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Trat,a-se duma afecção interes'sante e rarissima, lIl<otivos suficien­
tes para a publicação desta comunicação, sem nenhuma originalidade,
não tendo outro fito sinão o da divulgação. Antes de mais nada, é
preciso salí>entar a pouca documentação que acompanha este relato,
com exceção de duas radiografias o resto se cinge á descrição elinica.
Foi por um extraordinário esforço é ,queconségui, asim mesmo, a obten·

dessas radiografias, não me s-endo possivel a da cabeç,a que 'seria
bastante ilustrativa, nem a fotografia ,dos pacientes em posições carac­
risticas que acreceria, ainda nmis, a documentação -e o interesse des­
pertado por essa anomalil(1. congenita. Não pude obter mais informa-

que as que se segu-em abaixo, porque a mãi não voltou mais ao
consultorio, prejudicando em parte ,a observação clinica.

Observações. - Em principio de lH86, quando veraneava em Tor­
r-es, fui chamado para ver J. R. L com quasi 40 lanos, branco, ca'sado,
e que se queixava de muitas dôres ao nivel da articulação côxo-femu­
ral direita. Sem mais delongas pôz-m'e ao parque tinha uma côxa vara,
diganosticada por um 111-eclico de Paris, e que ele alguns mêses para cá
a marcha era Ckludicante, em consequ-encia da dóI' que sentia no qua­
dril direito, tendo ultimamente se exac.er·bado. Tinha estigmas evi­
dentes ele sifilis. Provavelmente, a dôr era causada pela artrite defOf­
manteconsequente á côxla vara; a radiografia no caso enl apreço se­
ria dum auxilio inestimavel. Submetido a um tratamento pelo iodu­
reto e bismuto, ao cabo de alguns dias começou a melhorar sensivel-

a ponto de poder caminhar -e se entregar ás 'sua ocupações e
distrações duma praia halnear. A historia dêsse doente não finali­
zou, e é no resto que está a parte interessante. Bfetivamente, quando
ia despedir-me, .T. R. rr.chamou-me a atenção de que não possuia as
duas clavicula'i3, podendo realizar um movim-ento incomum, como seja
de propulsionar os côtos dos dous ombros paria diante, a ponto de os
juntar adiante do torax. Pela inspecção, as fóssas supra e infracla­
vicula.res estavam apagada's. Pella palpação, sentia-se de caela lado
duas pequ-enas extremidades ósseas, de mais ou menos 5 C1118. de comI-
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primento, inseridas pela sua parte interna ao esterno, e terminando
livremente, em pont1a" de outro lado. Os ombro's eram normais ana­
tomica oe funcionalmente.

ACTescentou 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 radiograf.ados, visto não
existir na localidade um aparelho de raios X. Passaram-se os mêses
sem que o avist1a,sse, não permitindo que satisfisésse a minha natural
curiosidade.

Bm fins do ano passado, fui procurado no m€u consultor'io pela
sua esposa,que me trazia uma das suas filhas com uma fratura sub­
periostica do terço médio do radio D, determinada por traumatismo
c1iréto, pouco violento, sendo-lhe aplicado um aparelho gessado por tres
semanas, e tendo aoca.bo alta curada. Noessa ocasião, então, tendo mais
o outro filho na companhia, aproveitei da minha unica oportunidade
para conseguü' as radiografia's que se acham ia,qui, e dos seguintes da­
dos abaixo descritos,porque nunca mais os vi.

Ana M, com 6 anos, branca, brasileira, filha de João R. rr.
B' umla moenina bem nutrida, COl11< o caminhar um pouco vacilante,

que a mãe atribue a um possivel defeito da coluna vertebral, apresen­
tando realmente um esboço deescolióse deconvexidade direita. A
gestação e o parto foram normaÍ':3. A dentição e os primeiros passos
foram em épocas normais. rrema cabeça volumosa, disproporcional
e:m relação ao corpo; a grand€ fontanela não está completaanente fe­
chada. Estigmas evidentes de sifilis congenita; fronte olimpica; nariz
em séla; abobada palatina em ogiva; ,dentes irregulares, mal implan­
t,aclo's, grandes oe pequenos, clenteados; tuberculo de Carabelli; gan­
glios cervicais, epitroclianos e inguinais pequeno's, duros, roliços e in­
dolentes.

.i'l.s fóssas supra e infrac1aviculares dos dous laelo's estão apagadas.
Nota-se na região hemiclavicular de ambos os lados, por ocasião da
inspiração, uma saliencia, que rapidamente desaparece na f3.'l.;e expi­
ratoria. Pela palpação, em lugar das claviculas, percehem-se dous frag­
mentos cilindricos, resistentes, articulando-se pela sua parte interna
com o esterno, e terminando livroe'mente, em ponta, pela sua extremida­
de externa, longe do acromion, e 'sem contrair relação anatomica com
êle. Bsse fragmento clavicular se acha orientado para cima € paira trás,
A forma e a função ela região escapulo-umeral são normais, permitin­
do ademais um movim€nto, não encontrado normalmente, qual seja
oda propulsão dos dous côtos dos ombros para di1ante, a ponto de se
tocarem facilmente e dando ao corpo um aspecto bizarro.

