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la desnaturalizacién y posterior precipitacién de
la molécula de hemoglobina, lo que resulta en el
dafio de la membrana y, finalmente, en la des-
truccién prematura de los eritrocitos. Estas ca-
racterfsticas explican la grave inestabilidad de la
molécula y las manifestaciones clinicas observa-
das en la paciente.

La hemoglobina Hammersmith, segunda en fre-
cuencia entre las hemoglobinas inestables, es una
hemoglobina eléctricamente silente (no hay ban-
da an6émala en la electroforesis de hemoglobinas).

Las pruebas de inestabilidad (Carrel y Kay y
termoestabilidad) y los cuerpos de Heinz son po-
sitivos, lo cual pone en evidencia la inestabilidad
de la molécula de hemoglobina. Estas pruebas
fueron inicialmente negativas en la paciente de-
bido a la presencia del bazo y al hecho de haber
sido previamente transfundida.

La caracterizacion definitiva de esta hemoglo-
binopatia depende del andlisis molecular corres-
pondiente.

Como ya fuera mencionado, las hemoglobinas
inestables son, en su gran mayorfa, el resultado de
mutaciones espontdneas. En la paciente estudia-
da, esta mutacién es de novo, dado que el estudio
molecular realizado a los padres fue normal y la
paternidad confirmada.

Las hemoglobinas inestables pueden presen-
tar alteracion de su afinidad por el oxigeno. En la
paciente comunicada se observo el desplazamien-
to de la curva de disociacién de la hemoglobina
hacia la derecha, lo que explicaria la tolerancia a
niveles bajos de hemoglobina.®

Las complicaciones que pueden presentar los
pacientes con hemoglobina Hammersmith son:
exacerbacién de la anemia secundaria a infeccio-
nes o ingesta de farmacos oxidantes, eritroblasto-

penia secundaria a infeccién por parvovirus y/o
litiasis vesicular.”

El tratamiento de estos pacientes requiere: la
suplementacién con dcido f6lico, la recomenda-
cién de no ingerir fadrmacos oxidantes y los con-
troles seriados de ecografia abdominal.

La esplenectomia sélo estd indicada cuando
existe alto requerimiento transfusional, a fin de
reducirlo o anularlo.”

La hemoglobina Hammersmith, como toda
hemoglobina inestable, debe ser sospechada en
pacientes con anemia hemolitica crénica, con prue-
bas de Carrel y Kay y/o de termoestabilidad po-
sitivas y por la presencia de cuerpos de Heinz*®
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RESUMEN

La exostosis subungueal es un tumor benigno de hueso tra-
becular rodeado por una cdpsula fibrocartilaginosa; aparece
principalmente en la falange distal del hallux, por debajo de
la ufia 0 adyacente a ella y se manifiesta clinicamente por alte-
racion de la ufia suprayacente o de los tejidos blandos periun-
gueales, respectivamente. Es infrecuente en la infancia y mds
comtn en el sexo femenino. La sospecha clinica se confirma
por el hallazgo radiolégico (placa de perfil) de una excrecen-
cia de hueso trabecular que se proyecta desde la superficie
dorsal de la falange distal del dedo afectado. El tratamiento
de eleccién consiste en el legrado o remocién quirtrgica de la
lesién. Presentamos un caso de exostosis subungueal localiza-
da en el hallux en un varén de 14 afios de edad, con la triada
caracteristica de esta entidad: dolor digital, lesién subungueal
con deformidad de la ldmina ungueal y hallazgos radiografi-
cos caracterfsticos.

Palabras clave: exostosis subungueal, tumor digital, tumor fibro-
cartilaginoso, hallux.

SUMMARY

Subungual exostosisis abenign bony outgrowth surrounded by
afibrocartilaginous capsule that mainly affects hallux terminal
phalanx, with subungual or periungular localization, and that
clinically determines variable degree of nail plate or periun-
gular soft tissues alterations, respectively. It is uncommon in
childhood and more frequent in females. Clinical suspicion is
confirmed by the radiographic finding of a distinct trabecular
bone growth arising from the dorsal aspect of the phalanx of the
affected finger, on the lateral incidence. Curettage or surgical
excision is the treatment of choice. We report a case of subun-
gual exostosis located at the hallux in a 14-year-old boy suffe-
ring from subungual exostosis of the hallux that presented the
characteristic triad of this entity: subungular tumor with nail
plate deformity, digital pain and radiologic typical findings.
Key words: digital tumor, hallux fibrocartilagenous tumor, subun-
gual exostosis.

