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EDITORIAL

Néao obstante o elevado nimero de associacées HLA-doencas descritas
{mais de 40 confirmadas e um numero ainda maior referido mas néo confir-
mado) o mecanismo dessas associacbées permanece por esclarecer e é, muito
provavelmente, varidvel conforme o tipo de afecgdes.

E possivel que um numero de doengas possam ser explicadas pela asso-
ciagdo de um marcador do sistema HLA com um gene de susceptibilidade a
doenga que se encontra na sua vizinhanga. Assim, e por exemplo, proximo
do locus A em desequilibrio de ligagées com o Ag A3 encontra-se um gene
que regula o metabolismo do ferro e é responsavel pela hemocromatose
idiopatica. Esta associacado descoberta pela escola francesa permite detectar
precocemente a doenca e trata-la preventivamente com dieta, sangrias e que-
lantes (Simon et al.).

Os déficites congénitos de algumas fracgbes do sistema do comple-
mento (C2, C4) susceptiveis de organizarem doencas, sdo comandados pelo
sistema HLA. As deficiéncias das fracgées C2 e C4 da cascata do comple-
mento tém sido associadas ao lupus eritematoso disseminado (Fu et al e
Hauptmann et al.).

£ igualmente possivel que algumas doencas possam ser explicadas par-
cialmente pelo papel receptor dos antigénios do sistema HLA para os agentes
ambienciais, a exemplo do que acontece com os antigénios do sistema Duffy
e o parasita da malaria. Com efeito na Nigéria uma elevada percentagem de
individuos Duffy negativos resistem & doenga por lhes faltar o receptor para
o plasmddio (Miller et al.). Nos antigénios do sistema HLA tém sido iden-
tificados receptores para o virus Semliki Forest (Helemins et al.}). Os indivi-
duos com doenga celiaca possuem um receptor para uma fracgédo do gluten,
e embora esse receptor ndo esteja sob controlo do sistema HLA, a verdade
é que os individuos com doenga celiaca tém uma frequéncia anormalmente
elevada do antigénio HLA-B8 (Mann et al.}. Ultimamente tém surgido tra-
balhos referindo a associagdo doengas/haplotipos, isto é, a associagdo de uma
enfermidade ndo com um gene, mas com um conjunto de genes que se
encontram em desequilibrio de ligacdo e sdo herdados conjuntamente.
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2 M. VIANA QUEIROS

O exemplo paradigmatico desta associagdo € a hiperplasia supra-renal virili-
zante congénita que se associa ao haplotipo A2 BW47 CW6 DR1 (Dupont
et al.). Trata-se de uma afecgédo virilizante, muito grave, mais frequente nas
mulheres e devida & deficiéncia do enzima 21-hidroxilase. Certos haplotipos,
como por exemplo o A1 B8 DW3 DR3 estdo frequentemente associados a
doengas reuméticas auto-imunes. Esta facto leva a admitir a possibilidade
destes complexos possuirem um ou varios genes favorecedores de respostas
humorais e, quiga, celulares, exaltadas. Recentemente Dryll e col. num traba-
lho efectuado em 81 doentes reumatdides, verificaram que os haplotipos
A2 B15 CW3 BfS DR4 e A1 B8 CW7 BfS DR3 estavam significativamente
aumentados com riscos relativos, respectivamente, de 10,2 e 4,4.

Uma das hipoteses mais aliciantes para explicar a associagdo HLA-
-Doenca, particularmente do antigénio HLA-B27 com a espondilartrite anqui-
losante, é a do mimetismo molecular. Segundo esta teoria, as moléculas dos
antigénios HLA-B27 assemelham-se esterioquimicamente as moléculas dos
antigénios de certos microrganismos intestinais levando o organismo a pro-
duzir anticorpos que, além de reagirem contra esses microrganismos, fazem-no
também cruzadamente contra os antigénios HLA-B27 situados & superficie
dos linféceitos, particularmente das células linféides dos génglios pré-sagrados
e para-adrticos. Com a activagdo posterior da cascata do complemento estes
anticorpos originam inicialmente inflamagéo nos condrocitos e depois doenca
em consequéncia de multiplas recorréncias infecciosas. Com efeito, Ebrin-
ger, inoculando coelhos com antigénios de uma estirpe de Klebsiella Pneu-
moniae (K43), obteve anticorpos anti-Klebsiella que induziram lise celular em
individuos com espondilartrite anquilosante B27 positivos, ndo o tendo feito
em individuos com E.A. B27 negativos, nem nos controlos saudéveis. O tra-
balho de Ebringer foi ulteriormente confirmado por outros investigadores
(Seagav et al. e Geczy et al.). O mesmo autor investigou a presenca de
Klebsiella Pneumoniae nas fezes de 63 doentes com espondilartrite anquilo-
sante tendo verificado que este microrganismo estava presente mais frequen-
temente nos individuos com a doenga em actividade do que nos individuos
com a doencga inactiva e do que nos controlos sauddveis. Posteriormente
Ebringer num estudo sequencial abrangendo 163 doentes com espondilar-
trite anquilosante verificou a presenca de Klebsiella Pneumoniae nas fezes
de 79% dos doentes em fase activa, de 40% dos individuos com a doenga
provavelmente activa, e em 16% dos individuos com a doenga em inactivi-
dade. Neste trabalho os seus Autores puderam também verificar que os indi-
viduos com a doenga em fase de inactividade mas com Klebsiella Pneumoniae
nas fezes sofriam maior nimero de reactivagbes da sua doenga do que os
individuos doentes com culturas fecais negativas. Este grupo de investigagdo
verificou também que os doentes com espondilartrite anquilosante e uveite
anterior aguda tinham uma frequéncia maior de Klebsiella Pneumoniae nas
fezes do que os individuos com doenga inactiva e do que os controlos. Estes
resultados foram confirmados por outros investigadores (Eastmond et al.) o
que torna a teoria das reaccoes cruzadas entre as determinantes antigénicas
dos antigénios HLA-B27 e os antigénios da Klebsiella Pneumoniae muito
sugestiva para explicar a associagdo HLA-B27-E.A.

. Com o intuito de obter pardmetros mais objectivos para avaliar a activi-
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EDITORIAL 3

dade inflamatdria da espondilartrite anquilosante o grupo de Ebringer determi-
nou os valores da velocidade de sedimentagdo e da proteina C reactiva €
pesquisou a presenga de Klebsiella Pneumoniae nas fezes de 618 doentes
com espondilartrite anquilosante tendo verificado que os doentes com este
microrganismo tinham valores mais elevados de velocidade de sedimentagéo
e de proteina C reactiva do que os individuos sem Klebsiella Pneumoniae nas
culturas fecais.

Estudando a acgéo linfocitotéxica de anti-soros anti-Klebsiella em doen-
tes com espondilartrite anquilosante e em doentes com sindroma de Reiter
e ainda, nos familiares normais dos doentes possuindo o antigénio HLA-B27,
Edmonds e col. verificaram que estes anti-soros tinham um efeito linfocito-
toxico em 80% dos doentes com espondilartrite anquilosante B27 positivos
e em 60% dos doentes com sindroma de Reiter com o antigénio HLA-B27.
Pelo contrério, os familiares normais dos doentes ainda que possuindo ©
antigénio HLA-B27, ndo sofreram a accado linfocitotéxica dos scros anti-
-Klebsiella. Este facto assume indiscutivel importdncia na medida em que
sugere ser necessaria uma modificacdo do antigénio HLA-B27 para que se
contraia a doenga, modificagdo essa que nado parece ter origem genética.
Efectivamente Geczy e col. verificaram que os lisados de culturas de Klebsiella
K43 séo capazes de transformar os linfécitos dos individuos normais B27
positivos tornando-os sensiveis aos anticorpos anti-Klebsiella. Esta observa-
¢ao revela que um produto da Klebsiella Pneumoniae pode modificar um
linfécito normal B27 positivo tornando-o semelhante a um linfécito B27 posi-
tivo de um doente com espondilartrite anquilosante. A fim de demonstrar
que a presenca de Klebsiella Pneumoniae nas fezes dos individuos com espon-
dilartrite anquilosante ndo é um fenémeno secundario ao processo inflamaté-
rio cronico, Ebringer e col. pesquisaram este microrganismo nas fezes de
doentes com artrite reumatdide tendo-o detectado em 19% dos doentes (28%
nos homens e 14% nas mulheres). Para além dos portadores de Klebsiella
Pneumoniae serem mais frequentemente do sexo masculino do que do sexo
feminino, este microrganismo foi também mais frequente nos individuos pos-
suindo antigénios que reagem cruzadamente com o B27 (32% } do que na-
queles que ndo possuem estes antigénios (13% ). Parece, assim, que a pre-
valéncia de Klebsiella Pneumoniae esté condicionada pelo sexo e pelo sistema
HLA do hospedeiro.

Embora ja tenha sido demonstrada a presenca de genes da resposta
imunitéria em modelos animais (Benacerraf e Katz), a sua existéncia no
homem néo esté definitivamente demonstrada. Num trabalho por nés efec-
tuado ('), os resultados sdo a favor da existéncia de genes da resposta imu-
nitdria em ligagdo com os do sistema HLA. No caso presente esses genes
em desequilibrio de ligagdo com os genes DR do sistema HLA, predisporiam
a activacdo de clones «anti-self», ou & desrepressdo desses mesmos clones,
induzindo-se a produgdo de auto-anticorpos e de imunocomplexos, que por
si induziriam os fenémenos imunopatolégicos que estdo na base da artrite
reumatdoide. Estd demonstrado que em muitas doengas os auto-anticorpos
tém acg¢do patogénica e que nelas hé associacdo positiva dos antigénios
HLA-DR. Assim, no sindroma de Goodpasture, entidade clinica em que os
anticorpos sdo seguramente patogénicos, a frequéncia do DR2 é de 88% nos
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4 M. VIANA QUEIRGS

doentes e de 32% nos controlos (Rees et al.). Na miastenia gravis demons-
trou-se também correlagdo entre o antigénio DR3 e os anticorpos anti-recepto-
res de acetilcolina (Naeim et al.). Alids, na miastenia gravis experimental do
ratinho, provou-se que a produgdo de auto-anticorpos contra 0s receptores
de acetilcolina é dependente dos genes do C.M.H. (Christadoor et al.). Recen-
temente Griffing e col. estudando a frequéncia dos antigénios DR em doentes
com titulos elevados de anticorpos anti-DNA nativo, independentemente dos
seus diagndsticos, embora a maioria fossem portadores de lupus, verificaram
existir uma associagdo estatisticamente significativa (p < 0,001) entre o anti-
génio DR3 e a presenga de anticorpos contra o antigénio DNA nativo.

Estes exemplos, constituem também em nosso entender argumentos a
favor da hipotese de que estas associagbes sdo dependentes de genes da res-
posta imunitaria que regulam a produgdo de auto-anticorpos. Por outro lado,
os antigénios DR sao considerados equivalentes no Homem aos antigénios
/A do Ratinho que desempenham um papel importante na requlacédo da inter-
acgao entre os macrofagos e as células T, e entre estas e as células B, sendo
portanto importantes na regulacdo da resposta imunitdria. E importante
salientar que nos animais de experiéncia, os genes da resposta imunitéria ndo
se correlacionam primariamente com a doenga, mas com a capacidade que
estes animais tém de responder a um antigénio, quer seja pela producédo de
anticorpos, quer seja por fenémenos de imunidade celular (Benacerraf e

Mc Devitt ).
\/A ‘G a % v/)
i - o ———t o < e

(') Artrite Beumatdide. Ed. Autor. Lisboa, 1983.
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ACTA REUMA. PORT. iX (1). 5-20, 1984

PORTO — PORTUGAL

’;E VISGES CLINICAS

CONSIDERACOES SOBRE BIOMECANICA DO PE (*)
MARIA ADELAIDE VAHIA CARNEIRO (**)

RESUMO — Apds uma revisdio sucinta da estdtica do pé
analisando a constituigdo da abébada plantar e do antepé a autora
refere os tipos mais frequentes deste e a distribuicdo e trans-
missdo das pressdes ao nivel do pé.

Em seguida analisa a dinamica do pé, recordando o funcio-
namento das suas articulagdes e a ac¢do de cada um dos seus
masculos.

Analisa a marcha normal e a posicdo que o pé nela assume.

Apresenta um pequeno estudo feito em 1080 pessoas, pelo
qual conclui que o desenvolvimento do pé tem caracteristicas
especiais consoante o tipo de vida, aumentando harmonicamente
em fungéo da estatura, abolido o factor idade.

Finalmente refere a actuagdo do pé e dos membros inferio-
res nalgumas marchas patoldgicas.

PALAVRAS CHAVES: Podologia / Biomecanica do Pé / Ti-
pos de Pé e malformacées / Pé estatico / Pé dinamico / Marcha
normal / Trabalho e desenvolvimento do P& / Marcha patolégica
e alteragbes osteo-articulares (N.R.).

O estudo da mecédnica do pé tem como fim ultimo conhecermos a sua actuagdo na
marcha e interpretarmos as suas alteragbes possiveis em algumas situa¢des patolégicas
que possam surgir-nos.

