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Trata-se duma afeccio interessante e rarissima, motivos suficien-
tes para a publicacdo desta comunicacio, sem nenhuma originalidade,
ndo tendo outro fito sinfo o da divulgacio. Antes de mais nada, é
preciso salientar a poueca documentacio que acompanha este relato,
com excecdo de duas radiografias o resto se cinge 4 descricio clinica.
IFoi por um extraordinario esforco 6 que consegui, asim mesmo, a obten-
gdo dessas radiografias, ndo me sendo possivel a da cabeca que seria
bastante ilustrativa, nem a fotografia dos pacientes em posicoes carac-
ristieas que acreceria, ainda mais, a documentaciio e o interesse des-
pertado por essa anomalia congenita. Nio pude obter mais informa-
¢des que as que se seguem abaixo, porque a mii ndo voltou mais ao
consultorio, prejudicando em parte a observacio cliniea.

Observagoes. — Em principio de 1936, quando veraneava em Tor-
res, fui chamado para ver J. R. I. com quasi 40 anos, branco, casado,
e que se queixava de muitas dores ao nivel da articulacgio cOxo-femu-
ral direita. Sem mais delongas p6z-me ao par que tinha uma c6xa vara,
diganosticada por um medico de Paris, e que de alguns méses para ca
a marcha era claudicante, em eonsequencia da dor que sentia no qua-
dril dirveito, tendo ultimamente se exacerbado. Tinha estigmas evi-
dentes de sifilis. Provavelmente, a dor era causada pela artrite defor-
mante consequente 4 coxa vara; a radiografia no caso em apreco se-
ria dum auxilio inestimavel. Submetido a um tratamento pelo iodu-
reto e bismuto, ao cabo de alguns dias comegou a melhorar sensivel-
mente, a ponto de poder caminhar e se entregar 4s sua ocupacoes e
distragbes duma praia balnear. A historia désse doente nfio finali-
zow, e & no resto que estd a parte interessante. Efetivamente, quando
ia despedir-me, J. R. T. chamou-me a atencdo de que nfo possuia as
duas claviculas, podendo realizar um movimento incomum, como seja
de propulsionar os ebtos dos dous ombros para diante, a ponto de o0s
juntar adiante do torax. Pela inspeecdo, as fossas supra e infracla-
vieulares estavam apagadas. Pela palpacfio, sentia-se de cada lado

duas pequenas extremidades dsseas, de mais ou menos 5 ems. de com-
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primento, inseridas pela sua parte interna ao esterno, e terminando
livremente, em ponta, de outro lado. Os ombros eram normais ana-
tomica e funcionalmente.

Acreseentou depois que tinha quatro filhos, sendo os dous ulti-
mos portadores do mesmo defeito, prometendo que me procuraria aqui,
no fim da temporada de veraneio, para serem radiografados, visto néo
existir na localidade um aparelho de raios X. Passaram-se os méses
sem que o avistasse, nao permitindo que satisfisésse a minha natural
curiosidade.

Em fins do ano passado, ful procurado no meu consultorio pela
sua esposa, que me trazia wma das suas filhas com uma fratura sub-
periostica do terco médio do radio D, determinada por traumatismo
diréto, pouco violento, sendo-lhe aplicado um aparelho gessado por tres
semanas, e tendo ao cabo alta curada. Nessa ocasifio, entfio, tendo mais
o outro filho na companhia, aproveitei da minha uniea oportunidade
para conseguir as radiografias que se acham aqui, e dos seguintes da-
dos abaixo descritos, porque nunea mais os vi.

Ana M, com 6 anos, branca, brasileira, filha de Jodo R. T.

B’ uma menina bem nutrida, com o caminhar um pouco vacilante,
que a mie atribue a um possivel defeito da eoluna vertebral, apresen-
tando realmente um esbogo de escolibse de convexidade direita. A
gestacdo e o parto foram normais. A denticdo e os primeiros passos
foram em époeas normais. Tem a cabeca volumosa, disproporeional
em relacdo ao corpo; a grande fontanela ndo esti completamente fe-
chada. Estigmas evidentes de sifilis congenita; fronte olimpica; nariz
em séla; abobada palatina em ogiva; dentes irregulares, mal implan-
tados, grandes e pequenos, denteados; tuberculo de Carabelli; gan-
glios cervicais, epitroclianos e inguinais pequenos, duros, rolicos e in-
dolentes.

As fossas supra e infraclaviculares dos dous lados estic apagadas.
Nota-se na regido hemiclavicular de ambos os lados, por ocasiio da
inspiragdo, uma saliencia, que rapidamente desaparece na fase expi-
ratoria. Pela palpacio, em lugar das claviculas, percebem-se dous frag-
mentos ecilindricos, resistentes, articulando-se pela sua parte interna
com o esterno, e terminando livremente, em ponta, pela sua extremida-
de externa, longe do acromion, e sem contrair relacdo anatomica com
éle. Esse fragmento clavieular se acha orientado para cima e para tras,
A forma e a funcfo da regifo escapulo-umeral sfo normais, permitin-
do ademais um movimento, néo encontrado normalmente, qual seja
o da propulsiio dos dous cdtos dos ombros para diante, a ponto de se
tocarem facilmente e dando ao eorpo um aspecto bizarro.