Ficura 1. Tumoracién subungueal en hallux derecho,
rosada y de superficie lisa
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INTRODUCCION

La exostosis subungueal (ES) es un tumor be-
nigno de hueso trabecular rodeado por una cép-
sula fibrocartilaginosa; aparece principalmente en
la falange distal del hallux, por debajo de la ufia o
adyacente a ella y se manifiesta clinicamente por
alteracion de la ufia suprayacente o de los tejidos
blandos periungueales, respectivamente.'* Es la
afeccién 6sea asociada a enfermedad ungueal
mas frecuente.’

La primera descripcién de la ES fue realizada
por Dupuytren en 1817, por lo que también se la
conoce como exostosis de Dupuytren.>*®

Antes se la consideré como una variante de
osteocondroma, pero actualmente es reconocida
como una entidad diferente, con caracteristicas
clinicas e histopatoldgicas propias.®

HISTORIA CLINICA

Paciente de sexo masculino, de 14 afios de
edad. Consulta por tumoracién en hallux derecho
de 8 meses de evolucién. Sin antecedentes patolé-
gicos personales y familiares relevantes.

Al examen fisico presenta una tumoracién
subungueal en hallux derecho. Es redondeada,
de superficie lisa y color rosado, mide aproxima-
damente 0,5 cm en su didmetro mayor y levanta
la ldmina ungueal, que presenta una leve distro-
fia (Figura 1). Es dolorosa espontdneamente y a
la palpacion. El interrogatorio dirigido revela un
traumatismo local previo.

Con diagndstico presuntivo de ES se solicitan
radiografias de frente y perfil del hallux derecho.

FIGURA 2. Radiografia (perfil): excrecencia de hueso
trabecular proyectdndose desde la superficie dorsal de la
falange distal del hallux derecho
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En el perfil se observa una excrecencia de hueso
trabecular que emerge de la superficie dorsal de
la falange distal (Figura 2). Con ello se confirma
el diagnéstico y el paciente fue derivado para re-
seccién quirdrgica de la lesion.

DISCUSION
La ES representa el 1% de los tumores éseos

benignos.® Es una entidad infrecuente en la infan-

cia.’ Afecta fundamentalmente a adultos jévenes

(media: 28-33 afios).*® Aproximadamente, sélo el

16% de las ES descriptas en la bibliografia corres-

ponden a casos pedidtricos.® Existe predominio

de ocurrencia en el sexo femenino (63% de los ca-
s0s).” La etiologia se desconoce.*® Segun distintas
hipétesis etiopatogénicas la ES seria:

a. Una anormalidad teratogénica que se eviden-
cia en la pubertad o cerca de ella.?

b. Una metaplasia fibrocartilaginosa causada
por irritacién crénica.*® Evison y Price postu-
lan al respecto que la ES comienza como un
crecimiento reactivo de tejido fibrocelular y
cartilago metaplasico que luego desarrolla osi-
ficacién endocondral.®

¢. Una forma frustra del sindrome de exostosis
multiple hereditario (SEMH). Sin embargo,
resulta sorprendente que sélo existan descrip-
tos 4 pacientes con este sindrome que desa-
rrollaron ES.°
La ES se presenta como una tumoracién pe-

riungueal o subungueal, de superficie inicialmen-

te dura y lisa que, en su evolucién, puede tornarse
queratdsica.'**%° Las lesiones tempranas suelen
tener color blanco perlado, rosado o rojizo, con
ocasionales telangiectasias o pigmentacién.>® El
tamafio es variable y raramente exceden el centi-
metro de didmetro.*®

El resto de los hallazgos clinicos dependerd del
tamario y la localizacién de la excrecencia osteocar-
tilaginosa.® En el caso de lesiones subungueales, el
crecimiento paulatino de la exostosis puede defor-
mar, elevar o destruir la ldmina®’; aprecidndose, en
consecuencia, onicodistrofia, onicélisis, fragilidad

o desprendimiento total de la ufia? El tumor pue-

de incluso inducir hiperqueratosis subungueal.’®

Las exostosis periungueales determinan compre-

sién del tejido periungueal, lo que conduce a la

formacién de granulomas piégenos u onicocrip-
tosis.*? Excepcionalmente, la ES se localiza en el
drea periungueal sin afectar la ldmina ungueal '

El 80% de las ES compromete dedos del pie y

el hallux es el més frecuentemente afectado (80%

de casos)."*® Del resto de las lesiones que afec-

ta dedos de la mano (20%), un 80% ocurre pre-

ferentemente en el primero o segundo dedos; el
porcentaje restante se distribuye en proporciones
iguales entre los demds dedos.!3671012

