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NORMAS DA

Revista Brasileira de Ortopedia

1) A R. Bras. Ort. destina-se 4 publicagdo de trabalhos
que contenham contribui¢des ao progresso de Orto-
pedia, Cirurgia de Mo e especialidade afins.

2) Os artigos enviados deverdo ser datilografados em papel
oficio, em espago duplo, com margem larga, devendo o
autor remeter 3 c6pias. A ultima pégina conterd o en-
derego do autor.

3) Os artigos enviados passardo a ser de propriedade da
Revista.

4) No caso de artigos muito extensos, a Dire¢do da R.
Bras. Ort. se reserva o direito de publicd-los em quan-
tas edigGes julgar necessdrias.

5) Os artigos aprovados pelo Corpo Editorial serdo publi-
cados na ordem de seu recebimento.

6) A bibliografia serd indicada no fim do trabalho, con-
tendo apenas os autores citados no texto.

7) Os trabalhos deverdo ser acompanhados de sinopse,
de no médximo 200 palavras, em portugués. No final
resumo em inglés, francés ou espanhol.

8) Por “Resumo do Autor”, compreendem-se o resumo de
um trabalho cientifico redigido pelo préprio autor e
publicado, a0 mesmo tempo em que o trabalho, de-
pois de sua apresentagdo ter sido examinado pelo
Editor. O resumo deve recapitular sucintamente os
fatos contidos no trabalho e suas conclusdes a chamar
atencdo para os novos dados do problema. (Cédigo
de boa prdtica em matéria de publicag3es cientificas —
Tradu¢do por Zeferino Ferreira Paulo, autorizada
pela UNESCO, do “Code du bon usage en matiére de
publications scientifiques”, Bull UNESCO Bibl. (Pa-
ris) 17 (1): 30-34, 1963).

9) O artigo para publicagdo deverd conter, além do nome
do autor, os seus titulos principais e a procedéncia do
trabalho.

10) O autor citado serd numerado e relacionado, em ordem
alfabética, na referéncia bibliogrdfica de acordo com as
normas da ABNT.

Normas para referéncia
bibliogrifica de livros

1 — Autor

Titulo do capitulo

Autor do livro, se diferente do capitulo
Local de edi¢ao

Editor

— Data da impressdo

— Capitulo n®

8 — Péginainicial e final.

EXEMPLO: CASA GRANDE, Peter A & FROST,
Harold M. “Pie zambo”. In.: — Fundamentos de orto-

Nounhwn
|

pedia clinica, Barcelona, Salvat, 1955. Cap. 8, p.
147-149.

Norma para referéncia bibliogréfica de artigos

— Autor
— Titulo

— Nome do peri6dico
— Local

Volume

Pégina

Més e ano.

EXEMPLO: Kite, J. H. Principles involved in the
treatment of congenital clube foot. Bone Joint
Surg., Boston 21:595-606, 1939.

11) As grandezas, unidades e simbolos devem obedecer
as normas internacionais ou, na auséncia destas, as
normas nacionais correspondentes. Sempre que
possivel, usar o nome cientifico das drogas.

12) As fotografias deverdo ser em papel brilhante, am-
pliagdes 6x9 e os desenhos confeccionados com
tinta nanquim. No verso o nimero de ordem indi-
cando sua seqiiéncia.

13) Quando as ilustra¢des enviadas tiverem sido publi-
cadas em algum outro local, indicar no texto e
mencionar a permissao para reproduzi-las.

14) As legendas das ilustragdes deverdo ser feitas em
papel separado e numeradas.

15) Clichés em preto e branco serdo reproduzidos gra-
tuitamente, mas a Revista se reserva o direito de
estabelecer o limite razodvel quanto ao nimero de-
les ou cobrar do autor a despesa decorrente do ex-
cesso. Clichés em colorido serdo cobrados do au-
tor.

16) Somente a R. Bras. Ort. poderd autorizar a repro-
dugdo dos artigos nela contidos.

17) Serdo fornecidas ao autor 20 separatas de seus ar-
tigos publicados na Revista.

18) O préprio autor deve indicar se o seu texto perten-
ce i categoria:
a) “memorias cientificas originais”;
b) “comunica¢Bes provisérias ou notas prelimina-
1es” ou
c) “revisdes de conjunto ou atualizacdes”.

19) Sendo A R. Bras. Ort. uma publicagdo peridica,
seguiremos o projeto de norma brasileiro propos-
to pela Associagdo Brasileira de Normas Técnicas,
na sua publicagio “Normaliza¢gdo da Documenta-
¢30 no Brasil”.

20) Os casos omissos serao resolvidos pela Diretoria da
Revista
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SINDROME UNHA-PATELA
(ONICO-OSTEO-ARTRODISPLASIA HEREDITARIA)

APRESENTAGAO DE UMA FAMILIA AFETADA

INTRODUGAO

A sindrome unha-patela ou onico-osteodisplasia é
uma condi¢ao herdada, caracterizada por alteragoes
em tecidos de linhagem meso e ectodérmica. Mani-
festa-se, clinicamente, por multiplas alteragbes nas
unhas, ossos e articulagoes, razao pela qual é mais
corretamente denominada Onico-Osteo-Artrodisplasia
hereditaria (AGGARWAL e col., 1970 e LACROUX e
col., 1960).

As mais antigas descrigoes de distrofia de unhas
associada a displasia esquelética foram as de
CHATELAIN em 1820 (BEALS e col, 1969) e de
SEDGWICK, este citado por LITTLE em 1897. O pri-
meiro observou um paciente com anomalias de
unhas, cotovelos e joelhos e o ultimo estudou quatro
geragoes de uma familia, na qual dezoito membros
nao apresentavam unhas nos polegares e nem pate-
las. Dai, agrupou as alteragoes e descreveu-as como
uma sindrome, hoje bem conhecida, apesar de apre-
sentar grandes variagdes qualitativas e quantitativas
dos seus caracteres.

Sempre que uma familia & descoberta, novas alte-
racoes sao apresentadas. Por este motivo tais fami-
lias devem ser relatadas, de modo a se poder formar
um quadro mais completo,da afec¢ao e do seu curso.

A exata incidéncia nao é conhecida, mas nao é
considerada entidade rara. Descricao de trinta e oito
familias, totalizando 1283 membros, com 458 afeta-
dos, ja foram apresentadas em trabalho de revisao de
literatura por AGGARWAL e col., 1970.

Ultimamente tem sido reconhecida duas formas da
sindrome, uma nefropatica e outra nao nefropatica.

Aspectos Genéticos

O caracter hereditario da sindrome unha-patela foi
reconhecido por LITTLE, em 1897. A entidade apre-
senta padrao de heranga auto-sémica dominante,

(1) - Ex-Residentes do Departamento de Cirurgia, Ortopedia e
Traumatologia da Faculdade de Medicina de Ribeirao Preto.
Servico credenciado da Sociedade Brasileira de Ortopedia e
Traumatologia.

(1) - Membros titulares do SBOT.

José Batista Volpon(')
Silvio Mendes Oliveira Filho(?)

com penetrancia completa e expressividade variavel.
Deste modo, os individuos afetados sempre exibem
manifestagdes clinicas, embora em graus variaveis.

O locus da sindrome unha-patela e o do sistema de
grupos sanguineos ABO sao interligados. A taxa de
recombinacao entre os dois loci & de aproximada-
mente 10%, porém é mais alta em mulheres que em
homens. Estudos familiais sugerem a existéncia de
dois genes distintos: um para a forma nefropatica da
sindrome e outro para a forma nao nefropatica. No
entanto, eles devem ser alelos, desde que nao se tem
observado heterogeneidade no ligamento com o
locus ABO (McKUSICK, 1975).

Descrigao das Principais Alteragoes

Ja foi referida a variabilidade das alteragbes da
afeccdo em questdo, porém anomalias de unhas,
joelho, cotovelos e pelves sao bastante frequentes e
constituem a tétrade que caracteriza a sindrome.

Assim temos:

1 - Distrofia Ungueal

E a anomalia mais comum da sindrome
(TACHDJIAN, 1972). As unhas séao finas, curtas e
com fendas longitudinais. Podem ser quase ausentes,
principalmente no polegar, diminuindo em gravidade
na direcao ulnar. O envolvimento das unhas dos arte-
lhos é raro. A polpa digital pode extender-se até a
regiao dorsal do dedo e pode haver diminuicao das
pregas dorsais da articulagao interfalangica distal,
com ligeira limitagao da flexao (BEALS, 1969).

2 - DISPLASIA DO JOELHO

Aqui, a anormalidade manifesta-se com auséncia
ou hipoplasia da patela, hipoplasia do condilo femural
lateral que pode levar a luxagoes recidivantes da pa-
tela, sendo este motivo mais freqliente que leva o pa-
ciente a procurar o médico. A patela, quando presen-
te, pode ter a forma alterada, apresentando-se ovoide
triangular ou irregular.
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O céndilo femural medial geralmente é grande e
proeminente e o planalto tibial pode estar inclinado
para baixo e medialmente. Geno valgo & um achado
comum, mas pode haver geno flexo. As vezes, ha
proeminéncia exagerada do tubérculo tibial.

3 - Displasia do Cotovélo

Caracteriza-se por hipoplasia de todo o aspecto
lateral do cotovelo, envolvendo capitulo, céndilo late-
ral e cabeca do radio, com subluxagcao ou luxagao
posterior da mesma. Quando ha luxagao, a cabecga
do radio é pequena e arredondada e o colo alongado
e estreitado. Ha aumento de carga, limitagao da
extengao e rotagao em graus variaveis.

4 - Displasia Pélvica

A pelves pode estar afetada por dois tipos de ano-
malias, a saber: achatamento das cristas com proemi-
néncia exagerada das espinhas iliacas antero-supe-
riores e presenga de cornos iliacos. Quando estas
alteragcdes sao muito pronunciadas, a pelves assume
um aspecto alado, assemelhado por LACROUX e
col. a orelhas de elefante.

Os cornos iliacos correspondem a protrusoes 0s-
seas observadas bilateralmente e localizadas nas su-
perficies posteriores dos iliacos (FONG, 1946).
Podem ser visiveis, palpaveis ou nao, de acordo com
seu tamanho.

5 - Outras Anomalias

Junto com atétrade, numerosas outras anomalias
tém sido descritas, ocorrendo em maior ou menor
propor¢ao dentro de uma familia ou mais familias.
Algumas delas sao achados casuais, nao diferindo da
populagao normal. Outras sao alteragbes posturais,
consequentes as deformidades primarias, como por
exemplo o pé plano em individuos com grave valgis-
mo pela displasia dos joelhos. Existem, ainda, altera-
goes encontradas dentro de uma unica familia;, nas
quais percebe-se, claramente, seu caracter herdado.
Todavia elas aparecem sempre junto com a tétrade.

Finalmente, ha casos citados na literatura, nos
quais se descrevem comprometimento renal impor-
tante; por isso autores como BEALS e col., 1969,
incluem displasia renal como componente da sindro-
me.

MATERIAL

Foi estudada uma familia procedente de Uberlan-
dia (M.G.). Dos seus componentes haviam quatro
afetados pela condigao.

Nosso contacto com esta familia foi através da pa-
ciente R.H.S., que procurou o Servico de Ortopedia e
Traumatologia do Hospital das Clinicas da Faculdade

de Medicina de Ribeirao Preto - USP - com queixas
de dor no quadril direito, como sera relatado adiante.
Durante seu exame constatou-se alteragoes
ungueais nos cotovelos e joelhos, havendo informa-
cao por parte da paciente de haver outros familiares
com alteragcoes semelhantes. Estes foram examina-
dos posteriormente e a descricdo de cada um esta
relatada a seguir. Além da observagao clinica, foram
realizadas radiografias de punho, cotovelo, ombro,
bacia, joelho e pé.

Das pessoas examinadas somente uma, a avé ma-
terna do propdsito, nao foi vista por nds, sendo seu
exame clinico-radiografico realizado por outro colega.
As informagoes sobre os outros familiares, para cons-
trugao do heredograma, foram-nos fornecidas pela
mae do propdsito.

Nos pacientes afetados foram realizados, ainda, ti-
pagem sanguinea para o sistema ABO.

Heredograma

O heredograma da familia esta representado na
figura 1.

Relato dos Casos

lll, - RH.S., 16 anos, feminina, branca, solteira
(proposito).

O primeiro atendimento foi em janeiro de 1975,
com queixas de dor no quadril direito, ha quatro anos,
com irradiagao para coxa e joelho. Havia sido subme-
tida a cirurgia de Pemberton (informagao do proprio
cirurgiao) em outro Servigo. Obteve melhora por qua-
tro meses. Durante seu exame clinico ortopédico,
notou-se varias deformidades, das quais a paciente
nao se queixava, conforme se refere adiante.

Ao exame, o quadril direito apresentava limitagao
moderada da flexao, rotacoes interna, externa e
abducao. O sinal de Trendelenburg era positivo.

Os cotovelos mostravam proeminéncia da cabega
radial havendo deformidade em varo a direita. Ambos
apresentavam flexao sendo 10° a direita e 15° a es-
querda; a prono-supinagao era normal (fig. 2).

Nos punhos havia ligeira limitagao da abdugao e
nas maos observou-se que os polegares apresenta-
vam as unhas irregulares, atroficas, sulcadas por es-
trias longitudinais, nas metades ulnares. A paciente

~informou que apresentava o mesmo tipo de altera-

¢Oes nos dedos indicadores, na infancia, tendo desa-
parecido com o crescimento (figs. 3, 4, 5, 6, 7, 8, 9,
10).

Nos joelhos notou-se ligeira, quase imperceptivel,
diminuicao do volume na regiao anterior, que corres-
pondia a patela. A palpagao revelou diminuicao
acentuada das dimensdes de ambas, embora elas
conservassem a forma habitual.

Os ombros eram normais, mas os tornozelos apre-
sentavam limitacao da dorso-flexao.
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Tipo Sanguineo A.

O estudo radioldgico estd mostrado nas figuras a
seguir, sendo apresentadas somente aquelas radio-
grafias nas quais encontrou-se alteragbes significati-
vas.

Nas radiografias das figuras 5 e 6, nota-se a D. hi-
poplasia de toda metade radial com subluxagao radio-
ulnar e radio-umeral. A E. ha também hipoplasia com
luxagao radio-ulnar e radio-umeral.

Nas radiografias apresentadas, nas figuras 8 e 9
nota-se hipoplasia das patelas, principalmente a D.
com subluxagao da mesma. Ha inclinagao do planalto
tibial na regido que corresponde aos condilos tibiais
mediais, bilateralmente.

Il, - M.D.N.V., 39 anos, feminina, branca, viuva (mae
do proposito).

Refere deformidades ao nivel do quadril esquerdo,
ambos joelhos e pé direito, notadas desde o inicio da
deambulagao. Tem sensagao de instabilidade no qua-
dril esquerdo, com dor, ha mais ou menos quinze
anos, irradiando-se para 0 membro inferior esquerdo.
Unhas disformes desde o nascimento.

Nasceu a termo, parto normal. Crescimento menor
do que seus trés irmaos. Estes nao apresentam alte-
ragoes de unhas e nem do aparelho locomotor.
Casou-se ao 22 anos e teve trés filhos, com gesta-
gOes e partos normais.

Apresenta as seguintes alteragoes no exame fisico:
nos polegares as unhas sao hipoplasicas e distrofi-
cas, com estrias longitudinais no indicador E e indica-
dor e anular a D. Auséncia das pregas interfalangi-
cas distais dorsais (fig. 11).