Para isso focaremos trés pontos:

1) — Faremos uma revisdo sucinta da estdtica do pé, analisando a constituicio da
abéboda plantar do antepé e a distribuicdo e transmissio das pressdes ao nivel
do pé.

2) — Recordaremos resumidamente a dindmica do pé através do funcionamento das

suas articulagées e do jogo dos seus muisculos para, seguidamente, analisarmos
a marcha normal e a posi¢do assumida pedo pé, durante esta.

3) — Finalmente analisaremos a actuagdo do pé e dos membros inferiores em geral
e em aigumas marchas patoldgicas.

(*) U Curso intensivo de Reumuatologia para pds-graduados da S.P.R. (Junho, 1978).
(**) Especialista de Reumatologia pela Ordem dos Médicos; Médica Escolar, no Porto; Membro Titular
e Fundador dia Sociedade Portuguesa de Reumatologia.
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6 M. A. VAHIA CARNEIRO
)

A disposicdo normal dos ossos do pé, delimitando uma abdboda plantar cbncava
em todos os sentidos leva o pé ésseo a apoiar-se no solo em trés pontos que, unidos
entre si, constituem o «poligono de apoio do pé» (Fig. 1).

Entre o ponto de apoio posterior, constituido pelas tuberosidades plantares do calca-
neo € o ponto antero-interno constituido pela cabe¢a do 1.° metatarsico, lan¢a-se o arco
interno, que ao nivel do escaféide se distancia do solo 15-18 mm. Constitui uma mola
longa e flexivel.

Entre o ponto de apoio posterior e o antero-externo, constituido pela cabeca do
5.2 metatédrsico, delimita-se 0 arco externo que ao nivel do cubdide se distancia do solo
3-5 mm. Constitui uma mola curta, dura e resistente.

Finalmente entre os dois pontos de apoio, antero-interno e antero-externo, eleva-se
o chamado arco anterior, constituindo uma mola curta mas flexivel.

Héa diversos tipos de antepé, segundo o respectivo comprimento dos dedos e dos
metatarsicos.

Segundo o halux é menor, igual ou maior que o 2.° dedo, temos 3 tipos de pé: grego,
quadrado e egipcio (o mais frequente).

Se o 1.2 metatdrsico é menor, igual ou maior do que o comprimento do 2.%, estamos
perante o tipo index minus (mais frequente), index plus minus e index plus, respecti-
vamente.

Todos estes tipos sdo normais.

No entanto, cada um deles predispde ao aparecimento de determinadas deformi-
dades do pé.

Ex.: -— O dedo tipo egipcio mais um 1.2 metatarsico encurtado predispde ao apare-
cimento de halux-valgus.

— Dedo tipo egipcio com 1.° metatdrsico longo e potente favorece o apareci-
mento de halux-rigido.

~— Férmula digital tipo grego com antepé ligeiramente triangular, qualquer que
seja o tipo de metatdrsico, raramente apresenta alteracées biomecénicas desta
regiao.

Podem aparecer ossos supranumerdrios sendo os principais os seguintes (Fig. 2):

— 1.2 escaféide supranumerdrio ou osso tibial externo (plano-valgo-doloroso).
— Trigono ou astridgalo supranumerério {piramidal do tarso).

— Cubdide acessério ou osso peronial.

— Tubérculo isolado do 5.2 metatarsico (vestigio do 6.2 raio).

No pé normal o peso do corpo transmitido pela tibia incide num ponto situado dentro
e na parte posterior do «tridngulo de apoio do pé», que delimitam os trés pontos de apoio
imediato atras referidos.

A elasticidade dos arcos delimitados por estes tr8s pontos é fungdo do estado meta-
bélico (ciclo menstrual, da fadiga por excesso de trabalho, do aumento exagerado de
peso, da existéncia de uma doenca anergisante, etc.).

Os eixos de ambos os pés que vdo do meio do espag¢o intermaleolar ao longo do
2.2 dedo, reunem-se num ponto atrds do calcanhar e delimitam com uma recta que une a
extremidade dos 2 halux o chamado «tridngulo de sustentagdo do pé» (Fig. 3). No indi-
viduo de pé, em posicdo de equilibrio, a linha de gravidade deve incidir neste tridngulo,
na linha que une as duas articulacbes médio-térsicas.

A forga traduzida pelo peso do corpo ao atingir a tréclea astragalina decompde-se
numa forga posterior em direccdo as tuberosidades plantares do calcdneo e numa ante-
rior que se destina ao antepé e que se subdivide fundamentalmente em duas: uma interna
que é transmitida directamente ao solo, principalmente pelo 1.2 metatirsico e halux;
outra externa sobretudo transmitida pela 5.° cabeca metatéarsica (Fig. 4).

A reparticio destas pressdes depende: da posicdo e morfologia do pé, da inclinagéo
do calcanhar, da posi¢do da perna, do tipo de calgado, etc.
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Assim, no pé talus todo o peso é transmitido directamente ao calcanhar. Quando o
pé estd em angulo recto (posigdo plantigrada) o peso é repartido entre o calcanhar e
o antepé.

Para um peso de 80 kgs., o calcanhar receberd 45 kgs. e o antepé 35 kgs. Uma
talonete de 2 cms. igualard estes dois pesos.

Se o pé esta em equinismo (posi¢do digitigrada) todo o peso é suportado pelo antepé.

Se a perna estd em ligeira hiperextensdo o peso predomina sobre o calcanhar,

Se estiver em ligeira flexdio o méximo de peso dirige-se para o antepé.

1)

Sob o ponto de vista motor e em relagdo ao movimento de flexdo plantar o pé fun-
ciona como uma alavanca inter-resistente cujos bragos ndo sdo rigidos em si préprios,
pois sdo formados de diferentes pecas articulares entre si. E a contrac¢do muscular que
transforma o pé numa alavanca rigida.

Vejamos agora sucintamente o funcionamento articular do pé (Quadro 1}.

Em seguida resumidamente, vejamos as principais ac¢des dos musculos motores
do pé (Fig. 5).

QUADRO 1

Fisiologia das Articulagbes do Pé

1) — Tibiotarsica -~ Realizam-se ao seu nivel sobretudo a flexdo dorsal e plantar. A amplitude
total destes movimentos é de cerca de 70° (40° para a flexdo plantar e de
30° para a flexdo dorsal).

No entanto, 15° num ou noutro sentido asseguram uma marcha praticamente

normal.
Descrevem-se ainda fracos movimentos de lateralidade.
2) — Articulagéo — Realizam-se ao seu nivel os movimentos de torsdo para dentro do pé
subastragalina yinversdo e supinacdo + aduccdo) e de torsdo para fora (eversdo e prona-

cdo + abducgdo).
Realizam-se ainda limitados movimentos de flexdo e de extensdo (20°-30¢).
3) — Articulagio de — Realizam-se movimentos de inversdo e de eversdo do pé.

Chopart ou
médio-tarsica
4) — Outras — a) — Pequenos movimentos de dorsiflexdo e de flexdo plantar ao nivel do
articulagdes do 1.c metatarsico com o 1.° cuneiforme, deste com o escaféide e deste
tarso e ultimo com o astragalo.
metatarso
b) — Torsdo do pé para fora — os cuneiformes e as bases dos metatéarsi-
sicos afastam-se na sua face dorsal e apertam-se na sua face plantar.
¢) — O 1.0 metatarsico apresenta movimentos de aduccgdo e de abdugio de
cerca de 15°. O 2.0 e 3.° metatarsicos sdo quase imdveis.
5) — Articulagdes — a) ~ As articulagbes metatarso-falingicas possuem movimentos de flex3o,
dos dedos extensdo e lateralidade.

b) — As articulagdes das falanges entre si: - a 2.2 falange pode flectir-se
sobre a 1.5 cerca de 90°, mas a extensdo é muito mais limitada. A 3.¢
falange pode flectir-se e estender-se sobre a 2.2 falange com a mesma
amplitude.

¢) — Em certos casos, os dedos podem adaptar-se 3 preensdo e suple-
mentar a mao.

Finalmente observemos 0s movimentos dos dedos e o jogo muscular que os deter-
mina (Quadro 2).

ESTUDO DA MARCHA NORMAL

A marcha é uma forma de movimento em que o corpo nunca abandona totalmente o
contacto com o solo e ainda porque, em certos momentos, ambos 0s pés repousam no solo.

Varia com a natureza deste, com a esbelteza ou a obesidade, com o transporte de
pesos ou a fadiga, com a ra¢a ou o tipo social, com o tipo de calgado. E diferente con-
forme se trata de um carregador, de um marinheiro, de um montanhés, etc.
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QUADRO 2

Quadro Analitico dos Movimentos dos Dedos

DEDO GRANDE
Extensdo da 1.2 falange — extensor proprio (ac¢do forte) — Pedioso.
Extensdo da 2.2 falange — extensor proprio (acgdo fraca).
Flexdo da 1. falange — longo flexor proprio {acg¢éo fraca).
Flexao da 2.* falange — longo flexor préprio (acgho forte).
Aducgdc — Aductor do 1.° dedo: curto flexor do 1.° dedo (feixe interno).
Abducdo — abdutor obliquo: curto flexor do 1. dedo (feixe externo).

DEDOS MEDIOS
Extensdo da 1.» falange — extensor comum (acgdo forte) — Pedioso.
Extensdo da 2.» e 3.2 falanges — extensor comum (accdo fraca); Interésseos (ac¢do fraca);
Lombrical (acgdo forte).
Flexdo da 1.7 falange — flexor comum (acg¢ao fraca): Interésseo (acgio forte); Lombrical (acgao
fraca); curto flexor plantar (accdo fraca).
Flexdo da 2.2 falange -~ flexor comum (ac¢do média); curto flexor plantar (acgdo forte).
Flexdo da 3.? falange — flexor comum (acg¢do forte). A acgdo do flexor é reforcada e rectifi-
cada pelo seu acessério.
Abdugio
2.0 dedo — 2.° interosseo dorsal.
3. dedo — 3.° interésseo dorsal.
4.0 dedo — 4.° interdsseo dorsal.
Aduccgdo
2.0 dedo - 1.° interosseo dorsal.
3.0 dedo — 2.° interésseo plantar.
4.0 dedo — 3.0 interdsseo plantar.
5. DEDO
Extensdo e flexdo como nos dedos médios.

Abdugdo — abdutor do 5.° dedo; curto flexor do 5.° dedo.
Aducgio — 4.° interdsseo plantar. Oponente do 5.° dedo.

A aproximagio das cabegas metatdrsicas — abdutor transverso.

E feita de passos e passo é a distdncia que separa dois apoios sucessivos do mesmo
pé ao solo. {No adulto = 75-85 cm.).

A cadéncia é o nimero de passos por minuto. No adulto o comprimento do passo é
méximo 3 cadéncia de 140 passos por minuto.

Sao quatro os tempos cldssicos da marcha (Fig. 6):

— Duplo apoio

— Periodo oscilante com apoio unilateral

— Segundo duplo apoio

—- Periodo oscilante com apoio unilateral do outro pé.

Analisemos rapidamente o esquema da marcha e a ac¢ao desempenhada nos dife-
rentes tempos dela pelo pé (Figs. 7, 8, 9 e 10).

O apoio unilateral é duas vezes mais longo que o duplo apoio.

Para |4 de uma certa cadéncia os dois tempos igualam-se e, quando a cadéncia au-
menta muito, o periodo de duplo apoio reduz-se até se tornar nulo. Passa-se insensivel-
mente da marcha a corrida.

Esta caracteriza-se pelo facto do corpo ser projectado alternativamente de um pé
sobre o outro. Ndo ha duplo apoio. -

Tem trés tempos: um apoio unilateral direito, uma fase de suspensido durante a qual
nenhum dos dois pés toca o solo e finalmente um apoio unilateral esquerdo.

A corrida é pois uma sucessdo de saltos (é um salto em comprimento dum pé sobre
o outro). A medida que a cadéncia se torna mais rapida o comprimento do salto aumenta.

Sintetizemos agora: A posicdo do pé na marcha (Fig. 11).

- No 1.2 duplo apoio — o pé atinge o solo pelo calcanhar, depois rebate-se e apoia-se

no solo e, finalmente, a cabe¢ca dos metatarsicos toma contacto com o solo.

— No 1.2 apoio unilateral — o pé apoia-se todo no solo enquanto a tibiotarsica se
fecha progressivamente. No fim deste tempo os dedos tocam o solo e o calcanhar
abandona-o.

— No 2.2 duplo apoio — o pé fixa-se ao solo como uma mao. A contracg¢do do tri-
cipete eleva poderosamente o calcanhar. O pé em equinismo apoia-se ao solo ape-
nas pelas cabecas dos metatarsicos e pela extremidade dos dedos flectidos.
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O estudo do trabalho da planta do pé pela impressdo plantar ou seja pelo contacto
mediato do pé no decurso do passo, feito através de pistas de cristal ou do estudo cinema-
tografico passado em caAmara lenta permite estabelecer dois tipos de marcha:

O tipo considerado classico (Fig. 12} apresenta resumidamente o seguinte ritmo:

1 — Choque do calcanhar com o solo.

