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PERIOSTITIS DEFORMANS • 

Prof. Dr M. SORIANO 

E N el presente trabajo presentamos con el nombre de periostitis defor
mans} uua enfermedad hasta ahora no descrita, caracterizada por la 
presentación de un tipo de hiperostosis de origen periostal, poliostó

tica, observada en seis enfermos, que presenta las siguientes características: 
Se trata de una enfermedad adquirida, de tipo primario, que aparece 

,en forma recidivante, con brotes de distinta intensidad, en los que tiene lu
gar la aparición de tumoraciones óseas, resultantes de un intenso crecimiento 
periostal osteogenético, de carácter exuberante y de desarrollo bastante rá
pido, sin manifestaciones inflamatorias ostensibles, o si éstas se presentan 
son muy discretas, de manera que semejan tumores óseos.' 

La actividad de estos brotes cesa al cabo de unos 2 a 12 meses y el en
fermo queda en perfecto estado de salud, pero con las deformaciones óseas, 
si bien algunas de las tumoraciones óseas aparecidas, pueden involucionar por 
completo. Los brotes de periostitis pueden repetirse durante toda la vida del 
paciente, pero tienden a ser cada vez más débiles. Suelen ser indoloros, pero, 
en ocasiones, pueden ir acompañados de dolores, que cesan una vez ha cesa
do de crecer el osteofito o la lámina periostal afecta. Los brotes más intensos, 
van acompañados de un cuadro tóxico acusado, con anorexia y gran desnu
trición, que desétparece una vez pasago el brote, Nunca aparece fiebre. La piel 
que recubre los nódulos óseos pseudotumorales, está sólo muy ligeramente 
engrosada en la frase de brote, pero la presentación de signos inflamatorios 

'en ella es muy poco frecuente, y cuando se presentan, son siempre muy discre
tos. Los brotes terminan siempre, o por la involución del tumor óseo, o 
por una hiperostosis local que queda como secuela, pero nunca por la supu
ración, la necrosis o la degeneración tumoral. 

El crecimiento periostal en torno a las articulaciones, da lugar a impo
tencia funcional a veces muy acusada. 

Muchos brotes pasan desapercibidos clínicamente y sólo se echan de ver 
en las radiografías, que demuestran la presencia de varias capas de perios- . 

tosis superpuestas, correspondientes a los distintos brotes presentados (figu
ras, 1, 2, 3, y 4). 

Las lesiones son poliostóticas, y a menudo simétricas, respetando sólo 
-el cráneo y afectando muy poco la columna vertebral. . 

• Resumen del articulo que aparecerá en Junio de 1952 en Anals 01 Rheumatic Dieseases y de la monogra
'fla en curso da publicación por la Editorial Paz con este mismo titulo. 

La observación de nuevos quos iguales a I descrito primeramente con el nombre de periostitis deformante, y 
su estudio clrnico y onatomopatológico en distintas foses evolutivas, nos ha llevado a la conclusión de que se 
>trató de un proceso inflamatorio, si bien de tipo especial y nos ha permitido describir esta nueva enfermedad 
con todas las caracterfsticas evolutivas de esto afección a la que por consiguiente denominamos periostiti, 
.d. forma,.. o deformante. 
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Fig. 1. - Se~ undo brote de Periostitis deformotls d e la 
enferm a n. 1. En ambos antebra zos y codo s y en lo s de
dos de lo mano derecha . Nótese la extraordi naria de
forma ci6n y la aparición de nó ~u los óseos d e aspecto 

pseudo- tumoral. 
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Fig . 2-Segundo brote de periostitis deformons de la enferma n.o 1 en el ante
brazo. En la radiograffa su perior se obse rva el aspecto de los huesos con 
los secuelas que dej6 el primer brote IX de 1951 ). En la radiograf ía inferior 
¡XII d . 1951) , e observa el desa rrollo del segundo brote de periostitis defor-

mans sobre las lesiones anteriores. 

• 

.. 



• 

.. 

