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RESUMO — A propésito de 3 casos clinicos de doenga exosto-
sante, os autores fizeram uma reviséio desta patologia e chamaram
a ateng@o para as possiveis complicagdes que 0s osteocondromas
podem causar, tais como: perturbagdes do normal crescimento dos
ossos atingidos, malformacdes 6sseas, interferéncia com o funcio-
namento das estruturas vizinl.as e risco de malignizacéo.

INTRODUGAO

A doenca exostosante é uma afeccio dssea constitucional, de hereditariedade dominante,
de predomindncia masculina, relativamente frequente e caracterizada pela formago de multi-
plas exostoses {10 a 20).

Foi em 1814 que Boyer descreveu o primeiro caso familiar. Em 1825 aparece uma descricdo
mais detalhada, nos Relatérios do Hospital de Guy. Mas foi em 1891 (Bessel-Hagen) que se
descreveram todos os aspectos clinicos da doenca. A partir deta altura inimeros casos tém sido
relatados.

A patologia da cartilagem de revestimento das exostoses foi estudada em pormenor por
Jaffe em 1943.

(*) Comunicacao apresentada no IV Congresso Portugués de Reumatologia (Lisboa 1984).
(q) Especialista de Reumatologia do Instituto Portugués de Reumatologia.
{“) Chete de Clinica do Instituto Portugués de Reumatologia.
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PATOLOGIA

Esta doenca tem por base o desenvolvimento anarquico da cartilagem e dos componentes
fibrosos do esqueleto, dando origem a tumores osteo-cartilagineos cobertos de cartilagem hia-
lina que por sua vez esta revestida por uma bolsa serosa.

Estas exostoses ou osteocondromas constituem um tipo de tumor ésseo benigno,
localizando-se, electivamente, nas regides metafisarias dos ossos longos e nos ossos achatados.
Os ossos da base do crénio e as vértebras sdo atingidas mais raramente, mas quando tal acon-
tece pode levar a uma situacdo de compressdo medular.

Em casos graves, o processo de remodelacdo pelo qual um osso atinge a sua forma adulta
normal, estd comprometido, levando a uma deformacdo marcada, com reducdo do crescimento
longitudinal.

As massas tumorais crescem habitualmente durante a infdncia e a adolescéncia. Ap6s o
encerramento das cartilagens de conjugacdo n&o aparecem novas exostoses e as ja existentes,
em geral, ndo aumentam de volume. Nos ossos longos, o apex destas lesbes orienta-se para as
diafises.

Raramente estas exostoses sofrem degenerescéncia sarcomatosa (2% a 11% dos casos,
segundo a literatura consultada). A malignizacdo é mais frequente nas regides da anca e do
ombro e sobretudo quando a exostose aumenta de volume depois do crescimento.

ANATOMIA MICROSCOPICA

O aspecto microscopico dos tumores é caracteristico. A camada cartilaginea € composta de
colunas de condrocitos dispostas perpendicularmente ao cértex subjacente.

Num tumor em crescimento estd presente uma zona de ossificacdo encondral na superficie
do coértex, semelhante a encontrada na epifise de um osso em crescimento. A esponjosa pode
conter medula hematopoiética, gorda ou fibrosa.

Restos de células cartilagineas podem ser encontrados dispersos pelo tumor. Quando o osso
atingido cessa o seu crescimento, o tumor torna-se quiescente e a camada cartilaginea pode
evoluir lentamente.

CLINICA

Manifesta-se, em geral, entre os 10 e os 25 anos, mas mais de 80% dos casos sdo diagnos-
ticados na primeira década de vida.

Muitas vezes as lesdes sdo assintomaticas, mas ocasionalmente produzem dor, interferem
com o normal funcionamento articular e tendinoso, comprimem e irritam os nervos adjacentes e
podem ainda causar obstrug¢do urindria ou intestinal.