A não ser o esboço duma escolióse, acima citada, e os sinais clí­
nicos duma bronquite,a pequena. Ana nada mais apresenta doe impor~

tante nos outros orgãos.
O exame radiológico forneceu os seguintes dados: Ha uma apla­

sia congenita parcial elas duas claviculas, que são suhstituidas por dous
fl~agmentos cilindricos, dediroeção obiqua para cim(a e para trás, arti­
culando-soe pelo seu 'extremo interno com o e5terno, ao passo que a sUla
extremidadeexterl1a, ponteaguda, está livre e longe da 'Superficie ar-
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mas que apresenta O',S mesmos si­
da sua irmã: fronte olimpica; nariz em

(\ I)cquenos, denteados; tnberculo ele
; micropoliaclenopatia indolente,

inguinas. A cabeça é volumosa,
e a grande fontanela ainda

não

ticulal' acromial, não se nenhum tl'aeto fibroso que pudesse ser­
vir de ligação entre eles. },Jém notia-se, perfeitamente, a ausen­
eia da cavidade g'lenoic1e, em ambos os lados, e dando a impr,essão que
ha uma subluxação umeral. (Fig. 1).

A outra observação é a elo ~;eu irmão Julio, com 4 :anos, branco, bra­
filho de .João H. T.

g' um menino de bom
nais de sifilis congenita que os
séla; dentes
Carabelli; abobada 'palatüla eUl
llas cervicais, epitroclianas e
as bóssas frontais e
aberta.

Pela inspecção, nada de anormal se nota na porção superior to~

racicia dosc1ons lados, e, si ni'io fôra a ampla projeção para diante do~

dons ombrO'~; a ponto ele se a anomalia clavicular passaria eles·
Com do lado direito pela palpação, que ha

nma solução de de maneira a interromper no seu meio
o eixo ósseo, isto é, ha da clavicula direita. As duas

porém, não ocupam o meSl1lO nivel: a interna, la,rticulac1a com
o se dirige para cima, para fóra, e para diante; a externa, não
articulada com o para baixo, para dentro, -e para
trás. As (luas extremidades livres se snperpõe dessa maneir'a. (~uan-

to ao lado tudo se resun~>e nUHla clavicula atrofiada, com a
extrem,ic1ac1e externa e não articulac1,a com o acromioIl, per-
mitindo clest'arte a do:; dons côtos das cinturas esc,apulares.

Exc€tuanc1o o metatarsns varus duplo, o nosso pequeno ohservado
nenhullkl outra defc:nnidadc.

revejam os seguintes aspectos: a c1avi­
situada horizontalmente, € com a fórma ele

S it,alico, sem -estar a ':JUa extremidade externa articulada com a su-
articular do aCr0111Íon elo lado perc,ebe-se nitidamen-

te a solução de continuidade da clavícula, a direção dos
dons fragmentos, e a das duas extremidades livr€s. T'am-
bem se verifica a aplasia da espadua, caracterizada pela auscncia ela
eê1vidac1e gl€noiele, dos dous lados. (li'ig. 2).

Para finalizar, lha aÜlda a acre';~centar' que, quer do lado materno
quer do lado paterno, não ha casos com a mesma anomalia; a mãi, apa­
rentemente de bôa com va1'ios abôrtos expontâneos, tem mais
dous filhos, mais velhos que os outros gozand,o bôa sanc1e. Tan­

como a mãi '1lUllCa se submeteram a um tratlamento especifico
e continuo, tendo a m1esma norma em relação aos filhos.

Em resumo, são tres casos ela mesma família, po:rtadOl'es da mes­
Ina anomalia congenita: Ulna filha e um filho. A filha com as
Inesmas lesões elavicuJal'Ps que o pai; as do filho, porém, são menos
intensas.



.Muito lnaIS interessante seria uma exploração radiológica do es­
queleto todo, principalnllente ao nivel do cranio; onde geralmente '3e

deveriam encont.rar outras lesões caracteristicas, e quecompl-etaria a
documentação destas observações. Infelizmente, isso não me foi pos­
sivel, dadas as dificuldades 'que encontrei de todos os lados.

Diante dos sinais clinicos constituidos: pelo ,aumento de volume
da cabeça, pelas fontanelas anteriores ainda abertas, e pela aplasia
claviculal',evidenciacla ainda pela radiografia, o diagnostico de Disostó­
se Cleído-Cranianl3, póde perfeitanrente ser a'3sentado. E' preciso, não
obstante, acrescentar que é ainda acolllpanhada de outras deformida­
des tais corno : coxa vara,escolióse, metatarsus varus, e aplasia
ral das cavidades glenoicles, em cada um dos pacientes.

