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Apresentagio de caso:

Doenca fibromatosa da mao (doenca de Dupuytren)

INTRODUCAO

Fibromatose, termo cunhado por Stout™, em 1954, é
definido pela Organizagcdo Mundial da Saide como “um
tumor fibroblastico diferenciado com um comportamento
biolégico intermediario entre os tumores fibroblasticos
benignos e o fibrossarcoma, tendo a capacidade de re-
correr localmente, mas ndo causa metastase”.

Por volta de 1832, o Bardo Guillaume de Dupuytren
descreveu as alteragdes clinicas e anatdmicas da fibro-
matose palmar, bem como o tratamento apropriado para
sua época. Ele nédo foi o primeiro a descrever esta condi-
¢do, mas seu nome ficou associado a esta patologia em
decorréncia da publicagdo de seus estudos e de seu
status como um dos mais proeminentes cirurgibes da
Europa®.

A doenca fibromatosa é uma patologia sistémica,
sendo a doenga de Dupuytren sua manifestagdo mais
freqliente. Porém, outros sitios que ndo a palma das
maos podem ser envolvidos, tais como a planta dos pés
(doenca de Ledderhose), o dorso das articulagdes in-
terfalangeanas proximais (podem mostrar uma fibrose
subcutanea) e o pénis (doenca de Peyronie). Outra apre-
sentacgao atipica é o corddo digital isolado, sem nunca
apresentar a formacdo de nddulos no dedo comprome-
tido®.

Em pacientes com doenca de Dupuytren, lesBes se-
melhantes na fascia plantar medial (doenca de Ledder-
hose) ocorre em 5% a 10% dos casos e na fascia pro-
funda do pénis (doenga de Peyronie) em 1% a 3%“. O
diagndstico diferencial da doenca inclui hiperceratose,
formacao de calosidade (causada pelo uso excessiva em
trabalhadores), massas como tumores de células gigan-
tes e cistos de inclusdo, e ruptura de polias tendineas
em pacientes com artrite reumat6ide®.

A fibromatose tem sido dividida em duas grandes
categorias: superficial e profunda. A fibromatose superfi-
cial, por sua vez, é subdividida em formas palmar, plan-
tar e peniana (doengas de Dupuytren, Ledderhose e
Peyronie), respectivamente. Enquanto que a fibromatose
profunda é dividida em formas extra-abdominal, abdomi-
nal e intra-abdominal®.
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EPIDEMIOLOGIA E ETIOLOGIA

A etiologia das doencas de Dupuytren permanece
incerta. Provavelmente o maior fator de risco isolado para
o desenvolvimento da doenca de Dupuytren é uma his-
toria familiar positiva®, principalmente quando um dos
pais é afetado. Além disso, parece que o risco de um
individuo desenvolver a doenga de Dupuytren aumenta
na presenca de diabetes, epilepsia, hiperlipidemia, com
0 uso abusivo de alcool e na doenca hepatica alcodlica.
Fumo e doenca pulmonar crénica sdo fatores de risco
adicionais e um aumento na prevaléncia tem sido des-
crito em pacientes com TB e infecgéo pelo HIV®. Alguns
estudos mostraram associagcdo com drogas anticonvul-
sivantes e trauma, além de uma forma familiar autossé-
mica dominante®? (Tabela 1).

Afeta mais homens que mulheres, com estudos mos-
trando variacGes entre 5-10:1 e principalmente descen-
dentes do noroeste europeu, sendo rara em asiaticos e
praticamente inexistente em negros®.

