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Resumo: A paquidermodactilia é forma rara de fibromatose digital envolvendo as porg¢oes proximais dos
dedos, que afeta homens jovens. Apresenta-se caso de paciente de 25 anos com quadro de nédulos assin-
tomaticos nas maos ha dois anos, e ha trés meses com lesoes semelhantes nos pés e no joelho direito. O
exame histopatolégico revelou espessamento da derme com proliferacao de fibroblastos e de fibras colage-
nas e aumento de mucina. O caso descrito corresponde a paquidermodactilia do tipo transgressiva.
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Abstract: Pachydermodactyly is a rare form of digital fibromatosis involving the proximal portions
of the fingers that usually affects young males. We present a 25-year-old male patient with a two-
year history of asymptomatic nodules in the fingers. Three months before the visit, he had
observed similar lesions on the feet and right knee. Histopathological analysis showed thickened
dermis with proliferation of fibroblasts and collagenous fibers, with deposition of mucinous

material. This represents a rare case of pachydermodactyly of transgrediens form.
Keywords: Adrenal cortex hormones; Fibroma; Hand dermatosis

INTRODUCAO

A paquidermodactilia é forma rara e benigna de
fibromatose digital que acomete porgoes proximais
dos dedos e afeta geralmente adultos jovens do sexo
masculino.' Foi descrita por Verbov em 1975° e carac-
teriza-se clinicamente por aumento assintomatico de
partes moles em torno das falanges proximais e articu-
lacoes interfalangianas.’

O caso aqui relatado é de um paciente com qua-
dro de paquidermodactilia em maos e pés, além de
paquidermia no joelho direito.
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RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino de 25 anos, com
antecedente de retardo mental desde o nascimento,
referindo nédulos assintomaticos nas maos que surgi-
ram ha cerca de dois anos e cujo tamanho aumentou
progressivamente. Cerca de trés meses antes da con-
sulta notara o aparecimento de lesdes semelhantes
nos pés e no joelho direito. Negou traumatismos
repetitivos nas maos e casos semelhantes na familia.

O exame fisico geral apresentou-se sem anor-
malidades.
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Ao exame dermatolégico observaram-se nédu-
los de consisténcia fibroelastica localizados na face
lateral da segunda articulagio metacarpofalangiana
direita (Figura 1), face medial da primeira articulacdo
metacarpofalangiana esquerda, dorso dos primeiros
pododactilos bilateralmente (Figura 2) e nos calca-
neos. A pele em torno das falanges proximais dos qui-
rodactilos e na face extensora do joelho direito encon-
trava-se espessada.

Exames complementares apresentaram hemo-
grama normal; 4dcido drico normal (4,4mg/dl).
Radiografia das maos: morfologia 6ssea preservada,
interlinhas articulares mantidas; pequeno aumento de
partes moles no nivel da terceira e da quarta articula-
cao interfalangiana a direita e da segunda articulacao
metacarpofalangiana bilateral. Auséncia de espessa-
mento periosteal. Radiografia dos pés: textura e mor-
fologia 6sseas normais, sem evidéncias de lesoes
osseas focais.

A ultrassonografia de partes moles das maos mos-
trava formacoes solidas com sinais de vascularizacio em
seu interior, heterogéneas e de limites parcialmente
definidos no plano subcutineo, medindo 2,5 x 0,9 x
1,8cm na base do segundo quirodactilo direito e 2,6 x
1,7 x 0,9cm na base do primeiro quirodactilo esquerdo.

O exame histopatolégico da pele do segundo
quirodictilo direito revelou acentuado espessamento
da derme com hiperqueratose. Na derme profunda
observou-se proliferacio de fibroblastos e de fibras
colagenas (Figuras 3 e 4). A coloraciao com ferro coloi-
dal revelou aumento de mucina na derme (Figura 5).

O tratamento instituido foi infiltracao intrale-
sional de acetonido de triamcinolona na concentracio

FIGURA 1:
Nédulo na
face lateral
da base do
segundo
quirodactilo
direito
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FIGURA 2: Nodulo na regiao dorsal da base do primeiro
pododactilo direito

de 20mg/ml, observando-se regressio das lesoes apos
trés aplicacoes.

