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Paquidermoperiostose sob o
olhar do dermatologista
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ANAMNESE

Homem - 29 anos - fototipo Il - Mecanico industrial

Dor - edema - rigidez articular
Maos - joelhos - tornozelos

SISREG - REUMATOLOGIA HUCFF/ UFRJ

Diagnostico de Artrite Idiopatica Juvenil aos 11 anos
Uso de MTX por 16 anos com resposta clinica insatisfatoria




ANAMNESE

Desenvolvimento de caracteristicas faciais grosseiras
Alteracoes digitais e ungueais

Aumento de oleosidade - Acne - Hiperidrose palmoplantar

Sem historico de tabagismo, etilismo ou antecedentes familiares relevantes

Sem comorbidades, uso atual de medicamentos ou alergias conhecidas

PARECER A DERMATOLOGIA
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UTIS mICIS GYRATA
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BAQUETEAMENTO Angulo de Lovibond > 180°
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HIPOTESES DIAGNOSTICAS

OSTEOARTROPATIA HIPERTROFICA

ACROMEGALIA



INVESTIGACAO INICIAL

 Exame dos sistemas cardiovascular, respiratorio, urinario e
gastrointestinal do paciente nao revelou anormalidades
significativas

« Exames laboratoriais (hemograma, eletrélitos, glicemia, funcéo renal,
funcéo hepatica, funcéo tireoidiana, PTH, GH, IGF-1) foram normais

* Ecocardiograma transtoracico normal

* Prova de funcéao pulmonar, TC térax normais




INVESTIGACAO INICIAL

» Radiografias das extremidades: espessamento 6sseo cortical

» Cintilografia 6ssea com 99mTc-MDP:
* Reacéo periosteal hipertrofica benigna
* Hiperostose
 Aumento da espessura de partes moles
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DIAGNOSTICO

/N

PAQUIDERMOPERIOSTOSE
(OAH primaria)




EPIDEMIOLOGIA

- Paquidermoperiostose ou osteoartropatia hipertrofica primaria (OHP)

* Doenca hereditaria autossomica dominante com penetrancia incompleta
 Descrita pela primeira vez em 1868 (Friederich)

e Sindrome de Touraine-Solente-Golé (1935)

* Prevaléncia mundial ~O,16%

* 7/ homens : 1 mulher

* Inicia-se entre a infancia e a adolescéncia e progride por 5-20 anos

Joshi A, Nepal G, Shing YK, Panthi HP, Baral S. Pachydermoperiostosis (Touraine-Solente-Gole syndrome): a case report. J Med Case Rep.
2019;13(1):39. Published 2019 Feb 21. doi:10.1186/s13256-018-1961-z




MANIFESTACOES CLINICAS

 Forma completa: paquidermia, periostose e bagqueteamento digital
 Forma incompleta: periostose sem paquidermia

* Forma frustra: paguidermia com minima ou nenhuma anomalia esquelética

* Outras manifestacoes:
o Caracteristicas faciais grosseiras, cutis verticis gyrata, poliartrite,
(24%), seborreia, ptose palpebral, hiperidrose, acne, artropatia e

acro-osteodlise de ossos longos

LuQ, XuY, Zhang Z, Li S, Zhang Z. Primary hypertrophic osteoarthropathy: genetics, clinical features and management. Front Endocrinol
(Lausanne). 2023;14:1235040. Published 2023 Aug 29. doi:10.3389/fendo.2023.1235040




FISIOPATOLOGIA

N

Mutacoes no gene /B | 15hidroxiprostaglandina desidrogenase (15-PGDH)
HPGD e SLCO2AT i e i

Hiperativacao fibroblastica: Estimulo ao turnover o6sseo: Hiperplasia conjuntiva e
paquidermia periostose e acro-osteolise vasodilatacao: baqueteamento digital

Albawa'neh A, Al Mansoori MG, Diab S, Al Jasmi F, Akawi N. Etoricoxib as a treatment of choice for patients with SLCO2A1 mutation exhibiting autosomal recessive
primary hypertrophic osteoarthropathy: A case report. Front Genet. 2022;13:1053999. Published 2022 Dec 13. doi:10.3389/fgene.2022.1053999




DIAGNOSTICO

* Achados clinicos + radiolégicos

* OAH primaria ou paquidermoperiostose
o 3-5% de todos os casos de OAH
o Diagnodstico de excluséao

 OAH secundaria

Cancer de pulmao (principalmente o adenocarcinoma)
nfeccdes pulmonares

-Ibrose cistica e cardiopatias congénitas clanogénicas
_Infoma de Hodgkin e cirrose
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ACHADOS HISTOPATOLOGICOS

Grau 0, 1 2 3

Paquidermia
frontal

Edema
dérmico

Tanese K, Niizeki H, Seki A, et al. Pathological characterization of pachydermia in pachydermoperiostosis. J Dermatol. 2015;42(7):710-
714. doi:10.1111/1346-8138.12869




ACHADOS HISTOPATOLOGICOS

Deposicao de
mucina nha
derme

Degeneragao
das fibras
elasticas

Tanese K, Niizeki H, Seki A, et al. Pathological characterization of pachydermia in pachydermoperiostosis. J Dermatol. 2015;42(7):710-
714. doi:10.1111/1346-8138.12869




'ACHADOS HISTOPATOLOGICOS

Fibrose

Hiperplasia
sebacea

Tanese K, Niizeki H, Seki A, et al. Pathological characterization of pachydermia in pachydermoperiostosis. J Dermatol
714. doi:10.1111/1346-8138.12869

. 2015;42(7):710-




TRATAMENTO

* Nao ha tratamento padronizado para OAH/ PDP

* Propostas terapéuticas baseadas em relatos de caso:
o AINES (*etoricoxibe), colchicina, bisfosfonatos
o Retinoides, toxina botulinica tipo A, cirurgia plastica
o Controle da oleosidade e tratamento da acne
o Tratamento da hiperidrose

 Apoio psicolégico/ psiquiatrico

Albawa'neh A, Al Mansoori MG, Diab S, Al Jasmi F, Akawi N. Etoricoxib as a treatment of choice for patients with SLCO2A1 mutation exhibiting autosomal recessive
primary hypertrophic osteoarthropathy: A case report. Front Genet. 2022;13:1053999. Published 2022 Dec 13. doi:10.3389/fgene.2022.1053999




TRATAMENTO
@‘ Relato de CasoO e-

Tratamento cirurgico da paquidermoperiostose
primaria - relato de dois casos

Surgical Treatment of Primary Pachydermoperiostosis:
Report of Two Cases

* Ritidoplastia com descolamento subperiosteal

Lima JSF, Costa SM, Chiari Junior A, Bezerra MM, Polizzi LQR,
Polizzi RJ. Surgical treatment of primary pachydermoperiostosis:
report of two cases. Rev. Bras. Cir. Plast. 2014;29:165-168
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Tretinoina 0,05.%,‘;.}9.;(] a botulinica tipo A (Botox®) — 60 L
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MENSAGENS FINAIS

A paquidermoperiostose € uma genodermatose estigmatizante, com
repercussdes relevantes na qualidade de vida

Apesar de rara, deve ser reconhecida como importante diagnéstico
diferencial entre as causas de espessamento cutaneo e alteracdes

ungueais

O olhar do dermatologista pode ser determinante para o diagndstico
precoce € € essencial para o acompanhamento integral do paciente
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“Quem ndo sabe o gue busca .
nao identifica o que acha.

Immanuel Kant
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