
Una nueva entidad patológica en el capítulo de las displasias 
osteo-períósticas diseminadas 
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E'N noviembre de 1948, el Dr. NOGuÉs presentó para su estudio en una 
de las Sesiones Clínicas de los jueves, de la "Clínica Médica B", una 
enferma con unas deformaciones en los dedos de ambas manos, que le 

producían, no sólo una deformidad estética, sino además una gran limitación 
funcional de los movimientos de los dedos hasta el punto que le impedían 
trabajar. Al mismo tiempo presentaba una gran limitación de movimientos 
en las extremidades inferiores que le impedían andar. 

La enferma nunca había tenido dolores espontáneos; tampoco eran do­
lorosos a la presión los abultamientos aparecidos en los dedos de ambas manos. 

Aspecto de las manos (fig. 1). - Los dedos se presentaban muy abul­
tados por la existencia de unas tumoraciones que ensanchaban y deformaban 
las falanges, de una manera irregular, impidiendo los movimientos articu­
lares. 

La piel tenía un aspecto normal, no había signos inflamatorios, ni con­
tracturas musculares. La limitación funcional de los dedos, era acusa dí sima, 
a pesar de que las regiones articulares, no estaban abultadas. N o se percibían 
abultamientos ni engrosamiento sinoviales, ni crepitaciones. Las tumoracio­
nes que deformaban las manos eran bilaterales, pero nó exactamente simé­
tricas. Eran durísimas, de consistencia ósea y, como hemos dicho, completa­
mente indoloras, espontáneamente y a la presión. Estaban íntimamente adhe­
ridas al hueso, como excrecencias abolladas e irregulares del mismo. 

Los dedos de los pies, no mostraban deformidades aparentes y en esta 
época no se observaban deformidades ni tumo raciones &eas en ninguna otra 
parte, salvo unas, muy ligeras, en la parte externa y superior de ambos cúbi­
tos y en el codo (fig. 2). Los movimientos articulares del hombro y codo esta­
ban libres. 

La marcha era casi imposible, y con esfuerzo, la enferma la llevaba a cabo 
a pequeños pasitos, debido sobre todo a la limitación de movimientos de am­
bas caderas, especialmente en la derecha, que la enferma mantenía en una po­
sición forzada de semiflexión del muslo. La rodilla y el tobillo, también pre­
sentaban una manifiesta limitación de movimientos. La enferma mantenía 
también la rodilla en semiflexión y el pie en equinovarus, aunque poco pro­
nunciado. 

• Comunicación presentada a la Real Acodemia de Medicina de Borcelona, en Junio de 1951. 
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Existía, pues, una ma rcada limi tación de movimi entos en las pierllas, y 
fa ltaban los refl ej os tendino os de a mbas ext remidades inferio res. N o había 
atro fi as mu sculares en ningún ter rito ri o . La columna vertebral era no rmal y 
sin limitación el e mov imi entos , L os huesos el el crá neo y ca ra , era n también 
no rmales. L os mov imi entos el e la cabeza y cuell o era n completamente li bres e 
indoloros. No se pa lpaba hígado, bazo, ni gangli os. 

Se trataba el e una muchacha de 27 a ños , so ltera, s in ning ún antecedente 
patológ ico importante en su hi sto ria anteri o r, ni antecedentes familiares dig­
nos de consideración. N ac ió de un parto gemela r y su herma na murió a lo 
7 añ os a con secuencia de un sa rampión. E ll a lo tuvo también, pero curó s in 
dejar secuela s. T iene dos herma nas sanas. Otro hermano murió a l a ñ o. Pa­
dres san os . S u padre se ha lla a fecto de ligera s a lg ias reum~lti cas . E l creci-

Fig. 1 

mi ento y desa rroll o infa ntiles fue ron normales. Mena rqui a a los T2 años tipo 
29/ 30 3--1- . S iempre regular , no cl ismenorreica. 

A ntecedcnt es pato/ó.r; icos. - A lg ún ca ta rro inverna l, con tos produc­
tiva y sin fi ehre. T rabajaba en una indu st ri a de cáñamo, como ayudante d e 
tej edo ra (mechera ) . E n el ambi en te de trabaj o , había mucho polvo . La en­
ferma no recuerdo habe r estado enferma nun ca, ni habe r gua rdado cama por 
enfermedad, excepto el sa ra lllpi ón . 

D os años a n tes de a pa recer la enfermedad actual, fué operada de una 
bursiti s en la rodi ll a izq ui erela . 

