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A Moléstia Osteogénica & caracterizada pela presenca de excrescénecias
6sseas e cartilaginosas ao nivel dos ossos, geralmente mas proximidades das
cartilagens de conjugacio dos ossos longos, cujas extremidades podem estar
aumentadas de volume.

Todo o esqueleto pode ser séde dessas formacoes osteocartilaginosas.

As lesdes sdo constituidas por exostoses, condromas e hiperostoses. de as-
peto, forma e volume variados.

Aumentam de volume durante o periodo de ecrescimento, podendo con-
tinué-lo depois, independentemente. Ha casos de regressio em que desapa-
receram as exostoses. Podem estas ultimas sofrer uma degeneracio condro-
matosa, e até uma degeneracio maligna ulteriormente, si bem que o fato seja
raro a-pesar-de possivel.

A exostose pode ser tnica ou entdo surgir sob uma forma miltipla.

Assume, as vezes, um carater hereditirio dominante. Tamto mnos casos
isolados como nos de carater hereditirio o aspeto clinico-radiolégico é o mesmo.

Néo parece haver predominincia do sexo maseulino como atestam alguns
autores, porque, em 24 casos atentamente estudados por Erikson e Fredbirj,
havia uma supremacia feminina, invalidando a opinifo cléssica.

Raramente evidenciadas ao mascimento, tornam-se aparentes geralmente
durante os primeiros anos de vida.

Silenciosas durante muito tempo, sdo capazes doutra parte de causar
deformacoes dos membros e perturbacdes funcionais, cuja grandeza é varia-
vel segundo a férma, o volume e aspeto anatomico. Dail ser variavel o seu
progndstico.

Pelas variadas denominacoes que dao a essa distrofia dssea (exostoses
cartilaginosas hereditirias multiplas, discondroplasia, condrodisplasia defor-
mante hereditiria, exostoses miultiplas de crescimento, exostoses osteogénicas,
osteocondromas multiplos congénitos, osteodisplasia exostésica, aclasis diafisi-
ca ou metafisiaca, ete.) se pode avaliar a divergéncia dos autores no problema
etiopatogénico, nao completamente elucidado até agora.

Virchow, e mais tarde Tilman, Schor, Kranz, Volkmann, ete., apontam o
raquitismo como fator etiolégico das exostoses, em virtude das suas deforma-
coes serem semelhantes as das do raquitismo. Em contraposicio, Frangen-



Anais da Faculdade de Medicina de Porto Alegre 403

heim, Sonnenschein, Herzfeld, Nasse, Schmidt, Pels-Leusden, negam-no, ad-
mitindo quanto muito uma simples coincidéncia do raquitismo e das exos-
toses.

Foram invocadas as infeccoes e as intoxicacoes como provaveis causas de-
terminantes da Moléstia Osteogénica. Entre as primeiras estavam a febre
tifoide, a infeccio estafilococica, a tuberculose e a sifilis; Poncet e Pissavy
admitem uma predisposicio tuberculosa hereditiria. Entre as tltimas, as in-
toxicacoes pelo fosforo e pelo arsénico.

Para alguns, as alteracdes circulatérias e mecanicas, o traumatismo, se-
riam elementos causadores das exostoses. Outros aecreditam ser uma altera-
¢ao do sistema nervoso ou um fendomeno teratolégico.

Por tltimo, esta a teoria glandular, que explica a origem dessas lesoes
numa alteracao das glandulas endoécrinas. Uns acreditam ser uma hipo-
funcio da tireoide (Edberg, Ritter, Pannembong, ete:), outros uma hiper-
trofia do timo, (Liedoux e Cottet), outros ainda uma perturbacdo da hipé-
fise. Ha, também, os que admitem uma lesao pluriglandular, como Hpifa-
nov e Vinckickij que apresentaram ecasos com uma perturbacio de hipofun-
cao da tireoide, da hipéfise e das elandulas genitais.

Para Schram as exostoses seriam um sintoma e nio uma moléstia.

Diversas s@o as hipdteses que procuram explicar o mecanismo de pro-
ducao dessa osteodistrofia.

Virchow admite a existéncia de niicleos cartilaginosos, sequestrados no
tecido G6sseo, e que posteriormente dariam origem as exostoses, como podem
nascer das expansoOes laterais da cartilagem de conjugacao.

