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Este relato de caso apresenta dois ir-
mãos com “baqueteamento de dedos”, hi-
pertrofia de extremidades e alterações ra-
diológicas compatíveis com osteoartropa-
tia hipertrófica primária.

RELATO DOS CASOS

Caso 1

Homem, branco, 19 anos, encaminhado
ao Departamento de Diagnóstico por Ima-
gem para investigação radiológica de ar-
tralgia nos joelhos e punhos, e hipertrofia
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das mãos e pés. Estas manifestações inicia-
ram há cerca de cinco anos e aumentaram
progressivamente, o que dificultava a rea-
lização das suas tarefas manuais.

Ao exame clínico evidenciaram-se es-
pessamento cutâneo dos joelhos e das
mãos, características faciais grosseiras com
pele oleosa, espessada e rugas, hipertrofia
nítida das mãos e dos pés com aumento dos
tecidos moles e do volume articular. “Ba-
queteamento de dedos” e “unhas em vidro
de relógio” era bem caracterizado ao exa-
me físico (Figura 1).
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INTRODUÇÃO

A osteoartropatia hipertrófica (OAH)
primária, também conhecida como paqui-
dermoperiostose, representa uma forma
primária (hereditária ou idiopática) de os-
teoartropatia hipertrófica. Esta representa
aproximadamente 3% a 5% de todos os ca-
sos de osteoartropatia hipertrófica e carac-
teriza-se por espessamento cutâneo (face,
couro cabeludo, mãos e pés), aumento da
espessura dos ossos das extremidades e
dedos hipocráticos(1–4).

Os primeiros casos foram relatados por
Friedreich em 1868 e foram considerados
como exemplos de acromegalia(5). Em
1935, Touraine et al. definiram as carac-
terísticas desta síndrome como uma enti-
dade distinta e enfatizaram as semelhanças
entre a síndrome e a osteoartropatia pul-
monar(6).
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variáveis de penetrabilidade e fenotipica-
mente de maior intensidade no sexo mas-
culino(7).

A enfermidade manifesta-se usualmente
na puberdade e progride vagarosamente,
com autolimitação do seu curso após al-
guns anos.

Touraine admitiu três formas clínicas de
OAH primária: 1) completa, com paquipe-
riostose e paquidermia das extremidades,
face e couro cabeludo; 2) incompleta, com
paquiperiostose (acompanhada ou não de
artrite) e paquidermia de extremidades ou
face, sem comprometimento do couro ca-
beludo; 3) frustra, quando há apenas “ba-
queteamento de dedos” e/ou espessamento

de pele circunscrito à face ou couro cabe-
ludo; e as alterações radiológicas, quando
presentes, são mínimas(2).

Alguns autores consideraram como
principais manifestações da OAH primária
o aumento do volume das extremidades,
dedos hipocráticos, unhas “em vidro de
relógio”, paquidermia e queixas neuromus-
culares e/ou articulares. Entretanto, nos
últimos anos vêm sendo descritos quadros

O estudo radiológico evidenciou alte-
rações simétricas e bilaterais, com neosteo-
gênese periosteal irregular, lamelada e es-
pessamento cortical da ulna e do rádio (Fi-
gura 2). Achado adicional de proliferação
periosteal lamelada na tíbia e na fíbula se
fazia presente (Figura 3).

Caso 2

Homem, branco, 17 anos, único irmão
do paciente do caso 1, encaminhado com
manifestações clínicas semelhantes, porém
menos intensas que as de seu irmão.

Ao exame clínico notava-se aumento si-
métrico e bilateral dos punhos e tornoze-
los, com hipertrofia das mãos e dos pés. Al-
terações cutâneas e fâneros eram seme-
lhantes.

O estudo radiológico evidenciou alte-
rações ósseas com as características do seu
irmão. Neosteogênese periosteal lamelada
com espessamento cortical do rádio, ulna,
tíbia e fíbula (Figuras 4 e 5).

DISCUSSÃO

A OAH primária é considerada de etio-
logia desconhecida e de caráter familiar,
ocorrendo em cerca de 25% a 30% dos fa-
miliares nos casos estudados. Discute-se a
participação genética determinada por
gene autossômico dominante, com graus
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semelhantes de osteoartropatia hipertrófi-
ca secundária a doenças pulmonares de
caráter supurativo ou infiltrativo ou neo-
plasias intratorácicas malignas(8–10) ou be-
nignas(11) que exibiam os mesmos sinais
clínicos assinalados como patognomôni-
cos da OAH primária. Pelas razões expos-
tas não é possível diferenciar as duas for-
mas, a não ser pelo curso clínico e pela
exclusão de lesões pulmonares primitivas.
Entretanto, a OAH secundária é de início
mais tardio, não apresentando ocorrência
familiar nem hereditária e as alterações
ósseas são mais agudas e dolorosas(7). Os
achados radiográficos têm algumas diferen-
ças. Na OAH primária a reação periosteal
é irregular e mal definida, em contradição
com o depósito linear evidenciado na OAH
secundária(1).

O diagnóstico de OAH primária é rea-
lizado basicamente com achados radioló-
gicos e clínicos, consistindo de prolifera-
ção periosteal com neoformação óssea (em
camadas finas, tornando-se progressiva-

mente irregulares, ásperas e ondulantes),
simétrica e bilateral nos ossos longos, mais
evidentes nas inserções de tendões e liga-
mentos. Os espaços medulares mostram-se
normais(7).

Nos casos em discussão o diagnóstico
de OAH primária baseou-se nas alterações
clínicas sem qualquer doença pulmonar,
na história familiar e nos achados radiográ-
ficos característicos, principalmente nos
punhos e tornozelos. Os casos classificam-
se na forma clínica incompleta, segundo
Touraine.

O diagnóstico de OAH primária, por-
tanto, deve ser considerado após exclusão
de OAH secundária em qualquer adoles-
cente apresentando artralgia, “baquetea-
mento” digital e história familiar, e confir-
mado com os achados radiográficos.
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