DISCUSSAO

A paquidermodactilia é condi¢io benigna e
indolor que produz edema e espessamento da pele
em torno das regioes dorsal e lateral das falanges e
articulagées interfalangianas proximais dos dedos.*

Virias formas de paquidermodactilia tém sido
descritas dependendo da topografia, etiologia e asso-
ciagoes patologicas: 1) classica, na qual hd o acometi-
mento de muitos dedos de ambas as maos, atribuido
a trauma local; 2) monopaquidermodactilia ou paqui-
dermodactilia localizada, com acometimento de um
s6 dedo; 3) transgressiva, na qual o espessamento
cutianeo atinge outras areas além dos dedos das maos,
como as regioes metacarpofalangianas; 4) familiar; e

FIGURA 3: Acentuado espessamento da derme com
hiperqueratose HE (25x)
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FIGURA 4: Proliferagio fibrobldstica desordenada com espessamento
das fibras colagenas e mucina de permeio HE (100x)

5) paquidermodactilia associada a esclerose tuberosa.’
O caso aqui descrito corresponde a paquidermodacti-
lia transgressiva, com acometimento dos dedos das
maos, articulacoes metacarpo e metatarsofalangianas,
além da regiao plantar e do joelho direito. A associa-
cao de paquidermodactilia com aspecto paquidérmico
do joelho nunca havia sido descrita na literatura.
Apenas um relato de associagio com paquidermia
plantar foi encontrado.’

O tipo transgressivo constitui forma excepcio-
nal de paquidermodactilia, com poucos casos descri-
tos na literatura. E caracterizada pela extensio do
espessamento cutineo dos quirodactilos para as
regioes metacarpofalangianas. No paciente em ques-
tao esse fato é observado através do acometimento da
primeira articulacio metacarpofalangiana esquerda e
segunda articulagio metacarpofalangiana direita.
Além disso, foi observado aspecto paquidérmico nas
regioes do calcineo, articulagdoes metatarsofalangia-
nas e do joelho direito.’

A etiologia da paquidermodactilia permanece
desconhecida. Trata-se de doenca geralmente adquiri-
da, ainda que algumas publicacbes documentem
casos familiares."”” Tem sido sugerido que traumas
mecanicos repetidos, como o hibito de friccionar os
dedos, levariam ao desenvolvimento desse espessa-
mento cutineo.' No caso apresentado nio ha relato
de estimulos repetidos nos dedos, apesar de tratar-se
de paciente com déficit intelectual.

O exame histopatolégico habitualmente revela
hiperqueratose e espessamento importante da derme
devido a deposicao de fibras colagenas, com varios
graus de celularidade. Estes achados sio comparaveis
aos observados no paciente aqui descrito. Colageno
dos tipos III e V estio aumentados, € a microscopia
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FIGURA 5: Ferro coloidal — aumento de mucina na derme (40x)

eletronica mostra aumento do namero de fibras cola-
genas de fino diametro. Pode haver depdsito de muci-
na entre as fibras colagenas.’

O diagnéstico diferencial de paquidermodacti-
lia deve ser feito principalmente com coxim falangia-
no, cuja distingio ocorre através da localizacio do
aumento de volume em torno das articulacoes inter-
falangianas proximais: dorsal no coxim falangiano e
predominantemente lateral na paquidermodactilia.
Além disso, coxins falangianos podem ser encontra-
dos em ambos os sexos e ampla faixa etaria.1 Outros
possiveis diagnosticos diferenciais sio o granuloma
de corpo estranho, fibroma e artropatias.” Ndao deve
também haver confusao com paquidermoperiostose,
na qual se evidenciam herancga autossémica dominan-
te, baqueteamento digital, além de alteragoes Osseas e
do couro cabeludo.""

As condigoes coexistentes relacionadas com
paquidermodactilia incluem a esclerose tuberosa, a
atrofia maculosa varioliforme cutis, a contratura de
Dupuytren, a sindrome do tinel do carpo e a sindro-
me de Ehlers-Danlos.®

O tratamento da paquidermodactilia consiste
na suspensio dos estimulos mecdnicos repetitivos
(nos casos associados), no uso de corticéide intrale-
sional ou na excisao completa da lesio." No caso aqui
relatado foi realizado tratamento com infiltracao de
corticoide intralesional, observando-se significativa
melhora das lesoes.

A paquidermodactilia é doenga rara, pouco
conhecida e provavelmente subnotificada. Relatou-se
caso de paquidermodactilia transgressiva associada a
acometimento plantar e de joelho, este ultimo inédi-
to na literatura. u
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