Quadril apresentava flexo de mais ou menos 60°
evidenciado pelo teste de Thomas. Rotagao interna
limitada bilateralmente. Abdugao normal e adugao li-
mitada. Bacia basculada para a direita.

Cubito valgo bilateral.

O joelho direito tinha um flexo de mais ou menos
45° com rotacao externa da perna, de mais ou menos
60°. Joelho esquerdo com movimentagao normal.

Os pés tinham unhas dos artelhos distrdficas, po-
rém sem estrias. A direita havia equinismo discreto
com adugao do ante-pé.

Tipo Sanguineo A.
Os achados radiograficos significativos podem ser
vistos a seguir (figs. 12, 13, 14, 15, 16, 17, 18 e 19).

Nas radiografias das figuras 14, 15 e 16 percebe-se
hipoplasia das patelas, havendo luxagao da mesma a
D. e subluxagao a E. Existe deformidade na regiao
condiliana da tibia a D. tomando, principalmente, sua
regiao medial, com inclinagao do planalto tibial.

Il, - R.H.S., 14 anos, feminina, branca, solteira (irma
do propdsito).

Nao apresenta queixas referentes ao aparelho
locomotor. No seu exame fisico ortopédico foram
encontradas as seguintes alteragées. As maos tinham
rotacao externados indicadores.Havia alteragoes un-
gueais nos primeiros e segundos dedos bilateralmen-
te, com estrias longitudinais das metades ulnares.
(fig. 20).

Os cotovelos apresentavam discreto cubito valgo,
com limitacao da extensao em 35° a D. e 30° a E.
Flexao completa e prono-supinagao normal.

No exame dos quadris encontrou-se movimentagao
normal, com excessao da flexao que estava limitada
em 90° bilateralmente. Nos joelhos, a palpacao,
percebia-se patelas menores do que o tamanho habi-
tual, sendo que a movimentagao era nornal nos dois
lados.

Os pés nao se apresentavam com nenhuma
deformidade, havendo limitacao da dorso-flexao bila-
teralmente.

Tipo Sanguineo A.
Abaixo é apresentada a figura com a alteragao ra-
diografica mais importante (fig. 21).

lll; - R.R.S:., 13 anos, masculino, branco, solteiro
(irmao do proposito).

Tembém nao tinha queixas em relacao ao aparelho
locomotor. No exame ortopédico encontrou-se cubito
valgo bilateralmente e a movimentacao dos cotovelos
éra normal. As maos apresentavam todas as unhas
com ranhuras longitudinais, nas metades ulnares,
com hipoplasia mais acentuada nos polegares e indi-
cadores (figs. 22 e 23).

No exame dos quadris constatou-se,\ com o teste
de Thomas, flexo de 20° bilateralmente. Demais
movimentos normais. Nos joelhos as patelas eram hi-
poplasicas. Movimentagao normal.

Tipo Sanguineo O.
O estudo radiografico € mostrado, a seguir (figs.
24, 25, 26 e 27).

DISCUSSAO

A familia relatada neste trabalho apresenta quatro
membros afetados em duas geracgoes.

As principais alteragoes clinico-radiograficas foram
agrupadas na tabela | e esquematizadas na figura 28.

O comprometimento das unhas foi uma constante
em todos os casos, concordanto com os dados da lite-

ratura como sendo esta alteragao a mais frequente-
mente encontrada.
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Pelo aspecto radiografico observamos que ha hipo-
plasia osteo-articular global, mais acentuada em algu-

anomalias de patela que vao desde simples hipopla-
sias até luxacao franca, também se enquadram nas
descrigoes classicas (LACROUX e col., 1960 e MAINI

mas regides, levando a deformidades.

As alteragoes de joelho, principalmente com

TABELA |
PRINCIPAIS ALTERAGOES DOS PACIENTES

e col. 1966).

Pacien Idade | Unhas Joelhos Cotovelos Pelve Outras alteragoes
tes, |(anos)
R.H.S.|16 Irregulares, atréficas [Hipoplasia de patelas | Luxagdo da cabega do| Hipoplasia de iliacos. [Hipoplasia da cabega de ulna
nos polegares. com subluxagdo a D. [a E, subluxagdo a D. | Displasia acetabular |bilateralmente Tornozelos com
radio Flexo de cotovelo. com subluxagdo coxo- [limitagdo da dorso-flexdao.
femural D. Limitagdo da dorso-flexdo.
MDNV | 39 Atréficas nos polega- [Flexdao de 45° a D. | Cdbito valgo bilateral.| Hipoplasia de iliacos. [Hipoplasia da cabega da ulna
res, indicadores a com rotagdo externa Flexo a D. de mais  |bilateralmente. Equinismo do
anular a D. da perna de 60°. Lu- ou menos 60° pé D.
xagao de patela a D.
e subluxada a E.
R.H.S.|14 Estrias longitudinais  |Hipoplasia de patelas. | Hipoplasia no lado ra-| Limitagdo da flexdo  |Rotagdo externa dos indicado-
nos polegares. dial. dos quadris em 90°. ([res.
R.R.S.|13 Ranhuras longitudinais.|Hipoplasia de patelas. [ Cubito valgo bilateral.| Flexo bilateral de qua-
dris de 20° lliacos
achatados.

Os cotovelos sempre estavam envolvidos, seja
através de alteragoes perceptiveis somente no exame
clinico (atitude em flexdo em valgo) ou também
demonstradas, radiograficamente (hipoplasia da
metade lateral, luxagao da cabega do radio, etc. ).

Na pelves, nenhum membro da familia apresentou
cornos iliacos, porém alteragao da sua forma sempre
esteve presente, mesmo que discretamente. Em trés
dos quatro afetados havia displasia acetabular, sendo
bastante intensa em dois casos, com subluxagao do
quadril. Na literatura consultada ndao encontramos
referéncia sobre este tipo de envolvimento.

Nos ombros nao se encontrou alteragao franca que
modificasse a forma ou relacdo entre 0s 0ssos,
porém a articulagado como um todo estava hipoplasica
em todos os casos.

Resta chamar atengao, finalimente, para o envolvi-
mento da ulna na regiao distal, caracterizada por uma
hipoplasia bastante evidente da cabecga, fato este
também nao relatado na bibliografia consultada.

A andlise do heredograma da familia mostra que o
gene dominante, determinante desta entidademaorbida
surgiu, provavelmente, por mutagao recente (mae).

A distribuicao dos grupos sanguineos entre os afe-
tados (lI,, lll,, lll,, e lll,) concorda com as bem estabe-
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lecidas relacoes de ligamento entre o locus do siste-
ma ABO e o locus da sindrome unha-patela.

Nao foi possivel investigar nefropatia, mesmo por-
que nenhum dos membros da familia apresentava
queixas renais.

Acreditamos que o fato de havermos relatado 3 al-
teragoes nao referidas na literatura representa uma
contribuicao importante ao estudo da Sindrome.

RESUMO

Apds uma caracterizagao clinico-radiografica da
sindrome unha-patela, os autores apresentam
quatro membros afetados de uma familia. Nestes
sao encontradas alteragées evidentes de unhas,
joelhos, cotovelos e pelves. E abordado o aspecto
genético da sindrome, bem como sua ligagao com
o gene do sistema sanguineo ABO.

Chamam atengao para alteragoées encontradas
nas pessoas estudadas e que nao tém relato na li-
teratura consultada:

1 - Hipoplasia ésteo-articular global;

2 - Hipoplasia localizada na cabec¢a da ulna;

3 -Displasia acetabular, com subluxagao do
quadril.
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FIG. 2: Fotografia do cotovelo, antebrago e mao
esquerdos. Notar proeminéncia no cotovelo dada pela
luxagao posterior da cabega do radio.

FIG. 3: Fotografia das maos mostrando comprometi-
mento das unhas dos polegares.
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FIG. 4: Radiografia de bacia em projecao antero-posterior. Ha achata-  F/G. 5: Radiografia de cotovelos, em projecao antero-posterior.

mento com hipoplasia dos iliacos. Acetabulo displasico com subluxa-
¢ao coxo-femural D. Aumento da anteversao femural deste lado. A
espicula ao nivel do teto acetabular é secundaria a um tentativa de
osteotomia de Pemberton. Auséncia de cornos iliacos.

FIG. 6. Radiografia de cotovelos, em perfil.
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FIG. 7: Radiografia em projecao antero-posterior de punhos e maos. Presenca
de hipoplasia, principalmente da cabeca da ulna, com diastase radio-ulnar a D.  F/G. 8: Radiografia em projecao antero-posterior de
ambos os joelhos.

FIG. 10. Radiografia em projecao antero-posterior de ombros. Hipoplasia genera-
lizada, com relagoes osseas normais. Textura ossea delicada.

Fig. 9: Radiografia de joelhos D. e E. em perfil.

FIG. 11: Fotografia das maos. Notar as altera-
¢oes ungueais nos polegares e indicadores.
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FIG. 13: Radiografia em projecao antero-posterior, de ambos os
cotovelos. Presenca de cubito valgo bilateralmente e hipoplasia do
aspecto medial de toda a articulagao.

FIG. 12: Radiografia de bacia, em projecao antero-posterior. Hipo-
plasia dos iliacos. Acetabulo displasico com subluxagao coxo-femu-
ral E. .umento da anteversao femural.E.

FIG. 15: Radiografia em perfil de joelhos.

FIG. 14. Radiografia em projecao antero-
posterior de joelhos.

FIG. 16: Radiografia de joelhos
D. e E., em projecao axial.
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FIG. 17: Radiografias de pé e tornozelos D.
em projegoes antero-posterior e perfil. Ha
varismo do pé, ossos do tarso deformados
com subluxacao talo-navicular.

FIG. 18: Radiografia em projecao antero-
posterior de ombros. Nota-se hipoplasia
generalizada com formas e relagoes
osseas normais.

FIG. 19: Radiografia em projecao antero-
posterior de punhos e maos. Ha hipoplasia
da cabeca da ulna bilateralmente.
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FIG. 21: Radiografias em projecoes antero-
posterior dos cotovelos D. e E., mostrando
hipoplasia no lado radial da articulacao,
principalmente a E., com alongamento do
colo do radio bilateralmente.

FIG. 20: Fotografia das maos. Notar as alte-
racoes das unhas principalmente nos indi-
cadores e polegares.

FIG. 22: Fotografia das maos. Notar o
comprometimento de todas as unhas, mais
acentuado nos polegares e indicadores.
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FIG. 23: Fotografia da extremidade distal de um dos polegares, FI/G. 24. Radiografia de cotovelo D. em projecoes antero-posterior e
mostrando o comprometimento da unha que exibe hipoplasia e dis-  perfil. Presenga de cubito valgo e hipoplasia na parte lateral da articu-
trofia. A polpa digital extende-se a regido dorsal do dedo. lagao.

e

- e
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FIG. 26 Radiografia em projecao antero-posterior de bacia.

Achatamento dos iliacos (aspécto em orelha de elefante), proe-

minéncia das espinhas iliacas antero-superiores; coxa-valga
FIG. 25: Radiografia de cotovelo E, em projegoes antero-posterior e perfil. bilateralmente, subluxac¢ao do quadril D. Mega apdfise transver-
Presenca de cubito valgo e hipoplasia na parte lateral da articulacao. sa de L5.
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FIG. 27: Radiografia em projecao axial de joelho D. Patela hipo-
plasica e com forma alterada.

FIG. 28: As areas em negro representam as regides osteo-articu-
lares comprometidas nas pessoas estudadas.
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SUMMARY

The Authors present four members of one fami-
ly affected with nail-patelha syndrome, discussing
the genetic aspect and its correlation with the
gens of the blood system ABO. After this, the
Authours show some new alterations observed in
these cases that have not yet been referred to in
the consulted literature.
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ARTROPLASTIA TOTAL DO QUADRIL _
EM FUSOES OSSEAS DE LONGA DURAGAO

INTRODUCAO

Experiéncia clinica consideravel vem se acu-
mulando no campo das artroplastias totais do
quadril (8,9,10,12). As publicacbes de diversas
partes do mundo mostram elevada taxa de suces-
so do método. As indicacOes, se bem que restringi-
das pela vida limitada da protese vdo se expandin-
do atingindo idades mais baixas. Também se expan-
de a aplicacdo do método, agora sendo empregado
em fusBes Osseas de longa duracdo, o que espelha
maior adestramento técnico cirdrgico e confianga
nas possibilidades da artroplastia total.

A conversio de articulacdes do quadril
anquilosadas, por longos periodos, em uma artro-
plastia ja foi descrita por Smith Peterson e Aufranc
(4) usando-se a Cup de Smith Peterson em décadas
passadas. Porém o uso destas cirurgias neste campo
ficou restrito pelo intensivo e longo periodo de
fisioterapia necessario e pelos poucos resultados
animadores. O uso da artroplastia total, nestes
quadris, no entanto parece oferecer com mais re-
gularidade e menor carga de trabalho pds-opera-
torio, bons resultados (1,3,5,11).

Dulvidas sempre pairaram sobre a funcdo da
musculatura do quadril, inativa por varias décadas,
e novamente chamadas a funcionar ap6s a mobili-
zacdo articular. Voltariam estes musculos a atuar
em sua plenitude ou estariam suas fibras fibrosa-
das pelo longo desuso. Murray citado por Amstutz
relata que a forca muscular seria preservada por
contracBes isométricas, mas estipulou tempo mé-
ximo de 12 anos. Este limite de tempo porém nao
¢ confirmado por outros autores que puderam
constatar uma funcdo muscular eficiente apoés 30,
40 anos de inatividade, por anquilose articular
(1,5,11).

Ndo hd um meio realmente eficiente de tes-
tar a presenca da musculatura, inativa. Meios
sofisticados ndo ddo grandes informac@es e 0 sim-
ples método de palpar a musculatura abdutora em
contracdo isométrica € o melhor meio de avalia-
cdo (1).

Apesar das dificuldades técnicas encontra-
das e potenciais complicacGes os resultados rela-
tados até o0 momento sdo satisfatorios (1,5,6).

* Trabalho realizado no Hospital Sarah Kubitschek e Faculdade
de Medicina da U.F.M.G. e apresentado no 19 Congresso Mi-
neiro de Ortopedia e Traumatologia — Pocos de Caldas — 1976.

Sergio Nogueira Drumond *

No nosso trabalho procuramos mostrar 7
pacientes portadores de anquilose de longa dura-
cdo, selecionados entre os 130 pacientes de nossa
casufstica operados de novembro de 1971 a novem-
bro de 1976. Apesar do pequeno nimero de casos
consideramos que o trabalho venha ter interesse
devido as condicOes brasileiras de trabalho e a di-
versidade da nossa patologia.

MATERIAL E METODO

Foram 7 pacientes portadores de quadris
anquilosados por um tempo minimo de 14 anos,
maximo de 50 anos e médio de 28 anos. Os pa-
cientes foram operados no Hospital Sarah
Kubitschek (6 casos) e no Hospital das Clinicas
(1 caso) de novembro de 1971 a janeiro de 1976.
O Follow up méximo foi de banose o minimo de
10 meses, com um seguimento médio de 2 anos e
4 meses.