2 — apoio de toda a planta pela seguinte ordem: calcanhar, bordo externo do pé e
antepé.

3 — Apoio do antepé.

4 — Descolamento do solo comegando pelos ultimos dedos e terminando no primeiro.

E pouco frequente (29,5%) e é considerado um sinal precoce de uma certa tendéncia
ao pé plano. € mais frequente no pé tipo grego.

O outro tipo de marcha (Fig. 13), descrito por LeLiéve, 8 muito mais frequente
(70,5%) e tem resumidamente o seguinte ritmo:

1 — Choque do calcanhar com o solo.

2 — Apoio do antepé.

3 — Contacto instantdaneo com o solo, do bordo externo, muitas vezes quase imper-
ceptivel.

4 — Descolamento do solo, comegando também pelos Gltimos metatirsicos e dedos
e terminando no primeiro. E mais frequente no tipo index plus.

Se a marcha assume caracteristicas préprias em diferentes situacbes e segundo o tipo
de vida, o pé, um dos seus principais executores deve assumir também caracteristicas espe-
cificas nos diferentes «modus vivendi».

Partindo desta premissa colhemos uma amostragem de 1080 individuos de ambos
os sexos, com diferentes estaturas, de idades compreendidas entre os 19 e os 84 anos e
que tendo diferentes profissées as exerciam no campo ou na cidade, numa 4rea que abran-
geu todo o Norte do Pais até Lisboa inclusive.

Dividimos este conjunto segundo os sexos. Dentro de cada um destes consideramos
trés grupos:

1) — Individuos que trabalhavam predominantemente sentados e calgados (indo do
estudante ao advogado, médico, alfaiate, empregado de escritério, bordadeiras, motoris-
tas, etc.);

2) — Individuos que trabalham essencialmente de pé e calgados (policias, empregados
de balcdo, empregadas domésticas, padeiros, operarios fabris, empregados de café, enfer-
meiros, engenheiros agrénomos, trothas, vendedores ambulantes, etc.);

3) — Finalmente um terceiro grupo no qual os individuos trabalham essencialmente
no campo e descalgos {agricultores, jeireiros, ceifeiras, peixeiras, etc.).

Em cada um destes grupos consideramos 4 grupos de idade (19-30; 31-45; 46 aos 60
e dos 61 aos 84).

Com o auxilio e sob a orientacdo do Prof. Doutor Joaquim da Costa Maia, Professor
de Estatistica da Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, fizemos o estudo esta-
tistico detalhado destes grupos.

Chegdmos a conclusdo de que para cada sexo, anulado o factor idade, o desenvolvi-
mento do pé tem caracteristicas especiais em cada um dos trés grupos de trabalho consi-
derados, aumentando harmonicamente em funcdo da estatura (Fig. 14).

1]

Finalmente e duma maneira esquematica analisaremos em algumas situa¢des patolé-
gicas da marcha a atitude do pé e do membro inferior em geral.

A — Na marcha com desigualdade dos membros inferiores (Figs. 15 e 16):
Consoante a diferenga é pequena, média ou grande, os artificios adoptados & prosse-
cugdo da marcha sido os seguintes:

1 — Encurtamento do membro mais longo (flectindo anca, joelho e pé).

2 — Alongamento do membro mais curto (anca e joelho em extensdo) elevando-se
na ponta do pé.

3 — O membro mais longo descreve uma curva lateral.
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B —- Na marcha por anquilose da tibio-tarsica (Fig. 17):

1 — Ou se adopta a marcha em flexao
2 — Ou a marcha em pequenos passos.

C — Marcha na artrose tibio-tarsica (Figs. 18, 19 e 20):
1 — Qu coloca o membro em rotacdo externa e abducdo (pé do bordo externo ao
interno)
2 — Ou faz marcha com saudacdo do corpo.

No primeiro caso a torsdo da bacia modifica as impressdes plantares.

Na marcha em saudacio a posicdo do membro é normal e o pé apoia-se completa-
mente no solo. O passo do lado doente € muito encurtado. A inclinagdo do tronco cresce
do inicio ao fim do apoio.

Quando o pé estd em equinismo a saudacao é consideravel e o comprimento do passo
quase nula. Para compensar o equinismo o joelho coloca-se em hiperextensao (recurvatum),
o que diminui a saudagéo.

Se se combinam os dois processos: a rotacado externa é de 40250% e a inclinagdo do
tronco ndao € mais para a frente mas antero-lateral.

D — Marcha na anquilose do joelho (Fig. 21):
Se o joelho anquilosado é o oscilante:

1 — Marcha com curva lateral do lado anqguilosado.
2 — Qutros ultrapassam a vertical levantando o lado sdo sobre a ponta do pé.
3 — A maior parte eleva a bacia do lado doente.

Se o0 anquilosado € o membro suporte:
1 — Inclina o busto para diante para restabelecer o equilibrio.

E — Marcha por paralisia do quadricipete (Fig. 22):

1 — Pode voltar o membro em rotacio externa e frequentemente apoia a méo no 1/3
inferior da coxa, impedindo assim o joelho de se flectir.

2 — Progressivamente o joelho desloca-se para tras da linha de gravidade, colocan-
do-se em recurvatum. A retrac¢do dos musculos e ligamentos posteriores fixa
esta atitude.

3 — Outras vezes o grande nadegueiro estd intacto, hipertrofia-se e suplementa o
quadricipete como extensor da coxa.

F — Marcha na lesdo do médio e pequeno nadegueiros (Fig. 23):

Surge o sinal de Trendelenburg unilateral ou bilateral consoante as lesdes atingem um
ou os dois lados.

A bacia tende a baixar-se do lado oscilante (a que obsta gquando estdo normais a
contraccdo do médio e pequeno nadegueiros).

A linha das espaduas inclina-se em sentido inverso para restabelecer o equilibrio.

CONSIDERATIONS SUR LA BIOMECANIQUE DU PIED

RESUME — D’abord I’A., aprés une petite révision de la sta-
tiqgue du pied, en étudiant la constitution de la coupole plantaire
et de I'avant-pied, rappele les types fréquents de celui-ci et fa
distribution et transmition des pressions au niveau du pied.

Ensuite elle fait I'analyse de la dynamique du pied en rappe-
lant le travail de chacune de ses articulations et I'action de cha-
cun de ses muscles, pour arriver a I'étude de la marche normale
et a la position y prise par le pied.
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Elle présente un petit travail fait sur 1.080 individus, avec
lequel elle arrive & la conclusion que le développement du pied
a des caracteristiques spéciaux selon le «modus vivendin, en
augmentant harmoniquement en fonction de la taille, annulé le
facteur age.

Finalement, elle présente l‘action du pied et des membres
inférieurs dans quelques marches pathologiques.

MOTS CLES: La Podologie / La Biomécanique du Pied / lLes
types du Pied et les malformations / Le Pied Statique / Le Pied
Dynamique / La Marche normal / Le travail et le développement
du Pied / La Marche pathologique aux troubles ostéo-articulai-
res (N.R.).

L’étude de la mécanique du pied a pour but connaitre son travail dans la marche et
I'interprétation de ses possibles altérations dans quelques situations pathologiques qui
puissent nous apparditre.

Pourtant nous envisagerons 3 aspects:

1) — Nous ferons d’abord une petite révision de la statique du pied, en étudiant la
constitution de la coupole plantaire, de I'avant-pied et |a distribution et transmi-
tion des préssions au niveau du pied.

2) — Nous rappelerons rapidement Ia dynamique du pied en étudiant le travail de cha-
cune de ses articulations et de ses muscles pour, ensuite, étudier la marche

normale et la position y prise par le pied.

3) — Finalement nous envisagerons le travail du pied et des membres inférieures,
d’une facon générale et particuliérement dans quelques marches pathologiques.

!

La disposition normal des os du pied, en faisant une coupole plantaire concave en tous
les senses, fait que le pied osseux s’appuie sur le sol en trois points que liés tous les
trois, constituent le «polygone d’appui du pied» (Fig. 1).

L’'arc interne va du point d’appui postérieur constitué par les tuberosités plantaires
du calcaneum au point antéro-interne constitué par la téte du premier metatarsien. Au niveau
du scaphoide I’arc interne s‘écarte du sol 15-18 mm. C’est un ressort long et flexible.

Larc externe est délimité par le point d’appui postérieur et le point antéro-externe,
constitué par la téte du béme metatarsien. Au niveau du cuboide s’écarte du sol 3-5 mm.

C’est un ressort court, dur et résistant.

Finalement entre les deux points d’appui antéro-interne et antéro-externe s'éléve ce
qu’on appele ¥arc antérieur qui fait un ressort court mais flexible.

1 y a differents variétés de I'avant-pied en rapport avec la longueur des orteils et des
metatarsiens.

Selon I'halux est plus petit, pareil ou plus long que le deuxiéme orteil nous avons
3 variétés de pieds, respectivement: grec, carré et égyptien (le plus fréquent). Si le Ter
metatarsien est plus petit, pareil ou plus long que le deuxiéme nous aurons, respectivement
la variété index minus (la plus fréquente), index plus minus et I'index plus.

Toutes ces variétés sont normales.

Cependant chacune prédispose & cartaines deformités du pied.

Par exemple: |'halux de variété égyptienne avec un ler metatarsien un peu court,
arrive a la deformité halux-valgus.

L’halux égyptien plus un ler metatarsien long et puissant, sont prédisposition pour
I'halux rigidus.

Une formule d’orteils du type grec avec un avant-pied légérement triangulaire, quelque
soit le type de metatarsien c’est exceptionel qui donne des altérations biomécaniques de
cette région.
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Il peut avoir des os surnuméraires. Les principaux sont (Fig. 2):

— Scaphoide surnuméraire ou I’'os tibial externe (pied plat-valgus douloureux).
— Os trigone ou astragale surnuméraire (pyramidal du tarse).

— Cuboide accessoire ou I'os péronier.

— Tubercule isolé du 5éme metatarsien (vestige du 6éme rayon).

Dans le pied normal le poids du corps transmis pour le tibie s’arrét dans un point
placé en dedans et dans la partie postérieure du «triangle d’appui du pied» qui délimitent les
trois points d’appui immédiat de que nous avons parlé auparavant.

L'élasticité des arcs délimités par ces trois points d’'appui est fonction de I’état meta-
bolique (cycle menstruel, fatigue, augmentation exagerée du poids, existence d’une maladie
anergisente, etc.).

Les axes des deux pieds qui vont du milieu de ['espace intermalleolaire au long du
2éme orteil, vont se réunir dans un point en arriére du talon et délimitent avec une ligne
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Fig. 1 — La coupole plantaire. Fig. 2 — Les os surnuméraires.

droit qui joint I'extrémité des deux orteils, celui qu'on appele «le triangle de sustentation du
piedy (Fig. 3).

Dans un individu en station debout en position d’équilibre la ligne de gravité doit
tomber dans ce triangle sur la ligne qui joint les deux articulations médiotarsiénnes.

La force traduite par le poids du corps en arrivant a la poulie astragaliénne se décom-
pose en: une force postérieure en direction aux tubérosités plantaires du calcaneum et
dans une antérieur qui va a I'avant-pied et se partage principalement en deux: une interne
qui va directement au sol surtout pour le Ter metatarsien et I'halux et une externe transmise
surtout par le cinquiéme téte metatarsienne (Fig. 4). La répartition de ces préssions est

]W
. s
5@ (2
Y %0
\\ ‘/ // Ay
A ,~/., / /
J i
\\ \ 7 1
/
A /
% "' ‘//
\’ \' ; ?
\/ e A
11
Fig. 3 — Base et triangle de Fig. 4 — Le pied: levier du deu-
sustentation. xiéme genre.

En x aboutit la ligne de gra-
vité du corps.
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en rapport avec la position et morphologie du pied, I'inclinaison du talon, la position de la
jambe, le type de chaussure, etc.
Ainsi, dans le pied talus tout le poids est transmis directement sur le talon. Si le
pied est a angle droit (position plantigrade) le poids est reparti entre le talon et I’avant-pied.
Pour un poids de 80 Kgs le talon regoit 45 Kgs et I’avant-pied 35 Kgs. Une talonnette
de 2 cm égalira les deux poids.

= Triceps sural

Fldehlsseur pladaiee
Wyerement  wilductenr
et aupinateur

Long péronleriatéral-

I'léchinseur platiluire,
abducteur, pronaienr ct
gardien de la wvoilr
plantaire

——Jambier postérieur
Adducteur el supina-
tenr direct

Court péronier latéral, .-
alelucteur el pronalenr
direct

Jambisr antérieur
Fischissenr dorsal,
wiliduclenr ot supina-
teur

Extenseur propre du
gros orteil, — [Flé-
chisseur dorsal acces-
soire, légérement ad-
ducleur et supinuateur

Extenseur commun
desorteils, ~— I'lévhis-
seur dorsal, trés ldybre-
ment abductenr el pro-
ulenr

Fig. 5 — Action schématique des muscles moteurs du pied.