Generalmente son lesiones solitarias™, excep-
to los casos de ES que forman parte del SEMH? El
SEMH es una enfermedad genética, de herencia
autonémica dominante, que cursa con exostosis
multiples, preferentemente de los huesos largos de
las extremidades. La localizacién subungueal de
dichas exostosis, si bien rara, puede ocurrir en es-
te sindrome.® Otro cuadro que cursa con exostosis
multiples es el sindrome de displasia tricorrinofa-
léangica de tipo II (sindrome de Langier-Giedion o
sindrome de exostosis mdltiples y retardo mental);
no obstante, hasta la fecha, nunca se describié en
pacientes portadores del cuadro la ocurrencia de
exostosis de localizaciéon subungueal ®

Aproximadamente, un 64% de los pacientes
con ES refieren historia de traumatismo previo o
microtraumatismos repetidos.®” Los traumatismos
o las infecciones repetidas, determinantes todos
de irritacién crénica, podrian actuar como facto-
res desencadenantes de la ES."* No obstante, para
algunos autores la infeccién es consecuencia y no
causa de la ES.

El dolor es el sintoma mds constante y junto
con las alteraciones de los tejidos blandos circun-
dantes, constituye el motivo mds frecuente de
consulta.>¢ Dicho dolor es de intensidad variable,
se exacerba con la presion local o la marcha e in-
duce al paciente a adoptar posiciones anémalas al
caminar.'® Muchas veces, los pacientes se mantie-
nen asintomadticos hasta que sobreviene un trau-
matismo o infeccién secundaria agregada.®

El diagnéstico debe sustentarse en la presen-
tacién clinica y hallazgos radiol6gicos compati-
bles con ES. La siguiente triada es diagndstica de
esta entidad:®
1. Dolor digital.

2. Tumoracién subungueal o periungueal y de-
formidad ungueal.
3. Hallazgos radiolégicos.

Se debe evitar la biopsia incisional de la lesiéon
cutdnea, pues no brindard un diagnéstico defini-
tivo (s6lo mostrard hiperqueratosis epidérmica)
y podria favorecer el desarrollo de osteomielitis.®

El estudio complementario esencial para con-
firmar el diagndstico son las radiografias del dedo
comprometido en proyecciones anteroposterior y
lateral >'° En la mayoria de los casos, los hallazgos
radiograficos son caracteristicos. En ES completa-
mente desarrolladas se observa, en la incidencia
lateral, una excrecencia de hueso trabecular que
se proyecta desde la superficie dorsal de la falange



352 | Arch Argent Pediatr 2009;107(4):347-352 | Comunicaciones breves

distal del dedo afectado, claramente separada de la
placa epifisaria.®''>!* En general, no existe destruc-
cién del hueso subyacente ni reaccién peridstica?
En lesiones incipientes de ES, puramente cartilagi-
nosas y, por ende, radiolticidas, la ausencia de al-
teraciones radiograficas no invalida el diagnoéstico.
Si la sospecha clinica de ES es alta se debe seguir la
evolucién radiografica de estos pacientes.*®

Los hallazgos histopatolégicos de la ES son
caracteristicos. La lesion consiste en un nticleo de
tejido 6seo trabecular maduro con una capsula de
tejido fibrocartilaginoso proliferante. Inicialmen-
te, prolifera cartilago hialino, que luego se calcifi-
ca.*"® El modo de osteogénesis en esta enfermedad
es endocondral.’®

Los principales diagndsticos diferenciales en la
infancia son: granuloma piégeno, verruga subun-
gueal, tumor de Koénen y osteocondroma.®*

El tratamiento de eleccién es la remocion del tu-
mor, por cirugfa convencional o legrado con caute-
rizacién de su base."*Se comunican recidivas de las
ES tratadas en aproximadamente 10-11,4% de los
casos; suelen ocurrir con mayor frecuencia dentro
del afio de la cirugfa y en pacientes jovenes.! 1214

El caso de ES aqui descripto ocurri6 en un
varén adolescente sano, quien consulté inicial-
mente a un servicio de Dermatologia Pedidtri-
ca. Present6 hallazgos clinicos caracteristicos de
la enfermedad, cuyo diagnéstico fue confirmado
radiolégicamente. Refiri6 el antecedente de trau-
matismo local y neg6 episodios de infeccién local
asociados. El tratamiento realizado fue la exéresis
quirdrgica de la lesién y, luego de un seguimiento
de 3 afios, no presento recidivas.

Enfatizamos la necesidad de un indice de sos-

pecha alto de esta entidad, aun en nifios o adoles-
centes que consulten por tumoraciones digitales
dolorosas asociadas a alteraciones de la ldmina
ungueal o de los tejidos blandos periungueales. B
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