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OSTEOARTROPATIA HIPERTROFICA PRIMARIA: RELATO
DE CASO E REVISAO DA LITERATURA*
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Luis Renato Alves®, Anderson Afonso®, Hélder de Souza Lima e Silva®, Fabiano de Almeida
Borges®, Celso Montenegro Turtelli®, Marlene Freire’

Os autores relatam um caso de osteoartropatia hipertrofica do tipo primaria em paciente de 29 anos de idade,
com dores articulares e aumento de volume das extremidades ha 15 anos. Ao exame fisico apresentava
baqueteamento dos dedos e unhas em “vidro de relégio”. A osteoartropatia hipertréfica foi considerada como
primaria porque foram excluidas todas as causas da forma secundaria. As principais alteracdes radiolégicas
foram: espessamento das camadas corticais dos ossos tubulares e reacdo periosteal continua do tipo lame-
lar. Nao foram notadas alteracées dos espacos articulares.

Unitermos: Osteoartropatia hipertréfica; Paquidermoperiostose; Baqueteamento digital.

Primary hypertrophic osteoarthropathy: a case report and review of the literature.

The authors report a case of primary hypertrophic osteoarthropathy in a 29-year-old male with swollen joints.
Physical examination revealed also digital clubbing and convexity of the nails. All other causes of second-
ary forms of hypertrophic osteoarthropathy were excluded. The main radiological abnormalities found were
bone cortical hypertrophy and periosteal proliferation. Abnormalities of the joint spaces were not observed.

Key words: Hypertrophic osteoarthropathy; Pachydermoperiostosis; Digital clubbing.

INTRODUCAO

A osteoartropatia hipertréfica primaria
(OAH) ou paguidermoperiostose € uma
sindrome caracterizada por baqueteamen-
to digital, neoformag&o Gssea no peridsteo
(em 97% dos casos), especiamente nas
diafises distais dos 0ssos longos (antebra-
G0 e perna), facies de aspecto &spero, com
pelegrosseira, enrugada e oleosanaregido
frontal, cutis verticis gyrata (em 98% dos
casos), “pés de elefante” (em 24% dos ca-
s09) e seborréia (em 33% dos casos)* . O
inicio da doenga tem distribuicao bimodal,
Com um pico no primeiro ano de vida e
outro aos 15 anos, coincidindo com o pe-
riodo de crescimento rapido na puberda-
de®. A OAH pode ser classificadaem pri-
méria, com provével heranga autossdmica
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dominante, de penetrancia variavel, e na
forma secundéria, como conseqiiéncia de
doencas pulmonares cronicas, cardiopatias
congénitas ciandticas, doengas hepatobi-
liares e sindromes paraneoplésicas’®”.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 29 anosde
idade, branco, casado, aposentado, natu-
ral e procedente de Perdizes, MG, chegou
ao ambulatério de Reumatologia com
queixa de dores nas juntas ha um ano.
Referia que h& 15 anos vinha apresentan-
do aumento do comprimento e espessura
dos dedos das méos e dos pés, poliartral-
giadas méos, pés, joelhos e tornozelos, as
vezes acompanhada de edema. Ha um ano
vem ocorrendo aumento progressivo da
dor articular, atuamente continua, que
pioracom o esforgo e melhora parcia men-
te com o uso de antiinflamatdrio néo-hor-
monal. Negava febre, alteragBes urinarias
ou gastrointestinais. No interrogatorio
complementar referia ter personalidade
ansiosa, com histéria pregressa de picos
hipertensivos, encontrando-se, no momen-
to, em uso irregular de anti-hipertensivo.
Negava histéria familiar de ateracoes se-
mel hantes as dele. Tabagista cronico (qua
tro cigarros de palha/dia por cinco anos) e

etilista por dez anos, tendo abandonado
este vicio hd um ano.