Para Cohnhein as exostoses provém de elementos germinativos supér-
fluos e disseminados por todo o esqueletfo.

Potel considera essa afeccao como uma malformacio congénita, causa-
da por nucleos cartilaginosos heteroplasticos.

Salmon verificou nos membros de embrides ectromélicos, que a cartilagem
de conjugacdo se fragmentava em ilhotas cartilaginosas isoladas por um te-
cido fibroso. Marchand e Lippert sio de opinido que esses nucleos sio origi-
narios da cartilagem de conjugacdo. Tambem Sonnenschein e Ehrhardt pen-
sam ser uma alteracdo cartilaginosa a causa das exostoses.

Hoffa considera a ossificacdo precoce das cartilagens de conjugacio,
como a causadora mao s6 das exostoses como do encurtamento dos membros.
Doutro lado, Biickmann admite a idéia de ser ao contririo um retardamento
dessa ossificagdo, o elemento capaz de formar essas alteracdes. Entretanto,
Pels-Leusden e Schmidt negam qualquer coparticipacdo da cartilagem cong
jugal no aparecimento das exostoses, para este Ultimo elas seriam produzi-
das por ilhotas cartilaginosas, nascidas sob a influéncia do raquitismo.

Scherer acusa o peridsteo como capaz, gracas a sua atividade incessante,
de originar as exostoses. : g

Ollier considera-as como uma discondroplasia. Ombrédanne vai além e
explica a Moléstia Osteogénica como uma perturbacio do desenvolvimento da
cartilagem de conjugacdo. A exostose seria uma anomalia do ordenamento
no sentido da direcéo; a hiperostose uma anomalia do ordenamento no sentido
da forma ou volume; e o condroma uma anomalia de qualidade.

Murk Jansen, apoiado por Keith e Wahren, emite a opinido de que ha
“uma perturbacio nas relacoes existentes entre o crescimento 6sseo e os pro-
cessos formadores que concorrem a esse crescimento.” Para Murk Jansen
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existe pelo menos seis processos. encarregados na elaboracao definitiva da
forma e-da estrutura do osso: 1) a reabsorcdo; 2) a tubulacio (transfor- .
macido da metafise); 3) a cancelacdo (formacdo do tecido esponjoso); 4) a
divisdo das células: 5) o aumento das células; 6) a diferenciaciio das célu-
las. Qualquer alteracdo de um oun mais processos, quer no sentido da acelera-
cao, quer no sentido do retardamento, é capaz de causar deformacdes Osseas
variadas. A essa alteracdo deu o nome de dissociagdo, considerando de maior
importancia a dissociacio por retardamento.

Muitas vezes estd ela em relacdo com uma alteracao da circulacao sangui-
nea e sob dependéncia do fator hereditirio. Uma lesdo dos elementos centrais
do sistema nervoso simpiatico seria a causa das perturbacoes do crescimento
(Eriksson e Fredbér)).

A Moléstia Osteogénica é. também. uma das osteodistrofias, cuja etipato-
genia continua prendendo a atencio dos homens de ciéncia. Dia chegara em
que sera elucidada completamente. gracas as numerosas contribuicoes que sur-
cem dia a dia nésse sentido.

O caso. cuja observacdo se segue abaixo, é curioso pela multplicidade
das localizacoes das excrescéncias osteocartilaginosas, em que se notam ne
mesmo individuo todos os tipos das lesdes da Moléstia Osteogénica, em quan-
tidade e qualidade muito raro de se encontrar,

OBSERVA(CA0

Jacé S.. 49 anos. branco, solteiro. brasileiro, agricultor. Reside em Bardo
do Triunfo, municipio de Sio Jeronimo, (Guaiba — R. G. do Sul(. Entrou
em 8 de julho de 1938 & 16.2 Enfermaria da S. C. de Misericordia. Leito 13

Papeleta 6665. .

Baixou por sentir dores muito fortes em todo o membro inferior direito.

