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Abstract

We report a case of pachydermodactyly (PDD).
PDD is a benign, asymptomatic soft tissue swelling
affecting the skin of the lateral aspects of the proximal
interphalangeal joints of the fingers, mostly in young
adolescent males. It has often been interpreted
as a consequence of tic-like behavior as part of
an obsessive-compulsive disorder. Although the
diagnosis is essentially clinical, skin biopsy shows
compact orthokeratotic hyperkeratosis, increased
numbers of collagen fibers and fibroblasts, and no
inflammatory changes. A rapid clinical recognition of
PDD should avoid many unproductive and expensive
diagnostic tests.

Keywords: paquidermodactilia, ibromatosis digital,
movimientos estereotipados, pachydermodactyly,
digital fibromatosus, stereotyped movements

La paquidermodactilia (PDD) es una forma rara y
benigna de fibromatosis digital. Se caracteriza por
un engrosamiento asintomatico difuso de los tejidos
blandos en las caras laterales de las articulaciones
interfalangicas proximales (IFP) de las manos [1,2].

Case Synopsis: Mujer de 16 afos de edad sin
antecedentes personales o familiares de interés.
Consultd en el servicio de dermatologia por
presentar lesiones de 7 anos de evolucién en la cara
lateral del extremo proximal de los dedos de ambas
manos. La paciente no presentaba lesiones en otra
localizacién u otra sintomatologia asociada. A la

exploracién fisica destacaba engrosamiento difuso
y muy marcado localizado en las articulaciones
interfalangicas proximales de los dedos 3,4y 5 de
la mano izquierda y 1y 2 de la derecha (Imagen 1a
y 1¢). No se objetivaba limitacién de la movilidad o
signos inflamatorios. La capilaroscopia no mostré
hayazgos patolégicos significativos. Se realizd
una radiografia de ambas manos, en las que no
se observo alteraciones 6seas o articulares, y una
analitica general con studio de autoinmunidad
(ANA y ENA), VSG y PCR que fue normal. En la
biopsia cutanea destacaba intensa hiperqueratosis
ortoqueratésica e hipergranulosis junto con intensa
fibrosis colagena de dermis reticular con extension
a hipodermis sin acompanarse de aumento de
proliferacion miofibroblastica o inflamatoria, todo
esto fue compatible con fibromatosis digital benigna
o PDD (Imagen 2). Ante estos hallazgos volvimos
a preguntar a la paciente si lo relacionaba con la
realizacién de practicas deportivas o movimientos
repetitivos de las manos, y esta informé que mientras
estudiaba se frotaba las manos continuamente
(Imagen 1b). El diagnéstico fue de PDD asociada a
movimientos repetitivos.

La PDD es una fibromatosis digital benigna que
produce un engrosamiento difuso de los tejidos que
rodean el dorsoy los laterales de las articulaciones IFP
de las manos. Afecta principalmente a adolescentes
y varones. En la bibliografia no hay muchos
casos de PDD descritos, posiblemente al haberse
infradiagnosticado dado que son asintomaticos y no
producen alteraciones de la funcionalidad articular
[2,3,4].
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Figure 1. A) Diffuse thickening located in the proximal
interphalangeal joints of the fingers 3, 4 and 5 of the left hand
and 1 and 2 of the right. B) Image of movements performed by the
patient. C) Detailed image of thickening.

El predominio en hombres se ha relacionado con la
posible etiopatogenia de esta entidad, no conocida
con certeza, pero si relacionada con pequefios
traumatismos exdgenos. La PDD se ha asociado
a multiples trabajos y actividades como deportes
de lucha o escalada, trabajadores en fabricas de
procesado de alimentos, pacientes con TOC o con
movimientos repetitivos como es el de nuestro caso
[2,3,5].

El diagnostico es clinico, simpre habiendo
descartado enfermedad reumatolégica asociada
(radiografias y studio analiticos de autoinmunidad)
[7], el engrosamiento difuso de los tejidos blandos
localizados préximos a las articulaciones IFP de
practicamente todos los dedos de ambas manos es
caracteristico. No suele haber cambios epidérmicos
salvo leve eritema o liquenificacién. Estas lesiones
son asintomaticas y no van a limitar la funcionalidad

Figure 2. The epidermis shows orthokeratotic hyperkeratosis with
marked hypergranulosis. There is also intense collagen fibrosis in
the reticular dermis. H&E, 4%.

articular. El estudio radiolégico simple es normal y las
resonancias magnéticas muestran un aumento de
los tejidos blandos alrededor de las articulaciones.
Por ultimo, destacar la importancia de realizar
una correcta anamnesis ya que, como hemos
sefalado, esta entidad suele estar relacionada a
microtraumatismos repetitivos y el tratamiento pasa
por reducirlos en la medida de lo possible [1,4,6,71.

El estudio anatomopatolégico se caracteriza por
presentar hiperplasia epidérmica con hiperqueratosis
y acantosis, asi como engrosamiento de la dermis
secundario a la proliferacién fibroblastica leve y al
incremento de fasciculos de coldgeno en la dermis
reticular, sin infiltrado inflamatorio acompanante.
Pueden hallarse también depdsitos de mucina[1,2,4].

El diagndstico diferencial debe realizarse con
entidades como los knuckle pads (con morfologia
mas circunscrita se localizan en dorso de dedos),
la fibromatosis hialina juvenil (cursa con multiples
nédulos subcutaneos pero también con lesiones
Oseas, ulceraciones, hipertrofia gingival o
lesiones tumorales en cuello o nariz). También
debe considerarse en el diagnéstico diferencial
enfermedades que cursan con poliartritis de
IFP, como la artritis crénica juvenil, la artritis
psoridsica o la artritis reumatoide, estas ultimas
la clinica inflamatoria contribuye al diagnéstico.
Asimismo, deben considerarse también otras
entidades, tales como, tofos articulares, depdsitos
xantomatosos, macrodactilias paraneoplasicas y la
paquidermoperiostosis [1,2,4,8].
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En general el tratamiento se basa en detectar el
microtraumatismo que lo estd ocasionando para
retirarlo en la medida de lo posible, con esto suele
ser suficiente. En pacientes con TOC la evaluacién por
psiquiatrasopsicélogosseraesencialeneltratamiento
de estas lesiones para evitar la compulsién que
ocasiona el microtraumatismo [1,6,7]. En los casos
en los que estas lesiones provoquen un impacto
destacable en la calidad de vida se podrian emplear
infiltraciones locales con corticoides o tratamiento
quirdrgico mediante reseccién del tejido fibroso
[1,2,4].

Conclusion

Thisentityisusually underdiagnosed andisfrequently
associated with repetitive movements so the family
doctor plays afundamental role in the early diagnosis
of this condition by taking an appropriate history.
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