Si le pied est en equinisme (position digitigrade) tout le poids est supporté par
I'avant-pied.

Si la jambe est dans une légére hyperextention le poids prédomine sur le talon.

Si la jambe est dans une légére flexion le maximum de poids est rapporté &
I'avant-pied.

n

Au point de vue moteur et en rapport au mouvement de fléxion plantaire le pied est
un levier interresistant dont les bras ne sont pas rigides en aux-mémes puisqu’ils sont
composés de plusieurs piéces articulées entre elles.

C’est la contraction musculaire qui transforme le pied en un levier rigide.

Maintenant voyons, d’une fagon résumée, le fonctionement articulaire du pied (Ta-
bleau 1) et ensuite les principaux actions des muscles moteurs du pied (Fig. 5).

Finalement voyons les mouvements des orteils et le jeu musculaire qui les origine
{Tableau 2).

ETUDE DE LA MARCHE NORMALE

La marche est une fagcon de mouvement dans laquelle le corps ne quitte jamais
totalement le contact du sol et, dans moments donnés, les deux pieds reposent & terre.

La marche change avec la nature du sol, la taille svelte ou I'obésité, le transport de
charge, la fatigue, la race, le type social, le type de chaussure, etc.

Ainsi elle est diférente selon on est en face d’un chargeur, d’un marin ou d'un’
montagnard, etc.

Elle se compose de pas, qui est la distance qui sépare deux appuis sucessifs du
méme pied au sol. (dans I'homme adulte = 75-80 cm).

La cadence est le numero de pas faits dans une minute. Dans I'homme de taille
moyenne la longueur du pas est maximum & la cadence de 140 pas par minute.

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA
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Sont quatre les temps classiques de la marche (Fig. 6):

— Premier double appui
— Période oscilante avec appui .unilatéral

— Deuxiéme double appui
—— Période oscilante avec appui unilatéral de I'autre pied.
Voyons rapidement le schéma de la marche et I'action du pied dans ces différents

temps (Figs. 7, 8, 9 et 10).

A S /Ai ZA\

Deengier appui poilntéead Dewyieme double appui Dewxiome appui unilatéral

Preaver bbb apped Le eyele peeammenee

Fig. 6

i Prewive appui undaderal.
fhrenier tengis: pedressement du genon.d

Lo Prennére periode e dunle appui.

> o
]

Vie o Denxitme appai unitutéral,

(Dewricme femps : dérantement dic menihee sur Lo ihio-taesivmee, )
(L Denxitnie dowble appui.

[/

D ' A
Fig. 8 .

L'appui unilatéral est deux fois plus long que le double appui.
Au-dela d’une certaine cadence les deux temps s’égalisent et, quand la cadence
augment beaucoup, la période de double appui se réduit jusqu’a devenir nulle. On passe

insensiblement de /a marche & la course.
Celle-ci se caracterise pour le fait que le corps est projecté alternativement d’un pied

sur l'autre. Il n’y a pas de double appui.
Elle a trois temps: un appui unilatéral droit, une phase de suspension pendant laquelle

aucun des deux pieds ne touche le sol et finalement un appui unilatéral gauche.

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA
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N )
> 10 PAS GAUCHE 2¢ PAS GAUCHE
' Fomrposmear 1 peamereer Wpas posrear 1 pomer Y
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Fig. 9 — Torsion des épaules et du bassin aux
différents temps de la marche, Fig. 10

La course est donc une succession de bonds («c’est un saut en longueur d'un pied
sur l'autrey). A mesure que la cadence devient plus rapide la longueur du saut augmente.

Voyons maintenant: la position du pied dans la marche (Fig. 11}.

Dans le premier double appui — le pied touche de sol par le talon, puis se rebat et
s’appuie au sol et finalement la téte des metatarsiens prend contact avec le sol.

Dans le premier appui unilatéral — tout le pied s’appuie sur le sol tandis que la
tibio-tarsienne se ferme progressivement. A la tin de ce temps, les orteils touchent le sol
et le talon le quitte.

Dans le deuxiéme double appui-—le pied s’atache au sol «comme une mainy».
La contraction du triceps éléve d’une facon puissante le talon. Le pied qui est en equinisme
s‘appuie au sol seulement par les tétes des metatarsiens et pour I'extremité des orteils
fléchis.

L'étude du travail de la plante du pied fait avec I'empreinte plantaire, c¢c'est a dire
avec le contact médiat du pied pendant le pas, en utilisant la piste de cristal ou I'étude
cinématographique passé au ralenti a établi 2 types de marche:

Le type considéré classique (Fig. 12), présente d'une facon schématique le rytme
suivant:

1 — choc du talon avec le sol;

2 — appui de toute la plante du pied pour I'ordre suivant: talon, bord externe et
avant-pied;

3 — appui de !"avant-pied;

4 — écartement du sol d’abord par les derniers orteils en finissant par le premier.

Elle n’est pas fréquente et on la considére comme un signe précoce d’une certaine
tendance au pied plat.
C’est plus fréquente dans le pied du type grec.

7 N 1

Fig. 11 — (D'aprés Ch. Fig. 12 Fig. 13
Ducroquet.)

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA
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L’autre type de marche (Fig. 13), décrit pour Leliévre, est beaucoup plus fréquent
et il a, d’une facon résumé, le rythme suivant:

1 — choc du talon avec le sol; ;

2 — appui de I'avant-pied;

3 — contact instantané avec le sol du bord externe, plusieurs fois, presque imper-
ceptible;

4 — écartement du sol, d’abord aussi pour les derniers metatarsiens et orteils en
finissant pour le premier.

C’est plus fréquente dans le type index-plus.

Si la marche a des caracteristiques speciales en différentes situations et selon les
différentes types de vie, le pied qui est sans doute une de ses principaux éléments, doit
avoir aussi des caractéristiques spécifiques dans les différents «modus vivendi».

En suivant ce principe nous avons pris le numero de longueur de chaussure de 1.080
individus des deux sexes, avec tailles differentes, d'édges compris entre 19 e 84 années,
qui avaient différentes professions (dans la ville et & la campagne) et qui demeuraient dans
tout le nord du pays jusqu‘a Lisbonne, inclusive.

Nous les avons partagé suivant les sexes. Dans chacun des sexes nous avons consi-
deré 3 groupes:
1 — individus qui travaillaient surtout assis et chaussés (étudiants, avocats, méde-
cins, tailleurs, écrivants, brodeuses, chauffeurs, etc.).

2 —individus qui travaillaient surtout debout et chaussés (agents de police, tra-
vailleurs de balcon, bonnes, boulangers, travailleurs d’usins, gargons de café,
infirmiers, engénieurs d’agriculture, ouvriers macgons, vendeurs ambulants, etc.).

3 — finalement un groupe dans lequel les individus travaillaient surtout § la cam-
pagne et déchaussés (agriculteurs, journaliers, moissonneurs, poissonniers, etc.).

Dans chacun de ces trois groupes nous avons considéré 4 étages d’age: (19-30;
31-45; 46-60 et 61-84).

L G

I A — Des hommes qui travaillaient assis et chaussés
1WA —Des hommes qui travaillaient debout et
chaussés
Il A — Des hommes qui travaillaient & la compagne
et déchaussés
| B — Des femmes qui travaillaient assis et chaus-

sées

Il B — Des femmes qui travaillaient debout et chaus-
sées

11} B — Des femmes qui travaillaient 4 la campagne
et déchaussées

Fig. 14

T
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Nous avons demandé I’aide et I‘orientation du Professeur Cathédrant de Statistique
de la Faculté de Médecine du Porto, le Docteur Joagquim da Costa Maia, qui a fait avec
nous une étude statistique détaillée de ces groupes.

Nous sommes arrivés & la conclusion de que pour chaque sexe, en annulant le facteur
8ge, le développement du pied a des caracteristiques spéciaux dans chacun des trois
groupes de travail considérés, en augmentant harmoniquement en fonction de la taille.

La fig. 14 en est suffisamment claire.

H

Finalement, et d’une facon schematique, nous allons étudier dans quelques situations
pathologiques de la marche, la conduite du pied et du membre inférieur en général:

A — Dans la marche avec inégalité des membres inférieurs (Figs. 15 et 16):

Selon la différence de longueur est petite, moyenne ou importante, les artifices
adoptés & l'exécution de la marche sont les suivants:

1 — Recourcissement du membre le plus long (en fléchissant la hanche, le genou
et le pied).

2 — Allongement du membre le plus court (en plagant la hanche et le genou en
extension) et se haussant sur la pointe du pied.

3 — Le membre plus long décrit une courbe latérale.

A

Fig. 1

L &N

Fig. 16

B — Dans la marche pour ankylose indolore de la tibio-tarsienne (Fig. 17):

1 — Ou on fait la marche en flexion.
2 — Ou la marche & petits pas.

ANWANSLW

a. Pied normals b, Ankylase tibio-tarsienne : . Ankyinse fibo-trvienne :
) ) s pur

marctie en fiecion. marehe o pr

yeits .
; L )
p k 1 § &M

Prentirr dunble appui. Premier wppoi unifatiral. Deuzitme danble appni.
Fig. 17
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C — Marche dans l'arthrose tibio-tarsienne (Figs. 18, 19 et 20):

1 — On place le membre en rotation externe et abduction (pied du bord externe au
interne). .
2 — Marche avec salutation du tronc.

a et b, oscillation du bissin
dans b omnrehe en rolation
externe (nied malade en noir).

¢ et odo oseilliation i Ta
marehe normale,

Fig. 18 — Marche en rotation externe et abduction.

Dans le premier cas le torsion du bassin modifie les empreintes plantaires.

Dans la marche en salutation la position du membre est normale et le pied s"appui
completement dans le sol. Le pas du c6té malade est trés raccourci. L’inclinaison du tronc
va choissant du début a la fin de I'appui.

) ) Fig. 20 -— Rotation externe, abduction et
Fig. 19 — Marche avec salutation. salutation combinées.

Lorsque le pied est en equinisme la salutation est considérable et le longueur du pas
presque nulle. Pour compenser I'équinisme, le genou se met en hyperextension {recurvatum)
ce qui diminue la salutation.

Si les deux procés sont mélangés: la rotation externe est de 409-50° et I'inclinaison du
troncin’est plus en avant mais antéro-latérale.

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA
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I
|
N
1
b ¢ d
Fig. 21 — La marche dans I"ankylose du genou. Fig. 22 — Artitiers permettant Jla marche dans la

paralysie du quadriceps.

D — Marche dans |'ankylose du genou (Fig. 21):
Si le genou ankylosé est I'oscillant:

1 — Marche avec courbe latérale du coté ankylosé;
2 — Drautres franchissent la verticale en s’élevant, du cé6té sain, sur la pointe du pied;

3 — La plupart surélévant le bassin du céte malade.

Fig. 23-1 — La marche dans la paralysie
des tessiers gauches, Signe de Trendelen-
burg en d.

P

(
% N
i

Fig. 23-Il — La marche dans la_paralysie
bilatérale des fessiers. Signe de Trendelen-
burg en b et d.
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Si le coté ankylosé est le membre supporte:
1 — Il fait I’inclinaisan du buste en avant pour rétablir I’équilibre.

E — Marche dans la paralysie du 'quadriceps (Fig. 22):

1 — Il peut tourner le membre en rotation externe et plusieurs fois appui la main sur
le tiers inférieur de sa cuisse, en empéchant ainsi le genou de se fléchir.

2 — Progressivement le genou se déplace en arriére de la ligne de gravité, en se
placant en recurvatum. La rétraction des muscles et ligaments postérieurs fixe
cette attitude.

3 — Drautres fois le grand fessier est intact, s’hypertrophie et supplie le quadriceps
comme extenseur de la cuisse.

F — Marche dans la lésion des moyens et petits fessiers (Fig. 23):

On voit le signe le Trendelenburg, unilatéral ou bilatéral suivant les lésions sont
d‘un ou des deux cotés.

Le bassin s’abaisse et I'épaule s’éléve du c6té oscillant mais trés peu si le moyen et
le petit fessier sont intacts.

La divergence est évidente s’ils sont touchés.

SUMMARY

The author justifies the study of the biomechanics of the foot, and after making a
brief review of the static of the foot, she analyses the constitution of the plantar vault and
of the forfoot, she reffers the types more frequent of the foot and the distribution and
transmission of the pressure on and uith the foot.

There after she analyse the dinamics of the foot, remembering the work of its joints
and the action of each one its muscles.

She analyses the normal walking and the position which the foot performs during it.

She presents a statistical survey on 1080 persons, wich proves that the development
of the foot has special characteristics according to the different kinds of life, growing
harmonically with the height, abolishing the element age.

At last, she reffers the action of the foot and the low limbs during some patholo-
gical walking (EB).

KEY WORDS: Podiatry / Biomechanics of the Foot / Types of Foot and their disor-
ders / Static Foot / Dynamic Foot / Normal Walking / Work and development of
Foot / Pathological Walking in Disorders of Bones and Joints (EC).