ANAMNESE. —

Ha um ano e meio. mais ou menos, resvalou, sem contudo chegar a ecair,
numa poca dagua fria. Sentiu, desde entdo, uma dor que se localizara ao ni-
vel da regido glitea direita, e do tornozelo do mesmo lado. De sete a oito me-
ses para cd, porém, estas dores comecaram a aumentar e a se extender a todo
o membro, a ponto de ndo o permitirem trabalhar mais.

Sempre gozou boa saude. Tivera diversas gripes. E’ sujeito frequen-
temente a resfriados. E, aos 42 anos de idade, contraiu o sarampo. Abusa
do fumo, e faz pouco uso de bebidas alcodlicas. Nega passado venéreo.

Desde muito crianca, porém, notara a existéncia de varios tumores espa-
Ihados pelo corpo. aos quais nao ligara muita importancia porque nio lhe in-
comodavam o trabalho.

Nada ha de importante sobre os seus antecendentes hereditarios e fami-
liares, e nega, tanto quanto alcanca a sua obser\ acdo, que tenha tido parente
com a mesma. afeccio.
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Fig. 5 — Radiografia da cabeca
Nao se notam exostoses; parece ser a unica parte do v-wluwlvtn que se
a séla tureica se apresenta

encontra indene. Examinada ao unegatoscopio
deformada.

EXAME OBJETIVO. —

As fotografias sio bastante elucidativas (figs. 1, 2, 3, 4). Serdo deseri-
tos somente os pontos mails interessantes.

Individuo de estatura nm pouco abaixo da mediana. Um pouco palido e
magro. A posicio erecta é anormal e a sua marcha é defeituosa, em virtude
da dor e das deformidades que-apresenta.

Chama a atenciio a existéneia de miultiplos tumores espalhados pelo cor-
po todo. Sido de consisténeia dura e de origem 9dsea, indolores, de tamanho e
forma varios, desde o de ervilha até o de ovo de avestruz e mais, uns arredon-
dados, oblongos, e outros ponteagudos, ete. A pele que os cobre é de colora-
¢do mormal e livre, com excecao dos da regido glitea e da panturrilha do lado
direito, onde a pele estd aderente e de coloracao palido-arroxeada.

@) Cabeca. — O diametro bitemporal é guasi igual ao do frontoocipital.
Nao apresenta nenhum tumor.

b) Regido cervical. — Ligeira escoliose cervical de convexidade esquerda.
Fossa supraclavicular esquerda muito profunda.

¢) Torar. — Assimetria toraxica; hemitorax esquerdo retraido. Omo-

platas salientes. A amplitude da excursio toraxica quasi nula. A palpacio
revelon a existéncia de algumas costelas deformadas, rugosas, com pequenas
saliéncias. As omoplatas, com o bordo espinhal projetado para tras, deter-
minam uma fina crepitacio quando mobilizadas sobre a parede tordaxica. As
claviculas apresentam-se com a superficie espessa e rugosa, as curvaturas do
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Fig. 6 — Radiografia do torax

As costelas apresentam-se alteradas na forma e estrutura, vendo-se al-
gumas exostoses de regular tamanho que avancam sobre as outras, aearre-
tando maior deformacao e prejudicando a expansao toraxica,

S italico acentuadas, e com a extremidade externa anmentada de volume. Pe-
la ausculta tem-se a impressdo que os pulmoes nao respiram. O diametro to-

raxico ma altura mamilar acusa: na inspiracdo = 81 ¢ms. — na expiracao
82,5 ems.

d) Coluna vertebral. — Acentuada lordose lombar.

e¢) Bacia. — Bacia em anteflexado. Varios tumores. Destaca-se um, no

lado direito, volumoso, do tamanho dum ovo de avestruz, indolor, coberto por
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Fig, 7 — Radiografia da coluna lombar
Osteofites 2o nivel das 3.* e +.* vertebras lombares. Uma exostose em
degeneracao condromatosa parte do 1/3 posterior da erista iliaca D.

