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O membro superior esquerdo esti reduzido ao braco e 4 uma pe-
que a poredo do antebraco, terminando em ¢bto, onde se vé um mameldo
do tamanho duma moeda de 100 réis, que apresenta quatro pequenas
saliencias do volume duma cabeca de alfinete. l’u,smvehnmn.e, 0 nia-
meldo, semelhante ao da glandula mamaria, deve representar um res-
quicio do punho ou da mio, e as pequenas saliencias devem ser o que
resta dos dedos.

Nota-se uma ligeira atrofia da parte que so6bra do membro supe-
rior, em relaciio 4 sua homologa do outro lado, atestada pelas seguin-
tes mensuracoes:

Distancia acromio-olecraniana I — 32 ems.

Distancia acromio-oleeraniana 1 — 33 ems,

Diametro braquial K, terco superior — 2150 ems.
Diametro braquial D, terco superior -— 25,00 ems,
Diametro braqunial I, terco inferior — 21,00 cms.
Diametro braquial D, terco inferior — 24,00 ems.
Comprimento do rvesto do antebraco B — 10 ¢ms.

O membro superior esquerdo & passivel de todos os movimentos
passivos ou ativos. A parte que resta do antebraco possie uma mus-
eulatura bem desenvolvida, que lhe assegura ftodos os movinientos: {le-
xio — extensdao — rotacio.

O resto do sistema osteo-museulo-higamentoso apresenta-se no esta-
do normal. Péle, mucosas e ganglios normais.  Os aparelhos cireulato-
rio, vespiratério, digestivo e renal, normais.

Radiografia. — As imagens radiogralicas revelam os dois Ossos do
antebraco reduzidos a dous pequenos segmentos, identificaveis pela sua
posi¢ito e relacoes analomicas como sendo o eubito e o radio, sendo o
primeiro wm pouco maior que o segundo, Tanto a sua férma como a
sua estrutura se encontram alteradas, observando-se uma acentuada
desealeificaciio como a da palheta umeral inferior, com uma eorvtical
pouco espessada e de superficie externa ivregular.  Alédm disso, ha uma
torsio dos seus eixos em relacio ao do umero.

Diagnosgtico, — Hemimelia do membro supericr esquerdo, Ta uma
aplasia segmentar transversal completa a partiv do terco superior do
antebraco esquerdo.

Pedro Amancio €., 19 anos, branco, brasileiro, empreeado no co-
mereio, filho de José Ramio C. (Observaciio tirada em 23 de junho de
1937).

Antecedentes hereditarios e familiares. — Pais vivos e fortes (sdo-
de origem espanhola); nada me pdde informar sobre os seus anteceden-
tes venereos. Tem tres irmfos e quatro irmis, sendo o paciente o ter-
ceiro -na ordem, todos gozando perleita saude, e niio apresentando ne-
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nhuma deformidade. N#o tem nenhum parente com malformacio igual
on pareeida. ‘

Antecedentes mérbidog pessoais, — Teve sarampo aos 14 anos de
idade, e posteriormente gripe.  Informa que sempre gozou boa saude.
Nada pOde adiantar sobre a gestacio ¢ o parto, a ndo ser que nasceu
com a malformaecio que apresenta ao nivel do segmento ferminal do
wembro superior direito, e que o medico disse ter sido causada por um
bicho (sie).

Historia atual. — O paciente apresenta uma ausencia parcial da
méao direita eom uma falta dos cinco dedos.  Adapton-se quanto lhe
foi possivel, procurado untilizar-se do membro superior de diversas ma-
neiras.  Crescen ¢ se desenvolven normalmente quanto ao resto do
CorPo.

Exame fisico. — O sen estado geral ¢ muito hom. Tem o psiquis-
mo normal, respondendo com desenvoltura As perguntas, e revelando
uma inteligencia viva. '

A’ ingpecedo notasse a ausencia duma parte da mio e de todos os
dedos, em contraste com a aparencia normal do resto do membro supe-
rior direito. O punho se continda com uma peguenissima mio, enjo
maior eixo ¢ bistiloiden, terminando na sua borda livie por cinco pe-
quenas eminencias carnosas de forma arredondada, que representam o0s
rudimentos dos einco dedos ausentes.  Kntre a primeira saliencia, cor-
respondente ao polegar, e a segunda, correspondente ao indieador, exis-
te um maior intervalo que o existente enfre as demals eminencias, Além
disso, a primeira saliencia ¢ mais volumosa que as outras.

Na face pahmar nota-se um eshoco das regides tenar e hipotenar.