(REFLEXIONS ABOUT BIOMECHANICS OF THIS FOOT. Acta Reuma. Port., IX (1):
5-20, 1984).
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QUANDO OPERAR UM DOENTE COM
INSUFICIENCIA AORTICA?

MARIO GARCIA ALVES {') e EDUARDO MACIEIRA COELHO {?)

RESUMO — Uma revisdo dos diferentes conceitos baseada
em observagdes clinicas, angiogréficas, ecocardiograficas e radio-
nuclidos foi feita para a avaliagio do momento mais conveniente
para a substituicdo valvular na insuficiéncia aodrtica cronica.

Como conclusdes:

1 — Dispneia acentuada, arritmias, hipertrofia ventricular

esquerda.

2 — Press#@o sistolica acima de 140 mm Hg e diastdlica

abaixo de 40 mm Hg.

3 — A relagéo entre a pressdo arterial periférica diferencial

e a pressdo sistélica estar acima de 0,70.
4 — Pressé@o capilar pulmonar (Swan-Ganz), excedendo 16
mm Hg com o exercicio.

5 — Dimenséo sistolica acima de 55 mm e a percentagem

de aperto inferior a 25% (mode M.). (NR).

A insuficiéncia adrtica (IA) é a cardiopatia valvular com um espectro etiolégico mais
variado em reumatologia. Com efeito contam-se como causas de IA: A febre reumatica,
doencas artriticas como a espondilite anquilosante, o sindroma de Reiter, a artrite reuma-
téide, doengas do tecido conjuntivo hereditdrias (sindrome de Marfan e osteogenesis
imperfecta), além de outras causas.

Na insuficiéncia adrtica, a sobrecarga de volume imposta ao ventriculo esquerdo (VE),
é usualmente bem tolerada por longo periodo de tempo. Spagnuolo e al (1), considera a
fadiga e dispneia de esforgo como os primeiros sintomas. Entre o aparecimento destes e a
morte medeiam 7 a 10 anos. Segue-se a angina pectoris que se instala 2/3 anos depois do
aparecimento da fadiga e dispneia de esforgo. Por fim, a ortopneia e a dispneia paroxistica
nocturna, anunciam o estabelecimento de insuficidncia congestiva em breve periodo de
tempo. Antes da divulgacdo dos métodos angiograficos como meio sistematico de avalia-

(') Interno de Cardiologia. Servico de Medicina 4 do Hospital de Santa Maria (Dir.-Prof. Fernando
adua).
(*) Professor Agregado da Faculdade de Medicina de Lisboa.
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¢do em cardiologia, estes autores definiram trés critérios clinicos para demarcar a oportu-
nidade da intervencdo cirurgica: 1.2) hipertrofia do VE do ponto de vista radiolégico;
2.%) hipertrofia do VE do ponto de vista electrocardiografico (além de critérios de voltagem,
depressdes dos segmentos ST nas derivacoes VE, e inversdo da onda T em V6, aVf e a Vl);
3.%) pressao arterial sistélica maior de 140 mm Hg e diastélica menor de 40 mm Hg.
Segundo os autores citados a presenca isolada ou n3do destes trés critérios, prognosticava
0 aparecimento de angina e insuficiéncia cardiaca congestiva e ou morte num prazo de
seis anos em 90% dos doentes, mesmo quando assintomaticos, independentemente da
idade ou do sexo.

Em 1973 Nora Goldschager e al (2), aceitam de uma maneira geral os critérios de
Spagnuolo e al acrescentando que a situacdo assintomatica pode persistir durante décadas
em doentes com regurgitacado adrtica acentuada, embora se possa documentar uma deterio-
racdo hemodindmica grave. Para estes autores a descompensacao hemodindmica aparece
habituaimente a partir da terceira década. Para eles o sintoma angina pectoris nao tem
substrato anatémico, preferindo defini-lo como mal-estar precordial a que nao sabem dar
significado. Dao grande valor ao indice de Hegglin {3), definido pela relacdo entre a pres-
sdo diferencial do pulso periférico e a pressao sistélica (PS-PD/PS). Este indice mostrou
uma estreita correlacio com a intensidade de regurgitacdo adrtica pelo método de diluicdo
de indicador. Assim doentes com indice inferior a 0,60 foram considerados ter regurgi-
tagao adrtica digeira, com indices entre 0,60 e 0,70 moderada regurgitacdo, indices supe-
riores a 0,70 uma regurgitacdo muito acentuada. Do ponto de vista hemodindmico os auto-
res consideram como indicio de descompensacdo: 1.°) pressao capilar pulmonar (Swan-
-Ganz) excedendo 12 mm Hg em repouso ou 16 mm Hg durante o exercicio; 2.%) indice
cardiaco menor de 2,5 |/minuto/m? em repouso e ou impossibilidade de aumento com
sobrecarga de exercicio capaz de duplicar o consumo de O, em repouso.

McDonald e al (4), baseando-se em estudos ecocardiograficos de doentes assinto-
méaticos com regurgitagdo adrtica acentuada considera, que a degradagio da fungdo do
VE pode ser lenta, mas acelera uns anos antes do desenvolvimento de insuficiéncia
cardiaca.

Henri e al {5) em um estudo de 50 doentes sintomaticos, sugere que uma dimenséao
sistdlica maior de 55 mm, ou uma fraccdo de encurtamento menor de 25% ¢ indicativa de
um VE descompensado. Considerando estes autores que os doentes deste grupo estio em
alto risco de evoluir para insuficiéncia cardiaca congestiva. A interpretacdo de séries de
medi¢cdes ecocardiagraficas M-mode em doentes com |A severa estd perturbada por limi-
tacOes na reproductibilidade da técnica devido a variacdes na fraccdo de encurtamento,
que nem sempre reflecte correctamente uma diminuicdo da funcdo miocardica (4, 6, 7).
A ecocardiografia bidimensional pode ser (til na diferenciacdo das varias etiologias, no
entanto as alteracdes directas de regurgitagcdo aértica sdo somente visualizadas quando
estido presentes uma vélvula flutuante ou um prolapso da mesma (8). A deteccao e célculo
do grau de |A foi tentado por Ciabanu e al (9),, por ecocardiografia com efeito Doppler,
em 27 doentes com |A documentada por aortografia. Foi encontrada uma correlagao signi-
ficativa entre os seus estudos e os dados angiograficos. Infelizmente a utilizacao siste-
matica desta técnica estd prejudicada por factores que influenciam a acuidade das medi-
coes, como a interferéncia do fluxo que passa através da valvula mitral e o débito
sanguineo.

Bonow e al (10) e Huikuri e al (11), insistem ainda em editoriais recentes, que o
fundamental é a deteccdo precoce de sinais ou sintomas de disfun¢do VE. Concluem
depois de uma extensa revisdo, que a resposta ao exercicio, & segundo eles, o melhor
meio de identificacdo dos doentes em fase cirtrgica.

Levine e Gash (12), formularam um conceito diferente. Para eles o que estd em
causa na deterioracdo post-operatéria nao é a disfuncao ventricular latente, mas a massa
e 0 volume sistélico. Assim em certos doentes o mau progndstico foi defendido pela falta
de diminuicdo do volume da cavidade ventricular esquerda e massa miocéardica. Estes au-
tores explicam desta forma o seu conceito. Ha quatro determinantes do volume de regurgi-
tacdo (VR): dimensio do orificio valvular aértico durante a diastole, pressdo do VE du-
rante a diastole, e da aorta igualmente durante a didstole. Nem o volume sistélico nem
as dimensodes do VE tém influéncia directa no volume regurgitante. Dai que uma grande
cdmara VE nao signifigue um VR acentuado. De facto na maioria das circunstancias um
aumaento activo da cavidade ventricular, estd associado a um aumento da pressadao de enchi-
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mento, o que deverd diminuir e ndo aumentar o VR. Em doentes com IA crénica embora
o volume da cdmara VE ndo determine directamente o VR, a imediata resposta do ven-
triculo a intervencao cirurgica, sera influenciada principalmente pelo volume do ventriculo.
Para uma determinada quantidade de regurgitacdo adrtica, a reducido post-operatdria das
dimensoes do VE e massa miocéardica, estard em fungdo inversa do volume telediastélico.
Os autores verificaram em ECO 4-mode que a resposta a nivel de diminuigdo das dimen-
sbes ventriculares (massa e cavidade), a dar-se, verifica-se nos primeiros 7/10 dias do
post-operatdrio, o que definiu precisamente o bom prognéstico. Os autores sugerem que
uma reduc¢do proporcional das dimensdes cardiacas depois de substituicdo valvular, é vati-
cinada pela relagdo entre o volume regurgitante e o volume telediastélico. Dai terem
formulado um indice VR/VTD (volume regurgitante / volume telediastélico). Determi-
nando o VR por métodos isotdpicos {(13) e o VTD usando a férmula de Teichholz (14) em
ECO M-mode.

A exposicdo dos conceitos acima reproduzidos, revela bem a controvérsia e indefe-
nicéo dos diferentes autores, quanto & problematica do momento de intervir cirurgica-
mente num doente com insuficiéncia valvular aértica. Em resumo, podemos concluir que
¢ sobretudo o cirurgido seguro da sua técnica e da sua equipa quem deve determinar a
oportunidade da intervencdo cirirgica. Nés conhecemos mal as determinantes fisiopato-
légicas que condicionam o bom resultado operatério. Pensamos todavia, que a seguir a
avdliagado clinica, a associacdo de um indice de Hegglin superior a 0,70, uma presséo
capilar {Swan-Ganz) excedendo 16 mm Hg durante o exercicio, e uma dimensao sistélica
maior que 55 mm com uma frac¢cdo de encurtamento menor de 25% no ecocardiograma,
sdo critérios para indicagéo cirdrgica.

RESUME

Une révision des différents concepts basée sur des observations cliniques, angiogra-
phiques, echocardographiques et de radionuclides a été faite pour |'evaluation du moment
précis pour remplacement valvulaire dans l'insuffisance aortique chronigue.

Comme conclusions:

Dyspnée accentuée, arytmias, hypertrophie ventriculaire gauche.

Pression sistolique au-dessus de 140 mm Hg et diastolique au-dessous de
40 mm Hg.

Le rapport entre la pression artériel périphérique différentielle et la pression
systolique au-dessus de 0,70.

Pression capillar pulmonaire (Swan-Ganz) au-dessus 16 mm Hg aprés l'effort.
Dimension systolique au-dessus de 55 mm et % raccourcissement inférieur a
25% (mode M).

ok W N

(QUAND REMPLACER UNE VALVULE AORTIQUE AVEC INSUFFISANCE CHRONI-
QUE? Acta Reuma. Port., IX (1): 21-24, 1984).

SUMMARY

A revue of the concepts of different authors based on clinical, angiographic, echo-
cardiographic and radionuclide observations was made, for the definition of the optimal
timing of valve replacement in chronic aortic regurgitation.

The conclusion was:

1. Development of exertional dyspnea, arrhythmias, left ventricular hypertrophy.

2. Systolic blood pressure above 140 mm Hg, and diastolic bellow 40 mm Hg.

3. A ratio between the differential periferic blood pressure and the systolic pressure
above 0.70.
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4. Pulmonary artery wedge pressure above 16 mm Hg (Swan-Ganz).
5. Systolic dimension above 55 mm, and fractional shortening below 25% on ECO
M-mode.

*

(DETERMINANTES OF OPTIMAL TIMING OF VALVE REPLACEMENT IN AORTIC

REGURGITATION. Acta Reuma. Port., IX (1): 21-24, 1984).

o hw b
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SERVICO DE MEDICINA FISICA E DE REABILITACAO
HOSPITAL DE SANT'ANA
PAREDE — PORTUGAL

A REABILITACAO NAS DOENCAS REUMATICAS (*)

MARIA ERMELINDA PINHEIRO ('), MARIA ALDA SILVEIRA (*) e FERNANDO PINHEIRO (¥)

RESUMO — Os autores referem a importancia social e eco-
némica das doengas reuméticas e a necessidade dum plano de
luta antireumdtica que tenha como finalidade a reabilitacdo inte-
gral destes doentes. Acentuam a necessidade duma avaliacdo
clinica funcional e psicosocial do doente, prévia ao estabeleci-
mento de qualquer programa de reabilitagdo e citam os objec-
tivos deste. Referem os métodos de Fisoterapia, Cinesioterapia,
Terapéutica Ocupacionail, Treino em Actividades da Vida Diaria,
Hidrocinesioterapia e Crenoterapia, utilizdveis no tratamento des-
tes doentes e quais os cuidados especiais que se devem ter
quando das fases de agudizagdo de doencga reumética.

| — INTRODUCAO

Em varios paises tém sido feitos estudos epidemiolégicos em relacdo as principais

doengas reumaticas.

