue admitido de
nuevo en mayo de 1969 por una recidiva
ganglionar, teniendo ademas una metastasis
pulmonar que se presentd radiologicamente
bajo la forma de una imagen redondeada
subclavicular derecha, de 2 cm de didmetro.
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Se realiza una nueva cobaltoterapia. Siete
meses después, en noviembre de 1969, el
enfermo es visto nuevamente con un sindrome
general muy importante, constituido por
astenia, anorexia, adelgazamiento, ficbre
moderada, una adenopatia cervical izquierda,
y hecho esencial, un aumento progresivo y
sensible, del volumen de los cuatro miembros
con defo rmacion dsea evidente e hipocratis-
ino digital.

En los antecedentes familiares de este
enfermo, mo se encontro alteracion Osea
similar.

El examen clinico puso en evidencia un mal
estado general con una pérdida importante de
peso. La adenopatia cervical izquierda, de
alrededor de 3 cm de diametro, era un poco
adherente a los planos superficial y profundo.

La rinoscopia posterior no mostrd recidiva
local alguna, y solamente se observd um
engrosamiento de la pared lateral izquierda de
la nasofaringe.

A nivel de los miembros superiores se
observd un aumento de volumen de los
antebrazos y de las manos, interesando a la
vez las estructuras Oseas y las partes blandas,
con los dedos en “palillos de tambor y las ufias
de ambos pulgares “en vidrio de reloj”.

Se encontr6 también wuna hiperlaxitud
musculoarticular sobre todo a nivel del carpo y
de los dedos.

En los miembros inferiores se observd una
tumefaccion no dolorosa a nivel de las rodillas
con aumento global de las dos piernas y de los
dos pies.

Igualmente presentaba una hipertricosis
generalizada y una ginecomastia unilateral
derecha circunscrita y no dolorosa.

Al examen del aparato respiratorio se puso
en evidencia una disminucion del murmullo
vesicular en la base derecha. Pulso: 100 X
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min; T.A.: 100 70 umn.; respiraciones X
minuto: 30; temperatura: 38°C; peso: 37 kg;
mucosas bipocoloreadas.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

Hematies: 3,750,000; leucocitos: 8,800:
polinucleares: 74; eosinéfilos: 3; mouo- eitos:
2; linfocitos: 21; glicemia: 80 mg; urea: 20 mg;
serologia: negativa; orina: normal; calcio: 7.5
mg; fosforo: 2.5 mg; fosfatasa alcalina: 7.9 mg;
cloro: 105 mEq; sodio: 142 mEq; potasio: 3.3
mEq; proteinas: 60 g.

El resto del examen fue normal.

EXAMEN RADIOLOGICO

a) Esqueleto: En este examen se encontro el
aspecto tipico de una OHN, es decir, el
engrosamiento de los huesos largos y de
algunos huesos cortos a nivel de la diafi-
sis en forma de manguito separado de la
cortical por una zona estrecha,
radiotransparente. Este manguito estaba
compuesto de numerosas capas Oseas
paralelas, respetando las extremidades
epifisarias. =~ La  toma  Osea  era
rigurosamente simétrica: se encontraba a
nivel de los antebrazos (cubito y radio),
de las piernas (tibia y peroné) y’ también
en humeros, fémures, huesos
metacarpianos, metatarsianos, falanges,
falanginas y claviculas.

bl Craneo: La, partes blandas de la
nasofaringe por debajo del seno
esfenoidal presentaban un engrosamiento
mal limitado. La silla turca era ovalada,
verticalizada y de volumen normal.

b) Pulmones: En el cliché de 9/5/69, se
observo una opacidad redonda
homogénea, de contornos bien limitados,
de 2 em de diametro, proyectandose en el
campo medio del pulmén derecho. Esta
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opacidad va a evolucionar rapidamente,
pues en el cliché de 13/3/70, ella ocupa
casi todo el campo medio del pulmon
derecho y se acompaila de una vo-
luminosa adenopatia hiliar derecha.

