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nentemente cutâneo e ósseo.1 Essa entidade tem
etiopatogenia ainda não esclarecida, porém já fo-
ram aventadas diversas causas, como distúrbio pri-
mário dos fibroblastos com proliferação anormal e
disfunção de citocinas.2

O vitiligo, por sua vez, é uma desordem derma-
tológica relativamente comum caracterizada por
máculas cutâneas despigmentadas, resultante da
destruição dos melanócitos da pele. Sua exata etio-
logia permanece obscura, mas diversos estudos já
evidenciaram um papel tanto da imunidade hu-
moral como celular na sua patogênese, incluindo
a participação de citocinas.3,4

Casos de PDP associada a doença inflamatória
intestinal, particularmente a doença de Crohn, já
foram descritos na literatura.5-7 Além disso, nos úl-
timos meses, foram relatados 2 casos de OAH pri-
mária em pacientes com outras doenças autoimu-
nes – artrite reumatóide e espondilite anquilosan-
te, o que desperta para uma possível associação
imunopatogênica.8,9

Em face das considerações, pensamos ser rele-
vante relatar um caso de coexistência entre PDP e
vitiligo, sendo este o primeiro descrito na literatu-
ra. Discutimos as alterações clínicas e a conduta
diagnóstica e apontamos as atuais modalidades te-
rapêuticas.

Relato de caso

Paciente do sexo masculino, 30 anos de idade, mes-
tiço, empregado de limpeza pública, internado na
enfermaria de clínica médica do Hospital Getúlio
Vargas em Teresina-Piauí com queixas de aumen-
to do volume das mãos, pés e diversas articulações
do corpo de início há cerca de 15 anos e de evolu-
ção insidiosa. Referia ainda que, juntamente com
o quadro, passou a manifestar mialgia generaliza-
da e poliatralgia discreta das mãos, pés e tornoze-
los que aliviava com o uso de antinflamatórios não-
-hormonais. Negava queixas gastrointestinais, ge-
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Resumo

A paquidermoperiostose é uma desordem heredi-
tária rara caracterizada por paquidermia, hipocra-
tismo digital, artrite e hipertrofia periosteal. Rela-
tamos o caso de um paciente com PDP que desen-
volveu vitiligo. Apesar de já terem sido publicados
casos de associação entre PDP e doenças autoimu-
nes, como também com várias doenças dermato-
lógicas, este é o primeiro caso relacionando vitili-
go com PDP. Os principais achados clínicos da PDP
são revisados e os diagnósticos diferenciais são dis-
cutidos.
Palavras-Chave: Paquidermoperiostose; osteoar-
tropatia hipertrófica; vitiligo.

Abstract

Pachydermoperiostosis (PDP) is a rare hereditary
disorder characterized by pachydermia, digital
clubbing, arthritis and periosteal hypertrophy. We
report the case of a patient with PDP who develo-
ped vitiligo. While the association of autoimmune
diseases and some dermatological disorders with
PDP has been reported before, this appears to be
the first described case of vitiligo in association
with PDP. The main clinical features of PDP are re-
viewed and the differential diagnosis is discussed.
Keywords: Pachydermoperiostosis; hypertrophic
osteoarthropathy; vitiligo.

Introdução

A paquidermoperiostose (PDP), ou osteoartropatia
hipertrófica (OAH) primária, é uma condição rara,
de caráter familiar ou não, de acometimento emi-
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nitourinárias, perda de peso ou febre. Não havia
história familiar semelhante e o paciente negava
etilismo ou tabagismo.

Ao exame físico, apresentava características fa-
ciais grosseiras com edema palpebral bilateral,
ptose, pele oleosa, espessada e enrugada (Figura 1).
Chamava atenção a presença de baqueteamento
digital de mãos e pés, bem como as unhas «em vi-
dro de relógio» (Figura 2). Além disso, notavam-se
edema de membros superiores e inferiores, sem si-
nais flogísticos e extremidades inferiores com as-
pecto de «pés de elefante» (Figura 3). Evidencia-
ram-se ainda lesões cutâneas acrômicas em coto-
velo esquerdo de início há 5 anos, de evolução pro-
gressiva e lesão semelhante em membro inferior
direito (Figura 4).

Foi aventada a hipótese de acromegalia. A ava-
liação laboratorial do paciente revelou hemogra-
ma, velocidade de hemosedimentação, proteína C
reativa, perfil lipídico, sumário de urina e função
renal, eletrólitos, enzimas hepáticas de fluxo e fun-
ção hepática normais. Hormônios como TSH, T4
livre, GH, GH basal, IGF-1, prolactina, FSH, LH e

testosterona não evidenciaram valores fora dos pa-
râmetros de normalidade. 

A investigação diagnóstica prosseguiu com exa-
mes de imagem. A radiografia de ossos longos foi
esclarecedora, evidenciando espessamento das ca-
madas corticais, com reação periosteal contínua,
levando ao alargamento das diáfases (periostose)
(Figura 5). A tomografia computadorizada de crâ-
nio e tórax, bem como o exame contrastado do in-
testino e colonoscopia estavam dentro dos padrões
de normalidade. A ressonância nuclear magnética
de crânio mostrou aumento difuso da gordura ce-
lular subcutânea e do couro cabeludo em todo o
crânio. O desfecho diagnóstico foi, então, de paqui-
dermoperiostose, associada a vitiligo.

Figura 1. Face de paciente com paquidermoperiostose
apresentando edema palpebral bilateral, ptose, pele oleosa,
espessada e enrugada (paquidermia).