L a ell fer mcdad actl/o/ databa de 8 meses, y se ma nifestó po r la apa­
rición de una tumorac ión indolora en la parte externa de la primera falange 
del pulg r derecho, que fu é crec iendo , si n ningún síntoma inflamatori o, y sin 

• ¡ 
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dolor. La vió un cirujano, quien le extirpó dicha tumoración sin concederle 
importancia . A l cabo de un mes y medio aparecía una nueva tumoración en 
la parte interna de la pr imera falange del índice izquierdo, qué también fué 
extirpada por otro ciruj ano. A los pocos días. la tumoración primeramente 
extirpada volvió de nuevo a crecer en el mismo sitio y además aparecieron 
nuevas tumoraciones con las mi smas caracterí sticas en los restantes dedos de 
ambas manos, exceptuando el pulgar de la mano izquierda. Al propio tiempo 
la enferma presentó una alteración de su estado general con pérdida de peso 
progresiva (9 ki los en 8 meses) y acentuación de su habitual anorexia. 

En este último tiempo aparecen por primera vez dolores localizados en 
las ingles, especialmente en la derecha, y únicamente con los movimientos. 
La enferma no puede agacharse y cada vez tiene mayor dificultad en la mar­
cha, hasta que ésta 'lIega a hacerse casi imposible. 

Fi 9 . 2 

A los siete meses de ini ciadas las primeras tumoraciones, aparecen cua·· 
tro nuevas tumorac iones, también duras e indoloras en ambos cúbitos, una 
de ellas en el codo. Estas últimas crecieron paulatinamente en forma mucho 
más lenta que las pr imeras, hasta hacerse del tamaño de pequeñas nueces en 
dos años y medio (fig. 2). 

N unca tuvo fiebre ni alteraciones de la regla. . 
E s una paciente de baja estatura (talla lAS) , q~e no presenta ~m~una 

alteración patológica en el resto .de los a~ar~~os org~mco~ y co~ u~ ~)S lqU1 S I110 
por completo normal. En la a rma conslgul~ la eXIstencia ,de 1l1dlClOS de al­
búmina. E l sedimento mostró sólo 2 leUCOCItos y I hematle por campo, con 
escasos ci lindros hialinos. 

La radioO'rafía del tórax muestra un campo de fibrosis residual hilioc1a· 
b . 
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vicular derecha, de e casa densidad, que nunca ha dado manifestaciones clí. 
nics y que en la actualidad es completamente inactiva. 

Estudio radiológico de las lesiones. - E l examen radiológico de las ma­
nos y del resto del esqueleto, demuestra ya en esta época (noviembre de 194 ), 
que no se trataba de una afección localizada. a los puntos deformad s por las 
tumoraciones, sino que existían modificaciones ósea diseminadas que sólo 
respetaban la cabeza. Las máximas alteraciones se pre er.taban en la falan­
ges de los dedos de las manos. E stas alterciones son de 1- tipo : 

1.0 n engrosa111,iento pe'rióst·ico proliferante) que se extiende a 10 

largo de las diáfisis como una funda , dibujada por líneas que tien­
den a ser ondulantes y a proli ferar en f rma muy irregular, y en 
cuyas partes más engro adas e observa una estructura ó ea de 
dibuj o are9lar o radiado, más o meno manifi esta. 

~. 

Fig. 3 

2.° Una excrecencws de crecimiento exuberantes que e de arrollan 
sobre esta línea de engrosami ento perióstic y que constituyen 1 • 
más característico de la enfermedad. Esta efl orescencias surgen en 
forma de nódul os, angulaciones o de colifl or , y constituyen la tu ­
moracione que deforman los dedo y otros huesos. Estos nódul s 
forman C0 1110 un a di latación o abolladura sobre el perio tio y pre­
sentan una estructura ósea con fi guras al' olares o radiada o c n 
pequeños qui te entre las mallas óseas. 

3.° Una cond n ación intensa del tejido ó eo , ubyacente, que en ' cierto 
puntos e manifi esta como una densidad radi ológica, muy apa r nte 
en los hues s del brazo, antebrazo, vért bras y pelvi s ( fi O'ura 4, 
S, 6, 7 y ). 

4.° Aparte de estas modificaciones osteoperi6s tica , la enferma pre en-
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alteraciones periarticulares sobre todo en la coxofemoral con abun­
dante~ osteofitos marfinales. Hay también manifiestas alteraciones 
de este mismo tipo, aunque menos manifiestas, en las articulaciones 
sacroilíacas y en las articulaciones del pie. 