Ao examefisico 0 paciente encontrava-
se em bom estado geral, afebril, corado e
hidratado, com ausculta pulmonar limpa,
sem ruidos adventicios e com murmurio
vesicular preservado, bilateralmente. Apre-
sentava coragado ritmico a 80 sistoles por
minuto, sem sopros e com pressao arterial
de 140 x 80 mmHg; abdome sem altera-
¢Bes em relacdo a normalidade. Apresen-
tava baqueteamento digital em mé&os e pés
eunhasem “vidro derel6gio” (Figuras 1A
e 1B), edema de membros inferiores, frio,
mole, indolor, cacifo positivo de +/++++,
sem dor a palpagdo e movimentacdo das
articulacOes, e pés com aspecto de “pés de
elefante” (Figura 1B). Havia também au-
mento do pregueamento cutaneo em regido
frontal e couro cabeludo, associado auma
maior oleosidade da pele (dermatite sebor-
réica) (Figura 2). Exame neurol 6gico den-
tro dos padrfes da normalidade.

A avaliagdo laboratorial do paciente
mostrou: heméacias, 4.370.000/mm3; hemo-
globina, 14,2 g/dl; hematocrito, 40,5%;
plaquetas, 308.000/mm3; leucéeitos, 5.500/
mm3 (0-61-1-0-36-2). Apresentava velo-
cidade de hemossedimentag@o de 45 mm
na primeira hora, proteina C reativa de
3,91 mg/dl, afa-1 glicoproteina acida de
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A

Figura 2. Aumento do pregueamento cutaneo em regjdo frontal e couro cabe-
ludo, associado a maior oleosidade da pele (dermatite seborréica).

124 mg/dl, uréiade 25 mg/dl, creatininade
1mg/dl, glicemiade 104 mg/dl, TGO de 17
U/l, TGP de 14 U/, gama-GT de 11 U/I.
Exame de urinanormal. Radiografiade té-
rax normal (Figura 3). Eletrocardiograma
com bradiarritmia sinusal e “provével”
sobrecarga ventricular esquerda.

A radiografiados 0ssos|ongos mostrou
espessamento das camadas corticais com
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alargamento das di&fises. Notou-se reacdo
periosteal lamelar continua e espagos ar-
ticulares conservados (Figuras 4 e 5)

DISCUSSAO

A OAH é uma entidade que deve ser
diagnosticada precocemente, ja que esta
enfermidade serve como indicadora de

Figura 3. Radiografia de térax normal.

possivel afeccdo grave em outra parte do
organismo. E muito raro aOAH surgir sem
uma doenca priméria aparente®. Ela foi
descrita, inicialmente, em dois irméos, por
Friedreich, em 1868. Mais tarde, muitos
outrosautoresreportaram esta afeccao*9
(Quadro 1). A OAH foi descrita naforma
de duas entidades distintas, priméria e se-
cundaria, atual mente sendo adotada aclas-
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Figura 4. Radiografias mostrando espessamento das cama-  Figura 5. Radiografia das maos com as mesmas alteracoes das grafias anteriores.
das corticais, com alargamento das diéfises. Nota-se reagao

periosteal lamelar continua e espacos articulares preservados.

0O membro contralateral apresentava os mesmos achados.

Quadro 1 Anélise histérica e nomenclatura da paquidermoperiostose®. sificagéo proposta por Martinez-Lavin et
Autor Descrigdo al.®, mostrada no Quadro 2.
Friedreich (1868) Primeira descrigao — hiperostose de todo o esqueleto A 1_‘|5|opatol ogiada paql-“ dam0pa|99
Gourand (1889) Segunda descrigao — “glosse-pattes” tose ainda € pouco conhecida. Um defeito
Oehme (1919) Doenga familial acromegaléide do esqueleto primério intrinseco das plaguetas, que po-
Labbé (1926) Osteodermopatia hipertréfica deriafacilitar adegranulag3o eliberacéo de
Gromberg (1927) Megalia cutis et osseum fatores de crescimento, foi sugerido por
Mankowsky (1934) Osteopatia displasica familiar Martinez-Lavin et al.%). Estudos anterio-
Touraine et al. (1935) Paquidermia/plicatura com paquiperiostose das extremidades (sindrome de . o A
Tofraine_30|eme_(;o|é) res de Matucci-Cerini c _et al. tgm_repor_ta—
Giomo (1937) Paquidermia com paquiperiostose do um aumento da atividade fibrinolitica
Uehlinger (1947) Paquidermia com paquiperiostose em pacientes com afeccdo de pele etém su-
Vague (1948) Paquidermoperiostose gerido que o aumento daatividade do plas-
Vogi (1962) Osteoartropatia hipertréfica idiopatica minogénio ativador funcionaria como um