Assim num estudo efectuado nos U.S.A. referente a um periodo compreendido entre

1961-1963 e divulgados pelo U.S. Department of Health Education and Welfare, verifi-
cou-se que numa populagdo de 200 milhdes de habitantes havia:

Doengas ReumatiCas .........c...oviiiviniiiiniiniiinnn.. 13 milhdes 5,6%
Desempregados por doenga reumatica 1 milhédo 0,5%
Obrigados a mudar de profissdo por doenga reumatica 4 milhdes 2 %

O numero de dias, por ano, de absentismo ao trabalho é de 27 milhdes. Um em

cada cinco invalidos, impossibilitado de deixar a sua residéncia, € um doente reumatico.

*)

"
)
)

Comunicagdo apresentada no 1l Curso de Actualizagdo em Medicina Fisica e de Reabilitagdo, reali-
zado na Facu'dade de Ciéncias Médicas de Lisboa, 21 a 23 de Margo de 1983 Trabatho do Ser-
vigo da Medicina Fisica e de Reabilitacdo do Hospital de Sant' Ana. (Director: Di. Maric da Silva
Moura).

Interna da Especialidade de Fisiatria do Hospital de Sant’Ana; Monitora de Medicina Fisica e de
Reabilitagdo da Faculdade de Ciéncias Médicas de Lisboa.

Interna ‘da Especialidade de Fisiatria do Hospital de 'Sant’Ana; Assistente convidada de Medicina
Fisica e de Reabilitacdo da Faculdade de Ciéncias Médicas de Lisboa.

Interno da especialidade de Fisiatria do Hospital de Sant’Ana; Assistente convidado de Medicina
Fisica e de Reabilitagdo da Faculdade de Ciéncias Médicas de Lisboa.
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As doengas reumaticas eram a segunda causa de invalidez com uma incidéncia relativa
de 16%: as doencas cardiacas, com uma incidéncia de 17% ocupam o primeiro lugar.

Estudos que tém sido efectuados noutros paises sido sobreponiveis aos americanos.
Em relacdo ao nosso Pais sabemos que as doengas reumadticas constituem a principal
causa de absentismo ao trabalho e de reformas por invalidez.

Embora as doengas reuméticas atinjam anualmente um nGmero muito elevado de
pessoas (taxa de morbilidade compreendida entre 5-10%), t&m uma taxa de mortalidade
muito baixa, o que faz com que cada ano aumente mais o nimero de doentes crénicos
e de doentes incapacitados, com a importancia social e econémica dai resultante.

Podemos dizer, como Hollander: «Ndo ha outro grupo de doengas que cause tanto
sofrimento a tantos por tantc tempons.

Perante a importincia deste grupo de doengas, é obrigatdério que tentemos organizar
de forma eficaz, um plano de luta antireumdtica que devera ser feito a trés niveis: Clinico,
Educacao-Investiga¢do e Sécio-Econdémico articulados entre si e tendo por finalidade a
reabilitagdo integral do doente reumatico.

Iremos apenas referir o plano clinico de actuagdo em que a Medicina Fisica e de
Reabilitacdo tem um papel importante a desempenhar. Visa essencialmente dois ob-
jectivos:

1.2 — Profilaxia dos reumatismos

-— Ensino de regras gerais de higiene do aparelho locomotor, de higiene no
trabalho e nas escolas;

— Correcgdo das alteragdes da estatica e defeitos posturais;

-— Pratica de desportos que ndo traumatizem o aparelho locomotor;

- Pratica de Cirurgia Ortopédica preventiva e correctiva;

— Prevencao do aparecimento de deformidades (nas doengas em que sabe-
mos ser impossivel fazer uma prevengao dita primaria).

.2 — Tratamento integral do doente reumaéatico

— Diagndstico precoce;

— Terapéutica correcta;

— Reclassificacdo e recolocagdo profissional;
—- Reinsergao familiar e social do doente.

Il— A REABILITAGAO EM REUMATOLOGIA

Na pratica ndo podemos fazer uma classificagdo, quanto & evolucdo dos reumatis-
mos pois, mesmo 0s que de inicio nos aparecem como reumatismos «agudos» tém ten-
déncia a evoluir para a cronicidade, assim como os reumatismos «crénicos» estdo sujei-
tos a processos de agudizacdo. Os meios de tratamento de que dispomos variam
conforme a fase de agudizagdo ou de remissdo dos sintomas.

a) Avaliagdo

Antes de formularmos um programa de Reabilitagdio num doente reumético é
necessario dispormos de uma avaliagdo cuidadosa.

Por uma questio de simplificagdo, os dados que devemos obter podem ser clas-
sificados da seguinte forma: Clinicos; Funcionais; Psicosociais.

1.2 — Clinicos

Dada a grande variedade de doengas reumaticas é necessario termos um diagndstico
preciso, mas também devemos saber qual o controle médico da doenga, a sua fase de
actividade e prognéstico.

Assim por exemplo, na artrite reumatéide, o sucesso do tratamento depende da
forma como se consegue estabilizar o processo com o uso dos medicamentos.

.2 — Funcionais
— Avaliagéo da funcgéo articular
E muito mais importante saber qual o movimento que est4 limitado do que a diminuicdo
na amplitude total. .
Ex.: Joelho — Pode apresentar uma amplitude de movimento de apenas 90? sem
repercusgéo funcional se a extensdo for normal. Essa mesma amplitude com uma exten-
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sdo limitada em 152 vai ter repercussdes funcionais com compromisso da marcha po-
dendo mesmo levar ao agravamento das lesdes intra-articulares.

— Teste muscular

E importante pois uma diminui¢do da forca muscular pode condicionar, ndo sé a
estabilidade e mobilidade articular como predispor a um aumento da lesdo intra-articular
e consequente dor.

— Actividade da vida didria

Vio desde simples actividades na cama, aos cuidados de higiene pessoal, possi-
bilidade de deambular, uso de transportes, etc., que nos parecendo muito simples de
executar, podem ser para o doente reumatico dificeis ou mesmo impossiveis.

3.2 — Psicosociais

Nestas doencas de caracter crénico, acompanhadas de incapacidade progressiva
e associada com sintomatologia dolorosa de intensidade varidvel, ha alteragdes psi-
quicas com tendéncia para a depressjo acompanhada de passividade e de dependéncia
de 3.7 pessoa. Esta progressdo para a dependéncia é lentamente cumulativa. Pode ser
importante a colaboragdo dum psicélogo ou mesmo dum psiquiatra. O doente deve ser
motivado, pois para o éxito de qualquer programa de tratamento é necessaria a sua
participagdo activa.

E preciso sabermos quais as condi¢des da habitacdo do doente; por vezes recorre-se
4 visita domiciliaria feita pela assistente social, devendo ser acompanhada de um estudo
das alteragcdes a serem efectuadas de forma a dar maior independéncia ao doente.

A deficiéncia pode ser acompanhada de impossibilidade de exercer a sua antiga pro-
fissdo, devendo nesse caso, ser feita uma reorientagdo profissional e aprendizagem de
outra profissdo, seguida de colocagdo num emprego. Ha por outro lado, casos em que,
desde que sejam feitas alteragdes no seu local de trabalho o doente podera ser reinte-
grado na mesma actividade. E necessario um trabalho de equipe sendo importante a
colaboracdo prestada, neste caso, pela assistente social, psicélogo e médico especialista
em Medicina do Trabalho.

b) Objectivos da Medicina Fisica e de Reabilitacdo

Os objectivos da nossa Especialidade no tratamento do doente reumatico s&@o
essencialmente: Aliviar os sintomas dolorosos que o doente apresenta; Prevenir ou aju-
dar a corrigir deformacées; Melhorar a fungdo; Torna-lo tdo independente quanto possivel
nas suas Actividades da Vida Diaria; Fazer uma boa reinsercdo familiar, social e pro-
fissional.

Para conseguirmos os nossos objectivos dispomos de varios métodos de trata-
mento: Fisioterapia; Cinesioterapia; Terapéutica Ocupacional; Treino das Actividades da
Vida Diaria; Hidrocinesioterapia; Crenoterapia.

A) Fisioterapia

-— Radioterapia — Deve ser usada em doses moderadas, ndo devendo ultrapassar
os 1000 rad no total das sessdes de tratamento.

— Aplicagdo de calor
— Por conducgdo: Calor humido; Parafina; Parafango; Hidroterapia.
- Por radia¢ao: Raios Infravermelhos.
— Por conversdo: Corrente continua (utilizada para ionizagdo); Corrente de

baixa frequéncia (as mais usadas sdo as diadindmicas); Corrente de alta fre-
quéncia {(Ondas-Curtas e Micro-Ondas) (Fig. 1).

Os efeitos fisiolégicos da aplicagdo local destas formas de calor variam pouco com
excepGdo do poder de penetracio, este é maior com os métodos de conversio e menor
com os de condugéo.

-— Vibroterapia: Utilizamos os Ultra-sons, tém uma accdo fibrinolitica, térmica e
vasodilatadora local portanto com actividade analgésica e anti-inflamatdria.
— Crioterapia: Pode ser aplicada de viarias formas, desde a imersio numa mis-

tura de agua com gelo, & aplicagdo de sacos com gelo, & massagem com cubos
de gelo. Os seus efeitos sdo: Diminuicdo da condugdo nervosa e vasoconstrigdo
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seguida de vasodilatacdo, dai o seu efeito antidlgico, anti-inflamatério e rela-
xante muscular. Principalmente usado nas fases de agudizacdo é também utili-
zado com sucesso nos periodos de remisséo.

B} Cinesioterapia
Tem como objectivo; Preservar ou melhorar a amplitude articuiar das articula-
¢oes afectadas; Prevenir a atrofia muscular e melhorar a for¢a muscular; Man-
ter um padrédo Util de mobilidade articular; Manter a maxima capacidade fun-
cional.

Técnicas de Cinesioterapia:

Imobilizagdo: Paradoxalmente podemos considerd-la como uma forma de cinesio-
terapia. Sera desenvolvida no tratamento da fase de agudizagio.

Massagem: As massagens articulares n3c tém nenhum interesse e estio mesmo
contra- indicadas em especial no periodo de agudizagdo; contudo a massagem muscular
sedativa e analgésica que se pode fazer em torno das articulagbes passado o periodo de
agudizacdo pode preceder a aplicacdo de outras técnicas de reeducacao.

Mobilizacdo: Usada durante a fase inflamatéria e imediatamente a seguir como pre-
liminar ao movimento activo quando a contrac¢do muscular estd contra-indicada. Eficaz
para prevenir aderéncias e o encurtamento adaptativo do musculo, é muito Gtil durante
o periodo de acamado.

Exercicios activos assistidos: Tornam-se possiveis desde que a articulagdo apre-
sente menos sinais inflamatérios e queixas dolorosas. Esta técnica é associada rapida-
mente ao exercicio activo ndo assistido (Fig. 2).

Exercicios activos: E a primeira etapa dum fortalecimento muscular. O movimento a
executar deve ser bem compreendido pelo doente e executado lentamente.

Exercicios activos resistidos: Estdo contra-indicados no periodo de agudizagéo.

Fig. 1 — Micro-Ondas Fig. 2 — Exercicio activo assistido

E oposta resisténcia & mobilizagcdo articular feita pelo préprio doente, essa resisténcia
pode ser oposta pelo técnico que trata o doente ou ser mecénica.

Contracgées musculares isométricas: Nao implicando a mobilizagao articular podem
e devem ser usadas durante o periodo de agudizagdo porque permitem lutar contra a
atrofia muscular.

C) Terapéutica Ocupacional

A Terapéutica Ocupacional deve ser considerada como uma forma de tratamento
indispensavel em Reabilitacdo e ndo apenas como «qualquer coisa para ocupar 0 tempoy.

Nido ha outra forma de reeducacao que estimule tanto o interesse do doente, me-
lhore o seu estado psiquico e contribua para uma maior independéncia nas actividades
da vida didria e posterior reinsergdo social.

A Terapéutica Ocupacional tem ao seu dispor multiplas formas de ocupagido que
vao desde simples brinquedos, puzzles, jogos, até & ceradmica, olaria, cestaria, tecela-
gem, carpintaria, escultura, etc.

Todas as actividades devem ser escothidas em fung¢do da articulagdo ou dos movi-
menws a executar mas também do gosto do doente e da sua habilidade.
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Ha cuidados a ter durante a execugdo das diversas actividades. Assim, o doente
deve manter uma boa postura durante o tratamento, as actividades ndo devem ser dolo-
rosas nem demasiado pesadas ou prolongadas, de forma a ndo exceder a capacidade de
resisténcia do doente. A fadiga deve ser evitada com a realizagdo de sessdes curtas
pluriguotidianas.

A avaliagdo do doente nas suas Actividades da Vida Diaria e seu treino podem
ser incluidas na Terapéutica Ocupacional que também tem um papel importante na ma-
nufactura de ortéteses.

Em resumo podemos considerar os efeitos da Terapéutica Ocupacional em:

— Fisicos — porque melhora a forga muscular, torna funcionais articulagdes com-
prometidas e melhora a coordena¢ido motora;

— Mentais — pois encoraja o doente, melhora o seu stress emocional e inquietagdo
além de ocupar 0 seu tempo;

— Soclais — pois o contacto do doente com outros no Departamento vai levar
a uma methoria do seu estado psiquico;

— Econémicos — por poder detectar aptiddes e capacidades desconhecidas pelo
doente, que podem ajudar numa orientagdo vocacional e treino profissional.

