
FIGURA 2: Nódulo angiomatoso na região palmar
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Síndrome em questão

RELATO DO CASO
Paciente de 18 anos, do sexo feminino, leu-

codérmica, procurou o Serviço de Ortopedia do
Hospital das Clínicas de Belo Horizonte com queixa
de dor no tornozelo direito desde os seis anos de
idade com piora progressiva, sem relação com a hora
do dia, iniciada após entorse no local. 

História prévia de anemia ferropriva grave, que
requereu transfusão sangüínea, sem relato de melena,
hematoquesia ou hematêmese. A investigação do trato
gastrointestinal com endoscopia digestiva alta revelou
esofagite grau I com gastrite erosiva plana do antro,
de moderada intensidade. À colonoscopia não se
detectaram malformações vasculares. 

Paciente foi encaminhada à Dermatologia para
avaliação e tratamento de lesões angiomatosas
cutâneas, surgidas aos quatro anos de idade, atual-
mente estáveis.

Ao exame físico foram evidenciadas as seguintes
alterações:

• nódulos palpáveis no úmero proximal direito,
crista ilíaca bilateralmente, falanges proximais do
segundo e terceiro quirodáctilos direitos, alguns

dolorosos à palpação;
• aumento de volume do tornozelo direito; 
• presença de nódulos angiomatosos nas

regiões umbilical, inframamária direita, palmar
esquerda e plantar direita (Figuras 1, 2, 3);

• mácula hipercrômica na região epigástrica;
• deformidades dos dedos na mão direita

(Figuras 4 e 5). 
As radiografias dos tornozelos, mãos, quadris e

úmero revelaram imagens sugestivas de condro-
matose sinovial e de encondromas (Figura 5). A cin-
tilografia óssea  evidenciou achados sugestivos de
encondromatose. 

A paciente foi submetida à sinovectomia no
tornozelo direito, e durante a cirurgia foi identifica-
da hiperproliferação da sinóvia anteromedial. A
análise anatomopatológica da peça cirúrgica
demonstrou proliferação de canais vasculares irre-
gulares, tortuosos, ectásicos e revestidos por uma
camada de células endoteliais sem atipia, concluin-
do-se pelo diagnóstico histopatológico de "heman-
gioma cavernoso".

FIGURA 1: Nódulo angiomatoso na região umbilical
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QUE SÍNDROME É ESTA?
Síndrome de Maffucci

A Síndrome de Maffucci é uma displasia
mesodérmica congênita rara, caracterizada pela asso-
ciação de malformações venosas cutâneas com dis-
condroplasia, que constitui uma displasia no tecido
cartilaginoso.1 Não apresenta preferência por sexo ou
raça.2

As lesões de pele surgem geralmente na infân-
cia, em torno dos quatro anos de idade, porém, em
27% dos pacientes, podem estar presentes ao nasci-
mento.2,3 Essas lesões crescem proporcionalmente
com a criança e não tendem à resolução espontânea.
Linfangiomas estão freqüentemente associados e
podem ser a única manifestação cutânea da doença.1

Outros achados cutâneos têm sido relatados e
incluem alterações pigmentares, particularmente

manchas café-com-leite.1,4 O trato gastrointestinal
pode apresentar anomalias vasculares.3,5-8

Os encodromas são tumores benignos for-
madores de cartilagem e têm aspecto osteolítico à
radiografia. Podem ser unilaterais ou assimétricos e
acometem preferencialmente falanges, metacarpos,
metatarsos e a metáfise de ossos longos.5,9-11 O cresci-
mento dos ossos afetados é distorcido e retardado
devido à interferência na cartilagem epifisária, levan-
do a fraturas patológicas.

Vários tumores mesodérmicos benignos e
malignos têm sido relatados na síndrome de Maffucci,
e a doença tem alto potencial maligno. O tumor
maligno mais comum é o condrossarcoma, que pode
surgir a partir dos encondromas, ocorrendo em 15%
dos casos. Outras neoplasias mesodérmicas malignas
podem estar associadas e incluem: fibrossarcoma,
angiossarcoma, linfangiossarcoma, osteossarcoma e
tumores de ovário benignos e malignos. Tumores não
mesodérmicos, como gliomas e adenocarcinoma de
pâncreas, também têm sido descritos.2-5,10,11

O alto potencial maligno da doença justifica a
necessidade de cuidadoso seguimento dos pacientes.
Lesões que crescem rapidamente ou que são sin-
tomáticas devem ser avaliadas radiologica e histologi-
camente. Alguns autores sugerem a realização pe-
riódica de métodos de imagem do abdômen, pelve e
sistema nervoso central para rastreamento.3

O tratamento cirúrgico das lesões de pele justi-
fica-se por razões estéticas.1 �
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FIGURA 3: Nódulo angiomatoso na região plantar

FIGURA 4: Deformidades nos dedos da mão direita devido às
alterações ósseas

FIGURA 5: Radiografia das mãos mostrando encondromas
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