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A osteopsatirose, chamada tambem fragilidade dos reune, ho-
consoante as idéias modernas duas afecções que até então eram COll­

siderac1ascomoentic1ades mórbidas distintas: osteogenes'isímperfeeta de
,Vrolick e osteopsatirosis de Lóbstein.

A primeira produz fraturas múltiplas antes do aindct
:na vida intra-uterina.

A segunda traduz-se pela existência de fraturas ll11Cmll-

do-se aproximadamente em crianças ele 2 até 12 anos.
E' a seguinte nossa observação pessoal de um caso de

óssea em um menino de 14 anos:
F. P. 8., branco, natural de Pelotas, residente á rua General

462, baixou á Enfermaria Pimenta, Serviço de Cirurgia de Homens do
Hospital da Santa 'Casa, em 28 de abril de 1934, ocupando o leito
sob a papeleta 1123.

Antecedentes lJeSsouis: Desde a primeira infáncia sofreu inumel'as
fraturas, elevando-se seu número a nove, com exceção das três atuais.
Fraturou duas vezes a côxa direita; duas vezes a esquerda; duas vezes
a perna direita; uma vez a esquerda; duas vezes o cotovelo esquerdo.
Vimos pela primeira vez o paciente na ocasião da segunda fratura do
cotovelo esquerdo. rrratava-se de uma fratura completa elo bico da olé­
c1'ana, sem grande deslocamento.

A pessoa da familia que o' acompanhava não nos contou acerca clã
série de fraturas de que havia sido vítima. Nessa ocasião ig'norámos
qual fosse sua verdadeira etio10g'ia. Após 30 dias de imobilização do
eotove10 em hiperextensão, houve perfeita consolidação da fratura.

Nega qualquer 'Outro antecedente mórbido.

Antecedentes hereditários: Pai falecido de causa ignorada. Quando
criança teve ~vúrias fraturas. Após seu casamento sempre foi sadío. Mãe



Exanl,e Tad'l~ográfico: Praticou-se um exame de toelo o esqueleto.
ünieo fato anormal eonstatado foi a presença de estrias transversais

MEDICINAARQUIVOS

ExarJle da audiç(lo: Ouvido direito voz cochichada a 3 111. Ou-
vi~lo esquerdo - voz eochichada a 2m50. Hinne negativo para os dois
lados. ",Veber indiferente. Tímpanos róseos e retraidos. Conclusão:
otite média ele pouca intensidade.

Examw visão: Olho direito e esquerdo Vlsao igual a 5/5. Re-
flexos pupilares á luz e aeomodação normais. Córneas claras. Fundo
do olho normal. Conclusão: nada ele anormal foi observado.

viva e forte. Dentre os avós e tios maternos não existiu um que
a moléstia do menino. Dos avós e colaterais paternos foi-nos
saber algo a respeito. 'rinha uma irmã que faleceu com três
idade, não· informando si foi portadora de alguma fratura. Tem um ir­
mão com 23armos, possuindo as escleróticas anles, tendo zoadas princi­
palmente no ouvido esquerdo e palpitações ao praticar algum esforço.
Fraturou, aos 5 ~nos, três vezes a côxa direita e duas vezes a esquerda.

ExaJnes complementares: Calcemia 9,2% mg. Heações de '\Vasser­
mann, Hecht, ,Jacobsthal no sangue, negativas.

lIistón~a da moléstia atlwl: :B~. P . .8. em 28/1V/34, ao procurar des­
cer uma escada resvalou, caindo ao sólo. Desde êsse momento não con­
seguiu levantar-se sósinho do lugar aonde caiu, em consequência de dô­
res expontâneas na côxa direita e ambos cotovelos.

Pelo exame físico foi constatada uma fratura completa do terçO' mé­
dio do femur direito, uma outra justa-articular da extremidade inferior
do humero direito e enfim ainda mais outra do bico da olécrana esquerda.

Após reclução das fraturas o membroi inferior direito foi imobiliza­
do em extensão contínua; o cotovelo direito em flexão ele 90° e o cotovelo
esquerdo em hiperextensão. Nessa ocasião não foi feito exame radiogTá-

porque qualquer tentativa de mudança de posição produzia dôres
intensas em suas três fraturas. As escleróticas do menino possuem
intensa coloração azulada (vê1' fotografia). O crâneo nitidamente clis­
trófico com bóssas bi-temporais (crâneo ele rebordo de
Apert) com saliência da escama elo ocipital. Existe tambem prognatis­
mo do maxilar inferior. São os seguintes os dados fornecidos pela cra­
reometria: diâmetro frontal mínimo - 8 cm; diámetro transversal má­
ximo 29 em; diámetro sagital 34 cm ; altura elo cráneo - 15 cm;
diâmetro bizigcnnático - 31cm; altura total ela face 12 cm; circun-­
ferência cefálica horizontal 54 cm; índice cefálico - 85.29. Segun­
do êste índice, poder-se-á fazê-lo entrar na categoria dos crâneos b1'aqui­
cefalos.Comparativamente ás médias normais, o diâmetro ante1'o-pÜ'ste­
rior é maior do que o transversal, c1aíseus companheiros terem-no ape­
lidado "cabeça de ovo". Os incisivos superiores acham-se ausentes. Os
molares superiores e inferiores apresentam cáries de diversos gráus.
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diaJises elos óssos dos principalmente no membro infe·
rior (radiografias 1, 2 e 3). Seguindo a regra, as fraturas consolida­
ram nos prazos normais. tendo alta no hospital o menino em condÍ(~ões