D) Actividades da Vida Diaria e Dispositivos de Compensagéao

O treino em Actividades da Vida Diaria é parte integrante dum programa de Reabi-
litacdo e tem como objectivo tcrnar o doente tdo independente quanto possivel no seu
dia a dia.

Antes de se iniciar qualquer plano de treino é necessario fazermos uma avaliacao
prévia do doente.

Podemos dividir em varios grupos as Actividades da Vida Diaria:

1.2 — Actividades na cama — Compreendem todos os grandes movimentos do corpo
necessarios para se mover na cama e adoptar a posi¢ido desejada.

.2 — Actividades na cadeira de rodas — Compreendem todos os movimentos neces-
sarios quando se usa uma cadeira de rodas.

3.2 — Actividades de higiene pessoal, alimentagdo e vestuario.

.2 — Actividades relacionadas com a marcha (com ou sem auxiliares de marcha,
com ou sem ortéteses).
: i Para tornar o doente independente nas suas Activida-
des da Vida Didria recorremos a Dispositivos de Compen-
sagdo que sdo ajudas mecdnicas destinadas a auxiliar o
doente a executar tarefas ou actividades que de outra forma
seriam impossiveis. Esses dispositivos sdo extremamente
variados podendo como exemplo referir dispositivos de
ajuda no vestir e despir, dispositivos de auxilio na alimen-
tacao e higiene pessoal, as cadeiras de rodas, os auxiliares
de marcha e as ortéteses (Fig. 3).

E) Hidroterapia

Consiste no conjunto de técnicas que utilizam a agua
sob a forma de banhos gerais ou locais.

Os principios em que se baseia esta forma de trata-
mento sdo o principio de Arquimedes, a pressdo hidros-
tatica, a acgédo térmica e o efeito psicolégico.

Consoante o tratamento e a regido a tratar podemos
usar tinas, banheiras, tanque de Hubbard e piscina de
Fig 3 — Treino em Actividades da  reeducacdo. Esta, apesar de muito mais dispendiosa, tem

Vida Diaria com disposi-  a vantagem de permitir um programa de tratamento mais
tivos de compensagao. completo em que se pode incluir o treino da marcha.

Em hidroterapia podemos utilizar técnicas varias como a mobilizagdo e exercicios
activos, com ou sem resisténcia, a massagem subaquatica (manual ou mecénica), os
banhos de contraste e a natagdo.

Os objectivos desta forma de tratamento sdo methorar a mobilidade articular, au-
mentar a forca muscular e promover assim uma melhor e mais rapida recuperagdo
funcional.
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F) Crenoterapia

Pode ser Gtil fora dos periodos de agudizacdo, devendo ser essencialmente sedativa.
As técnicas utilizdveis sdo numerosas. Além disso o afastamento social e familiar que
promove, permite ao doente um repouso fisico e psiquico indispensaveis. Deve também
aproveitar-se a cura termal para dar ao doente conselhos higieno-dietéticos que comple-
tem o programa de tratamento.

lil— A REABILITAGAO NA FASE DE AGUDIZACAO

Os objectivos do tratamento nesta fase séo:

— MELHORIA DO ESTADO GERAL E ALIVIO DOS SINTOMAS: Terapéutica medi-

camentosa geral; Terapéutica local; Repouso.

— PREVENCAO DAS DEFORMIDADES: Postura correcta; Imobilizacdo articular;

Preservando ou melhorando a mobilidade articular; Prevenindo a atrofia muscular.

-— A terapéutica medicamentosa geral, é varidvel consoante a patologia em causa,
desempenhando um papel importante neste campo, os anti-inflamatérios nao esterdides,
os corticosterdides, os sais de ouro.

— Terapéutica local: Injecgdo intra-articular de corticosteréides; Puncdo e drenagem
de derrames intra-articulares; Sinoviortese-destrui¢do da sinovial inflamada pela acgéo
do &acido désmico ou de radioisétopos e

— Fisioterapia: Em doentes em fase aguda ou de agudizacdo de uma doeng¢a reu-
matica, é dificil estabelecer regras rigidas quanto ao tratamento fisico local, uma vez
que existem muitas variagdes individuais do quadro patoldgico.

a) A aplicagdo local de calor, além dos efeitos analgésico e relaxante muscular,
ira também provocar localmente uma vasodilatagdo e hiperémia, podendo levar a um
agravamento dos sinais inflamatdrios. Assim, nesta fase estdo absolutamente contra-indi-
cadas todas as formas de calor profundo, pois agravam a congestdo justa-articular.

Alguns autores desaconselham também a aplicacdo de calor superficial, enguanto
persistirem os sinais inflamatoérios.

b) A aplicagdo local de frio, produzindo uma vasoconstricgdo, sedagac da dor, e
diminuicdo da exsudacdo e da actividade celular, parece ser a forma mais eficaz de
combate & dor provocada por estados inflamatérios agudos.

Numa fase subaguda, com a atenuacdo dos sinais inflamatérios locais, a dor seria
melhor aliviada por ‘qualquer forma de calor superficial.

Repouso

Embora numa fase de cronicidade das doencas reumaticas, o repouso absoluto no
leito ndo esteja indicado, devido aos riscos de amiotrofia e de rigidez articular, nos
periodos de agudizacdo ele é muitas vezes necessario. Assim, em doencgas sistémicas
como a artrite reumatdide, em que existe com muita frequéncia o envolvimento de mil-
tiplas articulagdées e uma repercussdao sobre o estado geral, o repouso absoluto torna-se
essencial, contribuindo para uma melhoria da doencga articular inflamatéria.

Nos doentes acamados, aléem dos cuidados de higiene, prevencdo de escaras e
cinesiterapia respiratéria, ¢ necessario prestar uma atencdo especial & sua postura no
leito, no sentido de prevenir as deformacdes resultantes da inflamacao articular, das
contracturas musculares acompanhantes e das posi¢oes que o doente assume para ate-
nuar a dor.

PREVENCAO DAS DEFORMIDADES

O repouso deve ser feito numa cama dura, devendo-se evitar o uso de almofadas
sob a cabega, ou utilizar apenas uma, baixa; evitar as almofadas debaixo dos joelhos;
evitar o peso da roupa sobre os membros inferiores, colocando uma gaiola ao fundo
da cama. Os pés devem ser colocados contra uma tdbua fixa na cama, para evitar o
equinismo. Se o doente se sentar na cama, deve-se ter o cuidado de colocar uma almo-
fada sob os joelhos, para refaxar os mdsculos isquio-tibiais.

Quando o doente se senta numa cadeira, deve fazé-lo com uma postura correcta,
assentando firmemente os pés no solo, e apoiando a totalidade da coluna nas costas da
cadeira.

Logo desde o inicio da doenga o doente serd ensinado a colocar as articulagdes
numa posicdo em que tome as atitudes opostas as viciosas, que ele adopta inconsciente-
mente para diminuir os fenémenos dolorosos.
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— Postura dos membros superiores: Bragos em ligeira abdugdo e antepulsdo; Ante-
bragos semiflectidos em pronacdo; Punhos em ligeira extensdo; Méao no prolongamento
do antebraco, sem desvio cubital ou radial; Dedos semiflectidos, polegar em abdugdo.

— Postura dos membros inferiores: Coxo-femurais em extensdo; Joelhos em exten-
sdo; Pés em angulo recto, sem valgus ou varus.

— Imobilizacéo articular

A imobilizacdo articular é necessiria numa fase aguda inflamatéria. Além de pre-
venir a instalagdo de deformidades irredutiveis, ird atenuar os fendémenos dolorosos e
inflamatérios.

As articulagdes inflamadas, serdo imobilizadas em posicdo funcional por meio de
talas fabricadas em gesso ou em material termomoldavel. Elas devem ser confortaveis,
ndo provocar compressdes, evitando contudo todo e qualquer movimento.

As talas gessadas serjo utilizadas sobretudo para a imobilizagdo dos joelhos e arti-
culagdes tibio-tarsicas, mantendo o joelho em extensio e o pé em &ngulo recto.

O plastico termomoldéavel é utilizado para os punhos e dedos. O punho é imobili-
zado em ligeira extensdo, e as articulagdes metacarpo-falangicas e interfalangicas proxi-
mais em ligeira flexdo, deixando-se livres as articulagbes interfaldngicas distais.

Nas crises inflamatérias agudas das articulagbes coxo-femurais pode ser necesséario
uma traccdo moderada.

- Preservar ou melhorar a mobilidade articular

Apés termos aplicado as medidas de correcgdo postural e imobilizado as articula-
¢oes inflamadas em posicdo funcional, devemos voltar a nossa aten¢do para a recupera-
¢do ou preservacdo da fungdo articular.

Logo desde o inicio da doenca, executar-se-80 movimentos articulares suavus,
durante um curto periodo, todos os dias, varias vezes ao dia.

Toda a mobilizagdo deve ser precedida por um teste funcional preciso, que permi-
tirda seguir a evolucdo e, sobretudo adaptar os métodos a cada caso, de acordo com
o grau inflamatério e o estadio evolutivo.

Nesta fase deve-se ser sempre muito prudente, ndo forgando a articulagdo nem
provocando dor.

As opinides dividem-se quanto ao tipo de mobilizagdo a prescrever, se passiva, se
activa assistida.

Na mobilizacdo passiva, uma vez que os movimentos sdo executados pela tera-
peuta, corre-se 0 risco de provocar um agravamento dos fenémenos inflamatdérios, se
nao se respeitar a dor ou se se forgar a articulagdo.

Na mobilizacdo activa assistida, é o doente que executa o movimento, sendo aju-
dado pelo terapeuta, que suprime a resisténcia ao maximo e faz com que o movimento
se execute sagundo um padrdo normal. Desta maneira, fica eliminada a possibilidade
de estiramento, sendo permitida a facilitacdo dos reflexos proprioceptivos, que nio sédo
estimulados quando se empregam movimentos passivos

Se alguns autores defendem logo desde o inicio uma mobilizagido activa assistida,
outros preferem mobilizar passivamente durante a fase aguda inflamatéria, iniciando
a mobilizacdo activa assistida apés a melhoria dos fenémenos inflamatérios e dolorosos.

— Prevenir a atrofia muscular

Os musculos em que a colocagdo das talas aliviou as contracturas, tendem a atro-
fiar-se rapidamente se n3o forem estimulados.

Os exercicios isotdnicos para aumentar a forga muscular, requerendo uma mobili-
zacao articular ampla e repetitiva, levam a um aumento da inflamagado e da dor e, devido
a esta, blogueiam o movimento, ndo havendo fortalecimento muscular.

As contracgbes isométricas ndo requerem movimento articular, permitindo lutar
contra a atrofia muscular, sem agravar as manifestagcdes inflamatérias articulares.

Exercicios breves, repetidos varias vezes ao dia, sdo mais eficazes do que uma
Unica série quotidiana.

Deve-se também fazer fortalecimento dos musculos posturais, especialmente dos
musculos espinhais, abdominais e gluteos, assim como o fortalecimento muscular dos
membros néo afectados e a mobilizagdo de todas as articulagdes ndo atingidas.
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FASE SUBAGUDA

Periodo entre a fase aguda e a crénica, em que, embora pareca haver uma melho-
ria do estado inflamatdrio articular, qualquer excesso de esforgo ou movimento, provo-
card um recrudescimento dos sintomas artriticos.

Embora nesta fase o exercicio desempenhe um pape! muito mais importante do
que na fase aguda, ha ainda a necessidade de repouso no leito, mesmo que este possa
ser progressivamente reduzido em duragdo.

A imobilizagdo articular pode ser reduzida de maneira correspondente; as talas po-
dem ser retiradas por periodos cada vez maiores até que sejam usadas s6 durante a
noite. Neste periodo iniciar-se-4 a correccdo das deformidades que eventualmente se
possam ter desenvolvido.

Utilizar-se-a0 as talas estaticas de postura ou de correc¢do, que mantém uma posi-
¢do correcta e corrigem de maneira progressiva e por etapas uma atitude viciosa.

Os exercicios de mobilizagio podem ser intensificados, aumentando a frequéncia
e a amplitude dos movimentos, desde que isso ndo produza uma reacgdo excessiva,
traduzida pelo reaparecimento das dores articulares, e de sinais inflamatoérios.

A hidrocinesiterapia pode ter um papel importante, permitindo uma mobilizagao
activa mais precoce, mais rapida e eficaz do que os outros métodos.

RESUME

Les auteurs reférent l'importance sociale et économique des maladies rhumatisma-
les et le besoin d'un plan de lutte anti-rhumatique ayant comme but la réhabilitation
intégrale des patients.