A idade dos pacientes oscilou entre 20 e 68
anos com média de 41 anos. Foram 5 pacientes do
sexo masculino e 2 do sexo feminino. Os diagnds-
ticos (quadro 1) de nossos casos mostram a predo-
minancia de seqUelas de artrites sépticas e osteo-
mielites tdo comuns em nosso meio. Estes casos
aliados com uma maior dificuldade técnica pela
presenca de fibrose e cicatrizes retrateis apresen-
tam potenciais complicacGes de infeccdes recidi-
vantes de origem hematogena. Estes pacientes
que apresentaram o processo infeccioso na infan-
cia ndo apresentaram sinais de infeccdo pelo menos
até 2 anos antes da cirurgia.

INDICACAO PARA CIRURGIA

A indicacdo principal para a cirurgia foi a
dor presente em todos os casos, frequentemente
na coluna e joelho. Casos de rigidez bilateral, en-
contrados nas sequelas de infeccdo piogénica apre-
sentavam além da dor na coluna e joelho, grave
déficit de marcha, atividades diarias, dificuldade
de higiene e fungdo sexual prejudicada (nos dois
pacientes do sexo feminino). Alguns pacientes
apresentavam deformidades incapacitantes com
anquiloses bilaterais ou unilaterais em aducdo, em
abducdo e flex&es de até 90 graus do quadril.
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QUADRO |

Artrite reumatodide juvenil

DIAGNOSTICO NO de Pacientes
Seqliela de artrite séptica e osteomielite 3
2

Espondilite Anquilosante

1

Artrodese coxofemural ( para artrose priméria )
S

TECNICA CIRURGICA

A prétese usada foi a de Charnley, de polie-
tileno e ago inoxidavel, com fixacdo pelo metra-
crilato. Fez-se preparo especial do ambiente ci-
rurgico e do paciente com uso pré, per e pos-ope-
ratorio de antibiotico. O acesso usado em todos 0s
casos, exceto um, foi o lateral com seccdo do tro-
canter. Este tempo cirlrgico foi considerado de
extrema importancia pois além de permitir seccio-
nar o colo com grande facilidade, favorece a vi-
sualizagdo da localizacdo adequada do acetdbulo a
ser preparado, facilita a liberagdo do médio gluteo,
dos tecidos adjacentes e o abaixamento e laterali-
zagdo do grande trocanter. Isto promove uma
maior tensdo do médio gliteo, permitindo uma
acdo mais positiva do mesmo. Procurou-se sempre
colocar o acetdbulo mais préximo possivel de sua
localizagdo original.

Houve casos em que devido a grande irregu-
laridade da cortical da diafise femural foi dificil
preparar o canal sendo usado nestes casos haste
femural tipo reta e delgada.

A fisioterapia foi precoce, mais intensiva

do que nos casos rotineiros, sendo levada a efei-
to em servicos especializados.

RESULTADOS
Os resultados analisados individualmente em
cada caso sdo satisfatérios, se bem que deixando a
desejar se comparados com os obtidos em indica-
¢cOes classicas.
Pela tabela de Merle D'Aubigné Postel, temos
a seguinte avalia¢do global (quadro Il, Il e IV).

RELATO DE CASOS

Caso 1 — Paciente de 60 anos (RC), sexo
masculino portador de espondilite anquilosante.
Tempo de fusdo de 50 anos. Foi operado visando
melhorar posi¢cdo viciosa do quadril com deformi-
dade em flexdo de 50 graus e dor na coluna. A de-
formidade do quadril ndo permitia ao paciente ver
0 horizonte. Os dados pré-operatérios pela escala
de Merle D’Aubigné Postel mostrava dor a ativi-
dade (4) e marcha com bengala e funcdo prejudi-
cada (4) com anquilose completa (1). O pds-ope-
ratorio mostrou alivio completo da dor, marcha
normal sem limitagSes e mobilidade ampla, acima
de 215 graus (6/6/6). Ndo houve complicacdes.
Follow up de 5 anos.

Caso 2 — Paciente de 23 anos (MAG), sexo
masculino portador de artrite reumatbide juve-
nil. Apresentava anquilose em abducdo de ambos
os quadris com 15 anos de duracdo. Acamado havia
10 anos, j4& havia sido submetido a vérias cirurgias
anteriores. O tempo de fusdo era de 15 anos. Os
dados pré-operatérios mostravam dor leve na
coluna e joelhos (5) acamado (1) com quadris
rigidos (1). O pbés-operatdrio mostrou alivio da
dor (6) marcha com discreta claudicacdo (5) e
mobilidade acima de 215 graus (6). Tempo de
Follow up 3 anos e 3 meses. A figura 1 mostra
aspecto pré-operatério e pés-operatério com 3
anos de evolugdo e detalhes de avaliacdo recente
mostrando a mobilidade conseguida. N3o houve
complicacGes.

Caso 3 — Paciente de 40 anos (WM), sexo mas-
culino com artrite reumatéide juvenil, com 30 anos
de fusdo Gssea. Apresentava posi¢do viciosa da fusdo
com abducdo e extensdo, apresentando dificuldade
de sentar, marcha com duas muletas tipo tripode si-
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QUADRO I
AVALIACAO DO QUADRIL DE MERLE D'AUBIGNE POSTEL

DOR
Grau Caracterizagdo da dor 1 2 3 4 7
1 Intensa, esponténea X
2° Intensa as atividades X
3 Toleravel permitindo atividade mfnima
4 Apbs atividade melhora com repouso X X X
5 Leve ou intermitente
6 Sem dor = o * i
x — pré-operatério
* — pés-operatorio
QUADRO Ili
MARCHA
Gradagdo Caracterizagdo da marcha 1 2 3 7
1 Acamado ou com 2 muletas X b
2 Tempo de distdncia muito limitado com ou sem muletas X
3 Limitado com muletas. Dificuldade sem muletas
4 Longas distdncias com bengala, limitado sem bengalas X
5 Sem bengalas mas com claudicagdo = *
6 Normal * =
X — pré-operatorio
* — pbs-operatério
QUADRO IV
MOBILIDADE
Gradagdo Soma dos movimentos 1 2 3 7
1 — 30 graus X X X X
2 30 a 60 graus
3 65 — 100 graus
4 105 — 160 graus -
5 165 — 210 graus _
6 + 215 graus ot *
X — pré-operatbrio
* — pés-operatério
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multdnea e dor no joelho e na coluna. Apresen-
tava restricdo de movimentos do lado contrala-
teral e acometimento difuso em todos os mem-
bros. A dor foi graduada de 4, a marcha em 1 e
os movimentos em 1. Foi operado (fig. 2) e com
2 anos e meio de seguimento apresenta-se sem dor
(6) marcha bastante melhorada sem muletas ou
bengala com claudicagdo (5) com mobilidade
ampla (6). Este paciente apresentou fratura in-
completa da didfise do fémur 1 ano ap6s a cirur-
gia, abaixo da protese a qual foi tratada com
osteossintese com placa de 6 parafusos e enxerto
6sseo com consolidagdo completa.

Caso 4 — Paciente com 46 anos (MF) sexo
feminino, portadora de sequela de artrite séptica
do quadril bilateral com anquilose de 40 anos de
duracdo de um lado e subluxacdo com artrose do
outro lado. (fig. 3 A-B). Apresentava dor na colu-
na e joelho direito do lado da subluxagdo do qua-
dril, onde apresentava contratura em aducdo da
coxofemural e genu-valgo. O quadril esquerdo
era anquilosado em posicdo extremamente vicio-
sa (90 graus de flexdo) o que produzia acentuada
lordose. A dor tinha gradacdo 4. Havia grande di-
ficuldade de marcha (2) com fungdo muito preju-
dicada. A mobilidade era nula & esquerda (1).
A paciente apresentava problemas de higiene sendo
sua funcdo sexual também prejudicada pela aducao
dos quadris (fig. 3 DD). Foi operada primeiramente
do lado subluxagdo e semirigido apresentando bom
resultado. (Follow up de 1 ano e meio) e posterior-
mente do lado da anquilose, com Follow up agora
de 1 ano e apresenta-se sem dor (6) com boa postu-
ra, marcha e funcdo muito melhoradas (6) e com
mobilidade em torno de 150 graus em todos os
sentidos no quadril esquerdo (4). Ndo houve com-
plicacGes (fig. 3 E-F).

Caso 5 — Paciente de 20 anos, (RM) sexo
feminino portadora de sequela de artrite séptica
dos quadris com anquilose bilateral (fig. 4 A)
com 14 anos de fusdo, com deformidade em adu-
¢do a direita de 5 graus e neutro a esquerda e de-
formidade em flexdo do quadril direito. Apresen-
tava dor no joelho direito e na coluna (3) marcha
extremamente desgraciosa, dificil e cansativa (3)
problemas de higiene e de atividade sexual. A mo-
bilidade era nula em ambos os quadris (1). Foi
operada de artroplastia & direita (fig. 4 B), apre-
sentando-se agora com 1 ano de Follow up, com
melhora da dor (6) da marcha (5) que ainda
apresenta claudicacdo moderada e niobilidade em
torno de 140 graus (4) (fig. 4 C-D). O sinal de
Tremdelemburg estd ausente. (fig. 4 E). Esta pa-
ciente apresentou perfuragdo da diafise pela ex-
tremidade da protese (fig. 4 B) devido as dificul-
‘dades de recanalisar medula irregular e esclerosada
pela osteomielite. Apresentou ainda paralisia do

ciatico popliteo externo em fase final de recupe-
racdo (fig. 4 F), devido ao calor das brocas elétri-
cas ou ao calor do cimento.

Caso 6 — Paciente de 34 anos (SRM) sexo
masculino, portador de anquilose bilateral com
24 anos de fusdo dssea, sequela de artrite séptica.
(fig. 5 A). Apresentava dor nos joelhos (4) marcha
e funcdo muito prejudicadas devido a anquilose
em extensdo do quadril (2) e movimentos nulos
(1). Operado (fig. 5 B) e com 14 meses de Follow
up apresentou melhora da dor (5) no joelho do
mesmo lado, melhora da marcha e funcdo (5) e
uma mobilidade em torno de 100 graus (3). Consi-
deramos que a mobilidade deficiente conseguida
foi uma complicacao.

Caso 7 — Paciente de 68 anos (ASA) do sexo
masculino apresentando um quadril artrodesado
por 20 anos para artrose do quadril. Desenvolveu
dor acentuada na coluna (1) e apresentava marcha
claudicante com fungdo deficiente (2) e movimen-
tos nulos (1). Foi operado apresentando-se com
Followup de 2 anos e meio com melhora da dor
(6) da marcha (6) com ampla mobilidade em
torno de 150 graus (4). Ndo apresentou compli-
cacoes.

COMPLICACOES

As complicacGes ndo prejudicaram os resul-
tados que foram bons. Ndo houve complicacdes
graves, ndo havendo infec¢Bes, luxagdes perda de
fixacdo ou fraturas da protese. '

O quadro V mostra as complicagBes que sao
relativamente mais numerosas do que em toda
nossa série. Houve perfuracdo da diafise pela ex-
tremidade da haste femural (fig. 4 B), uma para-
lisia tempordria do cidtico popliteo externo (fig.
4 F), uma fratura da diéfise abaixo da protese
(caso 3) e uma mobilidade pos-operatéria defi-
ciente (caso 5).

CONCLUSOES

01 — As anquiloses do quadril principal-
mente as em posicdo viciosa, apresentam sérios
problemas de marcha e fungdo. Em anquilose
bilateral, este déficit se acentua. Dores sdo fre-
glientes e ocacionalmente intensas nas articula-
¢Oes vizinhas.

02 — A mobilizagdo das articulacGes com
fusdes Osseas por longo tempo pode apresentar
bons resultados mas que se forem comparados
com os resultados usualmente encontrados nas
indicagbes classicas de artroplastia, deixam a
desejar.

03 — A dor é em geral abolida nas articula-
¢Oes vizinhas, a marcha e fun¢do é muito melhora-
da e a mobilidade conseguida pode ser ampla e
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QUADRO V

COMPLICACOES
Erros técnicos:
01— Perfuracdo da didfise pela haste. . . . .. ..t i i ittt i it e it et ittt s et e e e 1 caso
02 — Paralisia do ciatico pelo cimento ou calor das brocas elétricas . . ... .......cciv i ennnn 1 caso
Complicacdes tardias:
01— Fratura da didfise abaiXo da PrOtese . . . . oo v i vttt it it it it it et et e et et et 1 caso
02 — Mobilidade defiCiente . . .. vt v ittt et it e et et et e e e e e 1 caso

permanente. A musculatura paralisada por longos REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS
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est4 negativo em todos os casos. S Raly 1975, T one anc Joit Suigetyz STA: BT

04 — Os erros técnicos e complicac,:(”)es se 2.  Anderson, G.B.J.; Freeman, M.A.R.; Swanson, S.A.V.:
bem que mais freqlentes do que na estatistica L°<l>sening OfJ the Cemendte‘; ?Cetgbulaf C“§4il'; t‘;‘ga(lyshgig
global dos casos ndo prejudicaram os resultados. SRE SIS o i NG SR Pl SRR
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da em excelentes niveis em 3 casos, em niveis 6. Charnley, J. — Comunicagdo pessoal.
satisfatéric_)s em 3 casos e d.ef'c'entes em 1 caso. 7. Dandy, D.J.; Theodorou, B.C.: The management of local
As complicagées ndo prejudicaram os bons resul- complications of total hip replacement by the McKee-Farrar
tados obtidos technique. J. Bone and Joint Surgery: Vol. 57-B : 30-35 —
- February 1975.
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LIPOSARCOMA PRIMITIVO DO OSSO

A observagao clinica de um caso tipico de liposar-
coma primitivo do 0sso,acompanhado em sua evolu-
¢ao clinica e radioldgica, e documentado pelo exame
histoldgico e, ulteriormente, pela pega anatémica, e,
ainda, a comprovagao da raridade nra literatura, da
citacao deste tumor primitivo do osso, levaram-nos a
publicar esta observagao, que se distingue dos casos
mais numerosos de invasao secundaria do 0sso por
lipoma ou por liposarcoma de outras origens.

REVISAO BIBLIOGRAFICA

De fato, a revisao da literatura revela uma ocor-
réncia baixa do liposarcoma primitivo do osso, como
afirmam todos os AA. que se ocuparam do assunto, a
maioria descrevendo apenas um caso.

SABRAZES et al. (1932) referem-se aos lipomas,
originando-se nos espagos subperiortais, provavel-
mente de origem inflamatoria.

DAWSON (1955) menciona que o tecido adiposo
maduro nao tem propensao a se derivar em neoplasia
maligna; os liposarcomas podem ocorrer no plano
das fascias, nas regides dorso-cervical e escapular
ou em qualquer outra regiao, mas sao raros 0s primi-
tivos do osso.

O A. assinala que apenas 8 casos de liposarcoma
foram publicados como primitivos do osso, até 1938,
e faz referéncia aos liposarcomas intradsseos descri-
tos por BRAULT (1938), por WEHRSIG (1910),
MAKRYCOSTAS (1927), HERSOG (1937),
HELLNER (1938), DICKSON e al. (1954). O A.
apresenta um caso de liposarcoma primitivo do
fémur, em uma mulher de 28 anos, que faleceu 11
meses apos o primeiro exame, e 9 meses depois da
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amputagao. O exame histolégico mostrava areas ca-
racteristicas de estrutura liposarcomatosa, enquanto
outras areas sugeriam aspectos de sarcoma osteogé-
nio ou metastase epitelial de tumor renal; células fusi-
formes indeferenciadas, proliferando para fora do
0sso, evidenciam a atividade multipotente destas
neoplasias mesenquimais.