.-

Enero 1952 ANAL ES DE !líEDI CI Nrl y CIR G/A 

Fig . 3 

Enfermo n .ol . Segun d o bro te de periostitis deformoTls. Aspec to de lo s man i
fe stacio nes en lo mano d erecho . 
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Los hueso quedan rodeados de una capa de engrosam iento periostal 
ificado, con ex' stosis exul eran tes de forma muy irregular, que en los caso.;; 

muy intensos ll ega a engrosar y deformar notablemente los huesos y las re
giones periarticu lares, y a formar verdaderos tum ores óseos pegados al 
hue o (fig . 5, 6, Y 7)· 

Fig . 4 

Enfermo n.o 1. Rad iogra fío de los monos de lo figuro onterior (de derecho .) 
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Histológicamente se observa una proliferación periostal osificante que 
al principio da lugar a un hueso con caracteres embrionarios, pero éste pron
to se transforma en hueso adulto compacto. Inmediatamente aparece un pro
ceso de reabsorción ósea con abundantes osteoclastos que desde la profundi
dad avanzan hasta invadir la capa germinativa del periostio dando lugar a un 
hueso esponjoso de mallas apretadas (fig, 8). Posteriormente aparece en este 
hueso neoformado una intensa osteoporosos con reabsorción del tumor óseo, 
el cual puede llegar a desaparecer, aunque es más frecuente que quede comu 
una h iperostosis más o menos osteoporótica, 

Antes de ll egar a la fase de reposo, el proceso osteoblástico, en pugna 
con la osteoclasia, dibuja imágenes en mosaico (fig. 9), que posteriormente 

Fig,5 

Enfermo n'o 3. Gruesas masas ósea s en el fémur semejando tumo res . Se 
tra to de nódulos de periostitis de{ormans, en fase osteoporótica. 

'son sustituídas por un tej ido óseo osteoporótico que queda en reposo, hasta 
que un nuevo brote periostítico provoca la aposición de otra capa o eflOl'es
cencia ósea, que sigue la misma evolución histológica que la anterior. 

En el hueso normal, al principio se establece una eburneización y con
den sación ósea, a la que sigue una osteoporosis cada vez más acentuada. 

Los vasos que recubren el periostio presentan un engrosamiento e hi
perplasia lentamente progresiva de sus paredes que en las fases avanzada5 
llega a ser considerable. 

IlIIágenes radiológicas, - Son superponibles a las lesiones anatómicas y 
se manifiestan en cuatro imágenes fundamentales: 

1.° Engrosa1'niC>lI.to periostal, extendido en forma de una capa que ro
dea al hueso, con zonas de crecimiento exuberante de formas caprichosas (fi
gura 10) , 
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° Osteofitos O nódulos óseos de cracimiento bastante rápido que se 
de a rrollan en las diáfi sis y que pueden alcanzar en 2 a ro meses el tamaño 
y fo rma de un garbanzo o almendra en los dedos, de una castaña o nuez en 
los antebrazos y en los codos, y de un huevo de gallina o una mandarina en 
el fémur (fig. 1 r) . 

3.° Lesimles pe'YiartiC1tles en forma de osteo fitos desarrollados en tor
no a las a rticuaciones (fig. 6). 

Fig . 6 

Enferma n. o 6 . Aspecto rad iol6g ico de las lesio
nes 6seas en la rodilla en la fo , e de sec uela de 
un brote de p eriostitis deformans aparecido 16 
a ño s a ntes . N6tese el bloqueo de los movim ien . 
tos articu larE s por los grandes osteofitos periar-

ticulares. 

Fig . 7 

La mi , ma enferma de la figura an terior. Aspec
to d e l f{mur en ambos lados. 