Protuberancias 0sseas palpaveis e deformacdes devido a encurtamento e encurvamento dos
0ss0S sd0 comuns, levando por vezes a uma estatura reduzida, a desigualdade de comprimento
dos membros superiores e/ou inferiores e ao aparecimento de pé valgus, genu valgus, coxa
valga.

Os metacarpicos e os dedos podem estar encurtados, lembrando os que séo vistos na osteo-
distrofia hereditaria de Albright. Exostoses muitiplas sdo algumas vezes vistas em doentes com a
sindroma de pseudohipoparatiroidismo.

A malignizacdo é sugerida por aumento rapido de uma das exostoses, dor local e evidéncia
radiolégica de crescimento e irregularidade da excrescéncia.

EXAMES RADIOLOGICOS

Os exames radioldgicos, muitas vezes o elemento de diagnéstico furtuito da doenca, permi-
tem confirmar que.a exostose osteogénica pode ser solitaria (osteocondroma), o que é mais
frequente, ou multipla, sessil ou pediculada. A fig. 1 mostra a sua distribuicdo habitual, em
percentagem.

Verifica-se que as exostoses se localizam electivamente nas metafises dos 0ssos longos dos
membros, implantando-se préoximo da cartilagem de conjugacéo e orientando-se sempre no sen-
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97% Fig. 1-— A distribuicdo das exostoses nos 0ssos longos
dos membros superiores e inferiores
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tido metadiafisario, em geral simétricas e de forma e dimensdes variaveis: poliposa, fungiforme,
espicular. .

Associadas, alteracbes de remodelac8o 6ssea, originando deformacdes com encurtamento
ou curvatura de convexidade externa e alargamento metafisério de certos 0ssos, o que origina
alteracbes estdticas segmentares ou gerais. =

. Localizacses-metdfises: distal do fémur (98%); proximal da tibia (98%), do timero {98%), do
perdéneo (97%) e do fémur (90%), distal da tibia (92%), do peréneo (85%), do cubito (85%) e do
radio (80%); proximal do radio (38%), do cibito (37%) e distal do humero (5%), costelas, ossos
longos das maos e dos pés, omoplata, bacia e mais raramente, coluna vertebral, base do crénio e
calcaneo. .

No joelho, as exostoses podem apresentar-se em estalagmites (fémur) e estalactites (tibia),
com alargamento de configuracdo “sui generis”’ das respectivas metafises.

O alargamento metafisério pode originar uma coxa valga, um genu valgum, um pé valgus,
uni ou bilateral.

Nos ossos dos antebracos e pernas as exostoses podem articular-se, soidar-se entre si ou
com 0 0sso vizinho.

Pode notar-se a presenca de condromas no seio do osso, traduzindo-se por zonas
radiotransparentes.

E frequente a sinostose entre a tibia e o peréneo.

Nos antebragos é geralmente bilateral, pode observar-se em mais de 30% dos casos a mal-
formacgdo de Bessel-Hagen: encurtamento do clbito terminando no topo distai em ponta de
espargo ou em langa e curvatura, de convexidade externa, do radio com ou sem luxacdo da
cabeca radial, apresentando a méo desvio cubital.

Analogamente na perna pode encontrar-se um aspecto idéntico, com encurtamento do peré-
neo e curvatura da tibia.

As zonas simétricas dos membros podem sofrer um processo micromélico diferente, de que
resulta a desigualdade de comprimento dos mesmos.

Radiologicamente pode observar-se uma linha de paragem de crescimento em presenca de
uma .exostose.

A cintigrafia 6ssea e a tomografia computorizada podem ser Gteis na avaliacdo dos doentes
em que se suspeita de malignizacgéo.
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COMPLICAGOES
— Degenerescéncia neopldsica
— Fracturas
— Lesbes vasculares (v.g., aneurisma .da subclavia)
— LesbBes neuroldgicas (v.g., compressdo medular, nevrite do cidtico popliteo externo)
-— Higromas, bursites.

