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Resumo: A sindrome CACP é uma doenca autossdmica recessiva que ocorre devido a mutagdes no gene
codificador da glicoproteina Lubricina, sendo caracterizada clinicamente por camptodactilia,
artropatia de cardter ndo inflamatério, coxa vara e pericardite. D.A.P, escolar, 10 anos, sexo
masculino, em tratamento de Epilepsia com crises de auséncia, hipotrofia muscular e mobilidade
articular reduzida, foi encaminhado pela reumatopediatria e admitido em ambulatério de
cardiopediatria para acompanhamento. Na histéria clinica, foi observado que, desde os 3 meses
de vida, ele apresentava deformidade bilateral ndo-traumatica em quirodéctilos e artropatia
progressiva, principalmente em pés e joelhos. Ademais, com 1 ano e 6 meses, foi submetido a
cirurgia para correcéo de dedo em gatilho. Aos 8 anos, foi diagnosticado com Artrite Idiopética
Juvenil( AlJ), para a qual foi prescrita Leflunomida, Metotrexato, Deflazacort e Etanecerpt. No
entanto, N0 mesmo ano, apresentou pericardite com precordialgia, irradiagdo para regido
supraescapular a direita, febre e dispneia, necessitando de internacdo e colocando em duvida o
diagndstico realizado. Ap6s ata hospitalar, foi investigada CACP durante 2 anos por geneticista,
e entdo, aos 10 anos, por meio de sequenciamento genético, o diagndstico de CACP foi
confirmado. Desse modo, o paciente foi a0 servigo de cardiopediatria, acompanhado dos pais,
com queixa de dispneia progressiva aos moderados esfor¢os com queda de saturagéo (79-85%),
associada a astenia continua. Na ocasido, utilizava as seguintes medicagdes. Valproato de Sodio,
Risperidona, Aripiprazol, Atentah e Deflazacort. Ao exame clinico, peso :38,4 kg, altura: 145cm,
taguicardia (103bpm), taquipneia (22irpm), pulsos periféricos assimétricos, SPO2 99%. Em
membros superiores, observou-se camptodactilia, principamente no 4° quirodactilo, presente em
todos bilateralmente. Além disso, punhos e ombros apresentavam derrame articular e limitacfes
dos movimentos. Em membros inferiores, foram constatados artrite, edema periarticular frio e
crepitacOes bilaterais em joelhos, sem dor, hiperemia ou outros sinais inflamatorios. A sindrome
CACP pode ser, em muitos casos, confundida com a AlJ. No entanto, na CACP, ha edema
articular indolor, sem calor ou eritema, enquanto na AlJ ha um carater inflamatério, com febre e
astenia. Dessa maneira, diferenciar a sindrome CACP da AlJ é crucia porque o tratamento da
AlJ envolve farmacos aos quais os pacientes com CACP ndo respondem. E evidente a falta de
estudos cientificos suficientes acerca do diagnostico e sintomatologia precoces da sindrome
CACP, o gue prejudica os pacientes com a doenca e sua diferenciacéo diagnostica com a AlJ.
Logo, € necessario que haja maior visibilidade académica e clinica desta sindrome, a fim de
facilitar seu diagnostico e, consequentemente, 0 seu manejo terapéutico.
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