FIALHO e BARCELLOS (1958) descrevem um
caso de tumor do sacro, diagnosticado como liposar-
coma pelo exame histoldgico, com coloragoes especi-
ficas para tecido adiposo.

CATTO e STEVENS (1963) destacam que até esta
data foram publicados apenas 15 casos de liposarco-
ma primario do 0osso. Mencionam que entre 2.296 ca-
sos de tumores osseos primitivos da Clinica Mayo,
nenhum foi citado por DAHLIN, nem por JAFFE até
1958.

Os AA. descrevem um caso de liposarcoma em um
paciente do sexo feminino, de 16 anos, com dor e
aumento de volume, junto ao joelho. Foram executa-
das a exerece do tumor, e posteriormente, a amputa-
Gao. Apesar da administragao de antineoplésicos sur-
giram metastases pulmonares e o obito ocorreu apos
cinco meses da intervengao. O tumor localizava-se na
cavidade medular da tibia e infiltrava-se pela- regiao.
A necropsia revelou metastase no figado e na regiao
supraclavicular direita. O exame histologico eviden-
ciou a natureza mesenquimatosa do tumor, gldbulos
gordurosos, células com abundantes mitoses, gigan-
tocitos e areas de necrose. Os exames histologicos
das metastases do figado e do pulmao mostraram as
mesmas caracteristicas do tumor primitivo do osso.

GOLDEMAN (1964) pondera que o liposarcoma
das partes moles de caracteristicas bem definidas é o
tumor maligno mesenquimal mais comum que ocorre
nas partes moles, enquanto que a ocorréncia primitiva
do liposarcoma no tecido 0sseo € extremamente rara.
Relata o caso de um paciente de 33 anos, admitido
com dores discretas no antebrago direito ha dez
anos, e apresentando, posteriormente, edema pro-
gressivo no antebrago. As radiografias mostravam le-
sao osteolitica intra-medular no terco médio da ulna.
O exame histologico, pela biopsia, mostrou tratar-se
de um sarcoma, provavelmente liposarcoma. Execu-
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tada a amputacao, a peca anatébmica mostrou tumor
de localizagao nitidamente intramedular, com reacao
periostal. O exame histologico evidenciou lipoblastos
imaturos, pleimorficos, uni e multiglobulares.

ROSS e HADFIELD (1968), mencionam quinze ca-
s0s publicados em revisao bibliogréfica, até esta data,
apresentando duvidas quanto a natureza de alguns
deles. Descrevem um caso de liposarcoma primitivo
6sseo em um menino de 15 anos, com edema do
joelho direito ha dois meses. A radiografia mostra
lesao expansiva intraossea na extremidade superior
da fibula com fratura patologica. Foi feito o diagnosti-
co diferente com o tumor de Ewing, com sarcoma
osteogénico e com osteomielite e o proprio exame
histologico sugeriu duvidas em relagao as células
claras do adenocarcinoma do rim; entretanto, as pro-
vas renais foram normais e a presenga de lipoblastos
e células gordurosas permitiam estabelecer o diag-
nostico de liposarcoma osseo. Decorridos nove me-
ses manifestou-se metastase pulmonar, com disp-
neia, hemoptise e o obito ocorreu apds cinco meses
de evolugcdo. A necropsia revelou metastase na
supra-renal direita e nos musculos reto abdominal,
vasto medial, psoas e redondo maior.

SCHWARTZ, SHUSTER, BECKER (1970) ponde-
ram que, nao obstante ocuparem o segundo lugar em
freqiéncia entre os tumores malignos dos tecidos
moles e apesar da abundancia do tecido adiposo na
medula o¢ssea, os liposarcomas intra-0sseos sao
extremamente raros. Referem um caso de liposarco-
ma em um paciente de 49 anos, com aumento de
volume e dor no joelho esquerdo, mostrando a radio-
grafia, lesao osteolitica no tergco proximal da tibia. O
exame histolégico mostrou areas densamente
celulares, com células multinucleadas, poucas células
gordurosas uni ou multiglobulares e com nucleos
excéntricos.

Em sintese evidencia-se desta revisao bibliografica
que os AA. sao unanimes em afirmar a raridade do
liposarcoma 0sseo primitivo.

APRESENTAGAO DO CASO

Paciente de 18 anos de idade, branco,sexo mascu-
lino, com queixa de dor na perna direita, abaixo do
joelho, ha cerca de quatro meses. Um més apos o
inicio da dor, ligeiro aumento de volume da regiao,
que progressivamente foi se avolumando, com a ma-
nifestacao do calor e rubor no local, sem febre e sem
fistula. A palpacao revelava um tumor de consisténcia
endurecida, com discreto aumento da temperatura
local.

Foram feitos numerosos exames radiograficos e
planigraficos de foco inicial. As primeiras radiografias

pouco elucidaram, mas as tiradas 38 dias apos o
exame inicial, mostravam nitidas les6es osteoliticas
medulares no tergo superior da tibia e sombra subpe-
riostal.

Uma semana depois reconheceu-se a erosao da
cortical da tibia; a radiografia mais localizada mostrou
o foco osteolitico mais volumoso e uma sombra extra-
cortical. Finalmente as radiografias apos 60 dias, (fig.
3), mostravam a progressao da imagem osteolitica
medular e a invasao das partes moles.

Nao foram observadas, metastases pulmonares e
nem outros 0ssos nas radiografias tiradas em varias
oportunidades. A urografia excretora, apresentou-se
normal.

Pelo exame histologico do material colhido por
biopsia do foco osteolitico da tibia, tratado por varios
métodos de coloragao, inclusive especificos, chegou-
se ao diagnostico de liposarcoma da tibia.

Exames laboratoriais — Os exames de sangue:
hemograma, dosagem de calcio, fésforo, fosfatase
alcalina e acida, e a dosagem sérica das mucoprotei-
nas revelaram valores normais. O mesmo ocorrido
com o exame de urina. Apenas a hemosedimentagao
se mostrou elevada, 26 mm na primeira hora e 41
mm na segunda hora, pelo método de Westergreen.

Evolugao clinica — A evolugao foi rapida, com
grande crescimento do tumor, extensas erosées do
tecido 0sseo e queda acentuada do estado geral,
apesar de todas as medidas terapéuticas tomadas.
Em virtude das dores intensas e do grande aumento
do tumor, decidiu-se pela amputagao do membro ao
nivel da coxa.

Exame anatomo-patolégico — A peca anatémica
mostrava o grande volume da massa tumoral, a qual
fazia saliéncia anterior e posteriormente a tibia
quando observada lateralmente (fig. 4).

O corte da peca anatémica (fig. 4), revelava no
centro da cavidade medular, a presenga de tecido
gorduroso, de cor acinzentada, restos das corticais
diafisarias e expansOes tumorais, bem limitadas,
anterior e posteriormente.

Exame histolégico — Os cortes mostravam areas
de aspectos diferentes. Assim em certas zonas, (fig. 1
e 2), areas de grande celularidade, com atipias nucle-
ares, e ceélulas claras, coradas pela hematoxilina -
eosina.
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Fig. 3 — Radiografia apos 60 dias mostra lesoes osteoliticas
intradiafisarias bem evidentes e a cortical medial da tibia
com zonas de erosao.

Fig. 1 — Fotomicrografia. Observa-se grande acumulo celular com
células pleiomorficas, areas de células com citoplasma claro, e nucleo
periférico; celulas com numerosas mitoses e atipias celulares. H.E. -
160x

Fig. 2 — Fotomicrografia ampliada do corte anterior. Numerosas célu-
las de citoplasma claro e nucleo periférico. Células em mitoses. Nu-
cleos picnoticos e atipicos. H.E. - 400x

Fig. 4 — Aspecto macroscopico de corte sagital da peca
anatémica apos a amputacao. Sao bem evidentes as mas-
sas tumorais extra-osseas. sobretudo na face medial e pos-
terior da tibia.
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Em outros, corados pelo Sudan lll, observou-se
células de citoplasma claro, corado em amarelo, e
nucleo periferico; células em mitoses e atipias
nucleares.

Outros cortes, corados pelo Sudan lll, mostravam
células uni multiglobulares, com as caracteristicas ja
descritas.

Nao obstante todas as medidas terapéuticas espe-
cificas e para levantamento do estado geral, o paci-
ente faleceu 2 meses e 12 dias apds a amputagao.
A necropsia revelou metastase na duramater, no figa-
do, nos testiculos, nas costelas e nos ganglios abdo-
minais.

COMENTARIOS

Este caso de tumor ésseo, que pudemos observar
e acompanhar em toda sua evolugao,apresenta todas
as caracteristicas que nos permitem classifica-lo
como liposarcoma primitivo do 0sso0.

A imagem esteolitica no 1/3 superior da tibia locali-
zada dentro do cana medular, com erosao da cortical,
evidenciada nas radiografias, foi depois demostrada
com minucias quanto as suas caracteristicas e locali-
zagao, na pega anatémica. O aspecto histoldgico dos
cortes corados pela hematoxilina-eosina e pelo Sudan
Ill, observados com varios aumentos, mostravam em
meio ao pleiomorfismo celular, células gordurosas
tipicas, lipoblastos, corados especificamente, mitoses
abundantes e atipias celulares.

Em nossa casuistica de tumores de células gordu-
rosas, benignos e malignos, pudemos registrar ape-
nas este caso como liposarcoma 4sseo primitivo.
Esta freqliiéncia coincide com a opiniao de todos os
AA. que se ocuparam do assunto, que ressaltam a
sua raridade em comparagao com lipomas e liposar-
comas de outros 6rgaos.

Assim ROSS e HADTFIELD mencionam apenas
quinze casos publicados em revisao bibliografica feita
até 1969. CATTO & STEVENS (1963) mencionam
que entre 2.296 casos de tumores 0sseos primitivos
da Clinica Mayo, DAHLIN e JAFFE (1958) nao fazem
referéncia a nenhum liposarcoma 6sseo.

O caso por nés descrito localizava-se na tibia, que
parece ser o 0sso mais atingido por esta neoplasia,
como os casos de CATTO-STEVENS, SCHWARTZ-
SCHUSTER, BECKER; e a localizagao mais rara
parece ser o sacro, caso descrito por FIALHO e BAR-
CELLOS (1968).

A idade do nosso paciente era 18 anos, grupo
etario, que corresponde aos casos descritos por
CATTO el at. 16 anos, por ROSS-HADFIELD 15
anos. Esta incidéncia nesta faixa etaria‘explica a pos-

sivel confusao com a sarcoma osteogénico. Também
foi observado na idade adulta, 28 anos, (DAWSON),
33 anos (GOLDMAN) 49 anos (SCHWARTZ,
SCHUSTER-BECKER); assim como nos dois sexos,
com ligeira predominancia para o sexo masculino.

A malignidade observada em nosso caso, com
evolugao rapida do tumor, queda do estado geral,
com metastases, resistindo a todas as medidas tera-
péuticas, inclusive ‘antineoplasicos; a malignidade
observada nos cortes histolégicos que examinamos,
com pleiomorfismo celular, hipercelularidade, atipias
nucleares, foi observada também por todos os AA. ci-
tados, cujos casos terminaram em obito, muitos tendo
sofrido amputacgao prévia.

As metastases observadas na necropsia do caso

que descrevemos, ocorreram no figado, testiculos na

dura-mater, costelas e ganglios abdominais. Metasta-
ses em diferentes orgaos tém sido observadas pelos
AA., figado (CATTO), pulmbes, supra-renal e em dife-
rentes musculos (ROSS-HADFIELD).

A observacao deste caso com todas as caracteristi-
cas descritas, ndao nos deixou duvidas quanto a iden-
tidade deste tipo de tumor de natureza gordurosa,
maligna e de origem primitiva dssea.

As dificuldades que podem ocorrer no diagnostico
de liposarcoma dsseo primitivo pelo aspecto extrema-
mente variado do tumor, o que levou STOUT a
descrever quatro tipos histologicos, de acordo com a
quantidade de células fusiformes, de lipoblastos, de
células gordurosas maduras, de gigantocitos etc.

Entretanto esta variedade de tipos celulares, nao
deve,como argumentam SCHWARTZ, et al. ser inter-
pretada como militando contra o liposarcoma primario
do 0sso, como uma entidade bem definida, pois que a
mesma variabilidade celular tem sido bem documen-
tada em liposarcomas de partes moles. E o diagnosti-
co de liposarcoma dsseo pode ser estabelecido pela
observacao de uma série de formas de células inter-
mediarias entre células sarcomatoses indiferenciadas
e células gordurosas bem desenvolvidas, com areas
de células fusiformes indiagnosticaveis, de lupoblas-
tos malignos e de células gordurosas malignas.

SUMARIO

Os AA. apresentam um caso de tipo sarcoma primi-
tivo do osso, considerado raro pelos autores que o
descreveram na literatura revista, cerca de 15 casos
publicados.

Paciente de 18 anos, sexo masculino, cor branca
que apresentou-se com dor na perna direita ha 4 me-
ses. Um més apés o inicio da dor, ligeiro aumento de
volume local, sem calor, rubor, febre ou fistula. O
crescimento da massa tumoral ocorreu rapidamente.
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As radiografias mostravam lesdes osteoliticas
intracorticais no 1/3 superior da tibia. O exame histo-
logico de material por bidpsia corado pela
hematoxilina-eosina e pelo Sudan lll, levou ao diag-
nodstico de liposarcoma pelo pleiomorfismo celular, hi-
percelularidade, células fusiformes, lipoblastos, célu-
las gordurosas e atipias nucleares. Os exames labo-
ratoriais foram negativos com excecao da hemosedi-
mentagao que se mostrou elevada.

A evolucao foi rapida, com agravamento dos sinto-
mas, sobretudo pelo aumento do tumor e da dor
intensa, tendo sido realizada a amputagao ao nivel da
coxa. A observagao dos cortes da pega anatdmica
permitiu estudar com detalhes as caracteristicas
macroscopicas do tumor.

O obito ocorreu 2 meses e 12 dias apds a amputa-
Gao. A necropsia revelou metastases no figado, testi-
culos, dura-mater, costelas e nos ganglios abdomi-
nais.

Sao feitos comentarios com os dados da literatura
sobre as caracteristicas do liposarcoma dsseo primiti-
VO, que, nao obstante sua baixa freqiiéncia em rela-
¢ao aos lipomas e liposarcomas de outros orgaos,
constitui uma entidade neoplasica dssea bem defini-
da.

SUMMARY

It is presented a case of bone sarcoma conside-
red very rare in the literature, with about 15 cases
published.

The patient, a young white man, 18 years old,
complained about pain in his right leg same 4
months ago. One month after the beginning of
pain, there was a light local volume increase
without heat, redness, temperature or fistula. The
tumoral mass growth was rapid. In X-rays
examinations, intracortical osteolitic lesions could
be observed in the superior third of the tibia. The
histologic observations of the material taken from
biopsy and stained by hematoxilin-eosin and Su-
dan lll lead to the diagnosis of a liposarcoma due
to cellular pleiomorphism, hipercellularity, spin-
dle cells, ipoblasts, fat cells and nuclear atypias.
The laboratory exams were negative with the
exception of hemosedimentation that was high.

The evolution was rapid with aggravation of the
symptomatology, mostly because of the tumor
growth and intense pain; the amputation was
performed at thigh level. The anatomical piece
allowed the macroscopic detailed study of the
tumor characteristics.