4·° Lesio'nes óseas que al prinClplO muestran una condensación ósea 
difu a a la que sigue la aparición de zonas de osteoporosis cada vez más ex
tensa, hasta invadir todo el hueso. En algunos puntos, la cortical del hueso 
'ubyacente a la hiperostosis, queda estriada, engrosada y poróti ca, dando una 

imagen p eudopagét ica. 
La estructura radiológica de los osteofitos pasa por tres etapas : 
La in icial de hueso e1'nbrionario, dá una sombra radiológica débil con el 
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Fig . 8 
Aspecto de un osteoclosto que ha invadido la ca po germinotivo del periostio . 

aspecto de una efl orescencia que al crecer adqui ere la forma de escarapela o 
coliflor ( fig. 2). La fase de hueso esponjoso presenta una estructura esponj osa 
de mallas apretadas y de bordes dentellados o muy irregula res ( fig. 11 ). La 
fase final de ¡meso osfe1oporótico muestra grandes mallas di latadas con g ran 
transparenóa rad iológica y bordes li sos de formas caprichosas (fig. 2). 

Fig .9 

Biopsia de un nód ulo de periostitis deformans , en fese de in vol ución, 
mos tr a ndo lo s tres cap os c a ro ct~ rístic a s : lo capo superior, de pe riost io 
germinotivo1 muy ad elgazada e invadida por osteoblastos. la copa media, 
de hueso neoformado y en vías de reabsorci ón, con imagen en mosaico . la 

capa profunda de hueso porótico. 
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Fig. 10 

Enferma n, o 3. Periost it is deforman, . Eng ros a miento perios tal difuso co n 

zo nas de crec imiento exu be ra nte de fo rm a s capr icho sas, e n su fos e de brote 
in icial. (El radio presenta uno fra ctura co nso lidada, p roduc ;da por un 

fuerte traum a ). 
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Estos enfermos ti enen tendencia a presentar hi perproteinelll ia y \ Velt
mann acortado y en oca iones una V . S . G. algo acelerada. T odos ellos pre
entan un aumento de la fosfata sa alcalina en el suero. El calcio y el fósforo 
on normales. N o hay anemia y el número de leucocito es normal. A menudo 

se ob en 'a una di screta linfocitos is y monocitosis. 

Fig . 11 

Enferma n.o 2. Brote de p eriostitis d eJormans, en los d edos con nódul os óseos, 

un o s e n fase de osifica c ión, y o tros inicia nd o yo la fase de rea bso rción. 
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Suponemos que e ta enfermedad es debida a una acción toxialérgica de 
naturaleza tuberculosa, que afecta sólo a personas constitucionalmente predi s
puestas, por presentar un déficit de su desarrollo esquelético, que en algunos 
enfermos se manifiesta por la presentación de malformaciones óseas, con
génita s. 

Este a modo de infantilism o esquelético, se manifiesta por la baja es
tatura de todos los pacientes y va a menudo acompañado de un psiquiS'nf/,O' 
infantil, o una personalidad psicopática. Este hecho de predi sposición hace 
que la enfermedad pueda presentarse en forma familiar. 

Los brotes de periostitis hiperplásica terminan siempre favorablemente, 
después de un período variable de 4 a I2 meses, dejando como secuelas de
formidades óseas , dificultad de movimientos en algunas articulaciones y os
teoporosis. Lo brotes 1 ueden repetirse durante toda la vida del enfermo, si 

Fig . 12 

E:nfermo n.O 3. lesiones de perioltitis deformans, en el antebrazo en fase de 
secuela , con in tensa osteoporos is (tercera fase ). 

bien cada vez son má débiles. Aunque las lesiones son poliostóticas, en unos 
ca os se locali zan más en los antebrazos y manos, y en otros en el fémur y 
en los huesos de la pierna. 

o conocemos una medicación curativa de los brotes, ni preventiva de 
las recidivas. Para lo primero es posible que las nitrógeno-mostazas tengan 
una acción favorable. Es importante el tratamiento de las secuelas con vita
mina D y calcio, así como la resección de los rodetes óseos periarticulares, que 
en las formas muy acentuadas, impiden los movimientos. 

Clasificamos la enferm edad cot/w Uila osteoperiostitis hiperplásica oste f)
,r¡enét 1: ca, 1'ecidivan te, de tipo poliostótico, con desarrollo exubera /lte pseodo
tumoral, de lIaturaleza primaria y de carácter específico~ proba,blemente tu
bcrCllloso, que I/ ecesita ciertas condiciO I/ C!'S de inferioridad en el desarrollo es
quelético, para, producirse. 
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