Todas estas alteraciones radiológicas son diseminadas pero respetan los 
huesos del cráneo y de la cara (figg. 8). Siendo de distinta intensidad en los 
distintos puntos del esqueleto. Sus máximas manifesta~iones, se desarrollan 
en los miembros superiores y en los huesos distales, especialmente en las 
falanges , donde se manifiestan las nodulaciones proliferantes. También están 
muy desarrolladas en los huesos del antebrazo y en la región del codo. Le 

Fig . 4 

sigue el húr'nero. Son mucho menos acusadas en los huesos de la extremidad 
inferior, pero la proliferación periostal es patente tanto en el fémur, como 
en los huesos de la .pierna que se muestran con fuerte condensación ósea. 

En el pie, las lesiones existen pero son discretas. En las vértebras y en 
la pelvis domina la fuerte condensación y dureza del tejido óseo. Sin embar­
go, se observa una gran eflorescencia, osteoperióstica en ambas espinas ciá­
ticas, en el punto de inserción del ligamento sacrociático menor. 

Biops1:a. - Dada la alipia de las mencionadas tumo raciones hicimos un 
exa'men biópsico de una ellas (falange del dedo medio de la mano izquierda), 
con el siguiente resultado, dado por el Dr. Alcántara: A pequeño aumento se 
observan 3 capas bien diferenciadas que de fuera a dentro son las siguientes 
(figura 9) : 
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1. o Capa externa de peri ost io (fig. 10), constituída a su vez por dos 
porciones, una externa de tejido conectivo denso, con abundantes 
vasos, (que corresponde a la homóloga del periotio de un hueso 

normal , y que no presenta ninguna alteración patológica), y otra 
más profunda (fig. JI), con gran cantidad de osteoblastos (capa 
germinati va o proliferativa) , dispuestos en IO Ó 1 2 hileras, y con 
aspecto epitelioide. N ormalmente es sabido que esta capa no existe 
o está reducida a una sola hilera de células, en el adulto, y sólo 
recupera su propi edad embri onaria en caso de fracturas y de es-

r ---, '--:-- - - - . ..., 

fig . 5 

tímulos patológicos de diversa índole (inflamaciones, tóxicos, neo­
plasias, hemorragias). Esta porción es por tanto francamente pato­
lógica y conserva un aspecto embrionario. Sus células, no obstan­
te, sen típicas y no presentan ningún signo de malignidad. 

2.0 Debaj o elel periostio. 'con las características anteriormente citadas, 
se aprecia otra de hueso compacto (fig. 11), l)ero con peculiarida­

des especiales, que conviene consignar. Los osteoblastos proceden­
tes del peri ostio son englobados aquí por una substa náa osteoide 
con carácter embrionario, no apreciándose conductos calcóforos 
pero di stinguiéndose una disposición fibrilar con las preparaciones 

• 
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de plata. Esta substancias osteode está calcificada, habiendo tenido 
que descalcificarse la pieza para hacer los cortes, pero observándose 
todavía en algunos puntos restos de sales calcáreas. Existen algu­
nos conductos de Havers, con vasos en su interior. N o se aprecian 
osteocitos. 

3.0 Más profundamente existe una capa de hueso esponjoso (fig. 12), 
con fenómenos de reabsorción ósea marcados, distinguiéndose ex­
tensas lagunas óseas ocupadas por tejido conjuntivo laxo y nume­

rosos osteoclastos situados junto a las laminillas (fig. 13)· 
Los elementos de esta capa tampoco presentan signos de ma­

lignidad . Esta zona de reabsorción ósea, o hueso esponj oso, se 
apoya sobre la lámina externa de la falange sin destruirla (como 

í 
I 
l 
I 

\ 

fig . 6 . 
se aprecia en las radiografías y también en el momento de hacer 
la biopsia), ni comunica con la cavidad medular. 

De la descripción anterior se puede deducir que las tumoracio­
nes de esta enferma están constituídas por un tejido óseo de as­
pecto inmaduro, formado a expensas del periotio, el cual presenta 
su capa proliferativa enormemente engrosada. El hueso formado 
no es normal , ya que, C0mo hemos dejado señalado, tiene carac­
terísticas embrionarias (substancia osteode, sin conductos calcófo­
ros, osteoblastos grandes, sin llegar a formar osteocitos, etc.). Pero 
no se encuentran signos hi stológicos de malignidad (atipias, mi­
tosis, crecimiento invasor). 