TERAPEUTICA

Uma exostose solitaria deve ser sempre excisada; na exostose muiltipla s6 quando der ori-
gem a complica¢cBes e nunca precocemente para evitar que se desenvolvam novas exostoses a
partir de ilhotas cartilagineas.

PROGNOSTICO

Reservado apenas nos casos de malignizac&o (osteosarcoma) e naqueles em que as exosto-
ses ddo origem a complicagdes graves.

CASOS CLINICOS

CASO [—M.C.5.G.M., .doente do sexo feminino de 39 anos, casada, mecandgrafa, que
refere desde os 12 anos de idade artralgias de tipo erratico, predominando nas ancas e nos
joelhos, sem sinais inflamatérios locais ou gerais. Por vezes mialgias dos grupos musculares de
ambas as pernas.

Estas queixas mantiveram-se até Dezembro de 1979, altura a partir da qual houve exacerba-
¢do das dores articulares, sobretudo nos ombros e joelhos, com discreta impoténcia funcional.
Simultaneamente surge sintomatologia relacionada com o aparelho cardiovascular, tendo sido
feito o diagnéstico de aperto mitral.

A agudizagdo do quadro clinico coincidiu com o periodo post-parto eutécico.

Antecedentes pessoais— Provéavel episddio de artralgias aos 4 anos de idade, primo-
-infeccdo tuberculosa, doengas eruptivas infantis.

Observacéo clinica— Doente de baixa estatura, com deformacdes nos ombros, antebracgos e
pernas. Movimentos ligeiramente dolorosos e moderadamente limitados no pescoco, ombros,
punhos, méos, ancas e joelhos.

Auscultaco cardiaca— sepro sistélico grau l-HI/VI, mais audivel na 4rea mitral.

Exames laboratoriais— dentro dos pardmetros normais.

ESTUDOS RADIOLOGICOS

1957 — Exostoses miiltiplas nos ombros, joelhos e ancas. Alargamento das metéfises
femurais e do colo de ambos os fémures, determinando uma coxa valga (Fig. 2);
exostoses pediculadas da tibia e presenca de linhas de ossificacdo nos joelhos
(Fig. 3); encurtamento do cubito e curvatura do radio.

1962 — Malformagdes do Bessel-Hagen e encurtamento discreto de algumas falanges (Fig. 4).

1979 — Sinostose do peréneo a direita e com “‘nicho’” a esquerda (Fig. 5).
Persisténcia da linha de crescimento tibial, bilateral. Exostoses das apéfises
espinhosas cervicais (Fig. 6) e na bacia (Fig. 7).

1984 —N&o se verificou evolugdo radioldgica da doenga.

CASO /l—R-M.C.A., doente do sexo masculino, de 23 anos, solteiro, estudante, no qual os

18 meses de idade, foi detectada uma deformacio na cava poplitea do membro inferior esquerdo
que veio a necessitar de excisdo cirlirgica aos 4 anos.

Aos 8 anos surgem deformac¢des acompanhadas de dores, no esterno, ombros e joelhos e é
aparente uma desigualdade do comprimento dos membros inferiores, com encurtamento a
esquerda.

O exame radiolégico revelou a existéncia de exostoses pediculadas de ambos os fémures
{Fig. 8).
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Fig. 2 — Coxa valga por alargamento das metéfises
femurais e do colo de ambos os fémures.

Fig. 3 —Exostoses pediculadas da tibia e linhas de
ossificacdo nos joelhos.

Com 16 anos de idade é observado por dores nos joelhos e tornozelos, sem sinais inflamato-
rios locais. Os movimentos eram livres e indolores. Havia uma marcada alteracdo postural por
desigualdade de comprimento dos membros inferiores. Radiologicamente verificou-se um desen-
volvimento no nimero e volume das exostoses das tibias, fémures, cristas das omoplatas, ime-
ros e cubitos. Os exames laboratoriais foram sempre normais.