Ao nivel do punho verifica-se a possibilidade de todos os movimen-
tos passivos e ativos: tlexdo — extensio —- e lateralidade,

O membro superior direito esta ligeiramente atrofiado em rela
ao esquerdo. A mensuraei

Ao acusa o seguinte resultado, para um seg-
wento 10, que ¢ o antebraco.

Pistancia oleerana-estiloeubital D — 23 ems,

Distancia olecrana-estilocubital K — G,

Diawetro do antebraco D, terco superior — 19,50 ems.
Diametro do antebraco H, terco superior — 23,00 cms.
Diametro do antebraco D, ferco mfevior — 1350 cms.
Diametro do antebraco L, terco inferior — 15,50 cms.

O sistema osteo-musculo-ligamentoso apresenta-se normal em todo
o resto do corpo.

O exame sistematico de todos os orglios e aparelhos nada revelon
de anormal,

Radiografia. — As imagens radiograficas revelam uma conforma-
cio normal dos dssos do antebraco, a ndo ser wma ligeira descalcifica-

¢io das epifises distais do radio e do cubito; as cartilagens conjugais
nfio estio completamente desaparecidas. K, poréin, ao nivel do earpo
que se destacamm algumas alteracoes na estritura ¢ na morfologia dos
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Gssos constituintes. Os Gssos da primeira fila earpica parecem nio apre-
sentar nada de anormal. K ao nivel da segunda fila que se notam as
modificacdes; efctivamente as pleas Gsseas nio se acham completamente
individualizadas, perdendo as suas essenciais caracteristicas, e sémente
identificavels gracas 4 sua situacio o relacfo anatomicas, 4 que as stas
formas ¢ dimensoes se acham alteradas,  Em vez de quatro dssos que
compoem a segunda Tila do earpo, s6 se encontram duas massas 6sseas
atipicas, parecendo ser constituidas dum lado pela fusio do tragezio e
trapezoide, do outro lado pelo fusionamento do grande osso com o
uneiforme.  Realizam uma das variedades da ectromelia, conheeida pelo
nome de aglomerados heterotipicos (assemblages hétérotipiques).

Dos Gssos do metacarpo restam apenas quatro pequenos rudimen-
tos:  dous maiores, de forma triangular, correspondendo aos 1.0 ¢ 2.°
metacarpicos, se acham articulados pelas suas bases com a massa Ossea
trapezio-trapezoide, e terminando livremenfe em ponta; dous outros
menores, de forma ovoide, se encontram em relacdo com a massa dssea
erande osso-uneciforme, separados og pequencs nucleos Gsseos por um
orande inlervalo, N
queleto da mio e dos dedos,

A0 se encontra wals vestioio aleum do vesto do es-

Diagnogtico. — Retvodactilin total com {usiic parcial dog dssog da
sopunda fila do carpo.

PATOGENIA

Varias sfio as hipoteses para a explicacio do meeanismo das mal-
formacdes congenitas,  Todas élas plean pela sna ponea consistencia
diante da complexidade dos fenomenos.  Parece que ha um pouco de
verdade em eada uma délas, podendo aplicar-se conforine o caso par-
frenlar.

Uma dag teorias que esteve muito em voga fol a das bridag amnio-
ticas., Hra uma eausa meeanica, qre determinava a malformaciio pela
constriedio, desde o simples suleo congenito até a amputaciio congenita
do membro, conforme o grio da sua forea estranguladora.  Hstas bri-
das eram constituidas de filamentos, eordoes, de fibvina.,  Muitos sdo
aa areumentos que depoe contra esta hipotese, que nio pode explizar
algnmas mallormacies, tais eomo 0s estignmas congenitos, como tambem
& neoneebivel qre um filamento [ibrinoso, poueo consistente, seja ea-
paz de provoear uma verdadeiva amputacao,

Foram invoeadas, eomo causa possivel, lesdes do sistema nervoso,
constituidas por atrvofias dos centros cerebrais on wmedulares.  Parece
(que estas alteracoes nervésas sio mais conseqiiéncia do que propriamen-
te eausa, conforme ¢ mais admitido atualmente.

