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Osteopsatirose
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A osteopsativose, chamada tambem fragilidade dos 6ssos, reune, ho-
je, consoante as idéias modernas duas afeccdes que até entiio eram con-
sideradas como entidades mérbidas distintas: osteogenesis imperfecia de
Vrilick e osteopsatirosis de Liobstein.

A primeira produz fraturas miltiplas antes do nascimento, ainde
na vida intra-uterina.

A segunda traduz-se pela existéncia de fraturas patoldgicas inician-
do-se aproximadamente em criancas de 2 até 12 anos.

E’ a seguinte nossa observacio pessoal de um caso de fragilidade
dssea em um menino de 14 anos:

F. P. 8., branco, natural de Pelotas, residente 4 rua General Argolo
462, baixoun & Enfermaria Pimenta, Servico de Cirurgia de Homens do
Hospital da Santa «Casa, em 28 de abril de 1934, ocupando o leito 20,
sob a papeleta 1123.

Antecedentes pessoais: Desde a primeira inféncia sofren inumeras
fraturas, elevando-se seu nilimero a move, com excecdo das trés atuais.
Fraturou duas vezes a cOxa dirveita; 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 ocasifio da segunda fratura do
cotovelo esquerdo. MTratava-se de uma fratura eompleta do bico da olé-
erana, sem grande deslocamento.

A pessoa da familia que o a(ompanhava ndo nos contow acerca da
série de fraturas de que havia sido vitima. Nessa ocasifio ignorimos
qual fosse sua verdadeira etiologia. Apds 30 dias de imobilizacdo do
cotovelo em hiperextensio, houve perfeita consolidacio da fratura.

Nega qualquer outro antecedente moérbido.

Antecedentes hereditdrios: Pai falecido de causa ignorada. Quando
erianca teve virias fraturas. Apds seu casamento sempre foi sadio. Mae
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viva e forte. Dentre os avés e tios maternos nfo existiu wm que tivesse
a moléstia do menino. Dos avds e colaterais paternos foi-nos impossivel
saber algo a respeito. Tinha wma irmi que falecen ecom trés anos de
idade, néo informando si fol portadora de alguma fratura. Tem wm ir-
mio com 23 annos, possuindo as esclerdticas azues, tendo zoadas prinei-
palmente no ouvido esquerdo e palpitacdes ao praticar algum esforco.
Fraturou, aos 5 anos, trés vezes a coxa direita e duas vezes a esquerda.

Historia da moléstia otual: F. P.S. em 28/1V /34, ao procurar des-
cer uma escada resvalou, caindo ao sb6lo. Desde ésse momento nfo con-
geguin levantar-se sésinho do lugar aonde caiu, em consequénecia de do-
res expontineas na céxa direita e ambos cotovelos.

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

Apbs reducio das fraturas o membro inferior direito foi imobiliza-
do em extensfio continua; o cotovelo direito em flexfio de 90° e o cotovelo
esquerdo em hiperextensfo. Nessa ocasifo nfo fol feito exame radiogré-
fico, porque qualquer tentativa de mudanca de posicio produzia dores
intensas em suas trés fraturas. As esclerdticas do menino possuem uma
intensa coloracdo azulada (vér fotografia). O eréneo nitidamente dis-
tréfico apresenta-se com  bdssas bi-temporais (craneo de rebordo de
Apert) com saliéneia da escama do ocipital. Hxiste tambem prognatis-
mo do maxilar inferior. S&o os seguintes os dados fornecidos pela cra-

reometria: didmetro frontal minimo — 8 em; diimetro transversal mé-
ximo — 29 em; difimetro sagital — 34 em; altura do craneo — 15 em;
didmetro bizigomatico — 31 em; altura total da face — 12 e¢m; cireun-
ferénecia cefalica horizontal — 54 em; indice cefalico — 85.29. Segun-

do éste indice, poder-se-a fazé-lo entrar na eategoria dos craneos braqui-
cefalos. Comparativamente 4s médias normais, o didmetro antero-poste-
rior ¢ maior do que o transversal, dal seus companheiros terem-no ape-
lidado “ecabeca de ovo”. Os incisivos superiores acham-se ausentes. Os
molares superiores e inferiores apresentam caries de diversos graus.

Exames complementares: Calcemia 9,2% mg. Reacdes de Wasser-
mann, Hecht, Jacobsthal no sangue, negativas.

Ezame da audicdo: Ouvido direito — voz cochichada a 3 m. Ou-
vido esquerdo — voz cochichada a 2m50. Rinne negativo para os dois
lados. Weber indiferente. Timpanos réseos e retraidos. Conclusio:
otite média de pouca intensidade.