Tem passado regularmente bem, referindo apenas um discreto aumento do volume das
exostoses do ombro direito (Fig. 9), do terco inferior das coxas e do terco superior da tibia direita
e do peréneo esquerdo (Fig. 10).

A localizacdo destas exostoses ndo tem interferido com o normal funcionamento das estru-
turas vizinhas, nem perturbado a actividade do doente.

CASO Il — A.A.M.J., doente do sexo feminino de 66 anos, doméstica, que desde ha longa
data refere surtos de dores dsseas, com especial incidéncia nas articulagbes dos joelhos.
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Fig. 4 —Malformacdo de Bessel-Hagen com encurta-
mento discreto de algumas falanges

Fig. 5— Sinostose do perdneo (a direita) e com
“nicho” {3 esquerda)

Em Janeiro de 1983, sem causa aparente, comec¢a com dores tipo moinha no tornozelo
esquerdo. As dores foram-se acentuando, tornando dificil a marcha. Dois meses apds o inicio da
sintomatologia comeca com uma dor tipo moinha no tornozelo direito, que foi aumentando de
intensidade, lenta e progressivamente, conduzindo a crescente incapacidade para a marcha e
acompanhando-se de sinais inflamatorios locais. Deformac¢des exuberantes nos punhos e joe-
lhos. O estudo radioldgico efectuado revelou além da osteoporose compativel com a idade, a
presenca de exostoses nas metafises tibiais e femurais, dos metatarsos e do ramo isquio-pubico
direito, havendo coxa valga bilateral. Os exames laboratoriais de rotina estavam dentro dos valo-
res normais. o

Antecedentes familiares — As duas filhas assim como um neto apresentam um quadro de
exostoses muitiplas.

Desconhece-se a existéncia de casos nos seus antecedentes (pais e avos).
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Fig. 8 —Exostoses das apdfises espinhosas cervicais

Fig. 7— Exostoses da bacia.

Fig. 8 —Exostoses pediculadas de ambos os fémures
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Fig. 9 — Exostoses do ombro direito

Fig. 10— Exostoses das coxas {1/3 inferior) e da tibia
direita e peroneo esquerdo (173 superior).

COMENTARIOS

SHo descritos 3 casos clinicos desta relativamente rara doenga. Num dos casos (caso Ill), é
interessante chamar a atenc8o para o que parece ser o inicio de uma histéria familiar.

Tivémos oportunidade de seguir as evolugées clinica e radiolégica de 2 dos nossos doentes
(caso | e ll), apreciar a progressdo das exostoses e as perturbacdes do crescimento normal.dos
0ssos atingidos.

Nenhum dos nossos doentes apresentou complicacdes que necessitassem de intervencdo
cirlrgica, excepto caso I, ou impedissem uma .actividade sécio-profissional normal.

Estes doentes tém sido regularmente observados atendendo ao risco de malignizagdo. Ndo
foram até agora executados exames cintigraficos nem tomogréaficos.
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RESUME

A propos de trois cas cliniques de maladie exostosante, les auteurs ont fait une révision de

cette pathologie et ont attiré [‘attention sur les complications possibles que les osteochondromes
peuvent causer, tels que: les troubles de la croissance normale des os atteints, les maiforma-.
tions osseuses, l'interférence au fonctionnement des structures adjacentes et le risque de
néoplasie.

LA MALADIE EXOSTOSANTE. Acta Reuma. Port.. X/ (3): 167-175; 1986).

SUMMARY

In reference to three clinical cases of muitiple exostosis, the authors re-examined this pat-

hology and call attention to possible complications the ostheochondrqma may cause, spch as:
interference with the normal. growth of the bones affected, malforma_tlon of the bones, interfe-
rence with the function of the adjacente structures and yet the risk of malignant change.
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(MULTIPLE EXOSTOSIS. Acta Reuma. Port., XI (3): 167-175; 1986).
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