Death came two months and twelve days after
amputations. Necropsy revealed liver, testicles,
duramater, ribs and abdominal ganglia metasta-
sis.

Some comments are made, based on the litera-
ture data, about primitive osteo-liposarcoma
characteristics. Besides its low frequency in rela-
tion to lipomas and liposarcomas Z? other organs,
they constitute a well defined osteo-neoplasic
entity.
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PRESTIGIE A

REVISTA BRASILEIRA DE ORTOPEDIA

EM SUA NOVA FASE

ORGAO CIENTIFICO DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE ORTOPEDIA E TRAUMATOLOGIA
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DISPLASIA EPIFISARIA HEMIMELICA

INTRODUGAO

A afecgao descrita inicialmente por Mouchet e Belot
em 1926 (Tarsomegalia) e reconhecida como entida-
de nosoldgica por Trevor em 1950 (Aclasia tarso-epi-
fisaria) recebeu de Fairbank em 1956 a denominagao
de Displasia Epifisaria Hemimélica (D.E.H.) que é atu-
almente empregada pela maioria dos autores, a des-
peito de outras terminologias que surgiram com a
descricao de novos casos (condrodistrofia epifisaria,
Ingelrans e Lacharetz 1953, Milch 1954, Heiple 1961;
osteocondroma epifisaria benigno, Caffey 1956; dis-
plasia epifisaria monomélica, Bianchi Frasi 1963; dis-
plasia esquelética hemimélica, Saxton e Wilkinson
1964; hiperostose encondral, Salzer 1967; fragmenta-
¢ao dssea hipertrofica, Févre e Rigault 1968).

Trata-se de uma anomalia congénita do desenvolvi-
mento, mal definida quanto a origem cuja caracteristi-
ca principal é a presenga de formagdes osteocondrais
em um ou mais nucleos epifisarios primarios ou
secundarios, em geral em um s6 membro e com dis-
posicao hemimélica. Os membros mais envolvidos
sao os inferiores e os nucleos de ossificacado mais
comprometidos sao o talo, a epifise distal da tibia e a
epifise distal do fémur. As exostoses situam-se com
maior freqliéncia no lado medial do membro inferior e
no lado radial do membro superior. A lesao pode ser
Unica, dupla ou mdltipla. Quando multipla, o que ocor-
re em mais de 2/3 dos casos (14), os ossos do tarso
estao em geral envolvidos. A lesao inclui habitual-
mente parte da epifise e em raros casos toda a epiffi-
se (21). No caso n.° 03 de Gouberti a exostose situa-
va-se no centro de ossificagao secundaria do calca-
neo, sem relagao com articulagao.

A D.E.H. é uma afecgao rara. Em 1966 Kettelkamp
e cols. reuniram 42 casos na literatura e acrescenta-
ram 15 casos novos perfazendo 57 até essa data. A
esta relagdo devemos acrescentar os casos publica-
dos por Zaremba (1962), Bianchi e Frassi (1963), Sal-

(1) Professor Titular da Disciplina de Ortopedia do Departamento
de Cirurgia da Escola Paulista de Medicina - Sao Paulo - Bra-
sil.

(2) Meédicos Estagiarios.

Marino Lazzareschi(")

José Carlos Lazzareschi®®
Takaki Kawamoto®
Valdemario Magalhaes Fraga®®

zer (1967), Campanacci e Giunti (1969), Angellettie Lo
Monte (1971), Noyes e Kivi (1972), Gouberti (1975),
totalizando segundo nossa reviséao 72 casos.

E mais freqgiiente no sexo masculino, na proporgao
de 3 : | (Kettelkamp e cols.). A afecgao é diagnostica-
da em geral nos primeiros anos de vida e raramente
no adulto.

Nao apresenta caracter familiar ou hereditario.
Contudo, em 1974, Hensinger e cols. referem os
achados em duas geragdes da mesma familia, onde 7
membros apresentavam combinagdes de displasia
epifisaria hemimélica, condroma intracapsulareosteo-
condroma esquelético tipico extra-articular. Até entao
nao havia registro na literatura de formagoes osteo-
condrais associadas. Nas duas familias estudadas
por Hensinger e cols. o caracter hereditario eradotipo
autossémico dominante e, a propdsito, um menino de
15 meses apresentava sinais de displasia epifisaria
hemimélica em varias epifises nos membros
inferiores e no talo com distribuicao hemimélica late-
ral, além da ossificagdo prematura no navicular, 2.°
cuneiforme, epifise umeral, capitulo, escafdide, trapé-
zio e epifise do 1° metacarpiano, obedecendo tam-
bém a distribuigao hemimélica e lateral. A (ossifica-
Gao prematura acompanhando a D.E.H. tem sido refe-
rida por varios autores (21, 12, 6, 22, 14), assim como
0 alargamento e alongamento de metatarsianos, me-
tacarpianos e falanges (6, 21). Outro achado interes-
sante no paciente de Hensinger e cols. foi a presenca
de estrias longitudinais em varias metafises lembran-
do o aspecto da encondromatose de Ollier.

Clinicamente, as queixas mais freqiientes sao: a
formacao tumoral, a deformidade (joelho valgo ou va-
ro, pé valgo), a limitagao dos movimentos e mais ra-
ramente a dor. Em um paciente da série de Kettel-
kamp e cols., o que chamou a atengao para o diag-
nostico da D.E.H. foi a fratura de exostose. A diferen-
¢a de comprimento tem sido observada em alguns
casos, prevalecendos o0 alongamento sobre o encur-
tamento (14).

Radiograficamente, nas localizagoes classicas, os
aspectos sao caracteristicos. Quando as massas 0s-
sificadas atingem expressao radiografica aparecem
como formagoes irregulares projetando-se da porgao
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medial ou lateral de uma epifise, de um osso tarsianc
ou carpiano. A densidade varia conforme o grau de
amadurecimento 0sseo, notando-se iniciajmente uma
estrutura lacunar ou borrada por areas mais densas,
para mais tarde ganhar uma estrutura de contornos
regulares e densidade homogénea. A fusao resulta
em uma deformidade das epifises ou dos ossos tar-
sianos e carpianos envolvidos. Nucleos de ossifica-
¢ao de aparecimento prematuro sao observados com
certa freqiiéncia na area de D.E.H. sobretudo no pé e
na mao.

O aspecto macroscopico é o de uma formagao tu-
moral revestida por cartilagem com suporte de tecido
0dsseo esponjoso de origem encondral. A superficie é
regular ou irregular, e em geral em continuidade com
a epifise sem demarcagao nitida. Histologicamente
lembra em tudo um osteocondroma, com dareas de
cartilagem hialina em fase de maior ou menor ativida-
de proliferativa. Sao constantes as caracteristicas de
benignidade.

O tratamento deve ser individualizado de acordo
com as alteragdes a que dao origem. Nem todas as
exostoses exigem a ressecgao (Rechnagel), mas ela
€ praticada na maioria dos casos devido as deformi-
dades, dor ou disturbios funcionais. Isto ocorre princi-
palmente ao nivel do joelho e do tornozelo. De acordo
com o grau de envolvimento articular de uma epifise a
ressecgao pode redundar em uma perda de movi-
mentos e/ou tardiamente em uma artrose (1) ou em
uma anquilose fibrosa. Esta situagao pode obrigar a
uma artrodese priméaria ou secundaria (8,2). Outras
vezes a deformidade tem sido corrigida através de
uma osteotomia- (22,13). A epifisiodese é outro recur-
so eventual para corrigir uma desigualdade de com-
primento nesta afecgao (14).

O objetivo do presente trabalho é relatar trés novos
casos de displasia epifisaria hemimélica, um dos
quais com localizagao nao descrita até aqui na litera-
tura, destacando problemas relacionadas com o trata-
mento.

CASUISTICA
Caso 1

M.R.F.J. - 2 anos - fem. - branca - Procedéncia S.
Paulo - 12 consulta em 15/05/1967 - Clini-
ca Particular

Queixa e Duragao - Deformidade no joelho E desde
0s 8 meses.

H.P.M.A. — Aos 8 meses, o pediatra notou uma de-
formidade em valgo no joelho E, a qual se acentuou
no inicio da marcha. Aos 12 meses foi examinada por
uma ortopedista que prescreveu palmilha e um apare-
Iho ortopédico para uso noturno. Vérios controles ra-
diograficos foram feitos até o segundo ano, os quais
acusaram aumento progressivo do valgismo.

Antecedentes pessoais, familiares e hereditarios -
nada digno de nota.
Exame fisico — Estado geral bom. Estatura e peso de
acordo com a idade. Marcha claudicante e indolor.
Foram observadas alteracbes somente no membro
inferior esquerdo: deformidade em valgo do joelho
com angulacao de 25° (fig. 1). Atrofia discreta da co-
xa. Na regiao postero-medial do joelho palpa-se uma
formacao tumoral, dura, fixa, de superficie irregular,
aderente ao plano 6sseo da tibia. Movimentos de ex-
tensao limitada. Arco de movimento 20° a 130° - ro-
tacoes normais. Boa estabilidade.

As medidas segmentares nao revelam alteragoes
do comprimento nos membros inferiores.
Ex. Radiografico — Em 01/04/1966 (aos 11 meses
de idade): pequena imagem ovalar de ossificagao in-
tra-articular, junto a porcao medial da epifise tibial E;
a tibia apresentava discreta deformidade em valgo
(fig. 2). Em 16/05/1967 e em 31/08/1967: tibia valga
em grau acentuado; presenca de duas massas ossifi-
cadas de forma irregular e a estrutura lacunar, umafa-
zendo corpo com a porgao medial da epifise tibial pro-
jetando-se para tras, para cima e para fora e outra
unida ao céndilo femoral medial, projetando-se para
baixo. Os eixos frontais das duas epifises dispdem-se
paralelamente (fig. 3A, 3B, 3C). Em 09/01/1968, as
massas ossificadas apresentam contornos mais defi-
nidos e areas de maior opacidade em seu interior (fig.
4).
Tratamento e Evolugao — Em 30/01/1968 é pratica-
da, por via postero-medial, a ressecgao das forma-
¢coes tumorais de ambas as epifises. Tais formagoes
eram volumosas e faziam corpo com as epifises, de-
formando-as, sem linha de demarcagao. Apresenta-
vam superficie cartilaginea, lisa. Membrana Sinovial
com aspecto normal. Liquido sinovial sem alteragoes
dignas de nota. Os meniscos foram conservados. O
controle radiografico (figs. 5A, 5B) mostrou perma-
néncia de uma pequena massa na parte posterior das
epifises femoral e tibial. Flexao e valgismo corrigidos.
Imobilizagdo com aparelho coxo-podalico durante um
més e aparelho ortopédico por trés meses, permitin-
do-se a deambulagdo com carga. Exame anatomo-
patolégico (figs.9, 10, 11). Em 25/09/1969, um ano e
oito meses apds a ressecgao, observou-se recidiva
parcial do valgismo e da flexao, estando os movimen-
tos limitados em grau maximo; joelho indolor. Radio-
graficamente (fig. 6) massas ossificadas posteriores,
alargadas, densas, com bordas irregulares; espaco
articular presente e irregular. Em 16/10/1969 sao res-
secadas as formagoes posteriores, removido o tecido
fibroso que unia as superficies articulares e uma pe-
quena massa ossificada intra-articular (figs. 7A, 7B).
Um ano apés, anquilose fibrosa e recidiva da flexao.
Em 29/09/1970 é praticada a artrodese. Na revisao
mais recente em 05/10/1976, a paciente, com 11
anos de idade, apresentava bom estado geral, joelho
anquilosado em discreta flexao, encurtamento 12 mili-
metros no MIE e marcha indolor (figs. 8A, 8B, 8C).
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Caso 2

M.AS. - 9 anos - masc. - pardo - 12 cons. em
30/05/1972 - RG 192.698 - Hospital Sao Paulo.

Queixa e Duragao — Aos 3 anos, apds sofrer uma
queda, notou o aparecimento de um tumor indolor na
face interna do tornozelo E o qual tem aumentado
progressivamente de volume. Desde entao tem sofri-
do muitas quedas, porque nao tem firmeza no torno-
zelo (sic). Ha 5 anos foi operado no Hospital Munici-
pal (S. Paulo) e ha 3 semanas novamente, no Hospi-
tal A. C. Camargo. Nega outros disturbios de ordem
local ou geral. Nao ha casos semelhantes na familia.
Nascido a termo, de parto normal. Operado das amig-
dalas, fimose e hérnia inguinal.

Exame Fisico — Estado geral bom. Afebril. Desenvol-
vimento pondero-estatural normal. Marcha com o MIE
em rotagao externa e apoio na borda medial. MIE: hi-
potrofia ao nivel da coxa e panturrilha. Aumento de
volume na face medial do tornozelo, com ferida cirur-
gica em fase de cicatrizagao, curvilinea contornando
0 maléolo medial. A formagao tumoral mede 10x05
cm, é dura e indolor a palpagao, recoberta por ele
ligeiramente hiperemiada, sem sinais de circulagao
colateral superficial. Pé com deformidade em valgo,
grau acentuado. Redugédo dos movimentos da tibio-
tarsica e da mediotéarsica (inversao) em grau médio.

Exames Subsidiarios — 1) Relatério da biopsia reali-
zada no Hospital Municipal (1968). Macroscopia: va-
rios fragmentos pequenos, irregulares de tecido firme,
com aspecto nacarado cartilagineo, consisténcia du-
ra, alguns em continuidade com espiculas dsseas e
cobertos por tecido fibrogorduroso. Microscopia: cor-
tes de tecido cartilagineo, com evidente processo hi-
perplasico e sem sinais de malignidade, predominan-
do a substancia fundamental sobre as células.

2) Relatério do Hospital A. C. Camargo (maio de
1975). Resultado de bidpsia: exostose costeo-cartila-
ginea.

3) Exame radiogréfico - 30/05/1972 - tornozelo e pé
E (figs. 5A, 1B). Observa-se na zona epifiso-metafisi-
aria da tibia uma exostose de forma irregularescavan-
do um nicho na fibula; formagées semelhantes sao
vistas também na parte postero-medial. O talo,
deformado, apresenta uma exostose na porgao pos-
tero-medial. Tais formagoes envolvem e deformam a
articulagao tibiotarsica promovendo a deformidade
em valgo. Em 12/06/1972 (fig. 2) Pé E. Navicular de-
fordo, com a uma exostose stpero-medial. Ambos os
joelhos e coxo-femorais: sem anormalidades.

4) Hemograma e hemossedimentacido em
22/08/1972: sem alteragoes.

Tratamento e Evolugao — Em 29/08/1972: resseca-
¢ao das formagdes osteocartilagineas e artrodese ti-
biotarsica. Corregao do valgismo do pé. Exame ana-
tomo-patoldgico (figs. 4, 5, 6 e 7). Ultima revisao em
19/07/1973: anquilose da tibiotarsica em boa posigao.
Pé sem deformidade. Marcha indolor (fig. 3).

Caso 3

O.D.D. - 5 anos - masc. - branco - 12 cons. em
28/06/1976 - RG 284-086 - Hospital Sao Paulo.

Queixa e Duragao — Dor no quadril esquerdo ha um
ano.

H.P.M.A. — Queda ha 1 ano e desde entao dor no
quadril E, claudicagao e quedas frequentes. Ha 6 me-
ses piorou tendo sido internado no Hospital da Cruz
Vermelha onde diagnosticaram “processo inflamato-
rio”. Os pais referem que até ocorrer a queda a crian-
¢a gozava de boa saude, tendo um desenvolvimento
normal; em nenhuma fase da doenca teve febre nem
aumento de volume na regiao coxo-femoral esquerda.
Antecedentes pessoais familiares e hereditarios: nada
digno de nota.