A origem embrioniria procuva explicar, por uma alteracio do de-
genvolvimento do embrifio, todas as malformacdes congenitas, desde a
segmentaciio exagerada dos componentes 6sseos dos membros até a apla-
sia congenita dos membros sob todas as suas modalidades. Expliea,
ontrosim, além da simetria a hereditaviedade das lesdes.  As alteracdes
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embrionariag pédem realizar-se sob duas formas: variagio histogenetica
ou molestia, No primeiro caso, por uma alteracdo do meio, as celulas
embrienarias procuram adaptar-se ds novas condicdes do ambiente, va-
riande a sua evoluciio histogenetica sob uma néva férma. I8, estas ce-
lulas niao s6 terdio wm desenvolvimento diferente, como tambem trardo
impressos og caracteres adquiridos para a sua transmissiio hereditaria
Os estudos de Grachet sobre as celulas sesuais siio inferessantes nesse pon-
to, procurando demonstrar que as celulas germinais nio sio uaisquer
celulas, mas que apresentam wmma morlologia especial onde se encon-
tram as chamadas localizacdes germinais, correspondendo ds diversas
partes do corpo humano., Uma alteraciio determinada ao nivel duma
dessas localizacdes provoecard wma lesito, que se evidenciard por ima
malformaciio congenita, A modificacio do meio poderd a celula enm-
brionaria on plastide ndo aguentar, morrendo ou sofrendo, ¢ a molesii
Quandn simplesmente esta doente, o sofrimento dura um certo tempo,
apbs o qual a celula readquire a sua evolugio normal a partir do mo-
mento em que foi atacada, porém ewm completo desnivelamento com as
demais celulas vizinhas normais, deixando a sua marvea definitiva, ulte
viormente, por uma malformacio congenita. A variacdo se opde i mi
legtia, porque na primeira houve nma alteracho histogenetica, com ad ‘
taeiio correlata anatomica e funeional das partes que compde o menii«,
hro lesado, a0 passo que na seginda houve uma interrupedio, no temg
do ritmo, da evolucio celular, determinando um desequilibrio no dese
volvimento das partes ,mngldas, e refletida, posteriermente, por wma
malformacio congenita.  Diversas foram as ecausas apontadas capazes
de provoear ama alteraciio embriondria: toxicas (aleool, chumbo), in
FeceiGsas (tifo, sifilis), endderinas (as alteracoes das glandulas end(\ﬂx'
nieas podendo ser d(ltmmmmldx pela sifilis), e fisicas (wltimamente; &
cuns autores tém chamado a atenciio sobre os efeitos maleficos do r
dinm e dos raios X nog étos, quando sio irradiadas as bacias dag ges
fantes, apresentando microcefalias ¢ malformacdes congenitas dos mem-
bros). ‘

Finalwente, a teoria da molestia ammiética, eviada o defendida por
Owmbrédanne, procura explicar o mecanismo de varias malformacoes
conwenilag, tais como: amputacoes, suleos, maculas ¢ estigmas conge-
nitos. K pela formaecio de uleeracies, asséstadas sobre a derme ou
atingindo o mesenquima, que se [n()du/em as lesdes que vio caracteri-
zar cada nma das érmas, apontadas acima, das malformacdes congeni.
tas.  Quando ha uleeras tanto no embriio como na parede amni6tica,
podem estabelecer-se aderencias amniéticas ou Tormacoes de bridas am-
motlcas, que surgem ¢ono consequem‘m da wolestin amnidtica ,‘l‘mm
processo concomitante da malformacio congenita, e nio como causa
tonora-se a causa da molestin amnidtiea, que nao parece ser: infecciosa,
toxica ou mecanica. o

A malformacfio de origem traumatica se diferencia por alguns ca
racteres da malformaciio de origem embriondria. Uma malformacad
gongenita dos membros de causa meeanica, como as amputacdes econge
nitas, apresentia-se com as caracteristicas duma amputacio traumatl a
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e, 1. Radiografia de Pedro Amancio.

isto &, com nm edto conico terminado por uma ecicatriz deprimida no
centro. Qnando se diz amputaciio, sionifiea separacio completa do seg-
wento terminal da poreao proximal do wmembro.  Qualquer forwac
porém, que se apresentar na extremidade do ¢dlo, por minima que seja.
importa na existencia dum rudimento dum segmento do membro, evi-
denciando uma aplasia congenita, e nido mn processo cicatrieial como
devera ser nuna amputacao.  Ademais, as partes que integram o seg-
mwento do membro malformado se apresentam com o8 seus caracteres

normais, como nas amputacoes traumaticas.

As mallormacdoes de origem embriondria sfio verdadeiras aplasias,
em que as partes que integram o segmento {(musenlos, ligamentos, va-
g08 nervos) sofreram uma adaptacio morfologica e Tuncional em eor-
relacfio com a atrolia dssea, muito bem estudadas por Salmon.
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Fig. 2. Radiografia de Araci D,
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Trie. 3. Radiografia de Araci D.