I

Fig. 8 — Radiografia da bacia

Foi impossivel apanhar uma imagem radiogrifica mais elucidativa,
s-pesar-de virias tentativas infrutiferas. Pelo estudo combinado de diver-
sas radiografias ao negatoscopio, chegou-se¢ ao seguinte resultado: Da fos
iliaca externa D. parte uma volumosa exostose cilindroide e sessil; sobre a
erista iliaca D. implanta-se uma grande exostose globulosa, em franca de-
generacao condromatosa; na fo ilinca interna D, encon‘ra-se um volumoso
tumor globuloso de contornos velados (flous), ocupando grande porcao da
grande bacia, e que parece ser uma exostese em franca degeneracgip malig-
na; na fossa iliaca interna E. vém-se duas pequenas exostoses; pubis au-
mentados de volume (hiperostose), destacando-se do ramo horizontal D uma
volumosa exostose que serve como de anteparo ao orificio obturador; des
taca-se da tuberosidade isquiatica uma exostose de forma em couve-flor, e
que parece estar sob degenerac¢io condromaitosa intensa. Estas sio as gran-
des lesbes da baeia, além de outras que podem ser vistas,
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uma pele normal. Os musculos da regido gliutea direita estio contraidos, co-
mo que comprimidos por um volumoso tumor; nesse ponto o paciente acusa
dor expontanea o provocada pela palpacio; a pele adere aos planos subjacen-
tes. No lado esquerdo hd um pequeno tumor duro e indolor, menor que o do
outro lado.

) Membros superiores. — Curtos e deformados. Notam-se pequenos e
grandes tumores, fazendo saliéncia através duma pele normal. Museulatura
boa. Os movimentos do braco sdo normais. Cotovelos aumentados do volu-
me e deformados pela presenca de tumores; movimentos de flexio e extensio

Fig. 9 — Radiografia da extremidade superior dos femurs
Hiperostose. Destacam-se da extremidade superior D. pequenas exos-
toses; no lado E. ha uma maior descaleificacio, partindo da parte postero-

interna uma volumosa exostose, tomando uma direcio ascendente em relacio
da tuberosidade isquiatica.

perturbados em certos limites, sendo mais para o lado direito que o do esquer.
do. Antebracos arqueados anteriormente, em posicio média, com 0s movimen-
tos de pronosupinacio limitadissimos; o antebraco direito é mais curto lem.
que do esquerdo. Os punhos nido apresentam deformidade aparente, sendo
possiveis todos os movimentos. As mios néo acusam nenhuma deformacio, a
ndo ser uma flexdo da 1.2 falange sobre a 2.2, causada pela cicatriz dum feri-
mento inciso-contundente.

g) Membros inferiores. — Nota-se uma cicatriz de ferimento contuso, ao
nivel do terco inferior da face anterior da perna direita, de coloracdo marrao
escuro, com 20 cms. de comprimento por 15 cms. de largura, datando de 24
anos. Perturbacoes tréficas da pele da face dorsal dos pés, que se apresenta
de cor parda e seca. Tanto pela inspeccdo como pela palpacdo observam-se
numerosos tumores de origem oOssea, apresentando volume e férma variados.
Sem falar sobre os da extremidade superior e inferior da coxa, na parte pos-
terior da extremidade superior da perna existem tumores duros, que compri-
mem e propelem para tras os musculos da panturrilha, que por sua vez se
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apresentam contraturados; a pele se encontra nessa zona aderente aos planos
subjacentes. Na face anterosuperior da perna se vém tumores de consistén-
cia dura, que lhe prejudicam a marcha. Maléolos internos aumentados de vo-
lume e salientes para dentro. Pé chato e valgo bilateral. Hallux valgus bi-
lateral. Atrofia muscular da coxa direita; quadriceps hipotonico. Movi-
mentos ativos e passivos possiveis em todo o membro inferior dos dous lados,
com excecao para o de flexdo da coxa direita s6bre a bacia que se apresenta
limitada.

Fig. 10 — Radiografia dos femurs
Grande hiperostose das epifises inferiores, com duas exostoses (espicu-
las) que nem estalactites, situadas na sua face interna. Sobre a face ex-
terna das metafises superiores partem duas exostoses,

O paciente se queixa constantemente de dor que, partindo da regido
glitea direita, se irradia por todo o membro até a planta do pé. A mais leve
palpagdo desperta a dor, principalmente sdbre o trajeto do nervo ciatico; a
manobra de Lasegue é positiva.

