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en un nino con enfermedad colestatica
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RESUMEN

La osteoartropatia hipertréfica hepatica es una rara
entidad que se asocia con enfermedades hepéticas
graves, en especial relacionadas con colestasis cro-
nica. Se define por la presencia de hipocratismo
digital, reaccion periéstica y artritis. Describimos el
caso de un paciente con osteoartropatia hipertréfica
hepatica que se desarroll6 después de un cuadro de
enfermedad hepdtica con colestasis persistente,
quien presenté poliartritis que imposibilitaba la
deambulacién. Los signos clinicos y radioldgicos
desaparecieron después del trasplante hepatico.
Palabras clave: osteoartropatia hipertréfica, colestasis,
nifios.

SUMMARY

Hepatic hypertrophic osteoarthropathy is a rare
condition associated with severe liver diseases, es-
pecially those causing chronic cholestasis. It is de-
fined by arthritis, digital clubbing and periosteal
reaction. We report a patient with hepatic disease
and persistent cholestasis who developed hepatic
hypertrophic ostearthropathy and disabling arthri-
tis. His symptoms and radiological findings re-
solved after successful liver transplantation.

Key words: hypertrophic osteoarthropathy, cholestasis,
children.

INTRODUCCION

La osteoartropatia hipertréfica hepati-
ca (OAH) se define por la presencia de
hipocratismo digital, periostitis y artritis.
Se clasifica en primaria o familiar y secun-
daria a varias entidades, con mayor fre-
cuencia enfermedad pulmonar crénica y
enfermedad cardfaca cianética.'?

La OAH hepdtica ya ha sido descripta
en nifios, especialmente con las enferme-
dades hepéticas que cursan con colestasis
persistente.”> Describimos un nifio con
colestasis persistente que desarrolld6 OAH.

HISTORIA CLINICA

Paciente de 14 afios cuya enfermedad
comenzé a los 10 afios con insuficiencia
hepatica fulminante de etiologfa indeter-
minada, porlo que se le realizé trasplante
hepético. Recibi6 tratamiento inmunosu-

presivo con: m-prednisona 2 mg/kg/ dia,
azatioprina 2 mg/kg/diay ciclosporina 3
mg/kg/dia. Seis meses después del tras-
plante, el nifio present6 un cuadro clinico
caracterizado porictericia, coluria, acolia,
fiebre y vémitos. Su laboratorio mostra-
ba: bilirrubina total (BT) 4 mg/dl (VN: 0-
1 mg/dl), bilirrubina directa (BD) 3 mg/
dl (VN: 0-0,2 mg/dl), transaminasa glu-
tamico oxalacética (GOT): 208 U (VN: 7-
67), transaminasa glutdmico pirtvica
(GPT): 223 U (VN: 7-61), gamma-gluta-
miltranspeptidasa (GGT): 223 U/1 (VN:
16-58 UI/1). Con estos datos se diagnos-
ticé colangitis infecciosa y se indic6 tra-
tamiento con ceftriaxona (100 mg/kg/
dia). Debido a la persistencia del cuadro
de colestasis se efectud biopsia hepatica
que mostré signos de obstruccién incom-
pleta del tracto biliar y colangitis, sin
hallazgos de rechazo crénico. Se efectua-
ron dilatacién percutdnea y reconstruc-
cién quirtrgica de la via biliar, sin éxito,
con persistencia del cuadro colestético.
El paciente evolucion6 hacia la cirrosis bi-
liar. Se decidi6 el retrasplante. En ese
momento se encontraba recibiendo tra-
tamiento con: m-prednisona 0,2 mg/kg/
dia, 4cido ursodesoxicélico (10 mg/kg/
dia) y ciclosporina 2 mg/kg/dia (ciclos-
porinemia 126 ng/ml). Al cabo de 2 afios
de colestasis persistente, con valores de
laboratorio que oscilaron en los siguien-
tes rangos: BT: 1,1-6,7 mg/dl; BD: 0,8-5,4
mg/dl; GGT: 101-138 U, el paciente pre-
senté un cuadro articular caracterizado
por dolor y tumefaccién en el tobillo iz-
quierdo. Se agregaron posteriormente ar-
tritis en codos, rodilllas, mufiecas y tobi-
llo derecho. En ambos tobillos la artritis
se acompafié de periartritis. Todas las
articulaciones comprometidas presenta-
ban dolor a la palpacién y en forma
espontdnea, con limitacién en el rango
de movilidad y deterioro dela capacidad
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funcional (Steinbrocker III). La artritis no
tenia relaciéon horaria. La compresién de las
diafisis de himeros, radio izquierdoy tibias
también despertaba dolor. Los dedos de
manos y pies mostraban aspecto en palillo
de tambor y ufias en vidrio de reloj. El
paciente no tenfa antecedentes familiares
de hipocratismo digital y no se encontré
evidencia de patologia cardiopulmonar en
los estudios realizados (ecocardiograma,
radiografias y estudio funcional respirato-
rio) que demostraran cortocircuito de dere-
cha a izquierda. Las imdgenes radiolégicas
mostraron: periostitis laminar en la regién
diafisaria de himeros, ctibitos, radios, cuar-
tometacarpiano derecho (Fotografia 1)y quin-
tometatarsianoizquierdo (Fotografia 2). Coin-
cidente con la aparicién del cuadro articular
se observé aumento de los valores de labora-
torio indicadores de colestasis: BT: 21,7 mg /
dl; BD: 19 mg/dl; GGT 138 U/], asi como
VSG acelerada: 123 mm. Se descartaron cau-
sasinfecciosas, tanto virales comobacterianas
que pudieran justificar la poliartritis. Los
datos clinicos y radiolégicos, sumados a los
antecedentes, apoyaron el diagndstico de
OAH hepética. Se indicé entonces tratamien-
to con naproxeno (20 mg/kg/dia) y codeina
(0,5 mg/kg/dosis) por el intenso dolor, sin
buena respuesta.

