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Paquidermoperiostose - forma completa da sindrome’

Pachydermoperiostosis — the complete form of the syndrome
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Resumo: A paquidermoperiostose ¢ uma genodermatose rara, com apresentacoes clinicas variadas, que
se apresenta com espessamento cutineo, baqueteamento digital e periostose. Apresenta patogénese
ainda incerta e acomete, principalmente, homens. Descreve-se caso de paciente com manifestacoes clini-
cas tipicas e exuberantes e alteracoes radiolégicas classicas desta sindrome, em sua forma completa.
Palavras-chave: Dermatopatias; Hiperostose; Osteoartropatia hipertréfica primaria

Abstract: Pachydermoperiostosis is a rare genodermatosis with various clinical presentations that
include pachydermia (thickening of the skin), finger clubbing and periostitis. Its pathogenesis is uncer-
tain and the condition affects mainly men. This report describes the case of a patient with typical, exu-
berant skin manifestations and classic radiological findings of this syndrome in its complete form.
Keywords: Hyperostosis; Osteoarthropathy, primary hypertrophic; Skin diseases

INTRODUCAO

A Paquidermoperiostose ou osteoartropatia
hipertrofica primdria é uma sindrome genética rara,
caracterizada pelo aumento progressivo das
articulagoes, associado a paquidermia, a periostose e
ao baqueteamento digital. "* Sua primeira descrigiao
foi, em 1868, por Friedreich, em dois irmiaos como
“hiperostose de todo o esqueleto”. Touraine, Solente
e Gole , em 1935, individualizaram a
paquidermoperiostose como forma primaria de
osteoartropatia hipertroéfica, distinta da forma mais
comum de osteoartropatia hipertrofica secundaria,
que sempre se associa a doenca de base,
principalmente  pulmonar ou cardiaca. "’
Classicamente, acomete homens, no periodo da
adolescéncia, e apresenta expressio varidvel: >*
Embora um modelo autossomico dominante com
penetrincia incompleta e expressio variavel tenha
sido provado, tanto a heranca autossOmica recessiva
quanto a ligada ao X ja foram sugeridas: ' Apresenta
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patogénese ainda incerta, mas acredita-se na
existéncia de alguma substancia desencadeante, em
quantidade anormal no plasma dos individuos
acometidos. Muitos autores observaram o aumento na
proliferacao de fibroblastos, em bi6psias de medula
Ossea e pele, associados com hiperplasia difusa dos
endotélios dérmicos, oclusao parcial de vasos,
espessamento das fibras colagenas e infiltrado linfo-
histiocitario pericapilar. ' As alteracdoes cutianeas
seriam secundarias a disfun¢do desses fibroblastos,
por maior atividade dessas células, e consequente
sintese aumentada do coldgeno. *

RELATO DE CASO

Paciente negro, do sexo masculino, 45 anos,
com histéria de espessamento cutaneo, aumento de
volume das maos e pés e baqueteamento digital desde
a adolescéncia. Ha cinco anos, evoluiu com artralgia
associada ao aumento do volume articular, nos
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tornozelos e joelhos. Paciente, em acompanhamento
na Reumatologia, em uso de prednisona 20 mg/dia e
analgésicos, com melhora parcial da artralgia. Nega
quadro familiar semelhante.

Ao exame dermatologico, apresenta
espessamento cutaneo, acentuacao dos sulcos faciais
com circunvolugbes cutineas (cutis verticis gyrata),
principalmente em regiao frontal, poupando couro
cabeludo (Figura 1), baqueteamento digital, nas maos
e nos pés, com unhas em vidro de reldgio, associado
a hipertrofia das maos e pés (Figuras 2 e 3), ao
aumento do volume articular dos joelhos e
tornozelos, além de hiperidrose nas maos e pés.

As radiografias de maos, punhos e pés
demonstram excrescéncias Osseas difusas, associadas
a reagao periosteal de aspecto irregular e lobulado,
alongamento cortical e aumento difuso de partes
moles (Figura 4). As radiografias de joelhos também
mostram excrescéncias Osseas difusas, de aspecto
irregular, com alongamento cortical e sinais de
derrame articular bilateral calcificado na insercao do
tendio do quadriceps na margem superior da patela
esquerda (Figura 5).