Estudio hetnatológico. - En el examen de sangre rutinario que se prac­
tica a todos los enfermos, nos llamó la atención una elevada proteinemia con 
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alteraciones de la fórmula proteica que se manifestaba por diversas gelificacio­
nes patológicas. 

Hematíes . . _ 4.300.000 H emoglobina .. _ . .. 97 Valor globular... ... 1 

Leucocitos .. 7-40 0 F órl11ula leucoci ta ria 

segl11en tadüs. 57 Ligeras alteraci ones tóxi-
bandas ..... . 3 cas en los neutrófil os. 
Eosinófil os .. . .. . 4 
Linfocitos .. . 32 

l\Tonocitos ... .. . 4 

V . S. G. 40/ II 8 - Volumen globular 36,6. 
Proteínas 89'8. Cociente ser./ glob. 42/ 58. Viscosidad 2 . 

-Lactogelificaciones positivas en suero y plasma. 
-Formolgelificaciones intensamente positivas en plasma y nega-

tivas en suero. 
Takata. - \Veltmann 5. Colesterol negativo. 
-Cadmio positiva. Colesterinemia r68 grao por roo. 

• 

• 
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Las reacciones serológicas para la lues (WASSERMANN, HECHT y 
MEINICKE) son negativas. 

Se intentó estudiar el mielograma, pero la punción ósea intentada por el 
Dr. VIVES resultó completamente imposible, tanto en el esternón como en las 
apófisis espinosas y en el coxal , debido a la intensísima condensación y ebur­
lleización del tejido óseo. Más tarde se logró, mediante una trepanación, que 
sirvió al propio tiempo para practicar una biopsia del tejido óseo eburneizado. 

Fig 8 

El mielograma estudiado por el Dr. VIVES dá el siguiente resultado 
(figura 21): 

Escasos elementos mieloides constituídos por normoblastos y mie­
locitos. Se observan algunos 'acúÍnulos de células mesenquimatosas de 

aspecto alargado, de protoplasma mal limitado, basófilo, con ten- . 
dencia a formar sincitio. 

Examen hem,oquímico. - Calcemia, 11,3 mgrs. por 100. Repetida en 
otro examen, resulta 11 mgrs. por 100. 
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Fosfatemia , 4,9. F osfata sa alca lina, J 7 unidades King A mstrong. 
Urea en sangre, 0 ,J8. 

Curso de la afecció ll . - Aunque el estudi o radiológ ico e hi stológico c~e 
la afección, no presentase ninguna semejanza COIl una entidad clínica conoci-
da por nosot ros, dado que la lesión fundam ental era una h-iperplasia difusa del ., 
per'iostio con osifica ción conseClth:va , dando un tejoido osteo'Íde de cará.ct er in-
1'Haduroj dispusimos un tratamiento con nitrógeno-mostazas, a razón de un 
milig ramo por cada !O flil ogramos de peso (4,3 mgrs.), dosis que al prin-
cipio rué semanal y posteriormente mensual y bimensual, pues el tratami ento 
se hi zo ambulatorio y supeditado siempre al estado hemático, pract icándose 
frecuentes hemogramas de vigilancia. La dosis total después de un año de 
tratami ento, fu é de 66 milig raplas. E l tratamiento fué bi en tolerado. 

Fi g. 9 

A los tres meses de tratami ento. su estado general hab ía mejorado os­
tensiblemente, aumentando 7 kgrs. de peso. Las tumoraciones óseas tend ie­
ron a regresar. Radiológicamente se observa una manifiesta regresión de 
las imágenes tumoral es de los dedos en la mano derecha , en tanto que en la 
izquierda es mucho menos aparente e incluso algunas habían aumentado algo. 
L o mi smo se observa en las pequeñas tumoraciones de los codos y antebra­
zos, que no sólo quedaron sin modificar por el t ra tami ento, sino que creciern 
algo. La enferma andaba con mayor faci lidad , pudiendo subir escaleras sin 
ayuda de nadie, cosa que no podía hacer anteriormente. 

A los 8 meses de tratami ento, el peso continúa aumentando y la regres ión 
de las tumoraci ones falángicas de ambas monos es muy patente. Las del cú­
bito en camhio t ienden a crecer. Las articu laci ones de la rod illa, cadera y 
codo se mueven con mayor facilidad. La hiperproteinemia en cambio cont i-
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núa aumentando alcanzando a 102, con una viscosidad de 2,1 y con todas las. 
gelificaciones positivas en plasma y suero. 

