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Neste artigo apresentamos dois irmdos acometidos pela osteoartropatia hipertréfica primaria (paquidermo-
periostose). Esta representa somente 3% a 5% de todos os casos de osteoartropatia hipertréfica. Nos nos-
sos pacientes as alteracdes nos ossos longos sdo evidenciadas em radiografias convencionais, constando-
se em neoformacdo 6ssea periosteal e alargamento das diafises.
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Primary hypertrophic osteoarthropathy (pachydermoperiostosis): case report of two siblings.

We report a case of two siblings with primary hypertrophic osteoarthropathy (pachydermoperiostosis). Pachy-
dermoperiostosis represents only 3 to 5 per cent of all cases of hypertrophic osteoarthropathy. These pa-
tients presented long bone changes on conventional x-ray films including periosteal new bone formation

and expansion of the diaphysis.
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INTRODUGCAO

A osteoartropatia hipertréfica (OAH)
primaria, também conhecida como paqui-
dermoperiostose, representa uma forma
priméria (hereditéria ou idiopética) de os-
teoartropatia hipertréfica. Esta representa
aproximadamente 3% a 5% de todos os ca-
sos de osteoartropatia hipertréfica e carac-
teriza-se por espessamento cutaneo (face,
couro cabeludo, maos e pés), aumento da
espessura dos 0ssos das extremidades e
dedos hipocréticos*.

Os primeiros casos foram rel atados por
Friedreich em 1868 e foram considerados
como exemplos de acromegalia®. Em
1935, Touraine et al. definiram as carac-
teristicas desta sindrome como uma enti-
dade distinta e enfatizaram as semelhangas
entre a sindrome e a osteoartropatia pul-
monar®.
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Este relato de caso apresenta dois ir-
maos com “bagueteamento de dedos’, hi-
pertrofia de extremidades e ateracoes ra-
diolgicas compativeis com osteoartropa
tia hipertréfica priméria.

RELATO DOS CASOS

Caso 1

Homem, branco, 19 anos, encaminhado
a0 Departamento de Diagndstico por Ima-
gem para investigagdo radiol6gica de ar-
tralgia nos joelhos e punhos, e hipertrofia

dasmaos e pés. Estasmanifestagdesinicia-
ram hé& cerca de cinco anos e aumentaram
progressivamente, o que dificultava area-
lizag8o das suas tarefas manuais.

Ao exame clinico evidenciaram-se es-
pessamento cutaneo dos joelhos e das
maos, caracteristicasfaciaisgrosseirascom
pele oleosa, espessada e rugas, hipertrofia
nitidadas méos e dos pés com aumento dos
tecidos moles e do volume articular. “Ba-
gueteamento de dedos’ e “unhas em vidro
derelégio” erabem caracterizado ao exa
me fisico (Figura 1).

Figura 1. Fotografia das méos do caso 1. “Baqueteamento dos dedos” (seta) e “unhas em
vidro de relégio”.
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Figura 2. Radiografia do punho esquerdo do caso
1. Neosteogénese periosteal irregular, lamelada e
com espessamento cortical da extremidade distal
do radio (setas) e da ulna.

O estudo radioldgico evidenciou alte-
racOes simétricasebilaterai s, com neosteo-
génese periosted irregular, lamelada e es-
pessamento cortical daulnaedo rédio (Fi-
gura 2). Achado adicional de proliferacéo
periosteal lamelada na tibia e na fibula se
fazia presente (Figura 3).

Caso 2

Homem, branco, 17 anos, Unico irméo
do paciente do caso 1, encaminhado com
manifestagdes clinicas semel hantes, porém
menos intensas que as de seu irmao.

Ao exameclinico notava-seaumento si-
métrico e bilateral dos punhos e tornoze-
los, com hipertrofiadas maose dos pés. Al-
teracdes cutaneas e faneros eram seme-
[hantes.

O estudo radioldgico evidenciou alte-
racOes Gsseas com as caracteristicas do seu
irmé&o. Neosteogénese periosteal lamelada
com espessamento cortical do réadio, ulna,
tibia e fibula (Figuras 4 € 5).