Dos outros orgaos. o que mals interessa em relacdo ao seu mal, é a
atrofia testicular, informando que nunca tivera rela¢des sexuais. O exame
clinico ndo revelou nenhuma perturbacao endécrina evidente. O seu psiquis-
mo nao pode ser taxado de atrazado, pols responde com relativo desembara-
¢o as perguntas.

EXAME RADIOGRAFICO. —

As imagens radiograficas revelam a existéncia das lesdes tipicas da Mo-
léstia Osteogénica, denominac¢do dada por Ombrédanme.
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Fig. 11 — Radiografia dos ossos das peérnas
Hiperostose das extremidades que se encontram,doutra parte, grande-
mente deformadas. Partem da face posterior das epifises superiores volu-
mosas exostoses. Sinostose da articulacao tibio-peroneira inferior dos 2 la-

tos. Reagao periostica do peroneo zo nivel do espaco interosseo E.

Fig. 12 — Radiografia dos pés
Além do hallux valgus bhilateral as cabecas dos mefatarsicos estio hi-
perostosadas, apresentando alguns deles pequenas exostoses. Notam-se
tambem, alteracoes de forma ¢ estrutura das falanges.
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Exostoses, condromas, hiperrostoses, deformacdes Osseas, lencurtamentos,
atrofia, sinostose, tudo isso pode ser apreciado nas figuras que ilustram eésse
frabalho.

Algumas exostoses sofreram uma degeneracdo condromatosa. Ao nivel
da bacia, a-pesar-de multiplas tentativas infrutiferas para se obter uma me-
lhor imagem de contraste, parece que num dos tumores esta sob a acio duma
degeneracao maligna.

A sela tarcica apresenta uma conformacdo anormal, sem se poder afir-
mar uma alteracdo de tamanho, visto a imagem radiografica ndo ser boa.

Fig. 13 — Radiografia dos umeros

Hiperostose acentuada. Descalcificacio grande. Diversas exostoses.
As lesdes sio mais intensas do lado D., onde se observa uma tipica exostose
com a forma de cabeca de cogumelo. A extremidade acromial encontra-se
aumentada de volume, e servindo de ponto de implanta¢io a uma exostose.

EXAMES DE LABORATORIO. —

Dosagem da calcemia: 14 miligrs. 425%.

Reacao de Roffo: Positiva.

Resumindo: B’ um individuo de 49 anos de idade, com lesdes tipicas da
Moléstia Osteogénica. Parece ser um caso isolado, sem contudo se negar a
hereditariedade, porque seria necessario radiografar todos os membros da fa-
milia do paciente. como medida fiscalizadora. Encontram-se todos os tipos
e volumes de exostoses e condromas assestados nas extremidades dos ossos lon-
gos, sendo que todo o esqueleto se acha invadido por essas lesdes, com exce-
¢ao da cabeca. Concomitantemente notam-se alteracoes da forma, tamanho
e estrutura dssea, como sée acontecer nessa osteodistrofia. A nevralgia ciati-
ca e a fraca excursio toraxica sio as complicacdes funcionais, determinadas
pela compressao do ciatico e pelas deformacoes das costelas. A atrofia testi-
cular, a hipercalcemia, e uma provavel alteracdo da hipéfise, fazem pensar
numa disfuncio endéerina que tenha contribuido a existéncia dessa afeccao.
O paciente apresenta tumores que se acham em degeneraciao condromatosa e
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Fig. 14 — Radiografia dos ossos dos antebracos
Lesoes tipicas. Cotovelos alterados na forma e estrutura o6ssea. Hi-
perostose das extremidades inferiores, com formacdes exostosicas exuberan
tes; descalcificacao; encurtamento; aumento do espaco interdsseo; diastasis
da articulacao radio-cibital inf, dos 2 lados.
1

Fig. 15 — Radiografia das duas mios
Os ossos do metacarpo e falanges acham-se alterados, tambem, na sua
forma e estrutura.
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até maligna. como se pode comprovar pelas imagens radiograficas da bacia,
que é a mais afetada, principalmente ao negatoscépio onde sdo mais evidentes.
A reacdo de Roffo positiva vem corroborar essa assercao.

O interesse dessa observacdo reside unicamente na multiplicidade enor-

s

me das lesdes, como raramente ¢ vista na literatura cientifica.
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