En noviembre las proteínas alcanzaron a 104 con una viscosidad de 2,33' 
y un cociente ser. / glob. de 40/ 60. La calcemia persiste a 11,3 Y la fosfate-

mia a 4 ,7-
En enero de 1950, es decir, algo más de un año después del tratamien-

to, han desaparecido del todo las tumo raciones de las manos (fig. 14), tanto 
a la exploración física como radiológica (fig. 15). Persisten las tumoraciones' 
óseas del cúbito y la deambulación se ha hecho mucho más fácil, si bien hay 
todavía una importante limitación funcional de las caderas y rodillas. 

La enferma ha aumentado 10 k grs . y medio, y su estado general es ex­
celente. La biopsia de un trozo de hueso extirpado en la región de un nódulo 
regresado, muestra un hueso normal, con marcado engrosamiento de la capa 

fig . l0 

cortical del hueso. Los osteocitos son completamente maduros y presentan' 
conductos ca1cóforos perfectamente visibles (fig. r6). U né.. biopsia del hueso 
en sus partes profundas, practicada por trepanación de la tibia, dá una es­
tructU1~a ósea completamente normal. 

Desde este momento la enferma no hace tratamiento alguno, persistien­
do la mejoría y acentuándose el aumento de peso a principios de 195 L Las 
tumoraci ones de las manos continúan mej orando; pero como las tumoracio­
n€s del antebraz persistían, se practicó radioterapi a directa sobre ellas sin lo­
grar una regresión de las mismas. 

En 'mayo de 1951 se practicaba nuevo examen de sangre que demuestra. 
la persistencia de hiperproteinemia : VSG 73 (132) . Proteínas 102. Vis 2, 06. 
S/ G (36/ 64). Takata negativo. Cadmio negativo. \,yeltmann 7,5 . Coleste­
rinemia 2, 10. Hematíes 4.500.000. Leucocitos 10·300. 
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N o hay alteraciones tóxicas en los neutrofil os. Plaquetas normales. 
En mayo de 195 1 se inició un tratamiento con radiaciones totales del 

cuerpo, pues sus venas no permiten repetir las inyecciones de nitrógeno mos­
taza. Un mes más tarde, la proteinemia había disminuído a 87 con 2 de vis­
cosidad, continuando las gel i ficaciones con dos cruces, tanto en plasma como 
en suero. E l estado general es perfecto y puede andar, aunque la deambulación 
es algo defectuosa. Las manos tienen un aspecto casi normal ( fig. 28), pu­
diendo hacer con ellas toda clase de trabaj os caseros. 

En las nuevas radiogra fí as (fi g . 29) se observa la regresión de las nodu­
laciones periósticas y de la periostosis proliferante diseminada, pero en cambi o 
aparece más acentuada la ostcoesc1erosis a consecuencia de la fuerte cond en­
sación ósea subperióstica. E llo se observa especialmente en las fa langes, pelvi s 
y clavícula. 

Fi g .1 1 

Nat1lra/e::;a de es/a nlfeva enfermedad. - Esta afecc ión se caracteriza, 
pues, por tres hechos : 

J.
o U na priZiferaáón periósf'ica oúficante düem·inada con lumomcio­

ciolles óseas localizadas, que es más desarrollada en los miembros 
superiores, especialmente en las partes distales, es decir. en las fa­
langes, cúbito y radio, hasta el húmero. 

2. ° Por un engrosamiento de la capa compacta en las d iáfisis de los 
huesos afectados, secundario a la lesión anterior. 

3·° Por la ex istencia de alterac iones peria rticula res, más manifiestos 
en la cadera y pies. 

4.° Por una plas'lJ1o,r¡enesis acentuada, con alteraciones plasmáticas y 
aparición de globulinas patológicas del tipo de las alfa y beta, 10 

• 
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cual produce una elevación de la velocidad de sedimentación y ge­
lificaciones patológicas en plasma y suero. 

A ello podemos añadir la desaparición de la mayor parte de las tumora­
ciones de rápido crecimiento y de la periostosis difusa, después de un trata-

• miento con mostazas nitrogenadas. 

-. 

• 

Una afección con estas características no la hemos visto descrita ni 
desde el punto de vista clníco, ni radiológico, ni hematológico. Creemos pues 
que se trata de una nueva entidad en Patología y como tal la describimos. 