Tabela 1 - Fatores associados a doenca de Dupuytren

Histéria familiar (principalmente um dos pais acometidos)
Sexo masculino

Idade avancada (>50 anos)
Raga branca

Fumo

Alcool

Doenca hepatica

Diabetes mellitus
Anticonvulsivantes
Epilepsia
Hipercolesterolemia
Trabalho manual

Trauma da mao
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ANATOMIA

A porcao palmar da méo contém varios nervos, ten-
dbes, musculos, ligamentos e 0ssos — uma combinagéo
gue permite uma ampla gama de movimentos em diver-
sas diregdes. A fascia ou aponeurose palmar € uma la-
mina triangular fina de tecido conectivo fibroso, localiza-
se exatamente sob o tecido celular subcuténeo da re-
gido palmar, revestindo os tendbes palmares, manten-
do-os em seus locais adequados e auxiliando na limita-
¢ado da extensdo dos dedos. A fascia se separa em ban-
das delgadas de tecido, continuando nos dedos onde
circundam ossos e articulagdes, formando as a fascia
digital superficial e profunda. A doenca de Dupuytren
ocorre quando hd um espessamento desta fascia palmar,
causando uma flexao sustentada dos dedos.

FISIOPATOLOGIA

A doenca fibromatosa € uma desordem fibroprolife-
rativa caracterizada pela degeneracdo de fibras elasti-
cas, espessamento e hialinizac8o do feixe de fibras de
colageno, com formagéo de nodulos e corddes fibrosos
com contracdo da fascia acometida®. Ocorre o desen-
volvimento de mdultiplos nédulos de vérios tamanhos e
corddes fibrosos que podem produzir dor severa e défi-
cit funcional significativo, interferindo com as atividades
diarias (Figura 1). Histologicamente se nota um aumen-
to caracteristico na celularidade dos tecidos afetados;
esta proliferacdo se baseia em um aumento da taxa
mitdtica das células que compdem basicamente a doen-
ca fibromatosa: o fibroblasto e seu subtipo, o miofibro-
blasto.

Os nodulos microscopicos contém uma colegédo
randémica densa de miofibroblastos ativos, enquanto que
os cordbes contém uma estrutura colagena mais organi-
zada. O miofibroblasto produz uma matriz extracelular
contendo fibronectina, laminina, colageno tipo IV e te-
nascina. A doenga de Dupuytren tem algumas semelhan-
¢as com a cicatrizagdo de feridas, com fatores de cresci-
mento especificos elevados na doencga de Dupuytren si-
milares aqueles presentes na cicatrizagao®.

Os fibroblastos respondem a estimulos quimicos e
mecanicos — a tenséo na fascia pode causar remodela-
mento da mesma, produzindo alongamento tecidual®?,
enguanto gue a agdo de alguns fatores de crescimento
parece estar relacionada com a proliferacé@o celular que
ocorre no tecido doente. Esta proliferacdo de fibroblas-
tos e miofibroblastos provoca uma expansao celular que
causa estrangulacéo da arquitetura vascular produzindo
isquemia distal localizada. Por sua vez, a isquemia esti-
mula a produgao de fibroblastos que, por sua vez, causa
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Figura 1 - Localizagbes (gnat(”)micas dos nédulos e corddes fibrosos
na doencga de Dupuytren .

mais isquemia. Radicais livres de oxigénio que ocorrem
em tecidos hipdxicos séo aceitos largamente como fator
propagador®9,

Fatores ndo genéticos, como trauma (antecedente de
fratura de punho ou méo), cirurgia prévia (sindrome do
tlnel do carpo ou liberac&o de dedo em gatilho) e condi-
¢des sistémicas (diabetes, consumo de alcool), parecem
ter um papel, ainda, indefinido na patogénese®?.

A doenca de Dupuytren pode ser classificada em
quatro etapas ou fases de evolucéo: 1) fase precoce,
caracterizada por um nédulo indolor, com espessamen-
to e nodularidade da aponeurose palmar, com vasculari-
zagao acentuada no ndédulo e predominancia de colage-
no tipo Ill; 2) fase ativa ou proliferativa, momento em
que se inicia a contracéo, apresentando, a palpacéo, uma
corda proximal ao nédulo, com presenca de colageno
tipos Ill e 1V; 3) fase avangada ou de involucao, quan-
do ocorre desaparecimento dos nédulos e presenca da
contratura articular, com formac&o de corddes fibrosos,
similares ao tenddo, com predominancia de colageno tipo
I; e 4) fase residual, quando existem apenas bandas
fibrosas retraidas (Figura 2)©.