Seis meses después, el paciente recibié su
segundo trasplante hepdtico con donante
cadavérico. El aspecto articular mostré nota-
ble mejoria en forma progresiva y en la tlti-
ma visita ya no presentaba artritis ni dolor,

ForocraFia 1. Radiografia de mano, reaccion
peridstica, con depdsitos laminares sobre didfisis
del cuarto metacarpiano (flecha)

con recuperacién del rango de movilidad
articular. El hipocratismo digital no era evi-
dente 18 meses después del trasplante. Las
radiograffas a 2 afos del trasplante fueron
normales.

DISCUSION

La osteoartropatia hipertréfica (OAH) se
define por la presencia de hipocratismo
digital, periostitis simétrica de huesos largos
y artritis."? La OAH secundaria se asocia mds
frecuentemente a enfermedad pulmonar cré-
nica en adultos y con malformaciones congé-
nitas cardiacas cianéticas en nifios. Menos
frecuentemente, la OAH se observa en pre-
sencia de patologia hepdtica predominante-
mente colestdsica.'”

La presencia de enfermedad hepética gra-
ve con colestasis persistente y la aparicién de
poliartritis en unnifio conhipocratismo digital,
hicieron sospechar el diagnéstico de OAH, el
cual se defini¢ al observar reaccién peridstica
en las radiografias solicitadas. Las caracteris-
ticas clinicas de la artritis (muy dolorosa, con
periartritis), la ausencia de rigidez matinal y
larespuesta satisfactoria alos AINE, asf como
la presencia de periostitis y enfermedad de
base del paciente, permitieron excluir artritis
idiopatica juvenil.

El nifio que describimos tuvo una enfer-
medad hepética colestdsica prolongada que
precedidé y acompaii6 el desarrollo de artri-
tis. Se observé una coincidencia de la exa-

ForoGraFia 2. Radiografia de pie, reaccién
peridstica diafisaria con depdsitos laminares
sobre el quinto metatarsiano (flecha)
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cerbacién dela patologiahepatica colestdsica
y el compromiso articular. Este hallazgo de
coincidencia temporal entre patologia he-
pdtica y articular ya habia sido notado por
Pitt y col.,* quienes describieron que 6 de 7
casos con OAH hepdtica presentaron una
descompensacién hepadtica coincidente con
la artritis.

Los hallazgos radiolégicos encontrados
en pacientes con OAH consisten en periosti-
tislaminar diafisaria en huesoslargos y cons-
tituyen un signo necesario para el diagnosti-
co.! Laapariencia dela periostitis es variable.
Se describieron elevaciéon simétrica del
periostio, dreas irregulares de fusién entre el
hueso nuevo y la corteza y ldminas que se
depositan como catéfilas de cebolla. Las ra-
diografias en nuestro caso mostraron perios-
titis diafisaria, con caracteristicas de depdsi-
to en ldminas.

Otra forma de detectar los cambios
esqueléticos es la centellografia 6sea,” méto-
do que no fue necesario en nuestro paciente.

El paciente no presentaba rechazo créni-
co, el cual ya fue descripto asociado con
OAH por otros autores.®

La OAH hepdtica puede resolverse al
desaparecer el cuadro de colestasis.? En este
sentido, distintos autores demostraron que
el trasplante hepdtico fue la solucién del
cuadro de OAH en pacientes con patologfa
hepética.>” Nuestro paciente resolvié el cua-
dro de poliartritis alos 6 meses del trasplante
hepético y el hipocratismo digital desapare-
ci6 al cabo de 18 meses.

La etiologia de esta entidad es atin desco-
nocida. Factores genéticos estarfan relacio-
nados con la forma primaria, pero se desco-

noce si existe alguna participacién de esos
factores en la OAH secundaria.® Existen di-
ferentes hipétesis acerca delarelacién entre
la patologia hepdticaylaOAH. Una deellas
propone que la persistencia en la circula-
cién de metabolitos biliares, originada por
un déficitenlaexcrecién biliar, inducirialos
cambios 6seos.?

La OAH es una entidad poco frecuente,
pero debe ser deinterés y reconocimiento del
pediatra, para lograr un diagndstico oportu-
no y contribuir con la indicacién del tras-
plante hepético. m
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