El carácter fundamental , verdadera lesión básica d~1 síndrome, nos lo 
da la radiología y sobre todo la anatomía patológica, que lo califican como una 
proliferación perióstica osificante di seminada de crecimiento exuberante con 

Fig. 12 

formaci ón de nódulos óseos pseudotumorales, más desarrollada en los huesos 
del miembro superior, que respeta el cráneo y que no tiene carácter inflama­
torio, neoplásico, maligno ni degenerativo. Esta proliferación perióstica, es 
osteogenética, es decir, que da lugar, por un lado, a la lenta aposición de te­
jido óseo normal en la diáfisis y al desarrollo de una osteoesclerosis de lenta 
evolución, y por otro a la aparición de tumoraciones óseas constituídas por 
un tejido óseo embrionario, o mejor inmaduro, en el cual los osteoblastos no 
llegan a diferenciarse en osteocitos adultos, ni a formar conductos calcóforos , 
pero en los cuales, ni los elementos periósticos ni los óseos, adquieren en 
su crecimiento carácter atípico ni neoplásico de carácter maligno. Falta todo 
elemento de carácter inflamatorio típico. 

Diagnóstico diferencial . - Esta afección presenta una semejanza con las 
exóstosis diseminadas. Sin embargo, no se trata de la afección conocida con la 
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denominación de exóstosis múltiple, pues en esta enfermedad las exóstosis son 
de origen cartilag inoso . apa recen en la adolescencia y son de carácter famili ar. 
Finalmente esta afecci ón no se acompaña ni de osteoesclerosis, ni eLe hiper­
plasmogénesis. 

Tampoco podemos suponer que se trata de una periostosis con exósto- • 
sis u osteofi tos de ori gen perióstico, secundaria a una trauma, hemorrag ia 
subperióstica, o a una inflamación subperióstica , por osteomi eliti s, tuberculo-
sis, sífili s u ot ras afecci ones, ni tampoco a raquiti smo o escorbuto, pues faltan 
las afecciones iniciales. y tampoco en ellas apa recen los tumores óseos, en for-
ma de excrecenci as sistematizadas, ni se acompañan de plasmogénesis. In-
sistimos en que no hay ningún ca rácter inflamatorio típico en las les iones 
óseas ni periósticas. La enferma no presenta tampoco ninguna afección gene-
ral, de la cual pueda reputa rse secundaria. 

Fi g. 13 

La afección que presenta una max1ma semejanza a la nuestra es la os­
leopat-ía Iiipertrofiaute pnémniw, que, como es asbido, se trata de un peri os­
tos is os ifi cante di seminada . con una priliferación per ióstica uniforme. qu e. 
como una funda , rodea los huesos y los engruesa formando una capa ósea 
que produce un mayo r g rosor de la compacta diafi sa ria. Esta a fecc ión se ha 
denominado tambi én osteoa rtropatia hipertrofi ante tóxica , osteofitos is di se­
minada , osteoperi ostiti s hipertrofiante tóxica, enfermedad de Pierre Mari e 
o de Baumberger. A pa rece secundariamente a enfermedades infecciosas. so­
bre todo de los pulmones y bronquios . y se ve en tuberculosos. en empi ema s 
tuberculosos y no tuberculosos. bronqui ectas ias) en tumores de pulmón, el e 
pl eura y de mediastino ; más fr ecl1 entemente en sa rcomas que en ca rcinomas. 
I gualmente se ha descrito en linfogranuloma s mediastíni cos y en pulmones eJe 
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estasis . Incluso se han citado casos en necrosis hepáticas y en cirrosis bilia­
r.es. En ocasiones no ha podido encontrarse la afección primitiva. 

Sin embargo, nuestl'a enfermedad es distinta a la de Pierre Marie, pues 
en ésta nunca se han descrito excrecencias óseas de tipo seudo tumoral en 
los huesos, ni alteraciones plasmáticas. En la osteopatía hipertrofiante, ade­
más, se forman las clás icas hiperplasias de las partes blandas en las extremi­
dades de los dedos que quedan en forma de palillo de tambor y las uñas en 
vidrio de reloj . En nuestra enferma estas deformaciones no se presentaron ni 
en las ' fases de máximo desarrollo de la afección . La imagen hi stológica es 
también dist inta, pues en la enfermedad de Pierre Marie existen infiltrados 
linfocitarios en el periostio, hecho que no existe en nuestro caso. 

