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PAQUIDERMODACTILIA - DOIS NOVOS CASOS
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RESUMO - A paquidermodactilia é uma forma rara de fibromatose que envolve a face lateral das primeiras falan-
ges dos dedos das méos. Apesar de idiopdtica por definicdo, muitas vezes é possivel identificar um trauma mecanico
repetitivo na sua origem.

Os autores descrevem 2 casos clinicos ilustrativos desta patologia.
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PACHYDERMODACTYLY - TWO NEW CASES

ABSTRACT - Pachydermodactylyis is a rare form of fibromatosis affecting the lateral aspects of the first phalanges
of the hands. Although idiopathic by definition, frequently a repetitive mechanical trauma is identifiable as its cause.
The authors describe two case reports of this condition.
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INTRODUCAO

A paquidermodactilia é uma forma rara, benigna e
assintomdtica de fibromatose digital. Inicialmente des-
crita por Bazex', deve o seu home a Verbov?. Com cerca
de cem casos descritos na literatura, caracteriza-se pela
presenca de espessamento dos tecidos moles que cir-
cundam a zona lateral das articulagdes interfalangicas
e falanges proximais das maos. Geralmente assinto-
mdtica, a paquidermodactilia afecta sobretudo adultos
jovens sauddveis do sexo masculino, com uma idade
média reportada de 21 anos®”’.

Desconhece-se a sua fisiopatologia, mas num nd-
mero considerdvel dos casos reportados na literatura,
é possivel identificar um tfrauma mecanico repetitivo na
pele, quer ocupacional quer patolégico (tique)®”.

CASOS CLiNICOS

Caso 1: Doente do sexo masculino, 17 anos de
idade, sem antecedentes pessoais relevantes, obser-
vado em consulta de dermatologia por espessamento
cuténeo das faces laterais das falanges proximais e da
zona circundando as articulagdes interfalangicas dos
dedos lI-IV de ambas as méos, com cerca de 1 ano de
evolugdo (Fig.s 1 e 2). Na anamnese néo se consegui-
ram identificar traumas repetitivos envolvendo as dreas
afectadas.

Foi efectuada biopsia cuténea que mostrou hiper-
ceratose ortoceratésica, acantose e espessamento da
derme (Fig. 3)

Fig 1 - Espessamento cuténeo das faces laterais das fa-
langes proximais e da zona circundando as articulagées
interfalangicas dos dedos II-IV de ambas as maos.
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Fig 2 - Detalhe do espessamento cuténeo do quarto
dedo da méao direita.

Fig 3 - Avaliacdo histopatolégica mostrando hipercera-
tose ortoceratésica, acantose e espessamento da derme
(H&E, 40X).

Caso 2: Doente do sexo masculino, 16 anos de
idade, sem antecedentes pessoais identificados, que
recorre a consulta de dermatologia por espessamen-
to cuténeo da face lateral das primeiras falanges e da
zona interfaléngica dos dedos II-IV de ambas as méos,
com instalagdo progressiva nos 2 anos precedentes. Era
também evidente hiperceratose na face interna das fa-
langes proximais do segundo e terceiro dedos da méo
direita, bem como da face externa da falange proximal
do quarto dedo da méo esquerda (Fig. 4). O doente re-
portava a utilizacdo continuada e prolongada de luvas
de héquei desde os 5 anos de idade (Fig. 5). Adicional-
mente, referia um tique consistindo no entrelacar dos
dedos de ambas as m&os com movimentos friccionais
repetitivos (Fig. 6).

Fez-se biopsia de pele que mostrou hiperceratose
ortoceratdsica e acantose, bem como espessamento da
derme.
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Fig 4 - Espessamento cutdneo da face lateral interfaléngi-
ca e falangica proximal dos dedos II-IV de ambas as méos;
hiperceratose da face interna das falanges proximais do se-
gundo e tferceiro dedos da méo direita e da face externa da
falange proximal do quarto dedo da méo esquerda.
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‘ Fig 5 - Luva de Hoéquei utilizada pelo doente.

