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RESUMO

Apresentamos o caso de um paciente com baqueteamento digital
e artrite que foi diagnosticado como tendo osteoartropatia hiper-
tréfica primaria. Essa ¢ uma doenga rara e benigna. Entretanto,
artralgia ¢ altera¢des cutineas podem reduzir significativamente
a qualidade de vida do paciente. Além de um breve resumo da
doenga, apresentamos o caso ¢ a revisao da literatura, enfatizando
o tratamento dessa condigdo para os clinicos em geral.
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moperiostose, sindrome de Touraine-Solente-Golé, artralgia,
baqueteamento digital.

INTRODUGAO

A osteoartropatia hipertréfica primdria (OHP) ou paqui-
dermoperiostose ¢ uma doenga idiopatica, familiar, benigna
e autolimitada. A desordem parece ser herdada por um me-
canismo de transmissdo mendeliano; que tem sido descrito
como autossOmico dominante, com penetrancia ¢ expressio
varidvel na maioria das publicagoes®®), ou como recessivo'-7)
e que acomete principalmente homens (90%)1368).

Os sintomas podem ter inicio por volta de 1 ano de
idade ou mais comumente na puberdade®? e tendem a
estabilizar dentro de dez a vinte anos. Caracteriza-se por
baqueteamento digital, neoformag¢io 6ssea subperios-
teal, principalmente das extremidades de ossos longos,
acrosteoOlise, hipertrofia de tecidos moles e glandulas,
principalmente em face e escalpo, seborréia, hiperidrose,
pregueamento cutineo na face e couro cabeludo (Cutis
verticis gyratn), acne vulgar e outros sintomas menores'?,
como artrite e artralgia.

ABSTRACT

We report the case of a patient with clubbing of the digits and
arthritis who was diagnosed as having primary hipertrophic

osteoarthropathy. This is a rare, benign discase. However, the

arthralgia and skin changes can significantly impair the quality of
life of the patient. In addition to a brief description of the discase,

we present the case and a review of the literature regarding the

treatment of this condition to the general practitioner.

Keywords: Primary hipertrophic osteoarthropathy, pachyder-
moperiostosis, Touraine-Solente-Golé syndrome, arthralgia,
digital clubbing.

A forma completa da OHP apresenta todas as caracte-
risticas mencionadas anteriormente; a forma incompleta
apresenta as alteragoes Osseas sem Cutis verticis gyrata ¢ a
forma frustra é caracterizada pela presenga de um ou mais
achados cutineos com minimas ou sem anormalidades
Osscas>H13),

Ha vérias hipoteses para explicar as alteragdes encon-
tradas na OHP, mas apenas o fator genético é confirmado.
Parece que o fluxo sangiiineo periférico estd aumentado
no estagio inicial ativo da doenga e reduzido na fase tardia
desta, com parede arterial espessada e redu¢io do lume,
talvez em virtude do aumento do ativador de plasmino-
génio tecidual V.

Observam-se, ainda, aumento da proliferagio fibro-
blastica na medula dssea e em bidpsias de pele associadas a
hiperplasia endotelial difusa, infiltrado linfo-histiocitario,
além de adelgagamento ¢ agrupamento de fibras coligenas.
Muitos estudos ndo puderam confirmar a diminui¢ao do
suprimento sangiiineo periférico proposto nos pacientes
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com OHP®. Prostaglandinas E1, E2, F2 serotonina ¢ bra-
dicinina favorecem hipocratismo digital. Niveis elevados de
osteocalcina na OHP, associados a reabsor¢ao ssea normal,
favorecem a hipétese de que ha desequilibrio entre atividade
osteobldstica aumentada e reabsor¢do éssea normal*).

H4 evidéncias de niveis elevados de endotelina-1,
B-tromboglobulina, fator de crescimento derivado de
plaquetas (PDGF), fator de von Willebrand e fator de
crescimento vascular endotelial (VEGF), tendo possi-
vel participagdo na progressio da doenga e proliferagio
periosteal™). Pacientes com OHP ¢ aqueles com osteoar-
tropatia associada a cincer de pulmdo apresentam niveis
clevados de VEGEF!%,

Observou-se aumento da sensibilidade tecidual a hor-
monios sexuais circulantes em um paciente com OHP,
o que induziria a maior produ¢do e utilizagio tecidual
do sistema de fator de crescimento epidérmico/fator de
crescimento transformador o. Esse sistema poderia, en-
tdo, ser responsavel pela hipertrofia tecidual na doenga®.
Sugeriu-se que o agente responsavel pela OHP seria uma
Gnica substincia, como um hormonio, com taxas anormais
circulantes nos individuos afetados*.