DISCUSSAO

A OAH primaria é considerada de etio-
logia desconhecida e de carater familiar,
ocorrendo em cercade 25% a 30% dos fa-
miliares nos casos estudados. Discute-se a
participacdo genética determinada por
gene autossdmico dominante, com graus

148

A

Figura 3. Radiografia das pernas do caso 1. A,B: Alteracdes simétricas e bilaterais, neosteogénese perios-
teal lamelada da tibia (setas em B) e da fibula, com espessamento cortical.

Figura 4. Radiografia do punho esquerdo do caso
2. Espessamento cortical das extremidades distais
do radio e da ulna.

variaveis de penetrabilidade e fenotipica-
mente de maior intensidade no sexo mas-
culino®.

A enfermidade manifesta-se usua mente
na puberdade e progride vagarosamente,
com autolimitacdo do seu curso apos al-
guns anos.

Touraineadmitiutrésformasclinicasde
OAH priméria: 1) completa, com paguipe-
riostose e paquidermia das extremidades,
face e couro cabeludo; 2) incompleta, com
paqui periostose (acompanhada ou néo de
artrite) e paquidermia de extremidades ou
face, sem comprometimento do couro ca-
beludo; 3) frustra, quando hé apenas “ba-
queteamento de dedos’ e/ou espessamento

Figura 5. Radiografia da perna direita do caso 2.
Reacao periosteal lamelada e espessamento corti-
cal da tibia e da fibula.

de pele circunscrito a face ou couro cabe-
ludo; e as ateragbes radiol 6gicas, quando
presentes, 3 minimas?.

Alguns autores consideraram como
principais manifestacdesda OAH primaria
0 aumento do volume das extremidades,
dedos hipocraticos, unhas “em vidro de
rel6gio”, paquidermiae queixas neuromus-
culares e/ou articulares. Entretanto, nos
ultimos anos vém sendo descritos quadros
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semelhantes de osteoartropatia hipertrofi-
ca secundéria a doencas pulmonares de
caréter supurativo ou infiltrativo ou neo-
plasias intratorécicas malignas®® ou be-
nignas'™ que exibiam os mesmos sinais
clinicos assinalados como patognom®oni-
cos da OAH priméaria. Pelas razdes expos-
tas ndo é possivel diferenciar as duas for-
mas, a ndo ser pelo curso clinico e pela
exclusdo de lesdes pulmonares primitivas.
Entretanto, a OAH secundéria é de inicio
mais tardio, ndo apresentando ocorréncia
familiar nem hereditéria e as alteracfes
Gsseas s30 mais agudas e dolorosas”. Os
achadosradiogréficostém algumasdiferen-
¢as. Na OAH priméria a reagdo periosteal
éirregular e mal definida, em contradicdo
com o deposito linear evidenciado naOAH
secundéria®.

O diagnostico de OAH priméria é rea-
lizado basicamente com achados radiol 6-
gicos e clinicos, consistindo de prolifera-
¢80 periosteal com neoformag&o Gssea (em
camadas finas, tornando-se progressiva-
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mente irregulares, asperas e ondulantes),
simétricaebilateral nos ossoslongos, mais
evidentes nas inser¢des de tenddes e liga-
mentos. Os espagos medulares mostram-se
normais®”.

Nos casos em discussdo o diagndstico
de OAH priméariabaseou-se nas ateracdes
clinicas sem qualquer doenca pulmonar,
nahistoriafamiliar enosachadosradiogra
ficos caracteristicos, principal mente nos
punhos e tornozel os. Os casos classificam-
se na forma clinica incompleta, segundo
Touraine.

O diagnostico de OAH priméria, por-
tanto, deve ser considerado ap6s exclusdo
de OAH secundéria em qualquer adoles-
cente apresentando artralgia, “baguetea-
mento” digital e histériafamiliar, e confir-
mado com os achados radiogréficos.
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