DISCUSSAO

Do grego paqui (espesso), dermo (pele) e ddctilos
(dedos)¢, a paquidermodactilia ¢ uma doenca benigna
cuja fisiopatologia se desconhece. Apesar disso, estd
frequentemente associada a movimentos repetitivos
de natureza ocupacional, podendo também ter na sua
origem hdbitos psicopatolégicos enquadrdveis na per-
turbacdo obsessivo-compulsiva, ou outras patologias
psiquiétricas, envolvendo a manipulacéo das méos®8?.
Geralmente encontram-se compulsées em que o con-
tacto méo-com-méo é mantido pelo entrelacar dos
dedos, tal como acontece no segundo caso clinico aqui
exposto, ou pela preensdo ou friccdo dos mesmos.
Estes processos levam geralmente ao envolvimento dos
dedos II-IV. Todavia, hd casos, tal como o primeiro aqui
descrito, em que nédo se identifica qualquer tipo de mo-
vimento repetitivo, mantendo-se a apresentacéo clinica

Caso Clinico

Fig 6 - Doente exemplificando tique consistindo em entrela-
car os dedos das méos.

em que o primeiro e quinto dedo séo, por regra, pou-
pados.

Para além desta forma cldssica, estd descrita uma
variante em que apenas um dedo se encontra atingido
(monopaquidermodactilia)'®, e outra em que o espes-
samento cut@neo se estende a outras zonas das maos
que né&o os dedos, tal como as articulagdes metacarpo-
faléingicas''. Apesar de estar descrita uma forma fami-
liar'?, sem outras manifestacdes, e a associacdo com
outras patologias, nomeadamente a esclerose tubero-
sa'®', a paquidermodactilia ocorre, regra geral, de
forma isolada e esporddica.

Os exames imagiolégicos mostram normalmente
espessamento dos tecidos moles em torno das inter-
faléingicas proximais, poupando os tendées, ligamen-
tos, superficies articulares e peridsteo'®.

Histologicamente, a paquidermodactilia caracteri-
za-se por hiperceratose ortoceratésica, acantose e es-
pessamento da derme, alteracdes que se encontraram
nos dois casos clinicos aqui expostos. Este espessamen-
to é atribuivel ao aumento do nimero de fibroblastos
e das fibras de colagénio tipo Il e V. Geralmente hd
pouca ou nenhuma inflamagao'7:'6.

Inicialmente descrita como uma forma atipica de
“Knuckle pads”, a paquidermodactilia tem na locali-
zagdo do espessamento cutdneo, que caracteriza estas
duas entidades, a sua particularidade. Nas “Knuckle
pads” este é bem delimitado localizando-se na face
dorsal das méos sobretudo sobre as articulagdes in-
terfaléngicas proximais e mais raramente sobre as
metacarpofaléngicas ou interfalangicas distais. J& na
paquidermodactilia, este espessamento ocorre nas
faces laterais dos dedos na érea que circunda as in-
terfaléngicas proximais e a primeira falange, sendo
isso ilustrado pelos casos clinicos relatados. Ambas as
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doencas tém uma etiologia desconhecida, sendo que
nas “Knuckle pads”, por definicéo, ndo hé associacdo
com trauma cuténeo, ao contrdrio do que frequente-
mente acontece na paquidermodactilia’-'®,

Tem sido descrita, sob o termo pseudo-“Knuckle
pads”, uma outra entidade que, tal como pode acon-
tecer na paquidermodactilia, resulta da fricgGo cuténea
repetida, distinguindo-se desta pelo facto do espessa-
mento cutdneo envolver a face dorsal dos dedos. Sendo
muitas vezes consideradas manifestacdes diferentes
dentro do espectro de uma mesma doenga, a nomen-
clatura envolvendo estas entidades permanece pouco
clarificada'" ",

No que diz respeito ao tratamento, o qual se re-
veste apenas de motivacdes estéticas, pese embora a
auséncia de resultados consistentes relativos a qualquer
método, hd relatos de eficacia com injecgéo intralesio-
nal de acetonido de triancinolona, bem como através
da remocdo cirdrgica das zonas afectadas. Quando é
identificdvel uma compulséo com caracteristicas pato-
l6égicas, o acompanhamento psicoldgico/psiquidtrico
poderd ser Util no controlo da mesma, o que leva &
regressdo do quadro clinico cutneo.

Os casos clinicos aqui descritos ilustram de forma
explicita esta patologia rara, que embora benigna
causa um dano estético considerdvel. O primeiro idio-
pdtico e o segundo resultante de um trauma mecanico
repetitivo, ambos com uma apresentagéo clinica seme-
Ilhante e muito caracteristica da patologia em questéo.
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