fatisfatórias. Enquanto esteve hospitalizado f(}i-lhe prescrita medic~cão
eálcica e vitamínica, aconselhando-se-o a continuar seu uso por lal:go
tempo.

Bxistem fatos parecendo demonstrar a unidade nosológica elas duas
Gsteoc1istrofias referidas acima: osteogenesis imperfeeta congenita e os­
teogene.'âs imperfecta tarda) ambas agrupando-se sob a denominação co~

mum de osteopsatú'óse, termo grego que significa fragilidade óssea.
Dentre os autores que escreveram sôbre o assunto. encontra-se pre­

sentemente uma maioria quasi absohIta que considera as duas osteoc1is­
trofias como tendo uma única e exelusiva entidade mórbida sómente em
períodos cliversos de sua evolução.

Desconhecemos, na verda ele, a causa primordial dessa fragilidade
óssea toda especial que se observa desde a vida int1'a-uterinaaté a se­
gunda infância.

Contudo, a elevemos con~icle1'ar como uma perturbação de osteogê­
nese perióstica. Daí a denominação de clisplasia pel'ióstica, termo pelo
qual tambem é conhecida a imperfecta congenita.

Desde GlIier até Ileriche e Policard que se póde considerar o pe­
riosteo como elemento formador de tecido ósseo. A fragilidade óssea
em suas duas formas seria, pois, considerada como uma disfunção pe­
rióstica.

Até aqui existe uma unidade absoluta na üüerpretação elos fatos.
Mas a verdadeira eausa dessa disfunção está sujeita a inumeras hipó­
teses. Assim, Bauer e Harbbitz acreditam que essa disfunção seja uma
insuficiência qualitativa dos osteoblatos em relação á osteogenese nor­
mal.

Hagenbach e Scholtz pensam qne se trata de diminuição grande elo
número elos osteoblastos. Vo]Jouann, rrillmann B Ziegler, em virtude do
tempo de consolidação de lIma fratura de osso osteopsatirósico ser idên­
tico ao de um osso normal, pensanl que a osteogenese processa-se de ma­
neira idêntica em .ambos casos~ porem na o.steopsatiróse o tecido, ósseo
Il éoformado é anormalmente reahsol'vic1o devido á atividade dos osteo e
mieloblastos ou então trata-se de processo de autolise.

Na verdade até hoje estamos na ignorància da biologia normal ela
csteogenese perióstica. Quan do se conhecer os mínimos detalhes dêsses
fenômenos cuja importancia bio-patológica f(}i tantas vezes salientada
por I..Ieriche e seus colaboradores, certamente ter-se-á dado um grancl8
passo para a verdadeira etiologia dessa fragilidade Bspecial dos óssos.
Ha autores, achando-se Ape1't nesse número, que tentam explicar a cau··
sa da osteopsatiróse não pOT' simples modificação ela osteogenese, concli~

cionando. a fraturas patológicas múltiplas, e sim por alterações dos teci~

dos derivados domesenquima. associando-se aIg'umas vezes á isso disfun­
ções de certas glândl1las endoC'l'inas, tais como a tiroide, paratiroicle,
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timo. Apertargumenta da 1naneira seguinte: frequentemente
do com a osteodistrofia existenl moc1ifieações de outros tecidos
matósos: delgadez ela escleróticae elo tímpano, frouxielãoarticular.
algumas familias possuem uns escleróticas azues, outros surdez,
enfim contam em seu passado mórbido inumeras fraturas.

No estudo clínico o sinal capital é o sillc!rome de fragilidade
O l'ecemnascido atülgül0 por fraturas ainda "in utero" apresenta-se
o aspecto de um microme1ico de membros curtos. pois a
tem especial predile(jão para os óssos longos e para os da eaixa
Frequentemente observa-se nos membros um arqneamento de seus
de concavidade dirigida para dentro, podendo-se encontrar vários cal03,
indício de fraturas intra-uterinas ou crepitação óssea. _A face é
na, contrastando geralmente com o grande desenvolvimento elo
que, pela palpação, mostra () enorme afastamento dos óssos entre si,
dendo ser eC}Il1parac1o ás hidroeefalias, Regra geral a vida é muito
mitada.