DIAGNOSTICO

A doenca de Dupuytren é progressiva, caracterizada
por fibrose, seguida por espessamento da aponeurose
palmar e de seu prolongamento digital, causando uma
contratura em flexao, incapacitante e irreversivel, da méo
e dos dedos (Figura 3).
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Figura 2 - Evolugdo da doenca de Dupuytren.

O sinal mais precoce da doenga de Dupuytren € o
nodulo que aparece entre a dobra palmar distal sobre a
cabec¢a do metacarpo; entretanto ndo é incomum que
pacientes o apresentem tardiamente na doenca. Apés
o desenvolvimento dos nédulos, altera¢des cutaneas
sdo observadas. Isso inclui espessamento cuténeo, fi-
brose da gordura subcutanea e pequenas depressdes
da pele. A formacéo de cordBes ocorre com a regres-
sao dos nddulos, entretanto ambos podem apresentar-
se simultaneamente. Corddes pretendinosos se formam
na palma e, com a maturacéo contraem, causando con-
traturas em flexdo das articulagcBes metacarpofalange-
anas. Os corddes podem permanecer na palma ou pro-
gredir para os dedos. Quando presentes, os corddes
digitais aparecem proximalmente e causam contratu-
ras em flexdo da interfalangeanas proximais. O anelar
€ 0 dedo mais comumente afetado seguido, em ordem
de freqliéncia, pelo minimo, polegar, médio e indica-
dor®,

O diagnoéstico diferencial da doencga inclui hiperce-
ratose, formagéo de calo (causada pelo uso excessiva
em trabalhadores), massas como tumores de células gi-
gantes e cistos de inclusdo e ruptura de polias tendineas
em pacientes com AR.

O termo Diatese de Dupuytren se refere ao pacien-
te com doenca severa. Estes pacientes tendem a ser
mais jovens, ter envolvimento bilateral, ter locais distais
envolvidos e uma doenga de progressao mais rapida.
Outra apresentacdo atipica é o cordao digital isolado.
Estes pacientes podem nunca ter a formagéo de nédu-
los no dedo com o corddo, mas eles nem sempre tém
outros sinais da doenc¢a de Dupuytren na mao rema-
nescente®.
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Figura 3 - Teste da mesa.

TRATAMENTO

Ja que uma resolucdo espontanea da fibromatose
nao ocorra, a excisao cirdrgica das fascias acometidas
€, atualmente, a principal forma de manejo, ja que néo
ha um conhecimento de forma clara da etiologia destas
patologias impedindo uma abordagem mais racional.

Nem todos os pacientes devem ser submetidos a ci-
rurgia, j que estd abordagem néo é livre de complica-
¢des e que, inclusive, em alguns pacientes o trauma ci-
rargico resulta em limitacdo severa da funco da mao®?.

O principal objetivo da cirurgia € melhorar ao maxi-
mo a fungdo da méo, em vez de tentar obter a cura total
da doenca. Sendo assim, a fiboromatose devera ser trata-
da cirurgicamente se o paciente encontrar-se sintomati-
co (com perda da fungéo)®. Uma contratura progressiva
da méo deve ser levada em consideracdo como indica-
dor para a cirurgia, sendo bem demonstrada quando a
mé&o ndo pode ser mais estendida sob uma superficie
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plana (Teste da mesa - table top test) (Figura 3). Peque-
nos noédulos dificilmente alteram a funcdo da méo, po-
rém se pode optar pela excisdo cirlrgica quando estes
séo dolorosos.

Pode-se optar como modalidades iniciais de tratamen-

to, na tentativa de ao menos postergar a necessidade de
intervengao cirdrgica, com a radioterapia local ou a infil-
tracao local injecdo com corticoide (triancinolona).
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