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Surgical correction of constrictive bands in Vohwinkel syndrome
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m ABSTRACT

Vohwinkel syndrome, also known as hereditary mutilating keratoderma, is
a rare palmoplantar keratoderma that manifests in childhood and becomes
more evident in adolescence and adulthood. This preferential autosomal
dominant disease affects more women and Caucasians. Its clinical features
are diffuse palmoplantar keratoderma with the appearance of honeycomb-
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Abordagem cirurgica de faixas constritivas em Sindrome de Vohwinkel

INTRODUCAO

A Sindrome de Vohwinkel ou a ceratodermia
hereditaria mutilante, descrita inicialmente por
Vohwinkel, em 1929, é uma rara ceratodermia
palmoplantar que se inicia na infincia e torna-se
mais evidente na adolescéncia e na idade adultal.
Doenca de herancga preferencialmente autossémica
dominante, acomete mais mulheres e caucasianos.
Em meados da década de 1980, somente 30 casos
haviam sido relatados na literatura. No Brasil,
segundo revisao de literatura dos autores, s6 foram
encontrados oito casos. A hiperceratose palmoplantar
difusa, com aparéncia de favo de mel; as faixas
constritivas digitais conhecidas como pseudoainhum,
e as placas ceratésicas em forma de estrela-do-mar
no dorso de maos e pés, podendo acometer cotovelos
e joelhos, sdo os achados clinicos caracteristicos da
Sindrome. Outros sinais esporadicamente presentes
séo: alopecia, perda auditiva, paraplegia espastica,
miopatia, dermatoses ictiosiformes e anormalidades
ungueais?®. O tratamento dessa ceratodermia mostra-se
bastante dificil e, usualmente, é apenas sintomatico.
Ceratoliticos tépicos e retinoides sistémicos tém sido
utilizados para tratar a hiperceratose, porém sem
resultados consistentes. A abordagem da cirurgia
pléastica apresenta-se como alternativa eficaz das
faixas constritivas digitais que, quando ndo abordadas,
podem levar a um estrangulamento progressivo e a
autoamputacao®.

OBJETIVO

Relatar caso de uma paciente com Sindrome de
Vohwinkel e terapéutica cirtrgica realizada.

METODO

Relato de caso realizado em junho de 2011, em
um Servico de Cirurgia Plastica e Microcirurgia
Reconstrutiva da Universidade Federal do Ceara.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 30 anos, com relato
de aparecimento de calosidade nas palmas e
calcanhares desde os dois anos de idade, calosidades
que progrediram e formaram placas espessas,
difusas e pruriginosas. Posteriormente, houve
aparecimento progressivo de constri¢oes envolvendo
os pododactilos, tendo dois digitos autoamputados
aos 11 anos de idade. Pai e irm&o com histéria
semelhante, mas manifestagao fenotipica variavel.
Ao exame dermatolégico, observavam-se lesées em
placa, hiperceratéticas, em favo de mel, nas palmas
e plantas dos pés. As faces dorsais das maos e dos
pés exibiam placas lineares em forma de estrela-
do-mar. Amputacgéo dos quintos pododactilos direito e
esquerdo e bandas constritivas entre as falanges distal

e média do quinto quirodactilo esquerdo (Figuras 1,
2 e 3). Auséncia de onicodistrofia, alopecia ou outras
anormalidades ao exame fisico. Cariétipo sugeriu
mutacio no gene GJB2, que codifica a proteina de

Figura 1. Hiperceratose em favo de mel.

Figura 2. Faixa constritiva em quinto quirodéctilo — pré-operatério.

Figura 3. Placas lineares em forma de estrela-do-mar e
autoamputacio de quinto pododactilo.
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fenda de juncéo, conexina 26. Audiometria: perda
auditiva neurossensorial moderada, bilateral. Os
exames de raios-X das maos e dos pés revelaram
rarefacoes Osseas e osteoporose distal as bandas
constritivas e auséncia das falanges distais dos
quintos pododactilos. A biépsia da regido palmar
revelou hiperceratose, hipergranulose, acantose
moderada e escasso infiltrado celular mononuclear
perivascular superficial. Achados clinicos e exames
foram compativeis com o diagnéstico de Sindrome de
Vohwinkel. Encontra-se em uso de retinoide sistémico
(acitretina 0,4 mg/kg/dia) com medidas contraceptivas,
obtendo melhora relatada da hiperceratose, mas
sem regressdo completa das bandas constritivas.
Foi admitida em junho de 2011 para tratamento
cirtrgico das bandas constritivas em falange distal —— -

do quinto quirodéactilo esquerdo. Apés liberagao Figura 6. Bordas radial e ulnar do quinto quirodactilo esquerdo
longitudinal da faixa constritiva (Figura 4), optou-se com enxertos.

por dois enxertos de pele total (Figura 5), retirados
do braco ipsilateral, posicionados na borda radial e
ulnar do quinto quirodactilo esquerdo (Figura 6),
apresentando resultado pés-operatério satisfatério
(Figuras 7 e 8).

Figura 7. Liberacgao da faixa constritiva em quinto quirodactilo
— pés-operatério 30 dias.

Figura 4. Liberacdo longitudinal da faixa constritiva, bilateralmente.

. , Figura 8. Liberacio da faixa constritiva em quinto quirodéctilo
Figura 5. Enxertos de pele total. — pés-operatoério 30 dias (visdo lateral).
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DISCUSSAQO

O diagnéstico de Sindrome de Vohwinkel
foi estabelecido no caso descrito com base nas
caracteristicas clinicas de hiperceratose palmoplantar
em aspecto de favo-de-mel, placas ceratésicas em
forma de estrela-do-mar no dorso das méaos e dos
pés, e faixas constritivas digitais envolvendo os
quiro e pododactilos, associadas a perda auditiva
neurossensorial, 8 mutac¢io no gene GJB2 e a histéria
familiar positiva't. O tratamento da Sindrome de
Vohwinkel visa a paliagdo da ceratodermia e prevengao
da autoamputacao dos digitos. A liberacao cirdirgica
das faixas de constricdo pode ser utilizada para
prevenir a autoamputagéo, que constitui a complicacio
mais incapacitante dessa doencga?. Pisoh et al., em
1995, relataram a zetaplastia como alternativa para
tratamento das faixas constritivas®. A literatura mostra
recorréncia da banda com um ano de seguimento
em casos operados com zetaplastia®®. Bassetto et al.,
em 2010, propuseram o tratamento cirdrgico de um
caso com retalho do dorso do quarto para o quinto
quirodéactilo (cross-finger flap)s. No caso descrito,
foram realizados dois enxertos de pele total, cuja
area doadora foi o bracgo da paciente, procedimento
que se mostrou bastante eficaz.

CONCLUSAO
Apesar de resultados recentes, a abordagem

cirdrgica na Sindrome de Vohwinkel se mostrou de
simples execucao, com reprodutividade, e evitou a

*Autor correspondente: Iana Silva Dias

autoamputacao da falange distal do quinto quirodéctilo,
com resultado estético satisfatério.
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