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Ptose palpebral causada por
Paquidermoperiostose

Palpebral ptosis caused by Pachydermoperiostosis
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Resumo

A paquidermoperiostose ¢ uma sindrome caracterizada por acometimento cutaneo e dsseo, e em alguns casos ocorre comprometi-
mento palpebral leve. E uma sindrome rara, idiopatica ou hereditéria, com provavel heranca autossdmica dominante de penetrancia
varidvel. Descreve-se o caso de um paciente com ptose grave por paquidermoperiostose elucidando sua fisiopatologia e conduta
cirdrgica aplicada.

Descritores: Blefaroptose/fisiopatologia; Blefaroptose/cirurgia; Osteoartropatia hipertrdfica primdria/etiologia; Relatos de
casos

ABSTRACT

Pachydermoperiostosis is a rare disorder characterized by the involvement of skin and bone, and in some cases it can have a mild
adverse effect in the eyelid. Although the etiology is still unclear, idiopathic or hereditary cases, in an autossomal dominant inheritance,
have been reported. This study is a case report of a patient with severe blepharoptosis due to pachydermoperiostosis, which describes the
surgical procedure and the physiopathology of the condition.

Keywords: Blepharoptosis/physiopathology, Blepharoptosis/surgery; Osteoarthropathy, primary hypertrophic/etiology; Case reports
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Ptose palpebral causada por Paquidermoperiostose: relato de caso

INTRODUCAO

osteoartropatia hipertréfica primaria (OHP) ou
paquidermoperiostose é uma sindrome rara
caracterizada por baqueteamento digital, periostose
(neoformagao dssea no peridsteo e edema de tecido periarticular)
especialmente nas diéfises distais dos ossos longos e paquidermia
(espessamento da pele facial e do couro cabeludo)@?.
Associa-se com dor, poliartrite, caracteristicas faciais gros-
seiras, “cutis verticis gyrata”(pregueamento cutdneo da face e
couro cabeludo), seborréia, ptose palpebral discreta, hiperidrose,
acne facial, “pé de elefante”,
O objetivo do trabalho ¢ relatar o caso de um paciente
com OHP e ptose palpebral grave e descrever o tratamento ci-
rargico realizado.

ReLato DE CAso

Paciente LB, 31 anos, sexo maculino, procedente de Belo
Horizonte — MG, encaminhado ao Departamento de Plastica
Ocular do Centro Oftalmoldgico de Minas Gerais com queixa
de dificuldade de abertura de pélpebra esquerda e secregdo em
olho esquerdo.

Relatou apresentar diagndstico de paquidermoperistose
realizado aos 18 anos por reumatologista. Historia prévia de ci-
rurgia de ulcera gastrica e evidéncia de persisténcia de canal
arterial ao ecocardiograma em acompanhamento com
cardiologista que indicou tratamento cirdrgico de tal condi¢éo.

Estudo radioldgico indicou formagao de novo tecido
periostal em extremidades e ossos longos.

Ao exame apresentava cicatriz em pdlpebra superior di-
reita e glabela devido ao procedimento cirtrgico realizado em
outro servico ha 8 meses. Acuidade visual era de 20/25 em am-
bos os olhos com correcdo.

Havia ptose unilateral esquerda severa (figura 1A). A dis-
tancia margem palpebral ao reflexo corneano era de 2mm em
olho direito e 0 mm em olho esquerdo. A medida da fenda
palpebral indicava 9mm em olho direito e 2 mm em olho esquer-
do. A excursdao do levantador da pélpebra superior era de 17
mm em ambos os olhos.

Figura 1A: ptose unilateral severa.

Observava-se também aumento no comprimento vertical
do tarso superior esquerdo e tarsos inferiores, evidenciando uma
hipertrofia e aumento da espessura tarsal (figura 1B) confirma-
da a biomicroscopia, além de reacgao papilar em conjuntiva tarsal
de olho esquerdo.
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Figura 1B: hipertrofia e aumento da espessura tarsal

Os outros exames oftalmoldgicos encontravam-se dentro
da normalidade.

Além das alteragdes oftalmoldgicas apresentadas, o paci-
ente também apresentava: baqueteamento digital, espessamento
importante de pele com sulcos profundos em couro cabeludo e
caracteristicas faciais grosseiras, hipertrofia das extremidades e
“pés de elefante”. Queixava-se de dores articulares e dispnéia
ocasional.

O paciente foi submetido a correcao cirtrgica da ptose do
OE por meio da ressecgdo em pentdgono de toda a porgao late-
ral da pdlpebra superior esquerda e complementada pela
ressec¢do parcial do tarso-conjuntiva e musculo de Muller
(Fasanela-Servat) a esquerda. Nas palpebras inferiores foi rea-
lizada ressec¢@o de um segmento de toda a espessura das pélpe-
bras inferiores (técnica de Bick) associada a confeccdo de um
retalho tarsal (tarsal strip) com sua fixacdo em reborda dssea
orbitdria lateral. Foi realizada bidpsia palpebral que revelou
hiperplasia das glandulas sebaceas.

Prescrito cetorolaco e lubrificantes para melhora da se-
crecao e reagdo papilar.

O péds-operatorio evoluiu com uma fenda palpebral de 6,5
mm e resultado estético satisfatorio para o paciente (figura 2).

Figura 2: um més de pds-operatorio.

DiscussAo

A OHP foi descrita primeiramente por Friedreich em 1868
em 2 irméos e considerada como exemplo de acromegalia®.
Tourine et al. (1935) definiram as caracteristicas desta sindrome
como uma entidade unica, distinta e enfatizaram as semelhan-
cas entre a sindrome e a osteoartropatia pulmonar®.