Na osteogenesis imperfecta tarda os sinais de fragilidade ó:,sea Ull­

ciam-se desde os 2 até 12 ou 14 anos de idade, diminuindo qllasi
com o advento da puberclade. O menor traumatismo poderá
uma fratura,até mesmo um simples exame para pesquisa ele
ou mobiliclade anormal. Daí a denominação popular de "homens
c1ro", termo aplicado aos pacientes osteopsatirósicos.

Fato fundamental e at,é mesmo paradoxal: essas fraturas
nos prazos normais, sendo as psemlartl'óses excepcionalíssimas. Sen nú­
mero é algumas vezes impressionante. Citam os autores casos ele 30
até 41 fraturas em um só doente. Na forma tardia, após ossificação
crâneo, regTa geral apresenta-se êle com vários tipos ele deformação.
mais comum encontrado é o chamado crâneo de rebordo de Apert:
sas bilaterais nas regiões temporais, ossipnt saliente. São,
crâneos braquicefa10s bastante aeusaclos.

O exame radiográfico dos óssos fraturados ás vezes fornece
interessantes, principalmente as diafises. Ha autores que
as seguintes anomalias: c1elgadez ela cort1cal, transparência maior do
cic10 ósseo, diafisário, diminuição ou mesmo ausência das trabecn1as
osso. No nosso caso existiam estrias transversais. mormente no
inferior. Entretanto, êsses sinais não foram constantemente

Alem dosindrome ósseo existem sintc:'ll1as aeessorios que se aeham
ou menos presentes na osteopsatirós'2.

Poderemos citar:

1) Esderót1:cas aZ'lles, sinal qne frequentemente se ob~erva

ciado á fragilidac1e óssea, sendo devido á delgaclez da esclerótica,
deixa transparecer o pigmento negro da cOI'(l'icle. Com()i já foi
para alg'uns autores só a presença das esclel'óticas azues indica
tência de uma forma frusta de osteopsatiróse, encontrando-se
temente nos colaterais ° sindrome ósseo integra 1.

2) 8'ur'dez - que se manifesta desde a infância, ating'indo
sivamente seu máximo na idade adulta. E' explicada pela
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timpânicase anquilóse dos ossinhos do ouvido interno. Entra
na categoria da otoesclerose progressiva.

3) Les6es dos faneros A irrupção dentária pode ser tardia, sendo
os dentes de cor amarelada e translúeidos. Os cabelos raros e quebradi­

As unhas friaveis.
4) FnJuxidi"io elos rigalnerdos art1:cular.es, portanto frequência ás

luxações.
5) P erturbaç6es elas reaç6es elet!j'icas elos músculos, caraeterizando­

por diminuição ela eontração faráclica e modificações na eurva de
contração.

6) ]lereditm"iedade, que se observa mais ou menos em 15j{ d08
casos de osteo'psatiróse. Apert demonstrou que a herança está subordi­
:nacla á lei de l\Jlendel. Em raros casos poderá ser colateral ou transmiti­
da pelo sexo feminino.

O metabolismo e principalmente o cálcio e o fósforo foi sempre es­
tudado, nos doentes osteopsatirósicos. A calcemia, regra geral, é normai
e a. fosfatemia levemente diminuida. - Em relação ao diagnóstico dife­
1'8ncial na forma precoce osteogenesis imperfecta congenita, deveremos
afastar o crâneo - tabes precoce, a osteopatia herec1o-sifilítica, as osteo­
maTacias infantis, as fraturas dos raquíticos.

Na forma tardia, osteogenesis imperfecta tarda, recorremos aos si­
nais acessórios de osteopsatiróse, eliminando as causas mais encontradi­
\las de fraturas patológicas (sifilíticas,escorbúticas, neoplásicas, as de­
vidas á quistos ósseos etc.) - As fraturas serão tratadas pelos meios ha­
bituais. Si uma intervenção cirúrgica f (}I' indicada, esta poderá ser le­
vada a termo sem temor, pois os doentes atingidos }10r fragili­
dade óssea suportam como um indivíduo normal qualquer operação. As
lnúmeras terapêuticas gerais tentadas até hoje não surtiram o efeito al­
111ejad(}. Quer os antisifiliticos, quer os extratos opoterápicos de quasí
todas as glândulas endocrinas não conseguiram modificar a evolução da
<>steopsatiróse.

Entretanto, é dever nosso não eruzarmos totalmente os braços dian­
te dêsses pobres enfermos fadados a grandes sofrimentos. Devemos pres­
crever-lhes eáleio, fósforo, substâncias irradiadas, aplicações de raios ul­
tra-violeta, observando a evolução, de sua fragilidade óssea, tratando as
fraturas que sobrevierem, enfim, aguardando o completo desenvolvimen­
to do, esqueleto, porque parece que a gravidade da molestia se atenlia
(;om o evolver do tempo.