Exame da visdo: Olho direito e esquerdo visdo igual a 5/5. Re-
flexos pupilares 4 luz e acomodacio normais. Coérneas claras. Fundoe
do olho mormal. Coneclusfio: nada de anormal foi observado.

Exame radiografico: Praticou-se um exame de todo o esqueleto. O
tnico fato anormal constatado foi a presenca de estrias transversais nas
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diafises dos 6Ossos longos dos membms prineipalimente 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 condicges
gatisfatérias. Enquanto esteve hospitalizado foi-lhe prescrita medieagio
cdleica e vitaminica, aconselhando-se-o a continuar seu uso por largo
tempo.

Existem fatos parecendo demonstrar a unidade nosolégica das duas
osteodistrofias referidas acima: osteogenesis imperfecte congenita e o0s-
teogenesis imperfecta tarda, ambas agrupando-se sob a denominacio co-
mum de osteopsatirése, termo grego que significa fragilidade dssea.

Dentre os autores que escreveram sdbre o assunto, encontra-se pre-
sentemente uma maioria quas*i absoluta que considera as duas osteodis-
trofias como tendo wma Unica e exclusiva entidade mérbida sémente em
periodos diversos de sua evoluco.

Desconhecemos, na verdade, a causa primordial dessa fragilidade
dssea toda especial que se observa desde a vida intra-uterina até a se-
gunda infancia.

Contudo, a devemos considerar como uma perturbacdo de Osteogé-
nese periéstica. Dai a denominacio de displasia peridstice, termo pelo
qual tambem é conhecida a osteogenesis, imperfecta congenita.

Desde Ollier até Lieriche e Policard que se pode considerar o pe-
riosteo como elemento formador de tecido Osseo. A fragilidade odssea
em suas duas formas seria, pois, considerada como uma disfunclo pe-
riéstica.

Até aqui existe mma unidade absoluta na interpretacido dos fatos.
Mas a verdadeira causa dessa disfuncio estd sujeita a inumeras hipé-
teses. Assim, Bauer e Harbbitz acreditam que essa disfuncido seja uma
insuficiéneia qualitativa dos osteoblatos em relaco 4 osteogenese nor-
mal. )

Hagenbach e Scholtz pensam que se trata de diminuicdo grande do
ntimero dos osteoblastos. Volkmann, Tillmann ¢ Ziegler, em virtude do
tempo de consolidacio de uma fratura de osso osteopsatirbsico ser idén-
tico ao de um osso normal, pensam (ue a osteogenese processa-se de ma-
neira idéntica em ambos casos, porem na osteopsatlrose o tecido Osseo
néoformado é anormalmente reabsorvido devido & atividade dos osteo e
mieloblastos ou entdo trata-se de processo de autolise.

Na verdade até hoje estamos na ignorfincia da biologia normal da
csteogenese peridstica. Quando se conhecer os minimos detalhes désses
fendmenos cuja Importancia bio-patolégica fol tantas vezes salientada
por Leriche e seus colaboradores, certamente ter-se-4 dado wum grandd
passo para a verdadeira etiologia dessa fragilidade especial dos 0ssos.
Ha autores, achando-se Apert nesse ntimero, que tentam explicar a cau-
sa da osteopsatirése ndo por simples modificagdo da osteogenese, condi-
cionando a fraturas patoldgicas miltiplas, e sim por alteracdes dos teci-
dos derivados do mesenquima, associando-se algumas vezes & isso disfun-
¢bes de certas glandulas endocrinas, tais como a tiroide, paratiroide,
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timo. Apert argumenta da maneira seguinte: frequentemente coexistin--
do com a osteodistrofia existem modificacdes de outros tecidos mesenqui-
matésos: delgadez da esclerdtica e do timpano, tfrouxiddo articular. Em
algumas familias possuem uns escleréticas azues, outros surdez, outros
enfim contam em seu passado moérbido inumeras fraturas.

No estudo clinico o sinal capital é o sindrome de fragilidade dssea.
O recemnascido atingido por fraturas ainda “in utero” apresenta-se com
o aspecto de um micromelico de membros curtos, pois a osteodistrefia -
tem especial predilecido para os 0ssos longos e para os da caixa craneana.
Frequentemente observa-se nos membros um arqueamento de seus 0ssos
de concavidade dirigida para dentro, podendo-se encontrar varios calos,
indicio de fraturas intra-uterinas ou crepitaciio Ossea. A face & peque-
na, contrastando geralmente com o grande desenvolvimento do erineo
que, pela palpacfio, mostra o enorme afastamento dos §ssos entre si, po-
dendo ser comparado 4s hidrocefalias. Reera geral a vida ¢ muito li-
mitada. A

Na osteogenesis imperfecta tarda os sinais de fragilidade dssea ini-
ciam-se desde os 2 até 12 ou 14 anos de idade, diminuindo quasi sempre
com o advento da puberdade. O menor traumatismo poderd determinar
uma fratura, até mesmo um simples exame para pesquisa de crepitaghc
ou mobilidade anormal. Dai a denominaciic popular de “homens de vi- .
dro”, termo aplicado aos pacientes osteopsatirdsicos.