DISOSTõSE CIJElDO-CHANIANA

E) uma alteração ,ela ossoficação dos ossos membranosos, isto é,
c10'8 que passam c1oestac1io membranoso ao est\adio osseo sem passar pe­
la fase cartil aginos,a. Poi identificada pela primeira vez por Pierre
1\farie e Sainto]], nos ultimos anos elo s€culo passado, denominando-a
de Disostóse Clei:do-Cardiana Hereditaria.(Potel):

Esta anomalia é caracterizada pelos seguintes elementos:

a) Aplasia claViicular. - Ela é, geralmente, bilateral, e mais
ou menos acentuada ·conforme os casos. A aplasia pode ser consti­
tuída por uma simples solução de continuidade do eixo ósseo, de ma­
neira tal que, si os fragmentos claviculares foss,em unidos, teriam o
comprimento duma clavicuhl normal; a anomalia 0lavicular póde ser,
ás vezes, o unico sintoma observado, sendo os outros quasi nulos pro­
picionando nessas condições a denominação de Pseudartróse Congenita
das elaviculas.

O abortamento completo da;:; claviculas já foi observado. FJntre
uma simples solução de continuidade e a ausencia ,completa das ela­
viculas ,existem formas intermediarias. Assim é que aaplasia pôde
ser constituida por dous nodulos de ossificação, reunidos por uma fai­
xa fibrosa) permitindo a inserçã.o uluscular e ligamentosa; outras ve­
zes tudo se reduz a UIli< fragmento clavicular de extensão variav,el, que
se articula dum lado com o esterno, e do outro lado se termina livre­
mente longe do acronlÍon. A lesão das claviculas é, pois, muito va­
riaveL

b) Aumento do volume do cranio. - O aumento póde ser hl-
significante; ha o desenvolvimento exagerado elo diametro transverso
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cranio, asim como as bóssas frontais € parietais encontram-se au­
mentadas.

c) - Re,tardamento da ossificação das fontanelas. - As fonta­
nelas, principalmente as anteriores, permanecem abertas durante mui­
to tempo. As :suturas persist,em até uma idade avançada (47 anos num
caso), e as escamas do temporal e do ocipital não 'são formadas com­
plet'a.Illente (PoteI). A evolução (tentaria sofre tambem um atrazo.
(Oberthur) .

c1) Caráter hereditário e familiar. O caráter hereditário é
negado por certos autores (JYlouchet e Errard, Witas, 1\![utel e .B'ourche,
Oberthur) (Henri Oberthur). A her,editariedade é direta e
a transmissão pode ser efetuada, pelo pai ou pela mãi, indiferente··
mente iaos dous sexo's (Apert citado por Potel).

l"ig. 3

A llllllsculatura da cintura escapular é suficient€ para manter o
côto da espadua, não advindo, por consequencia, nenhuma perturba­
ção funcional. Em virtuc1e da aplasia calvicular, ocôto do ombro
ser projeta1c10 para diante do torax,chegando a tocar o do outro
tornando-se salientes os ,a,cromions, e permitindo o afastame'nto das
omoplatas, num raio exagerado, em forma de aza. (Fig. 3).

Essa afecção é acompanhada de outras malforações: espinha-bi­
fida ocuUa; hipoplasia dos óssos ela pelvis (aplasia elos ramos isquio
e iliopubicos com malformação das ancas - fórmacl€ielo-pelvica de
Crouzon e Boutier) ; costelas c,ervicais; atrazo c1a ossificação dos ossos



carpo; atrofia das dO's podactilos ;aplasia da cavidade gle-
noide da omoplata, ele maneira a que a cabeç·a umeral subluxada se
arüeule eom a abobada alcromial,a base craniana está incurvada cifo­
ticamente na sincondróse enfenooeipita1.

Duas são as para explicar a origem da Disostóse Cleido~

Craniana.

IIeorioJ infec·ciosa. ~ Ijél'i, baseiado em verificações de aus

na natureza infceciosa destaafeeção. l?oram encon­
lesõC';;; mening:oeneefalicas.Hest,cl-nos si a lesão ossea

eon c;ic1cra ela como uma perturbação trófica de origem
:nervosa, ou é concomitante á lesão meningoeneefaliea, ambas eomo lllía-

duma difusa oeorrida durante a vida intrauterina.

b) TeGria do o1igohidramníos. 1UuteI e Foul'che responsa-
permitindo que o museulo uterino faça uma

sobre as partes salientes do féto (eranio-elavÍcu=
, e c~nls(mdo uma perturbação da ossifieação por isquemia. E, e01110

o oligohidramnios é determinado por uma alteração da placentía, a si­
filis poele ser incriminada nesse caso, como em numerosas outras clis­
tl'ofia'S osseas.

funeional, visto a eintura es­
seu papel pela mesma razão não
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}<'ig. 1 .- nadiogl'afia de A,na R. :r.
.Aplasia pareial das (hla.s elavieulas. Aus(~'neia das cavidades gJenoieles.

]'ig. 2 ~ Ra.diorgrafia de Julio R. '1'.
Aplasia pardal ela chvi,cula E. Pseuelal'ü·os,e da clavÍ'cula D.

Aplasia das esrpa.cluas (ausencia elas eavida'C1,es gLmoides.