Figura 2. Hipocratismo digital em mãos de paciente com
paquidermoperiostose.

Figura 3. Edema e espessamento de partes moles em
membro inferior direito de paciente com 
paquidemoperiostose («pés de elefante»).
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Discussão

A OAH é uma síndrome caracterizada por hipo-
cratismo digital, periostose e artrite. A PDP repre-
senta a forma primária ou idiopática da OAH, sen-
do o comprometimento cutâneo a sua principal
característica. A PDP foi descrita inicialmente em
1868 por Friedreich, e em 1935, três dermatologis-
tas, Touraine, Solente e Gole (Síndrome de Tourai-
ne-Solente-Golé) reconheceram esta condição
como uma desordem familiar que pode se apre-
sentar sob três formas clínicas: completa (paqui-
dermia e periostose), incompleta (sem paquider-
mia) e forma fruste (paquidermia com alterações
esqueléticas mínimas).1,2,10

A paquidermia é um espessamento cutâneo
causado por hiperplasia endotelial da derme, in-
filtrado de linfócitos e histiócitos, além de depósi-
tos de fibras colágenas e constitui-se como uma
das principais características da PDP. Estas altera-
ções conferem feições grosseiras ao paciente por
afetar a face, incluindo as pálpebras como se pode
observar no nosso paciente. Na pele, além da pa-
quidermia, verificam-se alterações glandulares,
como hiperidrose, hipertrofia sebácea, acne e fo-
liculites.11

A forma secundária da OAH é associada a diver-
sas doenças, especialmente pulmonares, cardía-
cas e hepáticas, intestinais, doença de Graves e, al-
gumas vezes, ocorre como uma síndrome parane-
oplásica.1,12 Dessa forma, para o diagnóstico de
OAH primária, causas secundárias devem neces-
sariamente ser excluídas. No presente caso, a ex-
tensa investigação de causas secundárias – dosa-

gens hormonais, exames bioquímicos, tomografia
de crânio e tórax, estudo intestinal e outros – não
evidenciou qualquer alteração. Além disso, acro-
megalia e hanseníase são diagnósticos diferenciais
prioritários já que existe semelhança clínica entre
estas entidades e a PDP, o que pode gerar diagnós-
ticos errôneos.13,14 As dosagens hormonais em nos-
so paciente, particularmente GH, GH basal e IGF-
-1, foram normais.

A PDP manifesta-se geralmente na puberdade e
progride lentamente com espessamento e forma-
ção de sulcos cutâneos na face e couro cabeludo,
alargamento das unhas (hipocratismo digital), ede-
ma de tecidos periarticulares e formação óssea pe-
riosteal irregular e mal definida em ossos longos
(periostose). A sua transmissão parece ser autossô-
mica dominante com penetrância variável, acome-
tendo principalmente homens, os quais também
padecem de maior severidade.1,12,15 Transmissão por
padrão autossômico recessivo também foi descri-
ta.1,16 Nosso paciente não tinha antecedentes fami-
liares desta condição e teve o início dos sintomas
no fim da puberdade.

A OAH primária tem etiopatogenia ainda desco-
nhecida, no entanto várias causas, não mutuamen-
te excludentes, já foram apontadas como um dis-
túrbio primário dos fibroblastos, envolvendo pro-
liferação anormal, síntese aumentada de glico-
saminoglicanos, anormalidades plaquetárias,
distúrbios hormonais e disfunção de citocinas.2

Não existem relatos na literatura da associação
de PDP e vitiligo. PDP pode estar associada a pso-
ríase, úlceras duodenais, gastrite hipertrófica, gine-

Figura 4. Lesões acrômicas de vitiligo em membro 
superior direito de paciente com paquidermoperiostose.

Figura 5. Neosteogênese periosteal lamelada com 
espessamento da cortical do rádio e ulna em paciente
com paquidermoperiostose.
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comastia, leucoma corneano, neuropatia com-
pressiva, anemia, mielofibrose, pólipos juvenis,
câncer gástrico, carcinoma epidermóide da pele,
doença de Crohn, doença de Ménétrier e, mais re-
centemente, doença reumatóide e espondilite an-
quilosante.1,5-9,12,17 Em todos esses casos, bem como
no nosso, o diagnóstico associado foi realizado
após a manifestação de PDP, não estando, portan-
to, no grupo das OAH secundárias a outras doen-
ças. Apesar da possibilidade de coexistência oca-
sional, a base imunológica do vitiligo pode estar as-
sociada à imunopatogênese na PDP.

Em virtude das deformidades funcionais e cos-
méticas inerentes à forma completa de OAH pri-
mária, caso do paciente em questão, têm sido des-
critos procedimentos cirúrgicos simples para o tra-
tamento de algumas das manifestações cutâneas
presentes como a excisão de dobras cutâneas com
fechamento primário e diminuição vertical das
pálpebras superiores e inferiores por excisão em
elipse.12,15 Os resultados são satisfatórios. A tera-
pêutica dos sintomas sistêmicos pode ser realiza-
da com anti-inflamatórios não-hormonais, que foi
a escolha do nosso paciente. Tem sido empregado
com sucesso o uso de bifosfonados e colchicina
em casos refratários.18,19 Em última análise, casos
de paciente com PDP que desenvolvem alguma
desordem autoimune têm aumentado na literatu-
ra, permanecendo, entretanto, a dúvida sobre a as-
sociação entre ambas.
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