Fato fundamental e até mesmo paradoxal: essas fraturas consolidam
nos prazos normais, sendo as psendartrdses excepeicnalissimas.  Seu ni-
mero é algumas vezes impressionante. Citam os autores casos de 30 2
até 41 fraturas em um s6 doente. Na forma tardia, apés ossificacio do
erdneo, reora geral apresenta-se &le com varios tipos de deformacio. O
mais comum encontrado & o chamado craneo de rebordo de Apert: bos-
sas bilaterais nas regides temporais, ossiput saliente. S&o, geralmente,
crdneos braquicefalos bastante acusados.

O exame radiogrifico dos oOssos fraturados as vezes fornece dades
interessantes, principalmente as diafises. Ha autores que descobriram
as seguintes anomalias: delgadez da cortical, transparéncia maior do te-
cido ésseo diafisario, diminuicio ou mesmo auséneia das trabeculas do
oss0. No nosso caso existiam estrias transversais, mormente no membro
inferior. Entretanto, ésses sinais néo foram constantemente encontrados.

Alem do sindrome Osseo existem sintemas acessorios que se acham mais
ou menos presentes na osteopsatirése.

Poderemos eitar:

1) Esclerdticas azues, sinal que frequentemente se observa asso-
ciado 4 fragilidade dssea, sendo devido 4 delgadez da esclerdtica, que
deixa transparecer o pigmento negro da coroide. Como ja foi referido,
para alguns autores sé a presenca das esclerdticas azues indica a exis-
téneia de uma forma frusta de oqteopqatlrose encontrando-se frequew
temente nos eolaterals o sindrome 6sseo integral.

2) Surdez — que se manifesta desde a infancia, atingindo progres-
sivamente seu maximo na idade adulta. T’ explicada pela delgadez e
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esclerose timpénicas e anquildse dos ossinhos do ouvido interno. Entra
na categoria da otoesclerose progressiva.

3) Lesdes dos faneros — A irrupcfio dentaria pode ser tardia, sendo
vs dentes de cor amarelada e translicidos. Os cabelos raros e quebradi-
¢os. As unhas friaveis.

4)  Frouxziddo dos ligamentos articulares, portanto frequéneia as
Inxacoes.

5)  Perturbacoes das reagioes eletricas dos misculos, caracterizando-
se por diminuicdo da contracdo faradica e modificacoes na curva de
contracio.

6) Hereditariedade, que se observa mais oun menos em 15% dos
casos de osteopsatirése. Apert demonstrou que a heranca estd subordi-
nada 4 lei de Mendel. Em raros casos podera ser colateral ou transmiti-
da pelo sexo feminino.

O metabolismo e principalmente o calcio e o fésforo foi sempre es-
tudado nos doentes osteopsatirdsicos. A calcemia, regra geral, é normai
e a fosfatemia levemente diminuida. — Em relacio ao diagndstico dife-
rencial na forma precoce osteogenesis imperfecta congenita, deveremos
afastar o criineo — tabes precoce, a osteopatia heredo-sifilitica, as osteo-
malacias infantis, as fraturas dos raquiticos.

Na forma tardia, osteogenesis imperfecta tarda, recorremos aos si-
nais acessérios de osteopsatirése, eliminando as causas mais encontradi-
cas de fraturas patoldgicas (sifiliticas, escorbuiticas, neopldsicas, as de-
vidas & quistos dsseos ete.) — As fraturas serfio tratadas pelos meios ha-
bituais. Si uma intervencdo cirtirgica for indicada, esta podera ser le-
vada a termo sem temor, pois os doentes atingidos por fragili-
dade 6ssea suportam como um individuo normal qualquer operacio. As
intimeras terapéuticas gerais tentadas até hoje ndo surtiram o efeito al-
mejado. Quer os antisifiliticos, quer os extratos opoteripicos de quasi
todas as glindulas endocrinas néo conseguiram modificar a evolucio da
¢steopsatirdse.

Entretanto, é dever nosso nao cruzarmos totalmente os bracos dian-
te désses pobres enfermos fadados a grandes sofrimentos. Devemos pres-
erever-lhes caleio, f6sforo, substincias irradiadas, aplicagdes de raios ul-
tra-violeta, observando a evoluchio de sua fragilidade Ossea, tratando as
fraturas que sobrevierem, enfim, aguardando o completo desenvolvimen-
to do esqueleto, porque parece que a gravidade da molestia se atenfia
gom o evolver do tempo.