Exame Fisico — Estado geral bom. Afebril. Marcha
claudicante, antalgica, acentuada bascula de bacia;
MIE: alongamento aparente; quadril em atitude de fle-
xao sem aumento de volume, pele de aspecto nor-
mal, normotérmica. Dor a pressao na regiao inguino-
crural aos movimentos do quadril, os quais se mos-
tram limitados: ativa e passivamente - flexao com ex-
cursao de 10 a 90°, abducgao de 20 a 30°, rotagdes
externa e interna de 0.°

Exames Subsidiarios — 1)Radiografia da bacia e co-
xo-femorais em 29/06/1976 (figs. 1A e 1B): revela
bascula da bacia, subluxagao da epifise femoral, colo
valgo. A epifise apresenta forma e dimensbes nor-
mais, estando rarefeita assim como a metafise. No
acetabulo observa-se a presenga de uma exostose
abaixo da cartilagem em Y, na regiao correspondente
aos componentes isquio-pube. Espaco articular con-
servado.

2) Hemograma e hemossedimentacdo em
29/06/1976: sem alteragoes.

Tratamento e Evolugcao — Em 22/09/1976 é praticada
a ressecgao da exostose, através da via de acesso
de Smith-Petersen1 modificada e ampliada . Capsula
com aspecto normal. Aberta a capsula em T e expos-
tos os componentes articulares, observa-se a sublu-
xacao da epifise femoral. A epifise apresenta forma
regular, superficie cartilaginea de aspecto normal.
Com movimentos de flexao, adugao e rotacao externa
a epifise femoral foi luxada, rompendo-se o ligamento
redondo que se mostra achatado e bastante alarga-
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CASO 1 FIG. A: R-X de 1/4/66 aos 11 meses CASO 1 FIG. 3 A: R-X de 16/5/67.
de idade.

CASO 1 FIG.1: Foto da paciente aos
2 anos de idade por ocasiao da pri-
meira consulta.

CASO 1 FIG. 3 B: R-X de 31/08/67. CASO 1 FIG. 3 C: R-X de 31/08/67. CASO 1 FIG. 4: R-X de 9/1/68.

88 Rev. Bras. Ort. - Rio de Janeiro - Vol. 12 - N° 2 - Agosto de 1977



CASO 1 FIG. 5 A: R-X de CASO 1 FIG. 5 B: R-X de
30/1/68. 30/1/68.

CASO 1 FIG. 6: R-X de 25/9/69 CASO 1 FIG. 7A: R-X de 16/10/69. CASO 1 FIG. 7 B: R-X de 16/10/69.
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CASO 1 FIG. 8 A: R-X de 5/10/76. CASO 1 FIG. 8 B: R-X de 5/10/76.

CASO 1 FIG. 8 C: Em 5/10/76 aos 11 anos
de idade.

CASO 1 FIG. 9: Aspecto macroscopico das 2 formacées tumorais CASO 1 FIG. 10: Em maior aumento, uma das formacoes osteodar-
resecadas na primeira intervencéo. tilagineas semelhante a um osteocondroma.
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CASO 1 FIG. 11: Fotomicrografia.
Trabécula de tecido dsseo
esponjoso emergindo de uma
zona de cartilagem hialina onde
0s condrdcitos sao grandes e
com disposicao seriada em algu-
mas areas. Nao ha sinais de
malignidade (HE 120x).

nOSP § PAULL

CASO 2 FIG. 1 A: R-X de 30/5/72. CASO 2 FIG. 1 B: R-X de 30/5/72. CASO 2 FIG. 2: R-X de 12/6/72.
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CASO 2 FIG Area cartilaginea do tipo hialino com disposicao
colunar dos condrocitos junto a uma trabécula ossea (Tricomico
Masson 40x)

CASO 2 FIG. 3: R-X de 11/5/73.

CASO 2 FIG 6: Campo de tecido cartilagineo hialino, em grande
aumento, com condrocitos grandes e irregulares em fase de ativa
reproducao imersos, em abundante substancia fundamental (HE

150x).

CASO 2 FIG 5: Trabecula de tecido 6sseo em contacto com uma
area de cartilagem hialina. Processo desordenado de ossificacao
encondral. Condrocitos em meio a abundante matriz. Espacos
medulares com degeneracao gordurosa (HE 40x).
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CASO 3 FIG. 1 B: R-X de 29/6/76

CASO 3 FIG 1 A: R-x de 29/6/76.

CASO 3 FIG. 3: Campo de tecido cartilagineo rico em células em
fase ativa de proliferagao. Embaixo, processo tumultuoso de ossifi-
cacao encondral (HE 40x).
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i Q . w CASO 3 FIG. 4. Zona de cartilagem hiperplastica com
Wi = i - ' | condrocitos grandes e irregulares em fase de intensa

- - proliferagao (HE 150x).
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do. Liquido sinovial em quantidade e aspecto nor-
mais. Exposto o acetabulo, nota-se aspecto normal
na porgao acetabular e a presenga de uma formacao
exostosica na porgao iisquio-pubica medindo
15x12mm. A exostose é recoberta por cartilagem de
aspecto normal, separada por uma leve depressao da
cartilagem da porcao acetabular. Demarcada a exos-
tose em seu limite inferior, é praticada a ressecgao. O
ligamento redondo é removido. O fundo do acetabulo
apresentava-se recoberto por um tecido de cor rosea
e consisténcia mole, lembrando uma formagao
membranosa edemaciada. Apds a resseccao da
exostose a luxacao é reduzida, observando-se entao
a recuperagao de todos os movimentos. Sutura da
capsula e fechamento por planos. Gesso pelvi-poda-
lico imobilizado, quadril esquerdo em abdug&o, rota-
¢ao interna e leve flexao. Controle radiografico (fig.2).
Exame anatomo-patologico (fig. 3 e 4).

COMENTARIOS

A D.E.H. conta atualmente com 72 casos publica-
dos com sede preferencial nas epifises e nos ossos
curtos do pé, principalmente o talo. Em nossa série o
paciente dc caso n.° 3 apresentou uma localizagao
até entao nao registrada na literatura,ou seja,a por-
Gao isquio-pubica do acetabulo com projecao intra-
articular subluxando a epifise femoral; Clinicamente
determinou deformidade, bloqueio de movimentos,
claudicacao e dor. A ressecgao foi necessaria e a
exposigao da exostose exigiu a luxagao do quadril a
custa da ruptura do ligamento redondo. Praticada a
ressecgao reduziu-se a subluxagao com recuperagao
integral dos movimentos. A paciente do caso n° 1
apresentava desde os oito meses de idade uma de-
formidade em valgo acentuada e uma ligeira limitagao
.da flexao além da tibia valga; as epifises femoral e ti-
bial apresentavam exostoses. A ressecgao destas pro-
vocou uma anquilose fibrosa. Ulteriormente praticou-
se a artrodese. Oito anos apos o joelho apresentava
anquilose 6ssea sem valgismo e com corregao es-
pontanea da deformidade da tibia. O paciente do ca-
S0 n° 2 havia sofrido anteriormente duas intervengoes
cirurgicas, decidindo-se pela artrodese primaria em
vitude das alteragdes das superficies articulares
tibio-talares.

As condutas acima mostram que o tratamento da
D.E.H. deve ser individualizado de acordo com as al-
teragbes anatomo-funcionais observadas em cada
caso.

SUMARIO

Os autores apresentam 3 casos novos de dis-
‘plasia epifisaria hemimélica, um dos quais em
uma localizagao excepcional - acetabulo, acompa-
nhada de subluxagéao da articulagao coxo-femoral.

A literatura é revista amplamente sendo analisa-
dos os aspectos clinicos, radiolégicos e anatomo-
patolégicos desta rara afecc¢ao.

Sao relatados os eventos que se seguiram a
resseccao das exostoses.

SUMMARY

The Authors present three new cases of Hemi-
melia Epiphyseal Dysplasia, with exceptional loca-
lization in one of them acetabulum, producing dis-
location of the hip joint.

After discussing the clinical, radiologic and ana-
tomo-pathological aspects in the litherature revi-
sion, they make some consideration about the
surgical treatment performed.
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OSTEOTOMIA E DEAMBULAGCAO PRECOCE EM
FRATURA TROCANTERICA INSTAVEL

INTRODUGAO

O tratamento das fraturas trocantéricas do fémur
tem sofrido varias modificagdes com o objetivo de di-
minuir as complicagcées da imobilizagao no paciente
idoso. Escara de decubito, complicagdes urindrias e
tromboembdlicas, pneumopatias e agravamento da
deméncia senil, em decorréncia de sua permanéncia
no leito, diminuiram bastante com o advento do trata-
mento cirargico. Revisdes posteriores mostraram que,
em menor escala, elas ainda persistiam. Por isso, a
solucgao definitiva deveria ser procurada no sentido de
restabelecer, 0 mais rapido possivel, as condigées de
vida normal destes pacientes, tanto do ponto de vista
clinico como na sua atividade fisica.

As modificagoes se deram no sentido de se obter
maior estabilidade da fratura a custa de melhor redu-
¢ao e fixagao, para que se permitisse aos pacientes
deambular precocemente.

Para o estudo da estabilidade e classificagoes das
fraturas trocantéricas, dispomos de quatro elementos:
fragmento proximal constituido por cabega e colo fe-
morais; fragmento distal; cortical medial (calcar) e
cortical posterior. Estes elementos sao determinados
pelo estudo radioldgico pré ou per-operatério em po-
sicoes antero-posterior e lateral ou durante o ato ope-
ratorio através de visualizagao direta do foco da fratu-
ra.

Nas fraturas cominutivas, além dos dois fragmentos
principais, existe um terceiro situado medialmente,
que inclui o pequeno trocanter e o calcar, podendo
existir um quarto que inclua a cortical posterior (figs. 1
A e 1 B). A perda da continuidade concéntrica da fra-
tura constitui, segundo Hughston (12 e 13), principal
fator da sua instabilidade, permitindo o desvio em va-
ro, pois com a fratura do calcar e, as vezes da cortical
posterior, se torna dificil a redugao em decorréncia da
impossibilidade fisica de contacto.

(1) Ex-Residente do Servico de Ortopedia do Hospital dos Servido-
res do Estado Rio de Janeiro.
Chefe do Servigo: Dr. Luiz Leao.
Membro Titular a S.B.O.T.

J. L. Sales'"

Desde que Lawson Thornton (20) associou a placa
que leva seu nome ao cravo de Smith-Petersen (19),
varios (implantes foram criados, sempre com a preo-
cupacao de solucao do problema através de implante
mais resistente (3, 9, 11, 14, 16, 18, 20).

Paralelamente ao grupo que dava maior importan-
cia a rigidez da fixagao na solugao do problema, outro
analisava a mecanica das fraturas (1, 2, 5, 6, 8, 17,
21) concluindo que a manutengao da fixagao interna
dependia, em grande parte, do tipo de trago desta fra-
tura. Evans (6 e 7) mostrou a estreita relagao existen-
te entre o tipo de fratura e o grau de estabilidade,
classificando-as em estaveis (72%) e instaveis (28%),
conceito basico da atual classificagao (21). Assim,
juntamente com Cram (4) e Parker (15), recomenda-
va que as fraturas instaveis, que nao se estabilizas-
sem apos a redugao, fossem fixadas na posicao natu-
ral de varo, pois nesta situagao haveria maior estabili-
dade em consequéncia da aposicao das corticais
mediais. Posteriormente Boyd e cols. (1) recomenda-
vam a fixagao destas fraturas em valgo, introduzindo
0 cravo junto ao calcar para se obter melhor fixagao e
maior estabilidade.

A marca precoce, instituida indiferenciadamente em
todas as fraturas, por vérios autores, independente da
rigidez da fixagao ou da redugao anatdémica, mostrou
que o problema ainda nao havia sido solucionado,
pois as fraturas consideradas instaveis desviavam em
varo.

Dimon e Hughston (5) conciliaram as duas corren-
tes, idealizando um tipo de tratamento que as estabili-
zasse. Consiste em fazer osteotomia trocantérica
deslizando o fragmento distal para dentro, de modo
que a ponta da cortical medial do fragmento proximal
fosse introduzida na sua medular. Este desvio promo-
ve o contacto bicortical medial levando a estabiliza-
¢ao. A fixacao dos fragmentos é feita em valgo, para
compensar em parte o encurtamento provocado pela
telescopagem e dar maior estabilidade a fratura, de
acordo com as linhas de forga. O implante usado é o
de Jewett com angulo de 1359 (14) (figs. 1 Ca 1 F).
Quando o paciente inicia a carga, a tendéncia sera a
impaccao cada vez maior dos fragmentos (figs. 1 C e
1 D).
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MATERIAL E METODO

Esta técnica foi introduzida no Servigo de Ortopedia
do H.S.E.em janeiro de 1975. Selecionaram-se os pa-
cientes com fraturas instaveis e que tinham atividade
normal, na tentativa de evitar interromper a deambu-
lacao. Em pacientes que nao deambulavam, conti-
nuou-se com o tratamento através de redugao anaté-
mica e fixagao interna, pois a vantagem principal do
método estaria, obviamente, excuida.

Entre janeiro de 1975 e abril de 1976, foram opera-
das 132 fraturas trocantéricas das quais 54 eram ins-
taveis, pela classificagao de Evans (6 e 7). Destas, 37
foram tratadas por redugao anatémica e fixagado com
cravo de Smith-Petersen (19) e placa de Thornton
{20) ou implante de Jewett de 1352 ou 1502. Nas
restantes 17, que atendiam as condigoes exigidas, foi
feita osteotomia de deslizamento medial e fixagao
com implante de Jewett de 135° com placa de quatro
ou cinco parafusos. O comprimento médio do cravo é
de cinco centimetros.

Dos 17 pacientes, trés nao foram incluidos nesta
avaliagao por terem falecido no pos-operatério devido
a complicagoes cardiovasculares. Dos restantes, 12
eram do sexo feminino e dois do masculino. A idade
variou entre 57 e 88 anos, com média de 76 anos.
Nao houve predominancia significativa do lado afeta-
do. O tempo médio de internacao foi de 16 dias (fig.
2). O tempo de seguimento variou de cinco a dezoito
meses.

FIGURA 2
Paciente I Sexo | Idade i Lado [ Internagao [E)nsolidoqdo " Marcha
A BM. F 8da | esq. | 14 dias { 14 semanas . 10 dias
AFS f 780, esq. 19 dias | 12 semanas | 08 dias
C.GA. ¢ F 74a | dir. | 16 dios | 12 semanas : 05 dias -
tAP i F 830 esq. . 22 dias | 16 semanas | 08 dias
P RP. M 570 esq. | 21 dies |12 semanas : 05 dias
A M F 8la  dir. 20 dios | 15 semanas | 08 dias
M B. F 73a | dir. | 16dias | 12 semanas | 10 dias
M.CBM. F 72a ' esq. | 16 dios | 12 semanas | 08 dias
M.CF F 59a | dir. 15 dias | 16 semanas | 06 dias
M.F.A. F 86a | dir. 13 dias | 14 semanas | 12 dias
M.N.C. F 85a | dir. 21 dias | 16 semanas | 10 dias
0.N.G. F 88a | dir. 11 dias | 16 semanas | 12 dias
RR. M 71a | dir. | 09 dias | 12 semanas | 07 dias
S.FEM.V. F 790 | esq. | 14 dias [ 12 semanas | 06 dias

TECNICA CIRURGICA

O paciente é fixado a mesa ortopédica, sem preo-
cupagao de redugao da fratura, com os membros
inferiores em posicao neutra.

