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Resumo Os autores apresentam um caso bem-sucedido no tratamento conservador da
camptodactilia de tipo Ill em paciente com sindrome de Beals-Hecht. A camptodactilia
é uma deformidade em flexdo da articulacdo interfalangeana proximal (IFP), no sentido
anteroposterior, indolor, e bilateral em 2/3 dos casos. A de tipo Il é a forma mais grave e
incapacitante, pois geralmente acomete varios dedos e esta associada a sindromes e
outras malformagées. O caso apresentado teve a correcdo alcangada com o uso
sistematico de oOrteses estdticas iniciado aos 7 meses de idade e concluido apés 23

Palavras-chave

= articulacdes dos
dedos

= deformidades
congénitas da mao

= Orteses

I meses e meio de intervencao.
= reabilitacao

Abstract The authors present a successful case in the conservative treatment of type-lll campto-
Keywords dactyly in a patient with Beals-Hecht syndrome. Camptodactyly is a flexion deformity of the
- arganial band proximal interphalangeal (PIP) joint, in the anteroposterior direction, painless and bilateral

deformities in 2/3 of the cases. Type-lllis the most severe and disabling form, as it usually affects several
- Fnger ol fingers and is associated with syndromes and other malformations. The case herein
~ orthoses reported had the correction achieved with the systematic use of static orthoses started

i at 7 months of age and completed after 23 and a half months of the intervention.
= rehabilitation
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Introducao

A camptodactilia é uma deformidade em flexdo da articula-
¢do interfalangeana proximal (IFP), de origem congénita e
ndo traumatica. E uma condicio rara, com prevaléncia em
torno de 1%, sendo o quinto dedo o mais afetado." E classi-
ficada em tipos I, Il e III. Tipo I: camptodactilia infantil, que
acomete geralmente o dedo minimo de forma isolada. Tipo II:
camptodactilia da adolescéncia, de rapida evolu¢do com o
estirdo do crescimento. Tipo IIl: presente ao nascimento,
acomete varios dedos, e esta associada a outras sindromes. A
camptodactilia acomete estruturas que cruzam a articulagdo,
e elas estdo implicadas como uma das possiveis causas.
Podem ser encontradas alteragdes na pele, aponeurose,
tenddes, misculo lumbrical, misculo flexor superficial dos
dedos, e ligamentos.! O tratamento inicial é o conservador,
com o uso de Orteses e alongamentos passivos, ou o cirar-
gico.? Em casos em que a flexdo da articulagio IFP é > a 60°, a
indicacdo é cirtirgica.>

A sindrome de Beals-Hecht é uma sindrome rara, diag-
nosticada em menos de 1 a cada 10 mil pacientes no
mundo.>® O quadro clinico consiste em contraturas congé-
nitas de miltiplas articulagdes,” membros longos e delgados,
aracnodactilia contratural congénita, cifoescoliose, e anoma-
lias dos pavilhdes auriculares. As contraturas podem reduzir

de gravidade, mas a camptodactilia presente nos dedos
persiste.’

Relato de Caso

Paciente masculino, de 6 meses de idade, branco, atendido no
Ambulatério de Cirurgia da Mdo de nossa instituicdo pela
primeira vez em outubro de 2013. Observou-se a presenca de
alguns sinais clinicos, a saber: flexdo das articula¢des IFPs
dos dedos médio, anelar e minimo, flexdo de punhos, e
hiperextensdo das articulagdes metacarpofalangeanas
(MCFs) bilateralmente, altera¢des em pavilhdo auricular, e
pectus excavatum. Todas as contraturas presentes eram
rigidas. O paciente foi diagnosticado com camptodactilia
de tipo III, e optou-se pelo tratamento conservador com
ortetizacdo em novembro de 2013. Nao foi feita a goniome-
tria inicial do paciente devido a dificuldade de execucdo, mas
fez-se o registro fotografico (~Fig. 1A-E). As contraturas em
flexdo das articulagdes IFPs apresentavam mais de 90°. O uso
de orteses estaticas inicialmente foi feito de forma ininter-
rupta,® e os retornos se deram a cada trés meses, para
acompanhamento e ajustes ou trocas de oOrteses.

O processo de ortetizagdo teve seu inicio aos sete meses de
idade. O objetivo inicial foi chegar a posicdo em neutro da
flexdo da articulagdo IFP, da flexdo do punho, e da

Fig. 1 Caracteristicas fenotipicas do paciente com Sindrome de Beals Heacht. Paciente com 2 meses (A), deformidades no punho, nas
articulagdes metacarpofalangeanas e inferfalangeanas (B), anomalias no pavilhdo auricular (C), pectus excavatum (D), e 6rtese de posiciona-

mento com apoio dorsal (E).
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Fig. 2 Demonstracdo da evolugdo do tratamento conservador do paciente com camptodactilia. Inicio da correcdo (A), 6rteses de
posicionamento com manutencao do apoio dorsal (B), rteses de uso noturno com polegares livres e placa de acetato-vinilo de etileno (EVA) na
regiao dorsal de dedos (C), 6rteses de uso noturno em vista lateral (D), e extensdo completa de dedos (E).

hiperextensdo da articulagdo MCF, alcan¢ada em fevereiro de
2015 (~Fig. 2 A-E).

Apbs alcangar a posi¢do em neutro, a 6rtese foi modificada,
iniciando com uma leve flexdo da articulacdo MCF e dispositivo
de apoio dorsal seguindo a angulagdo da ortese, para exercer
pressdo nos dedos contra a 6rtese, mantendo assim a posicao,
além de auxiliar a flexdo da articulacdo MCF. A partir de julho
de 2015, ja com 26 meses, as Orteses passaram a ser confec-
cionadas com os polegares livres, as articulagdes MCF fletidas,
e o punho em extensdo (~Fig. 2, A-D).

181

O uso das orteses passou a ser feito apenas no periodo
noturno, em torno de 8 horas, a partir junho de 2016. Foi
alcangada a corre¢do da camptodactilia (~Fig. 2, E e ~Fig. 3
A-C).

Discussao

Neste caso de camptodactilia de tipo III rigida em crianga
com sindrome de Beals Heacht, a intervengio precoce® com

orteses estaticas proporcionou desfecho satisfatério, com a

Ya.

Fig. 3 Morfologia do membro superior apés o tratamento conservador por 23 meses e meio. Posi¢do supina com dedos em extensdo (A), vista

lateral (B), e dedos fletidos (C).
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regressdo da deformidade e a obtencdo do uso funcional das
mdos. O uso de 6rteses deve ser a primeira escolha para o
inicio do tratamento, inclusive nos casos sindrémicos.’

Amultiplicidade de estruturas envolvidas na camptodactilia
que sdo responsaveis pelo desequilibrio articular podem che-
gar a um equilibrio com a remodelagem tecidual por meio de
orteses.’

A utilizacdo de orteses para a remodelacdo do tecido
musculoesquelético é uma opg¢do de baixa complexidade;
porém, é necessario um periodo de uso relativamente longo
para que a remodelacdo ocorra.'®

0 uso do dispositivo de apoio dorsal otimizou o alonga-
mento das estruturas responsaveis pela contratura em flexdo
na articulagdo IFP.

0 acompanhamento clinico do paciente em questdo sera
mantido até o final do crescimento esquelético, para evitar
possivel recidiva de contratura de partes moles.*#

O envolvimento da familia e sua colaboragdo foi um
diferencial neste tratamento conservador. A intervencdo é
relativamente longa e exaustiva, mas é necessaria.'°
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