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RESUMEN

La paquidermodactilia es una fibromatosis de los tejidos blandos
de las articulaciones interfalingicas proximales, caracterizada por
ser asintomatica y simétrica, se presenta con mayor frecuencia en
hombres jévenes. Su etiologia es incierta, pero existen factores que
predisponen su aparicién. Es una patologia benigna cuyo diag-
néstico es clinico, por lo que su reconocimiento oportuno, evita
el uso de exdmenes complementarios innecesarios y costosos, su
diagnostico diferencial se enfoca principalmente en enfermedades
reumdticas. Presentamos el caso de un paciente masculino de 31
afios con edema fusiforme bilateral de las articulaciones interfa-
lingicas proximales de 16 afios de evolucién.

ABSTRACT

Pachydermodactyly is a fbromatosis which affects the soft tis-
sues of the proximal interphalangeal joints, characterized by
being asymptomatic and symmetrical, it occurs more frequently
in young men. Its etiology is uncertain, but there are factors that
predispose its appearance. It is a benign pathology whose diag-
nosis is clinical, so its timely recognition avoids the use of unneces-
sary complementary tests, its differential diagnosis focuses mainly
on rheumatic diseases. We present the case of a 31-year-old male
patient with bilateral fusiform swelling of the proximal interpha-
langeal joints of 16 years of evolution.
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INTRODUCCION

La paquidermodactilia proviene del griego pachy (grueso),
dermo (piel) y dactylos (dedos), fue descrita por primera
vez en 1973 por Bazex y posteriormente nombrada en
1975 por Verbov,! es una forma benigna y rara de fibroma-
tosis digital, que se caracteriza por una tumefaccion fusi-
forme, asintomatica y progresiva de los tejidos de las arti-
culaciones interfalangicas proximales (IFP) de los dedos
segundo y cuarto y con menor frecuencia del quinto?® No
presenta deterioro funcional de la articulacion ni afec-
tacion del hueso. Se observa una mayor prevalencia en
hombres jovenes que en mujeres, con una proporcion 4:1,
y una edad promedio de aparicion a los 16 afios. Su etio-
logia aun es desconocida, pero se ha descrito que ciertos
factores pueden contribuir en su aparicion como repe-
tidos traumatismos mecanicos y desordenes hormonales,
ademas se ha asociado con trastornos obsesivos compul-
sivos (factor psicoldgico) y actividades ocupacionales?

Su diagndstico es principalmente clinico, pero se pueden
realizar estudios complementarios como una radiografia
simple que nos permite descartar afectacion articular y
6sea; o una biopsia de piel donde se observa una hiperque-
ratosis epidérmica, también se puede observar acantosis y
una dermis engrosada con aumento de fibras de colageno
y fibroblastos. En cuanto a los resultados de laboratorio,
incluyendo perfil autoinmune, suelen ser normales? El diag-
nostico diferencial se debe realizar con patologias como la
artritis idiopatica juvenil, artritis reumatoide, artritis psoria-
sica, paquidermoperiostosis, nodulos de Garrod, fibroma-
tosis hialina juvenil, tofos articulares entre otras entidades?
No existe tratamiento especifico para la PDD, pero existen
opciones con fines estéticos como las infiltraciones locales
con corticoides y la reseccion quirargica del tejido fibroso?

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un paciente masculino, de 31 afios de edad, sin
antecedentes patologicos personales de interés, que acude
a la consulta externa de reumatologia por presentar desde
los 15 anos de edad, edema fusiforme en articulaciones
interfalangicas proximales de ambas manos, sin presentar
dolor, rigidez matinal, erupciones cutidneas u otros sin-
tomas articulares. No habia antecedentes familiares de
presentaciones similares o condiciones asociadas. Al inte-
rrogatorio dirigido niega xerostomia, xerofltamia, epis-
taxis, ulceras orales, Ulceras nasales, artritis, orina espu-
mosa, fotosensibildad, fendmeno de raynaud o algin otro
dato de alarma. Al examen fisico se evidencia un aumento
del tamafio de los tejidos blandos en las caras laterales
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de las articulaciones interfalangicas proximales de ambas
manos, con notable engrosamiento e hipopigmentacion
alrededor de los dedos afectados, sin deformidad arti-
cular y con rango de movimientos conservados (figura 1).
El resto de o6rganos y sistemas no se evidencié anomalia
alguna. Los estudios de laboratorio (tabla 1), reportan un
hemograma completo y marcadores inflamatorios dentro
de parametros normales, asi como el factor reumatoide y
anticuerpo antipéptido ciclico citrulinado negativos. Los
anticuerpos antinucleares por inmunofluorescencia resul-
taron positivos con un patréon moteado fino AC4 y el resto
de especificidades negativas.

Figura 1. Edema fusiforme de articulaciones interfaldngicas
proximales.

Tabla 1. Estudios de laboratorio

Estudios de laboratorio

Leucocitos 6600 mm? (4400-11300)
Neutroéfilos 2515 mm? (2000-8000)
Linfocitos 2792 mm?3 (1000-4400)

Hemoglobina 15.6 g/dI (14-18)
90.8 fl (76-95)

Concentracién Hb corpuscular medio 312 g/dI (30-35)

Volumen corpuscular medio

Quimica Sanguinea

Glucosa Basal

Acido Urico

90 mg/dI (70-110)
5.20 mg/dl (3.40-7.0)

Inmunoquimica

PCR 2.6 mg/L (0-5)
Factor reumatoideo 4.8 Ul/ml (0.0-14.0)
Vitamina D 16.60 ng/ml (Deficiencia

de vitamina D)

Estudios inmunolégicos

Anticuerpos Antinucleares 1.4 U/mL (1.2-150)

Anti Peptido Citrulinado 1.40 U/mL (0-20)
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Figura 2. Radiografias AP y Oblicuas de manos, se observa ede-
ma fusiforme de articulaciones interfaldangicas proximales.

