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Sindrome em questao

Vocé conhece esta sindrome?’
Do you know this syndrome?

Viviane Priscila Gongalves
Luis Eduardo Moreira Teixeira

RELATO DO CASO

Paciente de 18 anos, do sexo feminino, leu-
codérmica, procurou o Servico de Ortopedia do
Hospital das Clinicas de Belo Horizonte com queixa
de dor no tornozelo direito desde os seis anos de
idade com piora progressiva, sem relacio com a hora
do dia, iniciada ap6s entorse no local.

Historia prévia de anemia ferropriva grave, que
requereu transfusao sangiliinea, sem relato de melena,
hematoquesia ou hematémese. A investigacao do trato
gastrointestinal com endoscopia digestiva alta revelou
esofagite grau I com gastrite erosiva plana do antro,
de moderada intensidade. A colonoscopia nio se
detectaram malformacoes vasculares.

Paciente foi encaminhada a Dermatologia para
avaliacio e tratamento de lesdes angiomatosas
cutaneas, surgidas aos quatro anos de idade, atual-
mente estaveis.

Ao exame fisico foram evidenciadas as seguintes
alteragoes:

* nddulos palpiveis no imero proximal direito,
crista iliaca bilateralmente, falanges proximais do
segundo e terceiro quirodictilos direitos, alguns
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dolorosos a palpacio;

* aumento de volume do tornozelo direito;

e presenga de noédulos angiomatosos nas
regidoes umbilical, inframamadria direita, palmar
esquerda e plantar direita (Figuras 1, 2, 3);

* macula hipercrémica na regido epigastrica;

* deformidades dos dedos na mao direita
(Figuras 4 e 5).

As radiografias dos tornozelos, maos, quadris e
amero revelaram imagens sugestivas de condro-
matose sinovial e de encondromas (Figura 5). A cin-
tilografia 6ssea evidenciou achados sugestivos de
encondromatose.

A paciente foi submetida a sinovectomia no
tornozelo direito, e durante a cirurgia foi identifica-
da hiperproliferacio da sindévia anteromedial. A
andlise anatomopatoldgica da pega cirdrgica
demonstrou proliferagio de canais vasculares irre-
gulares, tortuosos, ectdsicos e revestidos por uma
camada de células endoteliais sem atipia, concluin-
do-se pelo diagnédstico histopatoldgico de "heman-
gioma cavernoso".

FiGURA 1: N6dulo angiomatoso na regiao umbilical
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FIGURA 2: N6dulo angiomatoso na regiao palmar
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FiGURA 3: N6dulo angiomatoso na regiao plantar

QUE SINDROME E ESTA?
Sindrome de Maffucci

A Sindrome de Maffucci é uma displasia
mesodérmica congénita rara, caracterizada pela asso-
ciacio de malformagdes venosas cutineas com dis-
condroplasia, que constitui uma displasia no tecido
cartilaginoso.' N4o apresenta preferéncia por sexo ou
raca.’

As lesoes de pele surgem geralmente na infin-
cia, em torno dos quatro anos de idade, porém, em
27% dos pacientes, podem estar presentes ao nasci-
mento.”® Essas lesdes crescem proporcionalmente
com a crianca e nao tendem a resolucao espontinea.
Linfangiomas estao freqlientemente associados e
podem ser a Unica manifestacio cutinea da doenca.'
Outros achados cutaneos tém sido relatados e
incluem alteracoes pigmentares, particularmente

FIGURA 4: Deformidades nos dedos da mao direita devido as
alteracoes Osseas

FIGURA 5: Radiografia das maos mostrando encondromas

manchas café-com-leite."* O trato gastrointestinal
pode apresentar anomalias vasculares.>™®

Os encodromas sao tumores benignos for-
madores de cartilagem e tém aspecto osteolitico a
radiografia. Podem ser unilaterais ou assimétricos e
acometem preferencialmente falanges, metacarpos,
metatarsos e a metafise de ossos longos.””"" O cresci-
mento dos ossos afetados é distorcido e retardado
devido a interferéncia na cartilagem epifisaria, levan-
do a fraturas patoldgicas.

Virios tumores mesodérmicos benignos e
malignos tém sido relatados na sindrome de Maffucci,
e a doencga 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 ovirio benignos e malignos. Tumores nao
mesodérmicos, como gliomas e adenocarcinoma de
pancreas, também tém sido descritos.”>"*"

O alto potencial maligno da doenga justifica a
necessidade de cuidadoso seguimento dos pacientes.
Lesodes que crescem rapidamente ou que sio sin-
tomaticas devem ser avaliadas radiologica e histologi-
camente. Alguns autores sugerem a realizagdo pe-
riédica de métodos de imagem do abdomen, pelve e
sistema nervoso central para rastreamento.’

O tratamento cirurgico das lesoes de pele justi-
fica-se por razoes estéticas.' a
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