E feito acesso lateral amplo, visualizando-se o tro-
canter e o tergo superior da diafise femoral, para faci-
litar as manobras cirargicas e comprovar “in loco™” os
achados radioldgicos. Faz-se a osteotomia trocantéri-
ca (fig. 3 B) transversal em correspondéncia com o ni-
vel da cortical medial fraturada. Deste modo, o tro-
canter fica livre, devendo ser afastado cefalicamente
Visualiza-se totalmente a base e o canal medular do
colo femoral. Corrige-se a anteversao normal do colo
antes de se introduzir o fio guia. Este devera ser colo-
cado no canal medular, respeitando-se o desvio em
varo da fratura (figs. 1A, 3A, 4A). A seguir, faz-se o
controle radiolégico nos dois planos (antero-posterior
e lateral) para confirmar a localizagao do fio guia e
medir o comprimento do cravo. Introduz-se o implan-
te e traciona-se 0 membro para facilitar a introdugao
da ponta da cortical medial do fragmento proximal, na
medular do fragmento distal. Conseguido isto, solta-
se a atracao e roda-se medialmente 0 membro em
cerca de 20°. Esta manobra tem a finalidade de corri-
gir a rotagao externa do membro que foi feita no mo-
mento da introdugao do fio guia. Impacta-se a fratura,
forgcando o fragmento distal contra o proximal, segu-
rando-se 0 membro com ambas as maos ao nivel do
joelho. Testa-se o contacto das duas corticais me-
diais, dos fragmentos proximal e distal, através de
palpacao digital. O contacto bicortical medial (figs.
1C, 3C, 4B) é importante para a estabilizacao da fra-
tura, dai a importancia da sua comprovagao. Uma das
causas da dificuldade cirurgica neste tempo é o frag-
mento proximal de ponta longa e a diafise femoral
com medular estreita. A solugao do problema é dada
pela ressecgao parcelar desta ponta até conseguir-se
0 contacto desejado e a impacgao correta. Deve ser
tomando o maximo cuidado para nao haver ressecgao
em excesso, pois comprometeria o deslizamento
almejado. Nesta fase, novo controle radiolégico é fei-
to nos dois planos para confirmagao da situagao dos
fragmentos. Fixa-se a placa na diafise femoral e, se
necessario, faz-se abdugao do membro para conse-
guir o valgismo (figs. 1C, 3C, 3D, 4B). Passa-se ao
fechamento por planos e instala-se drenagem conti-
nua a vacuo a qual permanece por 48 horas.

POS - OPERATORIO

A recuperagao funcional se inicia no dia imediato,
supervisionada por fisioterapeutas que colocam o
paciente sentado no leito. Em se tratando de paciente
idoso, ele deve ser bastante assistido para que se
consiga o inicio da deambulagao com auxilio do apa-
relho de marcha. Este aparelho é importante para que
0 paciente venga sua inseguranga e temor de queda.
Apds cinco dias, em média, permite-se a marcha com
carga total e, apos sentir-se seguro, pode iniciar a
marcha com muletas. O treinamento diario permite al-
ta hospitalar em torno de dez dias do pés-operatério.
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Antes da alta, novo controle radiolégico é feito nos
dois planos. O Acompanhamento ambulatorial é feito
quinzenalmente no primeiro més, para depois tornar-
se mensal, até a consolidacao da fratura.

RESULTADOS

A principal vantagem do método de Dimon e
Hughston (5) é a deambulagao precoce, fazendo com
que o0 paciente abandone o leito 0 mais rapidamente
possivel. Deambulagao com carga total foi obtida em
todos os casos, em uma média de oito dias no pds-
operatorio. O tempo de internagao foi propositalmente
aumentado (fig. 2) para que se pudesse avaliar o mé-
todo. Foi feito acompanhamento clinico e radiologico
com maior frequéncia a fim de se detectar qualquer
anormalidade.

Duas fraturas osteotomizadas consolidaram em
varo e as restantes com bom alinhamentoem valgo
(figs. 5 A e 5 B), numa média de 13 semanas. As
complicacées devidas aos desvios em varo nao tive-
ram influéncia significativa nos resultados finais. O
encurtamento médio do membro operado foi de dois
centimetros. A diminuigao da forga muscular de abdu-
Gao causada pela osteotomia trocantérica nao inter-
feriu significativamente na marcha.

DISCUSSAO

Duas fraturas desviaram em varo devido a falta de
contacto bicortical medial, demonstrando que perma-
neceram instaveis, apesar de osteotomizadas. Uma
das pacientes, com 83 anos, apresentava 0ssos ex-
tremamente poréticos e deambulou com apoio exter-
no e carga total apos oito dias. Na quarta semana do
pos-operatorio, a placa soltou-se parcialmente da dia-
fise e a fratura desviou em varo de 110° Foi interrom-
pida a carga sobre o membro e a fratura consolidou-
se em 16 semanas. Outra paciente, com 81 anos,
deambulou no oitavo dia do pos-operatorio. Na sexta
semana, a fratura desviou em varo de 100° (fig. 6 A).
Houve consolidagao em 15 semanas (fig. 6 B), sem
interrupcao da marcha.

As complicagcbes mais freqlientes com o implante
de Jewett, nas fraturas osteotomizadas, sao devidas
a escolha do comprimento do cravo. Quando se usa
um cravo de bom comprimento que alcance a cabeca
femoral, 0 mesmo tendera a protrusao devido a teles-
copagem. Quando, inversamente, se usa um cravo
curto, a ma fixacao e a reabsorgao normal do osso
esponjoso do colo femoral fazem com que a fratura
desvie em varo e que o implante rigido corte o extre-
mo superior do colo (10).

Apesar de nao se terem verificado estas complica-
¢oes nos casos operados, provavelmente devido ao
pequeno numero e a um cuidadoso pds-operatorio,

passou-se a usar em nosso Servico o implante de-
senvolvido por Ernst Pohl na Pol6nia e descrito por
Schumpelick e Jantzen (18) na Alemanha, ou seja,
implante de telescopagem. Este foi introduzido e de-
senvolvido nos U.S.A. por Callender (3) e sofreu algu-
mas modificacdes desde seu aparecimento (16).

ApOs uso rotineiro do implante de telescopagem, os
problemas (10) foram praticamente abolidos. O cravo,
parcialmente rosqueado, pode atingir a cabega femo-
ral até proximo a superficie articular sem o perigo de
protusao,. A impacgao da fratura se faz pelo desliza-
mento do cravo no tambor da placa.

CONCLUSOES

1) A anadlise dos casos operados e revisao bibli-
ografica detalhada permite concluir-se que todas
as fraturas trocantéricas instaveis que nao se
conseguemn estabilizar pela redu¢ao anatémica
devem ser osteotomizadas e desviadas redial-
mente com a fixagao em vaigo.

2) As complicagoes causadas pela permanén-
cia do paciente idoso no leito diminuem conside-
ravelmente com a deambulagao precoce.

3) O tempo de internagao hospitalar tende a di-
minuir com o uso do método descrito.

4) O tempo médio de consolidagao foi de 13 se-
manas.

5) As complicagoes devidas ao encurtamento
do membro e a osteotomia trocantérica nao influ-
enciam significativamente nos resultados finais.

RESUMO

O autor analisa 14 casos de fraturas trocantéri-
cas instaveis, nas quais foram feitas osteoto-
mias de deslizamento medial e fixagdo com im-
plante de Jewett, segundo técnica preconizada
por Dimon e Hughston. A deambulagao com carga-
total foi conseguida ap6és uma média de oito dias
no poés-operatoério. O tempo médio de consolida-
cao foi de 13 semanas, e as complicag6es com
este método nao tiveram influéncia significativa
nos resultados finais.

SUMMARY

The author analyses 14 cases of unstable tro-
chanteric fractures in which osteotomies of medial
sliding and tixing with Jewett implant were perfor-
med according to the techniques recommended
by Dimon and Hughston. Walking with full load
was achieved in an average of eight days after
surgery. The average time of consolidation was 13
weeks, and complications with this method had
no significant influence in final results.
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FIG. 1 A: Fratura trocantérica desviada em
varo. Destacamento do pequeno trocanter
e calcar.

FIG. 1 D: Mesma fratura com 16 semanas.
Note a consolidacao e a telescopagem do
fragmento proximal que fraturou o parafuso
proximal.

fragmentos.

varo.

100

FIG. 3 A: Fratura trocanté-
rica instavel com quatro
Fragmento
medial constituido  por
pequeno trocanter e cal-
car. Fratura desviada em

W8
FIG. 1 C: Pds-operatorio imediato da fratura
mostrada nas figs. 1A e 1B. Fragmentos
impactos e em valgo.

Contacto bicortical medial estabilizando a
fratura.

FIG. 1 B: Aspecto lateral da fratura anterior
mostrando:

1) Fragmento proximal

2) Fragmento distal

3) Pequeno trocanter e calcar

4) Cortical posterior

FIG. 1 F: Apos retirada de implante Calo
0sseo exuberante e bom alinhamento em
valgo.

FIG. 1 E: Aspecto lateral correspondente a
fig. 1 D.

FIG. 3 B: Aspecto da
osteotomia pela técnica
descrita e passagem do fio
guia.
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FIG. 3 C: Controle pos-operatorio imediato.
Bom alinhamento em valgo e contacto
bicortical medial.

FIG. 3 D: Aspecto lateral mostrando o
restabelecimento da continuidade concén-
trica da fratura.

FIG. 4 B: Controle pos-operatorio mostran-
FIG. 4 A: Fratura trocantérica instavel des- do bom alinhamento em valgo e contacto FIG. 5 A: Aspecto do calo 6sseo com 12 se-
viada em varo. bicortical. manas. Bom alinhamento em valgo.

FIG. 6 A: Desvio em varo de 100° na 62  F/G. 6 B: Consolidacao apds 15 semanas
FIG. 5 B: Aspecto do caso anterior. semana. com acentuagao do varo.
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ARTROPROTESE DO QUADRIL MODELO G.R.

INTRODUGAO

Na evolugao da Ortopedia, a reconstrugao da arti-
culacdo do quadril, destruida por enfermidades ou
traumatismos, foi sempre de grande preocupagao dos
ortopedistas. Entretanto somente em 1961, com a pu-
blicagao por Charnley J. (1) de seu método “Low Fric-
tion Arthroplasty”, fixando a articulagao artificial no
esqueleto com cimento acrilico (metacrilato de meti-
la), quase se conseguiu o ideal.

Apesar do cimento acrilico ser o melhor meio de fi-
xagao da neo-articulacao de que dispomos no mo-
mento, ainda apresenta problemas biologicos que
deverao ser solucionados, em especial a tolerancia.
ApOs a publicagao de Charnley surgiram inimeros ti-
pos de proteses totais de quadril e com varias taticas
para seus implantes.

Em 1971, estagiamos no Instituto Rizzoli (1.0.R.),
no servigo do Prof. Leonardo Gui, e durante dois me-
ses pucdemos analisar e rever varios casos de sua es-
tatistica, que nessa época eram de 748, operados
com varias técnicas (3).

Como ex-residente do I.O.R. (1957) tivemos aces-
so ao laboratorio de Biomecanica da Cobalicast (Bo-
lonha) onde sob orientagao do Dr. Guido Riva, pude-
mos testar varios modelos de protese em simulacores
tipo Ansler e verificar detalhes biomecanicos impor-
tantes na construgao das mesmas. Apos esse esta-
gio, iniciamos o emprego das G.R. no Brasil. Volta-
mos a Bolonha em 1972, 73, 74 e 75, para comparar
resultados, sugerir e acompanhar modificacoes feitas
na cupula cotildide. Até 1971 esta era feita em polieti-
leno, em 1972 passou a ser em poliester com 6mm
de expessura e, em 1973, com 12mm. - Cérdova J.H.

(2)
COMENTARIOS DE TATICAS CIRURGICAS

Via de acesso ao quadril: Usamos a via de acesso
antero-lateral, descrita por Richet, em 1850, e popula-

(1) Prof. Livre-Docente de Ortopedia e Traumatologia da U.F.S.C.

Chefe do Departamento de Cirurgia Ortopédica € Traumatolo-
gia do Hospital Sao Lucas - Curitiba.
Ortopedista e Traumatologista do I.N.P.S.

José Hamilton Rauen Cordova'’

rizada por Watson Jones Gui L. (3), devido ser pouco
traumatizante, dando rapido acesso articular, minima
perda sanguinea, 6timo campo visual da regiao tro-
cantereana, do colo do fémur e do acetabulo.

Osteotomia do grande Trocanter: Achamos que o
grande trocanter nao deve ser osteotomizado e trans-
plantado, porque constitui um tempo cirdrgico a mais,
aumentando a duragao da cirurgia e pode ocasionar
complicagoes. As pseudoartroses sao freqlientes.
Charnley J. (1), com sua grande experiéncia,e, usando
material de sintese de primeira qualidade, apresenta
5% de nao consolidagao. Por esse motivo surgiram
varias modificacbes de reimplante do mesmo. -
Charnley J. (1), Turner R. (13), Muller M. (7), Thomas
A. (12).

As endoproteses femurais de Charnley (primitivas)
tinham o angulo céfalo-cérvico-diafisario (CCD), com
1259, Kerboull M. (6), e foram construidas com base
nas leis de Pauwels (11), segundo as quais a coxa
vara diminui a pressao intrarticular e a coxa valga au-
menta. Essas leis carecem de validade, pois foram
estudadas em cadaver, estatico, no vivo, em dinami-
ca, mudam completamente os pontos de apoio da ar-
ticulagao do quadril - Judet R. (5). As endoproteses
femurais com angulo CCD de 125 ° deixam os mus-
culos gluteos (médio e minimo) relaxados, podendo
ocasionar luxagoes pos-operatorias ou claudicagoes,
motivo pelo qual Charnley J. e Ferreira S.D. (1)
transplantavam o grande trocanter mais para baixo.

Para melhor fungao da neo-articulagao, o apice do
grande trocanter deve estar situado horizontalmente
ao centro cefalico da endoprotese. Muller M. (7), e os
musculos gluteos (médio e minimo) devem ser manti-
dos com sua tensao normal. Usando a incisao de Ri-
chet, endoprotese com angulo CCD de 130.° e com o
tamanho do colo adequado, isso é possivel sem des-
locar o grande trocanter.

Resseccao da capsula articular: A capsula articular
é elemento de grande importancia na manutengao do
equilibrio articular, segundo Olivier (9), ela pode su-
portar tragao de até 500 Kg, e na parte antero-inferior
da mesma se encontra o ligamento ileopubico de Bi-
gelow, que desempenha importante papel na estabili-

Rev. Bras. Ort. - Rio de Janeiro - Vol. 12 - N° 2 - Agosto de 1977 103



zacao articular em bipedestacao, limitando a hiperex-
tensao, motivo pelo qual muitos ortopedistas conser-
vam a parte antero-inferior da mesma. Nos casos por
nos operados, principalmente os de artrite reumatoi-
de, ressecamos totalmente a capsula articular e nao
observamos instabilidade articular pos-operatéria.
Com a cupula cotildide sistematizada com 45° ao
plano horizontal, com 20° de anteversao, e usando
endoprotese femural com angulo CCD de 130° e
com tamanho de colo adequado, nao é necessario
conservar a capsula. Em casos por nos reoperados,
verificamos sempre regeneracao capsular fibrosa.