O diagnéstico € essencialmente clinico, baseado na
anamnese, no exame fisico e na histéria familiar.

Os achados laboratoriais da OHP sdo similares aos da
osteoartropatia hipertroéfica secundaria (OHS): a velocidade
de hemossedimentagao (VHS) pode estar elevada; testes
urinarios e sangtiineos, incluindo nivel de complemento,
sdo normais; fator reumatéide (FR) e anticorpos antinu-
cleares (FAN) negativos. Quando hd neoformagio éssea
consideravel, os niveis de marcadores da remodelag¢do
Ossea podem estar aumentados>*1%17_ O liquido sinovial
¢ caracteristicamente nio-inflamatério, com predominio
de células mononucleares.

O diagnostico diferencial entre OHP e OHS ¢ prati-
camente impossivel baseando-se apenas no exame fisico.
A diferenciagdo pode ser feita sabendo-se que na OHP o
inicio ¢ gradual na adolescéncia, hd histéria familiar ¢ ndo
ha causa base que a justifique, enquanto na OHS nio ha
antecedentes familiares e ocorre remissio dramatica com a
retirada do fator causal, em geral, neopldsico ou distarbio
cronico™ (Tabela 1).

Como a OHP gera aumento das partes moles das
maios e dos pés, durante muito tempo foi confundida com
acromegalia, porém os niveis hormonais, a sela tarcica
normal e a presenca de baqueteamento digital afastam essa
condi¢io™®”). A OHP pode ser confundida com hanseniase,
quando nela ocorre face leonina.
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TaBera 1
CAUSAS DE OSTEOARTROPATIA HIPERTROFICA SECUNDARIA

Doengas pulmonares

Neoplasias (carcinoma broncogénico)

Infecgdes (bronquite cronica, bronquiectasias)

Outras (fibrose cistica, fibrose pulmonar, pneumoconiose, sarcoidose)

Doencas cardiovasculares

Endocardite bacteriana

Cardiopatias congénitas acianéticas

Ducto arterioso patente

Outras (aneurisma de aorta, protese adrtica)

Doencas gastrointestinais

Neoplasias (carcinomas esofagico, hepatico, colon)

Infecgdes (disenteria amebiana)

Doengas hepatobiliares (cirroses biliar e hepatica)

Outras (doenca inflamatéria intestinal, doenga de Whipple)

Neoplasia (freqiientemente as com metéstase intratoracica como linfomas)
Miscelanea (doencas do tecido conjuntivo, sindrome de POEMS)

Acropatia tiredidea

Sindrome da imunodeficiéncia adquirida (Aids)

Adaptado e modificado de Altman et al.(*®).

Do ponto de vista radiol6gico, devemos fazer diagnosti-
co diferencial com doengas que produzem periostites simé-
tricas, como leucemia, acromegalia, doeng¢a de Engelman,
doenga metastitica e osteomielite cronica®. Deve-se fazer
diferenciagio também com artrite reumatdide e doenga
de Paget. Outros distarbios associados com acrostedlise
merecem participar do diagnéstico diferencial.

RELATO DE CASO

S.S.L.S., 23 anos, sexo masculino, compareceu em
nosso Ambulatério de Reumatologia, no Hospital Escola
Luiz Gioseffi Jannuzzi da Faculdade de Medicina de Va-
len¢a (FMV), com queixa de dor e edema em tornozelos,
joelhos e punhos associados a hiperemia e aumento de
temperatura local havia cerca de um ano. O quadro articular
foi progressivo (na ordem: tornozelo, joelhos ¢ punhos),
cumulativo e simétrico.

Na anamnese, relatou que a dor piorava aos movimentos
e as baixas temperaturas, além de apresentar rigidez du-
rante todo o dia. Notou-se aumento de volume dos dedos
desde a adolescéncia. Ao ser questionado sobre o uso de
medicamentos, revelou o uso prévio de indometacina com
melhora do quadro algico.

Em relag¢ao aos habitos, é importante ressaltar o taba-
gismo (10 mag¢os/ano) e o alcoolismo, sendo este Gltimo
responsavel por exacerba¢io do quadro clinico.
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Ao exame fisico, constataram-se artrite de punhos,
joelhos e tornozelos. O sinal da tecla estava presente em
ambos os joelhos. O exame das maos evidenciava baquetea-
mento digital que o paciente relatava ser familiar, unhas em
vidro de relogio, além de espessamento da pele das maos
e punhos (Figuras 1 € 2). A pele, em geral, era espessada e
oleosa, sendo o paciente portador de acne facial. Podia-se
observar acentuada hiperidrose.

