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Resumo A paquidermoperiostose ou osteoartropatia hipertrdfica primaria € uma doenca
hereditaria rara, caracterizada por baqueteamento digital, paquidermia e periostose. Sua pato-
génese € incerta e o diagnostico é firmado com base em dados clinicos e radiologicos. Relata-se
uma forma completa da sindrome em paciente do sexo masculino com quadro iniciado na ado-
lescéncia, com achados clinicos e radioldgicos compativeis. Apresentam-se os os trés achados
cardinais, além de outras manifestacdes associadas, como hiperidrose e acne.
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Introducao

Paquidermoperiostose (PDP) ou osteoartropatia hipertrofica
primaria (OHP) é uma doenca hereditaria rara descrita pela
primeira vez em 1868." Sua real incidéncia é desconhecida,?
mas foram relatados 286 casos em pesquisa no Medline.
Predomina em adolescentes do sexo masculino, com uma
relacdo homem:mulher de aproximadamente 7:1.°

A osteoartropatia hipertrofica (OAH) é dividida em formas
primarias e secundarias. A PDP é a forma primaria, respon-
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savel por 3%-5% de todos os casos de OAH. A OAH secundaria,
também chamada de OAH pulmonar, esta associada a
doencas cardiopulmonares subjacentes e malignidades. O
diagndstico de PDP é firmado com base em dados clinicos
e radiolégicos."?

Relata-se um caso de PDP em paciente jovem do sexo
masculino.

Relato do caso

Paciente do sexo masculino, 24 anos, relatou espessamento
cutaneo na face e no couro cabeludo, desde a adoles-
céncia, além de aumento de volume das maos e dos pés.
Referiu também acne desde a adolescéncia. Negou historia
familiar de caso semelhante. Ao exame fisico identificaram-
-se papulas foliculares eritematosas e pustulas na face,
espessamento cutaneo, acentuacao dos sulcos faciais com
circunvolucdes cutaneas (cutis verticis gyrata) na fronte
(fig. 1) e couro cabeludo, onde também havia ndédulos de
consisténcia amolecida com alopecia sobre suas superficies,
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Figura 1 Papulas eritematosas e pustulas na face, espes-
samento cutaneo, acentuacdo dos sulcos faciais com
circunvolugdes cutaneas (cutis verticis gyrata) na fronte.

Figura 2 Couro cabeludo com circunvolugdes cutaneas e
nodulos de consisténcia amolecida com alopecia sobre suas
superficies.

compativel com foliculite abcedante (fig. 2). Maos e pés com
aumento do volume e baqueteamento digital, com unhas
em vidro de reldgio (fig. 3), além de sudorese aumentada
nas maos e nos pés (hiperidrose). As radiografias de maos,
punhos e joelhos mostraram reacao periosteal hipertrofica
benigna com alargamento de ossos por hiperostose, além de

densificacao e aumento da espessura de partes moles adja-
centes (fig. 4). Os niveis de fator de crescimento semelhante
ainsulina-1 (IGF-1) apresentavam-se normais. Com base nas
caracteristicas clinicas (paquidermia, hipocratismo digital e
periostose), a forma completa de PDP foi diagnosticada.

Discussao

A PDP é uma sindrome genética caracterizada por trés
sintomas principais: baqueteamento digital, paquidermia
(espessamento e enrugamento da pele facial e/ou couro
cabeludo), periostose (aumento do tecido periarticular e
neoformacdo oOssea subperiosteal). Outras manifestacoes
sao: caracteristicas faciais grosseiras, poliartrite, cutis ver-
ticis gyrata (24%), seborreia, ptose palpebral, hiperidrose,
acne, artropatia e acro-ostedlise de ossos longos."?

As apresentacoes clinicas geralmente reconhecidas sdo a
forma completa, que envolve os trés principais sintomas,
a forma incompleta, com periostose sem paquidermia, e
a forma frustra, com paquidermia e minima ou nenhuma
anomalia esquelética. Ambas as formas sao autossomicas
dominantes com penetrancia incompleta e heranca reces-
siva tem sido sugerida.’™* Geralmente o quadro inicia-se
na infancia ou adolescéncia e progride gradualmente por 5-
20 anos, até estabilizacao.?

A patogénese da PDP ainda nao esta claramente enten-
dida. A doenca foi mapeada para a banda 4q33-q34 e foram
identificadas mutacdes no gene HPGD, que codifica a 15-
hidroxiprostaglandina desidrogenase, a principal enzima de
degradacao de prostaglandinas.®®

Niveis aumentados de prostaglandina E2 (PGE2), resul-
tante de degradacao defeituosa devido a mutacdes nos
genes HPGD e SLCO2A1, parecem contribuir para a pato-
génese da PDP. A gravidade da paquidermia e alteracdes
histologicas associadas foram correlacionadas com niveis
séricos de PGE2 e gendtipos SLCO2A1. A PGE2 pode mime-
tizar a atividade de osteoblastos e osteoclastos, que podem
ser responsaveis pela acro-ostedlise e formacdo oOssea
periosteal. Além disso, os efeitos vasodilatadores locais
prolongados da PGE2 podem explicar o baqueteamento
digital.”:2

O caso relatado mostra uma forma completa da sin-
drome em paciente do sexo masculino com quadro iniciado
na adolescéncia (epidemiologia tipica), com achados clini-
cos e radiologicos compativeis. Apresentava os trés achados
cardinais, além de outras manifestacdes associadas, como
hiperidrose e acne. Apesar de haver histéria familiar em
um terco dos pacientes com PDP,> nosso paciente nao tinha
parentes com caracteristicas suspeitas desse diagndstico.
Os niveis de IGF-1 foram normais, contribuiram para des-
cartar hipotese de acromegalia, um importante diagnodstico
diferencial.?

Nao foi estabelecido um tratamento definitivo para a
doenca. Os sintomas sao manejados com anti-inflamatorios
nao esteroidais (AINEs), analgésicos simples e endovenosos,
bem como bisfosfonatos. Além disso, o tamoxifeno tem sido
relatado como eficaz para artralgia refrataria aos AINEs.?

0 relato em questao relembra a importancia de se con-
siderar PDP como diagnodstico possivel na dermatologia e
mostra que firmar um diagnostico de PDP pode ser extre-
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Figura 3  Quirodactilos e pododactilos apresentam aumento do volume e baqueteamento digital, com unhas em vidro de relogio.

Figura4 Reac&o periosteal hipertrofica benigna nas metafises e epifises do fémur, tibia e fibula bilateralmente, com alargamento
de ossos por hiperostose. Densificacdo e aumento da espessura de partes moles adjacentes ao joelho, notadamente nas faces

anterior e lateral.

mamente desafiador mesmo para médicos mais experientes,
sobretudo devido a raridade da doenca.
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