Reforgo do teto acetabular: Nos casos de osteopo-
rose acentuada, em pacientes que tomam corticoides
(art. reumatpoide), em acetabulos verticalizados, co-
locamos dois a trés parafusos, a dois cm do rebordo
acetabular, atravessando as duas corticais do iliaco,
para dar maior apoio ao cimento e nao permitir que a
cupula possa migrar para cima, devido a fragilidade
das trabéculas 0sseas nesses casos.

Tenotomias musculares: Praticamos tenotomias
dos musculos rotadores curtos (pelvitrocantereanos)
e dos adutores, somente quando estao contratura-
dos. Nas luxagoes congénitas cronicas operamos em
dois tempos. Primeiro, abaixamento da E.I.A.S., teno-
tomias dos adutores, alongamento do reto da coxae
as vezes do psoasiliaco, tragao continua transesque-
letica, até conseguirmos abaixar a cabega femural ao
nivel do acetabulo, e entao, artroprotese.

Cuidados com o cimento acrilico: Testes de sensi-
bilidade ao metacrilato de metila devem ser feitos de
rotina no pré-operatorio. Em nossa estatistica encon-
tramos cinco casos (3,33%). Muitos descolamentos a
distancia ou casos rotulados de infec¢ao inespecifica
se devem a intolerancia individual ao cimento acrilico.
Nestes casos deveremos usar outro tipo de cimento,
(Butilmetacrilato), ou silicone.

Apos a sistematizagao correta da cupula, evitar a
compressao exagerada, pois quando o cimento passa
da fase elastica para piastica (inicio do aquecimento)
qualguer movimento com o compressor podera pro-
duzir rachaduras e causar deslocamentos futuros. O
mesmo principio é valido na cimentacao da endopro-
tese femural - Charnley J. (1).

Drenagem pds-operatéria: Empregamos drenagem
a vacuo tipo Reddon ou Snider, durante as primeiras
48 horas do pos-operatorio. Nao usamos anticoagu-
lantes.

Imobilizagado: Empregamos bota anti-rotatoria, du-
rante 12 dias, apos os quais o paciente inicia a mar-
cha em carro de apoio, passando logo a usar dois

bastoes tipo canadense: 60 dias apos, abandona o do
lado operado, usando o outro conforme sua maior ou
menor capacidade de recuperacao.

Salas de cirurgia especiais: Nao usamos as “Grenn
House", Sales Blanches, etc., somente esterilizamos
a sala a ser usada, 12 h antes com formol. Cuida-
dos especiais sao tomados com a equipe que vai
intervir: anestesiologista, enfermeiras de sala usam
uniformes -esterilizados, circulam o0 menos possivel
pela sala e sao proibidas de sair da mesma. Opera-
mos rapido para evitar demasiada exposigao da feri-
da operatoria e, em siléncio, para diminuir a contami-
nagao das mascaras de cirurgia.

Antibidticos: Usamos antes (12 horas), durante e
depois da cirurgia (7 dias), a Lincomocina, devido a
sua alta concentragao no tecido 6sseo, Oselka e Col.
(8). Durante a cirurgia lavamos a ferida operatoria
com solugao de soro fisiolégico e Rinfamicina B, in-
clusive minsturando-a ao cimento.

Artroprétese Metal-Metal: A Cobalcast também fa-
bricava cupulas metalicas (cromo, cobalto, molibde-
no), liga denominada Argobion, mas deixou de fazé-
las devido ao despreendimento de particulas (poeira
microscopica) ocasionadas pelo atrito, e que invadem
a circulagao podendo ocasionar intoxicagoes metali-
cas. - Jones A. Lucas H., O'Dicoll, Price C., Wiberlley.
(4)

CASUISTICA DO SERVIGO DE ORTOPEDIA DO

HOSPITAL SAO LUCAS:

(De margo de 1971 a margo de 1976, 150 implantes G.R., em 142
pacientes)

COXARTROSES PRIMARIAS ...........coooovviivieoirceeesen, 64
COXARTROSES SECUNDARIAS ..o, 20
Sequela de Fraturas de acetabulos....... 14
Sequela de Osteocondrite acética ......... 02
Sequela de Epifisidlisis 02
Sequela de Necrose idiopatica............... 02
ARTRITE REUMATOIDE ..., 18

12

10

08
FRACASSOS DE OUTRAS ARTROPLASTIAS ......cccooveen... 08
LUXACOES CONGENITAS CRONICAS........cc.ccoovvennen... 06
FRACASSOS DE OSTEOTOMIAS..........ccoovveeveieeiieee 04
FAIXA ETARIA:
de 20 @ 30 @NOS.....ccveieiiiiiiieciie e 18
De 30 a 40 anos... 26
De 40 a 50 anos... 15
De 50 & 60 anos... 36

De 60 a 70 anos...... 54
De 70 anos acima 01
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SEXO:
Femininos.................... - 91 casos, 08 implantes bilaterais
Masculinos.................... 51 casos, unilaterais

COMPLICAGOES

1) - Durante a cirurgia.
Perfuragoes do acetabulo:dois casos
2) - No pos-operatorio imediato.
Hematoma subcutaneo: dois casos.
Tromboflebite: quatro casos.
Edema de membros inferiores: seis casos.
3) - Pos-operatorio a distancia:
Infeccao endogena: trés casos.
A) - Por broncopneumonia, 16 meses apos a operacao
B) - Poracessos perianal, 22 meses apds a operagao
C) - Por .acessos dentarios, 38 meses apos a operagao.
Desgaste da Cupula (polietileno): trés casos, apos
3 anos das operagoes.
Deslocamento da artroprotese: quatro casos. Com
12, 14, 18 e 26 meses apos as operagoes.
Calcificagoes periarticulares: um caso (grau 3 de
Postel).

COMENTARIOS SOBRE AS COMPLICAGOES

Atualmente, com a experiéncia adquirida, podemos
sugerir para solucionar as complicagoes apresenta-
das:

GRUPO 01 - Retirar enxerto da cabeca femural extir-
pada e coloca-lo na perfuracao acetabular.

GRUPO 02 - Complicagoes inerentes a qualquer ci-
rurgia e que devem ser tratadas pelos métodds con-
vencionais.

GRUPO 03 - As infeccoes endogenas a longo prazo
sao imprevisiveis. Devemos alertar os pacientes ope-
rados para procurar servigo médico, imediatamente,
ao notarem qualquer processo infeccioso e informar o
meédico de que sao portadores de articulagoes artifi-
ciais. Nos trés casos de nossa estatistica, tivemos
que remover toda a artroprotese e o cimento e usar a
artroplastia de resseccao, tipo Fock-Girdlestone.

Nos trés casos de destaque de cupula (polietileno),
primitivas G.R., as mesmas foram substituidas pelas
novas de poliester.

Os deslocamentos das artroproteses poderao ser
evitados ou pelo menos diminuidos, fazendo testes
de sensibilidade ao cimento, evitando erros de taticas
cirurgicas e orientando os pacientes operados no
sentido que as articulagoes artificiais nao possuem a
elasticidade e resisténcia das originais organicas. Nos
pacientes da faixa etaria dos 20 aos 30 anos, 0s re-
sultados sao espetacuiares, e isso faz com que 0s
mesmos solicitem muito de suas neo-articulagoes,
inclusive praticando esportes violentos, acabando por
mobiliza-las (trés casos de nossa estatistica; o quarto
foi por acidente automobilistico). A solugao para estes
quatro casos foi reimplantar novas proteses totais.

As calcificagoes periarticulares poderao ser evita-
das operando com suavidade, e cuidado, retirando to-
do o0 excesso do cimento ou fragmentos soltos do
mesmo. Sao de dificil solucao e, dependendo do
grau, devem ser retirados cirurgicamente-Postel M.
(10).

RESULTADOS
(Avaliados pela tabela de Merle D'Aubigne e Postel)
OTIMOS. ... DOR - 06 MOBILIDADE 06 MARCHA 06 42 CASOS
MUITO BONS DOR - 06 MOBILIDADE 05 MARCHA 06 62 CASOS
BONS DOR - 05 MOBILIDADE 04 .MARCHA 05 32 CAS0S
REGULARES DOR - 04 MOBILIDADE 03 MARCHA 04 11 CASOS
MAUS inteccao endogena - Resseccao tipo Forck-Girdlestone 03 CASOS
CONCLUSOES

A artroplastia total do quadril (artroprotese) ainda
nao atingiu o ideal, mas, pelos resultados obtidos, de-
ve ser empregada de rotina toda vez que tiver indica-
Gao absoluta: dores intensas, anquilose em ma posi-
¢ao, ou diminuicao acentuada dos movimentos articu-
lares, dificuldade para marcha e com lesoes osseas
evidenciadas radiologicamente e consideradas irre-
versiveis.

A artroprotese do quadril bem executada e sem
complicagoes € uma maravilha, do contrario, € um
desastre; entretando a indicamos (indicagao absoluta)
mesmo na faixa etaria dos 20 aos 30 anos, pois a
artrodese bem executada e cirurgia dificil, sujeita a
inumeras complicagoes, se explicarmos aos pacien-
tes como andarao e que limitagoes terao apos essa
cirurgia, dificilmente se deixarao operar. A artrodese
continuara a fazer parte do nosso arsenal cirurgico
para os casos de lesoes infecciosas resistentes aos
antibioticos e quimioterapicos aliados a imobiliza¢ao.

A Biomecanica ainda é uma ciéncia nova, mas esta
progredindo rapidamente. Fazemos votos de que se
descubra um meio de sintese melhor para as articula-
coes artificiais. Nao podemos,como ortopedistas, nos
conformar, fazer desaparecer sintomas dolorosos a
custa de fusbes osteoarticulares.

RESUMO

O autor, apos estagiar varias vezes no 1.O.R. (Bo-
lonha), no servico do Prof.° Gui L. esta usando a
artroprotese do quadril modelo G.R. (Gui-Riva), ha
seis anos. Apresenta comentarios sobre a tatica
cirurgica, insistindo na importancia do angulo CCD
das endoproteses femurais, apresenta a conduta se-
guida no ato operatorio, cuidados com o cimento acri-
lico, cuidados pos-operatorios, casuistica de seu ser-
vigo, complicagoes, e solugdbes para as mesmas,
resultados.

Conclui que ainda nao atingimos o ideal, mas que
estamos proximos disso.
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CASO 1 A: C.G. masc. 68 anos, coxartrose unilateral. CASO 1 C: Tentativa de artrodese que evoluiu para pseudoar-
trose.

CASO 1 B: Op.artroplastia & copa que falhou por reabsorcao da CASO 1 D: Artrop. G.R.
cabega femural. RESULTADO: D-6 - Mob. 5 - Mar 4
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CASO 2 A Masc. 48 anos, Coxartrose secundaria por frt. de CASO 2 C: Frat. luxagao da artrop. por acidente automob.
acet.

CASO 2 D: Nova artrop. G.R.
CASO 2 B: Artrop. G.R. RESULTADO: D-5 - Mob. 6 - Mar. 5
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CASO 3 A: Feminino 45 anos. seq. de frat. de acet. CASO 3 B: Artrop. G.R.
RESULTADO: D-6 - Mob. 6 - Mar. 5

CASO 4 B: Artrop. G.R.
CASO 4 A: Masc. 39 anos - Fracasso de artrodese. RESULTADO: D-6 - Mob. 6 - Mar. 5
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CASO 5 A: Masc. 26 anos - lux. cong. crdn. CASO 5 B: Artrop. G.R.
RESULTADO: D-5 - Mob. 6 - Mar. 5

CASO 6 B: Artrop. G.R.
CASO 6 A: Feminino 28 anos - artrodese ha 12 anos. RESULTADOQO: D-6 - Mob. 6 - Mar. 5
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CASO 7 A: Feminino 42 anos - artrodese ha 22 anos. CASO 7 B: Artrop. G.R.
RESULTADO: D-6 - Mob

CASO 8 A: Feminino 48 anos - fracasso de CASO 8 B: Artroprétese G.R. - mobilizagao CASO 8 C: Artrop. Miiller.
artrodese. da mesma apds 3 anos. RESULTADO: D-6 - Mob. 6 - Mar. 5
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SUMMARY

The author, after many periods of training at the
L.O.R. (Bologne) with Prof. Gui L., has been using
arthroprothesis of the hip model G.R. (Gui-Riva)
fron the last six years.

He comments on the surgical lactics, insisting
upon the importance of the CCD angle of the fe-
moral endoprosthesis.

Shows the conduct followed at the operative
act, the precautions with the acrylic cement, the
post-operative care, the casuistic of his depart-
ment, the complications, how to solve them, and
results. His conclusion is that we didn’t yet reach
the ideal, but we are very close to it.

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

1 - CHARNLEY J. - Arthroplasty of the hip. A new operation
Lancet, 1961, 11-01-1929.
CHARNLEY J. - The rationale of low friction arthroplasty The
Hip, 1973, Mosbt Comp. St.Louis, 92-100.
CHARNLEY J. - Quelques points de techniques pour préven-
tion descellements. Rev. Chr. Orth. Supp. 11-1975, 73 - 76.
CHARNLEY J. - FERREIRA S.D. - Transplantation of the
greater trochanter in arthroplasty of the hip. J.Bone Jt. Surg.
46B, 1964, 191.

2 - CORDOVA J.H. -Artroprétese do quadril modelo G.R. 1976 -
Tese para livre-docéncia na UFSC. 20-30.

3 - GUI L.GUERZONI P.A., RIVA G. - Un nuovo modelo di arthro-
protese d'anca, mod. G.R. - Chir. Org. Mov. Vol. IX, Fac. IV,
1971.

4 - JONES A., LUCAS H., O'DICOLL M., PRICE C. WIBERLLEY -
Cobalt toxity Mc Kee hip arthroplasty. J. Bone Jt. Surg. 57B,
1975. 289-296.

5 - JUDET R. - Osteotomies de Pauwels - Act. Chir Orth. R.P.
vol. VII, 1969, 79-80.

6 - KERBOULL M. - Traiment par reseellement d'une nouvelle
préthese. Rev. Chir. Orth. Supp. 11, T 61 - 1975, 83-85.

7 - MULLER M. - Osteotomy of the greater trochanter - The hip,
1974, Mosby Comp. St. Louis, 231-234.

8 - OSELKA e Col. - Ant. na pratica médica. Ed. Gremed, S.P. Br.
81.

9 - OLIVIER G. - Méchanique articulaire, Vigot, Paris, 1963.

10 - POSTEL M. - Les ossifications - Rev. Chir. Orth. Supp. 11, T
61, 1975, 43 - 46

11 - PAUWELS F. - Der schenkelhalsbrusch, ein mechanischs pro-
blem, Enke, Suttgart, 1935.

12 - THOMAS A. - The trochanteric approach to the hip for Prosthe-
tic replacement. J.Bone Jt. Surg. 57 A/8, 1975, 1.128 - 1.132.

13 - TURNER R., VOLS W. - Reattachment of greater trochanter in
total hip arthroplasty by use of a bolt. J.Bone Jt., Surg. 57 A/1,
1975, 129-130..

Rev. Bras. Ort. - Rio de Janeiro - Vol. 12 - N° 2 - Agosto de 1977 111

L R






	