Radiolégicamente:  El  aspecto de las
modificaciones 0seas de nuestro enfermo y su
localizacion  simétrica son completamente
tipicas; los huesos largos y algunos huesos
cortos (falanges y falanginas) presentan un
engrosamiento estratificado de las diéfisis que
van disminuyendo hacia las epifisis. La
existencia de una lesiéon metastdsica pulmonar,
secundaria al tumor de nasofaringe va a favor
del diagnostico de OHN.

ANATOMIA PATOLOGICA

a) La biopsia de nasofaringe hecha el 17/10
67 obtuvo un fragmento de un carcinoma
indiferenciado formado por grandes
grupos celulares anastomosados. Las
células presentan un nucleo vesicular, de
limites citoplasmaticos poco netos y desp
rovistas de puentes intercelulares. El
estroma es fibroso, pobre en linfocitos. El
epitelio de revestimiento es cilindrico y
ciliado.

Este aspecto es el que se observa
generalmente en los carcinomas de
nasofaringe (94.3% de los
malignos de nasofaringe en el Centro
Hospitalario de la Universidad de Oran).

tumores

b) Fue practicada una biopsia de hueso en la

cara externa del radio el 31/3/70, la cual
observar  unas  lesiones
superponibles a las

anomalias radioldgicas encontradas. Dos

permitié
estrechamente

lineas paralelas de hueso denso estaban
separadas por una zona clara ocupada por
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tejido adiposo. La capa dsea superficial era la
mas gruesa, formada por un hueso compacto
de estructura normal. La capa profunda tenia
un aspecto idéntico; el tejido adiposo que la
separa estaba desprovisto de
hematopoyéticas.  El

células
periostio  estaba
engrosado y contenia numerosas arteriolas de

paredes hiperplasticas y algunos linfocitos.

c) La biopsia de piel fue también asiento de
lesiones  importantes:  El  limite
dermohipodérmico era irregular 'y
numerosos tractos fibrosos lobulaban el
tejido  adiposo  subcutaneo 'y se
continuaban con el de rmis profundo.
Esta fibrosis estaba ricamente
vascularizada, y desprovista de células
inflamatorias.

Este aspecto no tiene ninguna es-
pecificidad pero es necesario destacar
que las lesiones cutaneas observadas en
las  paquidermias  congénitas®® o
adquiridas® tienen un aspecto idéntico.

DISCUSION
Se trata de un enfermo que presenta un
indiferenciado de

y que
1969 presenta

carcinoma cavurn con

metastasis pulmonar después de
todos los
OHN.'0-14

la OHN puede evolucionar

noviembre de
elementos  tipicos de una
Generalmente
conjuntamente con un cancer primitivo del
pulmén. En nuestro enfermo se trata de una
metastasis pulmonar de un carcinoma de
nasofaringe. Esta eventualidad, aunque ya ha
literatura*

sido descrita en la puede ser

considerada como muy rara.

Es necesario sefialar, ademas, que otras
publicaciones reportan la posibilidad de una
OHN asociada a wuna enfermedad de
localizacion extratoracica, como la
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cirrosis hepatica?® o la enfermedad de
Crohn!- por no citar mis que algunas.
Atendiendo a que la OHN esté aislada o
asociada a manifestaciones dermatologicas, se
distingue: la osteoartropatia hipertrofiante
propiamente  dicha V la
paquidermoperiostosis.

néumica

1. La OHN propiamente dicha, queda
limitada a los casos en que la lesion
osteoarticular estd asociada a otras
enfermedades cronicas, sohre todo
pulmonares.

2. La paquidermoperiostosis bien, iden-
tificada por Touraine!® seria una
enfermedad genética en la cual se
encuentra asociada a un sindrome
osteoarticular, una paquidermia a veces
generalizada.!! Touraine considera de
hecho el caso que presente el sindrome
Pierre-Marie-Bamberger como
perteneciente a este grupo.

3. En fin, el hipocratismo digital constituiria
una forma incompleta de los sindromes
precedentes.>®

Si hacemos un anélisis de los tres sindromes
seflalados anteriormente, se ve que su
superacion en tres entidades clinicas es
totalmente tedrica y que en realidad ellos
constituyen 3 manifestaciones de una misma
enfermedad.®

De Seze® piensa en la existencia de un factor
previo constitucional de naturaleza genética
que seria capaz de desarrollar una OHN bajo
la influencia de un tumor pulmonar.’