La periostosis enfundante que GROS, VOETGLIN, FRUHING y SPEEG des­
criben en un caso de enfermedad de Hodgkin, y las formaciones análogas que 

Fig.14 

LElU, LOYA iI.:I y POITHJER, hall descrito en tumores torácicos, no sOl1 más 
que casos de osteopat ia hipertrofiante néumica , y en ninguno de ellos hay 
formación de tumoraci ones sistematizadas ni alteraciones plasmáticas. 

Se han descrito también hechos parecidos en las leucemias y en los ob~e­
ros del náca r , pero en ninguno de estos casos hemos visto descritas ni las 
cxecrencias psclIdotum oralcs, ni la hiperplasmogénesis. 

E n cuanto a la osteoesclerosis la creemos secundaria a la periostosis osi­
ficante diseminada, pues en la biopsia de la tibia, pudimos confirmar que se 
trata de un tejido óseo normal , engrosado. Por eso podemos ya eliminar las 
osteoesclerosis primitivas, incluso las osteoesclerosis periostales, como la Me­
lorrheortosis d~ Leri , pues ésta es una afección localizada en una extremidad 
y carece de periostos is di seminada y de alteraciones plasmáticas. 

Tampoco puede pensarge en una osteoesclerosis de Albers-Schonberg, 
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pues ésta es una afeccióri congénita y heredera que no presenta alteraciones 
periósticas y con anemia y leucopenia secundarias. 

N uestra enferma presenta, j unto a las alteraciones óseas, una elevada ve­
locidad de sedimentación y una manifiesta elevación de las proteínas plasmá­
ticas, hecho que nos obliga a hablar del mieloma. Ya hemos consignado que 
nuestro caso presentaba indicios de albúmina en orina, que han ido persis­
tiendo en determinaciones sucesivas . Esta albúmina no da la reacción de la 
proteosa de Bences-J ones. S in embargo, muchos casos de mi elb ma tambi én 
presentan albúmina ordinaria en la orina . En nuestro caso el diagnóstico 
queda descartado por biopsia y por el mielograma, donde no se ven los acúmu­
los de células plasmáticas del mieloma. 

La radiografí a, la bi opsia y el examen bioquímico de la sangre, descar-

Fig . 15 

tan la osteopatía de Recklinghau sen , y la enfermedad de Paget, así como 
las thesauri smosis óseas. 

Por ello creemos que nuestra afección no tiene identidad con nada des­
crito hasta ahora y la consideramos como una periostosis osifica.nte düemi-
1lOda con proliferac-ió ll seudotmnoral, que en este caso se acompaña de hiper-

• 

globulinemia patológica. Sin embargo, consideramos que el hecho que define • 
la enfermedad es la formación de excrecencias óseas, o nodulaciones pseu­
dotumorales. Creemos que la hiperglobulinemia es un hecho sobreañadido, si 
bien lo consideramos dependiente de la misma causa productora de la perios-
tosis deformante. 

Etiopatogenia de la afección. - Ed nuestra enferma no pudimos encon­
trar ninguna causa productora del síndrome. En la radiografía pulmona r se 
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observa un campo de esclerosis que hay que considerar de naturaleza tubercu­
losa, pero en él no sólo faltan ulceraciones y nódulos, sino que no hay indi­
cios de actividad alguna en los dos años y medio largos que llevamos obser­
vando a esta paciente. N o hay intoxicaciones exógenas ni endógenas. Era una 
trabajadora del cáñamo, pero no se han descrito hechos análogos en los obre­
ros de esta industria. 

Sin embargo, nosotros atribuímos el síndrome a un hecho irritativo de 
carácter tóxico, que afectaría a las células del periostio. Sabido es que la capa 
osteógena del periostio de OIlier, llamada también medula subperióstica, está 
muy desarrollada en el feto y en el recién ilacido y es muy evidente todavía en 
el niño y en el adolescente, en tanto que el hueso crce en longitud; pero des­
aparece cuando no tiene que desempeñar ningún papel, es decir, cuando el 