O inicio da doenca tem distribui¢do bimodal com um pico
no primeiro ano de vida e outro aos 15 anos, coincidindo com o
periodo de crescimento rdpido na puberdade e progride gradu-
almente nos préximos 5 a 20 anos, quando entdo se estabiliza®.
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A OHP ¢ mais comum nos afro-americanos e os homens
sao consideravelmente mais acometidos do que as mulheres.

Foram descritas 3 formas clinicas da OHP: (1) completa
com paquiperistose e paquidermia das exteremidades e couro
cabeludo e baqueteamento digital; (2) incompleta com altera-
cOes Osseas sem cutis verticys gyrata (paquidermia apenas das
extremidades ou face sem comprometimento do couro cabelu-
do); e (3) frusta com um ou mais achados cutaneos, porém mini-
mas ou sem anormalidades Osseas.

A OHP também pode ser dividida em 2 formas:

- Primédria que é a paquidemoperistose também chamada
de Sindrome de Touraine-Solente-Gole e forma secundaria,
sindrome de Pierre- Maire- Bamberger®. A forma secunddria
estd associada a doengas pulmonares cronicas, cardiopatias con-
génitas hereditdrias ciandticas, doencas hepatobiliares e
sindormes paraneopldsicas e a apresentacdo clinica ¢ mais dis-
creta. Tem inicio mais tardio, nao apresentando ocorréncia fami-
liar ou hereditéria e as alteragdes Gsseas sdo mais agudas e do-
lorosas. Os achados radiograficos tém algumas diferencas. Na
OHP primdria a reacdo periostal irregular e mal definida em
contradicao ao depdsito linear evidenciado na OHP secundaria.

O paciente em questdo pode ser classificado como forma
completa da OHP, ja que existe evidéncias na literatura de associ-
acdo entre OHP primadria e persisténcia de canal arterial. Martinez-
Lavin et al. 7, ap6s andlise de seus pacientes, concluiram que a
OHP pode ser associada com paténcia de ducto arterial.

De acordo com trabalhos existentes na literatura, a OHP
tem sido associada com uma variedade de outras desordens como:
patologia gastrointestinal (incluindo carcinoma gastrico, doenga
de Chron, doenca ulcerosa péptica, gastrite cronica e Doenga de
Minetrier); mielofibrose, ginecomastia, neuropatia compressiva,
genitdlia interna hipopldsica, onicopatia psoridtica, anomalias
periodontais e espondilolistese.

As alteracoes oftalmoldgicas associadas sao blefaroptose
leve, leucoma corneano, distrofia corneana da membrana de
Bowman, formagéo de catarata e distrofia macular pré-senil®.

A blefaroptose associada a OHP ocorre devido ao espes-
samento e hipertrofia das placas tarsais que por sua vez se da
devido a hiperplasia das glandulas de Meibomius, aumento das
glandulas sudoriparas e espessamento da derme. Essas alteragdes
resultam em um aumento da espessura e do comprimento das pél-
pebras e a uma ptose de etiologia mecanica que pode ou ndo es-
tar associada a desinsercdo da aponeurose do elevador®®.

O comprometimento oftalmolégico da OHP nao é comum
e 0 nosso paciente apresentava um grau severo de ptose
mecanica. Apos revisdo da literatura oftalmoldgica nacional, foi
constatado que existe a descri¢do apenas de um caso clinico dessa
patologia no Ceara publicado no Arquivos Brasileiros de Oftal-
mologia em maio/junho 2005. Os trabalhos sobre
Paquidermoperiostose sdo mais presentes nas especialidades
Reumatologia e Radiologia.

A corregdo da blefaroptose deve ser feita com resseccdo
tarsal em pentdgono para encurtamento horizontal da palpe-
bra superior e caso necessdrio, reinsercdo da aponeurose do
levantador. Em nosso caso associamos ao conjuntivo-tarso-
Miillerectomia, que reduziu o tamanho vertical do tarso, asso-
ciado a técnica de Bick, que forneceu encurtamento horizon-
tal. Propusemos também, de forma complementar, a resseccdo
da aponeurose do elevador da palpebra, sugerido por Alves et
al.®, porém o paciente ja se encontrava satisfeito com o resul-
tado alcancado.
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A fisiopatologia da OHP ainda é pouco conhecida mas
apenas o fator genético € confirmado. Uma hipétese seria o de-
feito primdrio intrinseco das plaquetas que poderia facilitar a
degranulacdo e liberagdo dos fatores de crescimento ». Outros
fatores etioldgicos propostos incluem influéncias genéticas, anor-
malidades na atividade de fibroblastos ou alteracdes no fluxo
sanguineo periférico.

Diagnéstico diferencial pode ser feito com acromegalia,
doencas que evoluem com alteracdes faciais grosseiras (facies
leoniana da hanseniase, mixedema, sifilis congénita); doencas que
produzem periostites siméticas (linfoma, leishmaniose difusa,
artrite reumatdide, osteomielite cronica, doenca de Paget)®.

O tratamento normalmente ¢ feito com analgésicos e anti-
inflamatdérios ndo hormonais ou corticdides para alivio da
poliartrite associada. Em alguns casos pode-se realizar vagotomia
para melhora da dor articular. Bifosfonato pode ser uma solugio
quando as demais terapéuticas falharam. O uso dos bloqueadores
do sistema nervoso simpdtico e a simpatectomia sdo descritos
para melhora apenas da hiperidrose. A cirurgia plastica é reali-
zada com o objetivo de melhorar a estética da face e couro ca-
beludo. Pode-se fazer excisdo da pele redundante e rugas pro-
fundas através da ritidectomia.
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