Actualmente se  describen  numerosos
sindromes en relacion con diferentes neo-
plasias; algunos de ellos de naturaleza
endocrina estan bien establecidos desde si
punto de vista etiopatogénico;'® otros, como

la ginecomastia y la OHN lo estan menos.
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Todos estos sindromes se agrupan bajo la
denominacion de  “sindromes paraneo-
plasicos”.

De acuerdo con Dd Seze y Giibert- Dreyjus,
nosotros consideramos que la OHN y la
paquidermoperiostosis no serian mas que 2
manifestaciones clinicas de una misma
enfermedad  de genética,
probablemente con grados variables de
penetracion y que en dependencia de la
intensidad del defecto genético la enfermedad
se manifestaria, ya sea espontaneamente, o
secundariamente bajo la accion de influencias
diversas (neoplasicas, anoxémicas, toxicas,
etc.).

naturaleza

Asimismo, nosotros consideramos que
basado en este defecto genético, la en-
fermedad podria aparecer en una de las tres
formas clinicas clasicas (OHN, pa-
quidermoperiostosis o hipocratismo digital) ya
sea espontaneamente o bajo la accion de los
estimulos de que hablamos anteriormente.

Finalmente debemos enfatizar que nuestro
enfermo presentaba una asociacion de los tres
sindromes clasicos: La OHN, el hipocratismo
digital y una paquiderniia.

Fig. Im—Fotografia del paciente donde se observa el aumento
dseo y de partes blandas en ambos brazos. Dedos en “palillo de
tumbor” y ufias en “vidrio de reloj”.
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F/g. 2. Radiografia de antebrazos y nutrios donde se observan las lesiones
JP o
r gicas caracter

Fig. 3—Radiografia de crdneo con silla turca normal.
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Fig. 4. I{adiograj.a de torax, demostrando la presencia de
istasis pul, del carcil de naso laringe.
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SUMMARY

Arce B. et al. Hypertrophic p ic ost thropathy as a complication of )pharyngeal carcil with lung metdstasis.
Rev. Cub. Med. 12: 1, 1973.

It is performed a work in which features of hypertrophic pneumic osteoarthropathy or Piorre-Marie-Bamherger syndrome
are studied. Emphasis is laid on that this entity cons-
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tutes an umisual complication in the coursei of soine neoplastic-origin chronic deseases, specially tlioracic ones. A
typical case of tliis complication in a patient with nasopharyngeal carcinoma and lung metastasis is presented.

RESUME

Arce et al. Ostéoarthropathie hypertrophi ique comme complication d’un carci- rtome naso-pharinx avec
meétastase piilmonuire. Rev. Culi. Med. 12: 1, 1973

Dans ce travail on étudie les caractéristiques de rosteoarthropathie hipertrwphiante pneumique <iu syndronie de
Pierre-Marie-Bamberger. Cette entile constitue une complicatiou peu connnun au cours ile quelques maladies
chroniques d’origine néoplasique, surtourt Ies toraxiques. On présente un cas typique de cette complicatiou chez un
patient avec carcinome naso-pharynx avec métastase pulmonaire.

PE3KME. Apcs B., 1 pp. rmeiiTpoiiHFyicinafl \tHeBMOTecKaa ocTeoapTponaTHH ¢ OCJIOS- rferacM
HOCOI'TOTO'THOS KapuiiHOMIJ C jiero®iHHM MeTacTa30Miiev. cub. Med. 12: 1, 1973.

npoBojHTCH pafioTa no HSV’jeHino xa paKTepncthk runepTpoi'HpyKmeii nHeMmec- koif ocTeoaDTponsTKH hjih
cHHjipoM nBep*lapH-EaM6eprep.nojnepK HBaeTCH] pe- {KOCTT, 3T0f0 OCJIOKHefMH B TeH6H£+H TipOUeCCa
HGKOTOpHX XPOHOTeCKiiX 3a00- JieBaHirii HeonjiastraecKOi"; 3Tviojiormi,océtieHHO
TopaKajiBHHX.npencTaBMeTcfl TimiraHuii cnyqad 37010 0CJ TOKHeHiw - Eojilhoii ¢ KapuitHor/m hocoiviotkii A
MeTacTa30M.
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