F-ig . 16 

hueso ha terminado su creC1l111ento. En el adulto, en que el periostio, en con­
diciones normales, no puede ya producir tejido óseo, T ESTUT afirma que no 
se encuentra de ella ningún indicio, porque es ya un periostio estéril y así 
continuará en lo sucesivo. Sin embargo, en condiciones patológicas, esta capa 
de tejido perióstico puede afectarse por cualquier noxa que llegue al hue­
so con la circulación. y en este caso puede entrar de nuevo en proliferación 
con actividad osteogénica, es decir, reapareciendo en ella la capacidad osifi­
cant de las épocas de crecimiento. Por eso vemos su proliferación en las ostei­
tis, osteomielitis, sífi li s, tuberculosis, hemorragia, traumas, así como en el 
raquitismo o escorbuto y en las intoxicaciones, tumores y leucemias. En 
sentido biológico podríamos comparar a esta capa con potencia reactiva, que 
rodea el hueso, a la pleura que rodea el pulmón, en el sentido de que cual­
quier hecho "inflamatorio, tóxico o neoplásico que tienda a afectar el paren-
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quima, puede dar una reacción de la membrana envolvente, que en el caso 
del periostio puede ser os ificante. Sin embargo, en nuestro caso la irritación 
es intensísima y particular, tanto que llega a producir verdaderas tU111 0ra­
ciones óseas y engrosamientos óseos irregulares de crecimiento exuberante, 
que son los que le dan el carácter clínico de periostosis deforma nte. 

El hecho de la proli ferac ión ósea exuberante de carácter embrionario de 
esta per iostosis, lo creemos · relaci onado con una acción tóx ica muy intensa, 
que produce un fuerte estímulo irritati vo. 

La alteración plasmática la relacionamos con esta profunda acción tó­
xica, que llegaría a afectar e\ectivamente a los elementos ret iculares de la 
medula ósea, cuya hiperplasia queda demostrada en el mielograma , dando 

Fig. 17 

lugar a la hiperplasmogénes is y a las alteraciones plasmáticas delatada~ por 
las geli ficaci ones patológicas. 

Tratamielito. - Creemos muy importante su tratam iento con nitró­
geno-mostazas o radioterapia local o general. En nuestro caso, las primera s 
provocaron una involución muy beneficiosa de las nodulaciones de las manos 
y de la per iostosis di seminada, pero no actuaron sobre las alteraciones pro­
teicas . Insi st imos también en que no todos los nódulos fueran igualmente sen­
sibles a la medicación. pues en tanto que las tumoraci ones de rápido creci­
miento de las manos desaparecieron casi por completo, las tumoraciones aná­
logas, pero de lento crecimiento. del codo, no fueron modificadas. 

Resumen 

Con el nombre de periostoús deforYnante describimos el primer caso de 
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una nueva enfermedad, caracterizada por una proliefración perióstica osifi­
cante diseminada con formación de excrecencias nodulares de crecimiento 
bastante rápido, que tiene las siguientes aracterísticas: 

1. ° Se trata de una periostosis osificante diseminada con tendencia al 
crecimiento exuberante, que se diferencia de las ya conocidas por 
los' siguientes hechos: 
a) por su carácter proliferante, dando lugar a excrecencias óseas 

pseudotumorales, que le dan su carácter defor:mante. Este es 
el carácter específico de la afección . 

b) por ir acompañada de una alteración plasmática consistente 
en un aumento de las proteínas plasmáticas totales y de cier­
tas globulinas patológicas, probablemente del tipo alfa y beta. 
Esta alteración es un hecho sobreañadido a la afección funda­
mental, pero originado por la misma causa. 

c) por complicarse fácilmente con formaciones exostósicas peri-
• articulares, de manera que en conjunto se afecta intensamente 

la capacidad funcional, hasta incapacitar rápidamente a la 
paciente, para trabajar y andar. 

2.° Se trata de un hecho tóxico desconocido que provoca una hiperpla­
sia perióstica con formación' de tejido óseo embrionario, dando 
lugar a una hiperostosis difusa y a una hiperplasia de los elemen­
tos reticulares de la médula ósea, causante de la hiperplasmogé­
neSlS. 

3.° Muchos nódulos desaparecieron después de un tratamiento con ni­
trógeno-mostazas, especialmente los más proliferantes' y de más 
rápido crecimiento. 

La proliferación perióstica lineal, no tumoral, se redujo considerable­
mente. Algunos nódulos, sin embargo, han resistido al medicamento, aun­
que permanecen estacionarios. 

La hiperplasmogénesis tampoco se modificó después del tratamiento. 
Es de esperar que la observancia de nuevos casos proporcione datos más 

precisos para juzgar el carácter patogenético y etiológico de la afección . 

• 
En el próximo número publicaremos el trabajo "PERIOSTITIS DEFORMANS" 

del Prof. Dr. M. Soriano. 