Figura 3.

En la radiografia de ambas manos, se objetivo un aumento
del espesor de partes blandas en articulaciones inter-
falangicas proximales de los dedos afectados, sin apre-
ciarse alteraciones oOseas adyacentes (figura 2). Se rea-
liz6 una biopsia de piel tomada de la lesién engrosada en
la segunda articulacion Interfalangica préxima derecha:
donde se observa una epidermis hiperqueratosica que
recubre la dermis colagena y la dermis mostro fibras de
colageno cortas y gruesas dispuestas al azar, la sinovial
no mostrd alteracion (figura 3).

En base a la clinica clasica y los resultados de pruebas
complementarias, se instaura el diagndstico de paquider-
modactilia bilateral, que no ameritd ningin tratamiento
ya que el paciente no present6 ningin sintoma de disfun-
cion o dolor articular.

DISCUSION

La paquidermodactilia es una forma benigna y rara de
fibromatosis digital dérmica, se han descrito pocos casos
al respecto ya que es una enfermedad infradiagnosti-
cada por su evolucion asintomatica y la ausencia de alte-
raciones en la funcionalidad articular. Se presenta como
una inflamacién periarticular de los tejidos blandos que
rodea a las articulaciones interfalangicas proximales de
las manos; afecta predominantemente a varones jovenes
sanos que, en ocasiones, se confunde con otras enferme-
dades reumatologicas como la artritis? Afortunadamente,
nuestro paciente no habia recibié diagnodsticos erroneos
hasta la fecha, por lo que la evolucion natural de esta
patologia permitidé dar a conocer el curso benigno de la
enfermedad en funcion de los sintomas clinicos caracte-
risticos que se observan principalmente en el lado radial o
cubital de las articulaciones interfalangicas proximales; el
sello distintivo de esta enfermedad es la ausencia de dolor,
rigidez matutina u otros signos de inflamacion, ademas
de examenes de laboratorio con marcadores inflamatorios
e inmunologicos negativos, asi como la falta de compro-
miso Oseo o intraarticular reveladas en las imagenes$

La etiologia es incierta, sin embargo, varios estudios han
postulado la posible implicacion de microtraumatismos
repetitivos, como chasquidos de los dedos y frotamiento
de las manos; en el presente caso, no se encontr6 relacion
con en este tipo de habitos o factores fisicos asociados
a microtraumatismos, también se describen posibles fac-
tores genéticos, hormonales o psicolégicos implicados en
la patogenia que deberian ser considerados, tales con el
trastorno obsesivo compulsivo?!

El diagnostico se basa en la clinica caracteristica,
habiendo descartado enfermedad reumatologica asociada
mediante estudios de imagen y analiticos de autoinmu-
nidad. Los estudios radioldgicos simples son normales
y las resonancias magnéticas reportan aumento de los
tejidos blandos alrededor de las articulaciones; se pudo
observar en la radiografia del presente caso, aumento del
espesor de partes blandas en las articulaciones interfalan-
gicas proximales de los dedos afectados, sin apreciarse
alteraciones 6seas adyacentes. Es fundamental la identifi-
cacion de microtraumatismos repetitivos en la anamnesis
para reducirlos en la medida de lo posible’

La biopsia de piel no es necesaria para el diagndstico, no
obstante, los hallazgos histoldgicos comiinmente reportan
un aumento del colageno dérmico con diversos grados
de hiperqueratosis epidérmica, acantosis, depositos de
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mucina, proliferacion de fibroblastos sin infiltrado infla-
matorio acompafante*’

El diagnostico diferencial se plantea con otras fibromatosis,
como la fibromatosis digital infantil o los knuckle pads
que cursan con morfologia mas circunscrita en el dorso de
los dedos; la fibromatosis hialina juvenil en la que predo-
minan nodulos subcutaneos y lesiones dseas, ulceraciones,
hipertrofia gingival, asi como lesiones tumorales en cuello
y nariz® También se deben considerar enfermedades con
poliartritis de interfalangicas proximales como la artritis
crénica juvenil, psoriasica y reumatoide, asi como tofos
articulares, depositos xantomatosos, macrodactilias para-
neoplésicas y la paquidermoperiostosis’

El tratamiento de la paquidermodactilia se basa en la reha-
bilitacion que permite reducir la progresion y los cam-
bios patoldgicos, algunos estudios reportan efectos bene-
ficiosos de inyecciones subcutaneas de glucocorticoides.
Debido al importante papel del trauma mecanico, se reco-
mienda detener cualquier irritacion mecénica compulsiva
de la piel. El apoyo psicologico y, en algunos casos, las
terapias psiquiatricas son necesarias? En algunos casos y
unicamente para fines estéticos se plantea el tratamiento
quirdrgico mediante reseccion del tejido fibroso, en el
resto de casos Unicamente es necesario la vigilancia-!?
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