DISCUSSAO

A paquidermoperiostose é uma rara
genodermatose, de inicio normalmente na
puberdade, com espessamento cutineo progressivo,
sulcos na pele da face e couro cabeludo (cutis verticis
gyrata), baqueteamento digital, edema dos tecidos
periarticulares e periostose de ossos longos. "**’ Estas
alteracbes apresentam curso arrastado, com
progressao durante 5 a 20 anos e estabilizacio
posterior. ' Outras manifestacoes cutaneas incluem:
seborreia, ptose palpebral, acne, hiperidrose, lesoes
eritematosas sobre articulagoes e sensacao de calor e

FIGUrA 1: Circunvolugoes cutineas, na regiao frontal
(Cutis verticis gyrata)
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FIGURA 2: Presenca de baqueteamento digital e aumento de
volume dos quirodactilos

queimacio nos pés e mios. ' A principal complicagio
¢ o envolvimento das articulacoes, com artralgia,
artrite, hidroartrose e hemoartrose, de forma
simétrica nas grandes articulacbes e nas pequenas
articulacoes de maios e pés. "* Nas radiografias de
maos e pés, ha a diminui¢cao do espaco interarticular,
o aumento das partes moles e a acroostedlise de
falanges distais. Ocorre, também, periostose simétrica
e, mais proeminente, na parte distal dos membros
inferiores. '* Na histopatologia, encontram-se a
esclerose cutinea e a hialinose, com infiltrado
perivascular de células linfoides. " Quanto 2
intensidade das manifestacoes, trés formas clinicas
dessa sindrome tém sido propostas: 1) completa:
sulcos faciais proeminentes, cutis verticis gyrata,
baqueteamento digital e osteoartropatia hipertréfica
primaria; 2) incompleta: auséncia de espessamento
cutaneo e cutis verticis gyrata; 3) frustra: um ou mais
sinais cutaneos, com alteracoes esqueléticas minimas
ou ausentes. **

O caso apresentado corresponde a forma
completa da sindrome, com grande parte dos achados

FIGURA 3: Aumento de
volume da extremidade
distal dos pododactilos
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FIGURA 4: Radiografia de maos apresentando excrescéncias dsseas
difusas em falanges, metacarpos, ossos do carpo, ridio e ulna dis-
tais, associadas a rea¢ao periosteal, de aspecto irregular e lobula-
do, com alongamento cortical de falanges, metacarpos, ridio e
ulna e aumento de partes moles difusos

clinicos e radiolégicos caracteristicos. O paciente
apresenta envolvimento articular importante,
presente em 20-40% dos casos ’ e a dor articular se
traduz, na sua principal queixa clinica, por limitar
suas atividades didrias. Associados a isso, apresenta
marcante baqueteamento digital e presenga de
excrescéncias Osseas nas radiografias de maos e pés.
Curiosamente, neste caso, as circunvolugdes cutineas
acometem apenas a regiao frontal, poupando o couro
cabeludo que é a regiao mais comumente afetada. ' E,
apesar de ser uma sindrome com forte associacao
familiar, > neste caso, niao ha relato de parentes com
caracteristicas semelhantes.
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FIGURA 5: Radiografias de joelhos com excrescéncias 0sseas difusas
em epifises, metifases e didtises dos ossos de ambos os joelhos e
em patelas, de aspecto irregular, com alongamento cortical
femoral distal, tibial e fibular proximais, e sinais de derrame artic-
ular bilateral calcificado na insercio do tendiao do quadriceps na
margem superior da patela esquerda

Nao ha tratamento especifico para a doenca.
Para o controle dos sintomas articulares, as opcoes
terapéuticas sao: os salicilatos, os anti-inflamatorios
nio hormonais, os corticoides sistémicos e a
colchicina. > Também ha relato de uso de infliximabe,
em paciente com artrite refrataria. °

Por se tratar de uma sindrome estigmatizante e
com diminuicao da qualidade de vida do paciente, o
diagnostico, nas suas variadas formas clinicas, e o
acompanhamento seriado, em conjunto com o
reumatologista, sio de extrema importancia. Este
relato demonstra que, apesar de rara, a
paquidermoperiostose, deve ser considerada como
diagnostico diferencial do Dermatologista. a
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