A nflo ser o esbogo dwma escoliése, acima citada, e os sinais cli-
nicos duma bronquite, a pequena Ana nada mais apresents de impor-
tante nos outros orgdos.

O exame radiolégico forneceu os seguintes dados: Ha uma apla-
sia congenita parcial das duas claviculas, que sdo substituidas por dous
fragmentos cilindricos, de direcio obiqua para cima e para trds, arti-
culando-se pelo seu extremo interno com o esterno, ao passo que a sua
extremidade externa, ponteaguda, estd livre e Ionge da wsuperficie ar-
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ticular acromial, nfo se vendo nenhum fracto fibroso que pudesse ser-
vir de ligacdo entre eles. Além disso, nota-se, perfeitamente, a ausen-
¢ia da cavidade glenoide, em ambos os lados, e dando a impressdo que
ha uma subluxacio umeral. (Fig. 1).

A outra observacio ¢ a do seu irmao Julio, com 4 anos, branco, bra-
gileiro, fitho de Jodo R. T.

I um menino de bom aspecto, mas que apresenta os mesmos si-
nais de sifilis congenita que os da sua irma: fronte olimpica; naviz em
séla; dentes irregulaves, grandes e pequenos, denteados; tuberculo de
Carabelli; abobada palatina em ogiva; micropoliadenopatia indolente,
nas regdes cervieais, epitroclianas e inguinas. A cabeca é volumosa,
as béssas frontais e parietais salientes, e a grande fontanela ainda
aberta.

Fela inspeccdo, nada de anormal se nota na porcdo superior to-
racica dos dous lados, e, si nfio fora a ampla projecdo para diante dog
dous ombros a ponto de se tocavrem, a anomalia clavicular passaria des-
percebida. Com efeito, do lado direito nota-se, pela palpacio, que ha
ama solucdo de continuidade, de maneira a interromper no seu meio
0 eixo 0sseo, isto &, ha uma rseudarirése da clavicula direita. As duas
metades, porém, nfo ocupam o mesmo nivel: a interna, articulada com
o esterno, se dirige para cima, para féra, e para diante; a externa, nfo
articulada com o acromicn, se dirige para baixo, para dentro, e para
tras.  As duas extremidades livres se superpde dessa maneira, Quan-
to ao lado esquerdo, tudo se vesume numa clavicula atrofiada, com a
extremidade externa ponteaguda e nfo articulada com o acromion, per-
witindo dest’arte a propulsfo dos dous cdtos das cinturas escapulares.

Excetnando o metatarsus varus duplo, o nosso pequeno observado
ufo apresenta nenhuvma outra defermidade,

As imagens radiograficas revelam os seguintes aspectos: a clavi-
cula do lado esquerdo estd situada horizontalmente, e com a férma de
S italico, sem estar a sua extremidade externa articulada com a su-
perficie articular do acromion; do lado direito, percebe-se nitidamen-
te a soluciio de continuidade (pseudarirése) da clavieula, a direcdo dos
dous fragmentos, ¢ a superposicao das duas extremidades livres. Tam-
bem se verifica a aplasia da espadua, caracterizada pela ausencia da
cavidade glenoide, dos dous lados. (Ifig. 2).

Para finalizar, ha ainda a acrescentar que, quer do lado materno
quer do lado paterno, ndo ha casos com a mesma anomalia; a mai, apa-
rentemente de bda saude, com varios ablrtos expontineos, tem mais
dous filhos, mais velhos que os outros dous, gozando bda saude. Tan-
to 0 pal eomo a mal nunca se submeteram a um tratamento especifico

i

energico e continuo, tendo a mesma norma em relacfio aos filhos.

Em resumo, sfo tres casos da mesma familia, portadores da mes-
ma anomalia congenita: pai, uma filha e wm filho. A filha com as
mesmas lesdes clavieulares que o pai; as do filho, porém, sio menos
intensas.
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Muito mais interessante seria uma exploracfio radioldgica do es-
queleto todo, principalmente ao nivel do eranio, onde geralmente se
deveriam encontrar outras lesdes caracteristicas, e que completaria a
doeumentacio destas observacoes. Infelizmente, isso nfo me fol pos-
sivel, dadas as dificuldades que encontrei de todos os lados.