Figura 1 - Baqueteamento digital e espessamento de pele.

Figura 2 - Baqueteamento digital (visdo lateral).

Solicitamos radiografias de térax, punhos, mios, joe-
lhos e tornozelos, que foram analisadas por nossa equipe
de radiologia. A radiografia de térax nio trazia nenhuma
altera¢do, havia aumento de partes moles em todas as
articulagdes acometidas e espessamento subperiosteal em
extremidades dos ossos longos (Figura 3) que levaram
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o radiologista a aventar o diagnéstico de osteartropatia
hipertréfica primdria.

Figura 3 - Radiografia de tornozelo mostrando reagdo periosteal em ossos da perna.

A citologia global do liquido sinovial foi de 1.600
células/mm?® com 92% de linfécitos ¢ 8% de polimorfo-
nucleares. O fator reumatoéide IgM (latex e Waaler-Rose)
foi negativo.

O pai e o irm3o mais velho de nosso paciente foram
convidados a uma consulta para maiores esclarecimentos
sobre a histéria familiar ¢ para nos certificarmos da real pre-
senga de OHP nesses individuos. Para tanto, procedemos a
anamnese e exame fisico e ambos apresentavam histéria de
baqueteamento digital iniciada na adolescéncia (por volta
dos 15 anos), sem queixas dlgicas associadas. O exame fi-
sico, fora o baqueteamento dos dedos das maos ¢ dos pés,
era inespecifico. O estudo radioldgico mostrou as mesmas
alteracoes de ossos longos do nosso paciente, sem acometi-
mento de partes moles. Um tio paterno também apresenta
baqueteamento, segundo o pai de nosso paciente.

Assim, o nosso paciente S.S.L.S. pode ser enquadrado
no diagnéstico de OHP em virtude de histéria familiar,
inicio gradual na adolescéncia e exclusido de outras patolo-
gias secundarias que poderiam cursar com osteoartropatia
hipertréfica. Podemos também concluir que o tipo de
OHP do nosso paciente é a forma incompleta, ja que nio
¢ portador de Cutis verticis gyrata, mas apresenta paqui-
periostose e paquidermia™®.

Para o tratamento, empregamos, inicialmente, indome-
tacina 25 mg, duas vezes ao dia, com melhora significativa ¢
recrudescéncia quando da ndo-manuten¢io do tratamento
e do uso de dlcool. Apos revisao da literatura, passamos a
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considerar medicamentos que apresentam menos cfeitos
colaterais, como colchicina ou bisfosfonatos, com resposta
ainda a ser avaliada.

DISCUSSAO

A artralgia ¢ relativamente comum na OHP, com ocor-
réncia de aproximadamente 40% 19, chegando a ultrapassar
70% em alguns relatos®!V. Geralmente a dor leva o paciente
a procurar auxilio médico. J4 a artrite é descrita com menor
freqiiéncia, variando em 10% a 30% dos casos”!V. As arti-
culagoes mais acometidas sio dos membros inferiores, prin-
cipalmente joelhos seguidos por tornozelos®*. A razdo da
intensificagdo da dor apds consumo excessivo de dlcool n3o
estd claramente definida, apesar de descrita na literatura®
e vivenciada por nos através de nosso paciente.

Por ser uma doenga rara ¢ de evolugio limitada, nao ha
grandes descri¢oes na literatura médica sobre o tratamento
da artralgia na OHP.

O tratamento convencional inclui o uso de analgé-
sicos, antiinflamatérios ndo esteroidais, corticoides ¢
anestésicos®719. O uso de bloqueadores do sistema ner-
VOso simpdtico e a simpatectomia sdo descritos para melhora
apenas da hiperidrose™®!).

A sinovectomia é uma op¢ao Nos casos NA0 responsivos
ao tratamento clinico em que ha importante acometimento
articular®!).

19 fizeram uso de colchicina

Matucci-Cerinic ez al.l
0,5 mg, uma vez ao dia, por uma semana ¢ 0,5 mg, duas
vezes ao dia, por trés semanas em um paciente com OHP
que apresentava acrosteolise, artralgia e foliculite recorrente
de face. Entre 7 ¢ 15 dias de tratamento, obtiveram melhora
dos sinais ¢ sintomas da doenga.

Guyot-Douot et al.®) descreveram o uso de 1 mg/kg

de pamidronato, em dose tnica, em trés pacientes que nao
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