Quadro 2 Classificagéo da osteoartropatia hipertrfica™.

Osteoartropatia hipertréfica
|
[ |

Primaria Secundéria

[ ]
Generalizada Localizada
|

[ I I |
Hemiplegia  Aneurisma  Artrites infecciosas  Persisténcia do ducto arterioso

Pulmonar Cardiaca Hepética Intestinal Mediastinal Miscelanea
— Fibrose cistica — Doengas congénitas —Cirrose — Doenga de Crohn — Carcinoma esofagiano ~ — Doenga de Graves
— Fibrose pulmonar ciandticas —Carcinoma - Colite ulcerativa —Timoma — Talassemia
— Infecgdes cronicas — Endocardite infecciosa —Infecgbes crnicas  — Acalasia — Malignidades diversas
— Cancer: primario ou — Abuso de laxantes —Outras
metastatico — Polipose
— Fistula artério-venosa

—Tumores malignos

— Mesotelioma
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estimulo ao crescimento do tecido conjun-
tivo?, Segundo Bianchi et al., uma ata
concentracdo de receptores esterdides nu-
clearese ausénciade receptores defator de
crescimento da epiderme podem indicar
um comportamento especifico do sistema
receptor do fator de crescimento e esteroi-
de na paqui dermoperiostose™. Outros au-
tores reportam, em seus estudos, que acul-
tura de fibroblastos da pele afetada de pa-
cientes com OAH priméria produz uma
maior quantidade de colégeno ealfa-1 pro-
coldgeno®. No entanto, até o presente
momento, apesar das varias propostas su-
geridas para explicar a fisiopatogenia da
OAH, ndo harelatos ou dados conclusivos
paraexplicar os achados clinicos dessa en-
fermidade.

Este trabalho relata um caso de um pa-
ciente com diagnostico de OAH priméria,
com 15 anos de evolugdo, que apresenta-
vadados clinicos e exames complementa-
res gque nos levaram ao diagndstico dessa
doenca. O comprometimento articular pre-
dominava nos punhos, joelhos e tornoze-
los, com presenca de sinovite (ocorre em
30% dos casos), aém de outras caracteris-
ticastipicasdessasindrome, jareferidasna
literatura™®.

Os exames laboratoriais estavam nor-
mais, Como em casos ja descritos em ou-
tros trabalhos*®. O quadro radioldgico,
demonstrando caracteristicamente aumen-
to da cortical e periostite de 0ssos longos,
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associado a clinica, reforgou nossa hipé-
tese diagnostica.

Outras condigdes, como osteoartropa-
tia pulmonar hipertrofica, acromegalia,
artropatia tiredidea, sindrome de Rosen-
thal-Kloepfer, artrite reumatéide (na fase
inicial da OAH), hanseniase, linfoma,
|eishmaniose difusa, leucemia, doencame-
tastética, osteomielite crénica e doenca de
Paget, devem ser consideradas como diag-
nésticos diferenciais@36.14.19),

O interesse deste relato € mostrar um
caso de OAH priméaria com poliartralgiae
sinovite crnica, raramente descrito na li-
teratura, lembrando sempre de descartar as
possivels causas secundarias associadas a
estasindrome. Elapode envolver, aémdos
0ssos tubulares, a pelve e o cranio, sendo
a coluna vertebral pouco atingida®®.
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