Diante dos sinais clinicos constituidos: pelo aumento de volume
da cabega, pelas fontanelas anteriores ainda abertas, e pela aplasia
clavicular, evideneciada ainda pela radiografia, o diagnostico de Disosté-
se Cleido-Craniana pdde perfeitamente ser assentado. B preeciso, nio
obstante, acrescentar que é ainda acompanhada de outras deformida-
des tais como: coxa vara, escclibse, metatarsus varus, e aplasia bilate-
ral das cavidades glenoides, em cada um dos pacientes, '

DISOSTOSE CLEIDO-CRANTANA
© B’ uma alteracio da ossoficacio dos ossos membranosos, isto &,
dos que passam do estadio membranoso ao estadio osseo sem passar pe-
la. fase cartilaginosa. Kol identificada pela primeira vez por Plerre
Mazrie e Sainton, nos ultimos anos do seculo passado, denominando-a
de Disostése Cleido-Cardiana Hereditaria. (Potel):

Ista anomalia é caracterizada pelos seguintes elementos:

a) — Aplasia clavicular, — Ela & geralmente, bilateral, ¢ mais
ou menos acentuada conforme os casos. A aplasia pode ser consti-
tuida por uma simples soluciio de continuidade do eixo Osseo, de ma-
neira tal que, si os fragmentos claviculares fossem unidos, teriam o
comprimento duma clavicula normal; a anomalia clavicular péde ser,
as vezes, 0 unico sintoma observado, sendo os outros quasi nulos pro-
picionando nessas condicdes a denominacido de Pseudartréose Congenita
das Claviculas.

(O abortamento completo das clavieulas ja foi observado. Entre
uma simples solucfio de continuidade e a ausencia completa das cla-
viculas existem formas intermediarias. Assim & que a aplasia péde
‘ser constituida por dous nodulos de ossifica¢do, reunidos por uma fai-
xa fibrosa, permitindo a insercio muscular e ligamentosa; outras ve-
zes tudo se reduz a um fragmento clavicular de extensdo variavel, que
se articula dum lado com o esterno, e do outro lado se termina livre-
mente longe do acromion. A lesfio das claviculas é, pois, muito va-
riavel.

b) — Aumento do volume do cranio. — O aumento poéde ser in-
signifieante; ha o desenvolvimento exagerado do diametro transverso
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do cranio, asim como as boéssas frontais e parietais encontrani-se au-
mentadas.

¢) — Retardamento da ossificagdo das fontanelas, — As fonta-
nelas, principalmente as anteriores, permanecem abertas durante mui-
to tempo. As suturas persistem até uma idade avancada (47 anos num
caso), e as escamas do temporal e do ocipital nfo sfo formadas com-
pletamente (Potel). A evoluciio dentaria sofre tambem um atrazo.
(Oberthur).

d) — Carater hereditério e familiar. — O cardter hereditirio é
negado por eertos autores (Mouchet e Errard, Witas, Mutel ¢ Fourche,
Oberthur) (Henri Oberthur). A hereditariedade é direta e continua,
a transmissdo pode ser efetuada, pelo pai ou pela mii, indiferente-
mente aos dous sexos (Apert citado por Potel).

Fig. 3
A museulatura da cintura escapular é suficiente para manter o
¢6to da espadua, ndo advindo, por consequencia, nenhuma perturba-
¢io funcional., Em virtude da aplasia calvicular, o ¢6to do ombro péde
ser projetado para diante do torax, chegando a tocar o do outro lado,
tornando-se salientes os acromions, e permitindo o afastamento das
omoplatas, num raio exagerado, em forma de aza. (Fig. 3).

KEssa afeccio é acompanhada de oufras malforactes: espinha-bi-
fida oculta; hipoplasia dos déssos da pelvis (aplasia dos ramos isquio
e iliopubicos comy malformacio das ancas — férma cleido-pelviea de
Crouzon e Boutier) ; costelas cervieais; atrazo da ossificacfio dos ossos
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do carpo; atrofia das falanges dos podactilos; aplasia da cavidade gle-
noide da omoplata, de maneira a que a cabega umeral subluxada se
articule com a abobada acromial, a base craniana estd incurvada cifo-
ticamente na sinecondrdse enfenococipital. .

Duas sfio as hipoteses para explicar a origem da Disostése Cleido-
Craniana. ‘

a) — ‘Teoria infecciosa, — Liéri, baseado em verificagdes de au-
topsias, acredita na natureza infeeeiosa desta afeecgdo. Foram encon-
tradas profundas lesdes meningoencefalicas. Resta-nos si a lesfo ossea
& secundaria, considerada como uma perturbacgio tréfica de orvigem
nervosa, ou ¢ concomitante & lesio meningoencefalica, ambas como ma-
nifestagdes duma infeegio difusa ocorrida durante a vida intrauterina.
(Oberthur).

b) -— Tecria do oligohidramnios, — Mutel e Fourche responsa-
bilizam o oligohidramnios, permitindo que o museulo uterino faca uma
pressdo exagerada sobre as partes salientes do féto (cranio-clavicu-
las), e causando uma perturbacio da ossificaclio por isquemia. B, como
o oligohidramnios é determinado por uma alteracdo da placenta, a si-
filis pode ser ineriminada nesse caso, como em numerosas outras dis-
trofias ossecas.

Como ndo ha nenhuma perturbacio funecional, visto a cintura es-
capular preencher satisfatoriamente o seu papel pela mesma razio nao
ha nenhuma indicaclo terapeutica.
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Wig. diografia de Ama R. L.

Aplasia pareial das duas elavieulas.  Ausencia das cavidades glenoides.

Fig, 2 — Radiografia de Julio R. T.
Aplasia pareial da clavieula E. Pseudartrose da elavicula D.
Aplasia das espaduas (ausencia das cavidades glenoides.