Hs montrent la nécessité d'une évaluation clinique, fonctionnelle et psychosociale du
patient avant ['établissement d’un programme de réhabilitation dont ils mentionnent les
objectifs.

lis reférent les méthodes de Physiothérapie, Kinesiotherapie, Ergotherapie, Adapta-
tion a la Vie Courante, Hydrokinésithérapie et Crénotherapie qui s’utilisent dans le traite-
ment de ces patients ainsi que les soins spéciaux qu’on doit avoir pendant les phases aigues
de la maladie.

(LA REEDUCATION DANS LES MALADIES RHUMATISMALES. Acta Reuma. Port.,
IX, (1): 25-32, 1984).

SUMMARY

The authors mention the social and economical importance of rheumatism and the
need of fighting it through a plan where the complete reintegration of those patients is
the main goal.

They stress the necessity of making a functional, psychosocial and clinical evalua-
tion of the patient before the establishmant of any rehabilitation program and they point
its objectives.

They also refer to the methods of Phisiotherapy, Cinesiotherapy, Occupational The-
rapy, Training in the Activities of Daily Living, Hydrocinesiotherapy and Spa Therapy used
in the treatment of these patients and the special care which must be taken during the
critical phases of this disease.

(THE REHABILITATION IN THE RHEUMATIC DISEASES. Acta Reuma. Port., IX (1):
25-32, 1984).
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ACTA REUMA. PORT., IX (1): 33-40, 1984

SERVIGCO DE MEDICINA FISICA E DE REABILITACAO
HOSPITAL DE SANT'ANA
PAREDE — PORTUGAL

REEDUCACAO DAS ESCOLIOSES (*)

FERNANDO MANUEL ANTUNES PINHEIRO (') e MARIA ERMELINDA PINHEIRO (%)

RESUMO — Os autores fazem uma revisdo das técnicas
actualmente utilizadas na reeducagéo das escolioses partindo da
sua classificagdo em trés grandes grupos: escolioses apenas tra-
tadas com técnicas de reeducacéo, escolioses tratadas pela asso-
ciacdo de tutor externo e reeducacéo e o contributo no pré e
post-operatorio das escolioses tratadas cirurgicamente.

Ao longo de toda a exposigdo déo especial énfase aos exer-
cicios posturais, aos exercicios de flexibilidade simétricos, aos
exercicios de tonificagdo muscular e aos exercicios respiratorios.

Referem as evidentes vantagens da contracgdo isométrica
sobre a contracgdo isoténica, razo porque, cada vez mais, estéo
na base da reeducagédo das escolioses.

Chamam a atencéo para a necessidade de prosseguir o tra-
tamento de reeducagéo tanto sob os gessos correctores, como
sob os coletes amoviveis e durante os periodos de traccéo ver-
tebral.

A propoésito das técnicas de tracgéo vertebral fazem referén-
cias as conclusées da revisdo de 42 doentes submetidos a
tracgdo vertebral dindmica pela Unidade de Tratamento da Esco-
lioses do Hospital de Sant’Ana.

Finalmente concluem acentuando néo s6 a importancia das
técnicas de reeducagdo e da actividade desportiva, mas também
realgando a importancia fundamental de uma estreita colabora-
¢édo entre o Ortopedista e o Fisiatra.

*

"
)

Comunicacdo apresentada no Il Curso de Actualizagdo em Medicina Fisica e de Reabilitagdo. (Facul-
dade de Ciéncias Médicas de Lisboa, 21 a 23 de Marco de 1983). Trabalho realizado no Servico de
Medicina Fisica @ de Reabilitagio do Hospital de Sant’Ana. (Director: Dr. Méric da Silva Moura).
Interno da - Especiaslidade de Fisiatria do Hospital de Sant’Ana; Assistente convidado de Medicina
Fisica e de Reabilitacdo da Faculdade de Ciéncias Médicas de Lisboa.

Interna da Especislidade de Fisiatria do Hospital de Sant'Ana; Monitora de Medicina Fisica e de
Reabilitacdo da Faculdade d. Ciéncias Médicas de Lisboa.
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REEDUCACAO DAS ESCOLIOSES

De acordo com o tipo de tratamento ortopédico escolhido vamos classificar as esco-
lioses algo arbitrariamente em: .

— Escolioses apenas tratadas com técnicas de reeducacgao;

— Escolioses tratadas com tutor externo € reeducacao;

—— Contributo no pré e post-operatério das escolioses tratadas cirurgicamente.

No final referir-nos-emos as tracgdes vertebrais, as suas modalidades e as suas in-
dicacoes.

Antes de nos referirmos &s técnicas de reeducacdo das escolioses comecamos por
sistematizar os fins a que elas se dirigem. Assim, elas destinam-se a: Melhorar a flexibili-
dade vertebral; Reduzir os desvios laterais, tentando diminuir as flechas e reequilibrar a
escoliose; Lutar contra a rotacdo dos corpos vertebrais, tentando diminuir a ou as gibosi-
dades; Lutar contra a insuficiéncia respiratéria {um dos mais graves problemas destes
doentes); Praticar a reeducag¢do postural; Manter a correc¢do obtida, gragas a uma mus-
culatura mais desenvolvida, reforcada; Evitar deformidades secundarias.

Para atingir este fins recorremos essencialmente a 4 tipos de exercicios: posturais,
de flexibilidade, de fortalecimento muscular e respiratério.

Destes 4 tipos de exercicios vamos detalhar algo mais sobre a reeducacao postural.
Assim, o doente devera aprender a corrigir os seus desvios vertebrais do modo mais auto-
matico possivel; a reeducacao postural far-se-a muitas ve-
zes diante de um espelho {Fig. 1) a fim de permitir ao
doente tomar consciéncia das suas atitudes e de as corri-
gir controlando-as pela vista; a dificuldade serd progres-
sivamente aumentada por exercicios dos membros supe-
riores guando se tratar de escolioses dorsais e dos mem-
bros inferiores quando forem lombares.

Apés a referéncia as finalidades das técnicas de
reeducacdo no tratamento das escolioses vamos passar
aos principios que estdo na sua base; assim os exercicios
devem ser gimnicos e respeitar uma sucessdo que é im-
portante e deverd constar de uma posigéo inicial pré-esta-
belecida, uma atitude preparatéria para o movimento du-
rante a qual o trabalho realizado é essencialmente estatico,
a execugido do movimento propriamente dito, uma ati-
tude final novamente com trabalho essencialmente iso-
métrico e uma fase de repouso em que se pretende um
relaxamento muscular maximo e a recuperagdo respira-
téria sem fadiga nem esforgo; apds esta sucessao o doente
volta & posicdo inicial e pode repetir o movimento. Além
da sucessio referida os exercicios devem respeitar uma
progressdo em que ha a considerar factores espaciais como

Fig. 1 a amplitude do movimento, a situagdo do centro da gra-
vidade ou o comprimento do braco de alavanca e factores temporais como a velocidade,
a frequéncia ou o ritmo do movimento.

Deve acentuar-se que a sucessdo de repouso, de relaxamento muscular, respiragao,
retorno 4 posigao inicial e recomego (regra dos 5 R} é de fundamental importdncia. Muitas
vezes € necessario utilizar técnicas especiais de relaxamento para ser possivel chegar a
uma boa descontracgdo muscular. Actualmente essas técnicas sao cada vez mais usadas
nas escolioses, sobretudo nas essenciais do adolescente. Sao utilizados essencialmente
dois métodos, ambos constando de exercicios posturais: o método de Jacobson, o mais
utilizado, em que através da tomada de consciéncia do estado tensional do musculo se
vai conseguir um melhor relaxamento muscular e psiquico, e 0 método de Schultz, em
que o mesmo é conseguido por uma autoconcentracdo através de uma representacao ima-
ginada do corpo.

Na reeducacdo das escolioses utilizamos essencialmente exercicios activos em que
temosta considerar:
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-— Exercicios de flexibilidade simétricos
(Fig. 2) — pelos quais se obtém um tra-
balho generalizado dos extensores dorsais.
Sao hoje os unicos exercicios de flexibili-
dade utilizados tendo afastado quase com-
pletamente os exercicios de flexibilidade
assimétricos que teriam por fim um efeito
corrector localizado a um segmento pre-
ciso da coluna vertebral; sdo exercicios
analiticos colocando em jogo o trabalho
de um ou véarios musculos;

(Fig. 2) — Exercicios de fortalecimento muscular, so-
. bretudo dos dorsais, abdominais e mem-
bros inferiores (Fig. 3);

— Exercicios respiratérios (Fig. 4);

A progressao dos exercicios far-se-a au-
mentando progressivamente a sua intensi-
dade, a sua duracdo, a frequéncia das repe-
ticbes e na ordenacdo dos exercicios ndao sé
no decurso de cada sessdo mas também no
conjunto do tratamento, segundo planos pré-
-estabelcidos.

Por fim, queriamos deixar bem claro que os
exercicios isométricos tém marcadas vanta-
gens sobre os exercicios isoténicos e que por
isso eles sdo cada vez mais a base da reedu-
cacdo nas escolioses. Assim, a for¢ca de con-
traccdo isométrica é muito maior que a da
contracgcao isoténica mesmo contra resistén-
cia, permite obter um treino muscular mais
rdpido, aumenta a resisténcia ao esforgo e ne-
cessita 8 vezes menos oxigénio que as con-
tracgOes isoténicas. Pelas vantagens referidas
sdo os mais indicados nos cardiacos e nos
acamados. Nos doentes com imobilizagao ges-
s sada sdo os Unicos possiveis para tonificagédo
(Fig. 4) dos musculos sob o gesso.

(Fig. 3)

Vamos entao, tal como dissemos no inicio, sistematizar a actuag¢do da Medicina de
Reabilitacdo nos diferentes graus de gravidade das escolioses. Temos de acentuar que
esta divisdo ndo é de modo algum rigida. Assim, comegamos pelas:

| — Escolioses apenas tratadas com técnicas de reeducagéo

Como padrao podemos dizer que se incluem neste grupo as escolioses dos adolescen-
tes com curvaturas cuja angulacdo é inferior a 20°. E um grupo de doentes que beneficia
largamente da reeducagdo, sobretudo no caso de escolioses lombares ou de escolioses
combinadas, pouco evolutivas. Nas escolioses dorsais puras no seu inicio e néo tendo
ainda mostrado todo o seu potencial evolutivo, é necessario associar a reeducacdo com o
uso de coletes ortopédicos, gessados ou ndo, além de fazer controles regulares a fim de
ndo deixar passar 0 momento do desencadear da evolugdo para assim tornar possivel em-
preender, a curto prazo, o tratamento ortopédico mais adequado.

Utilizamos exercicios activos simétricos, visando um trabalho generalizado dos mius-
culos do raquis, estando provado o interesse das posicoes de partida paralelas ao solo,
portanto eliminando a ac¢do da gravidade (decubito ou quadrupedia); ndo usamos exerci-
cios assimétricos, alids j& ndo os usamos no tratamento de qualquer escoliose. Quando o
individuo esta bem treinado e se a escoliose ndo é demasiado evolutiva, podemos passar
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aos movimentos globais (marcha quadrupédica, por exemplo). Por fim praticamos a reedu-
cacdo postural nas posicdes verticais. Também aqui, como na reeducagio de qualquer
escoliose, a cinesiterapia é de fundamental importancia.

Il — Escolioses tratadas com técnicas de reeducacéo e métodos ortopédicos

Geralmente associa-se a reeducaGgdo a coletes amoviveis ou a coletes correctores,
devendo ser aproveitadas as suas caracteristicas préprias para se conseguir um amplo jogo
respiratério.

Os coletes que hoje utilizamos no Hospital de Sant’Ana sdo essencialmente dois:
o de Milwakee, sobretudo nas escolioses dorsais ou combinadas e o TLSO ou colete de
Taylor nas escolioses lombares.

A boa adaptagdo do colete de Milwakee deve permitir: Uma desrotacdo passiva con-
seguida pela pressdo da ou das almofadas de apoio sobre a ou as gibosidades, associada a
uma desrotagdo activa durante os exercicios especificos e também durante as actividades
diarias; Movimentos de angulacdo; Respiracdo facil.

A reeducagdo das escolioses com o colete de Milwakee compreende dois grupos
de exercicios:

— Um primeiro grupo de preparagdo, com o colete, tendo por fim o aquecimento
muscular e a conservagao da forga dos musculos dorsais e lombares. Alguns autores, como
Blount, preconizam para esta preparagdo a participagdo em jogos muito activos como a
natagdo, o ténis, o ciclismo ou o voleibol.

— Exercicios especificos, a executar também com o colete, e que tém a finalidade
de melhorar a postura e reforgar os musculos abdominais e do tronco, diminuir a ou as
gibosidades, diminuir a depressdo tordcica oposta a gibosidade e diminuir as curvaturas
laterais.

Os exercicios que vamos descrever em seguida devem ser executados com o colete,
todos os dias, de preferéncia vérias vezes ao dia. Sdo classicamente executados com este
colete, o que ndo significa que sejam os Unicos indicados. Todos os exercicios que se diri-
jam aos mesmos objectivos s@o apropriados.

— Exercicios visando melhorar a postura e tonificar os musculos abdominais e do
tronco: Bascula da bacia e tonificacdo simultdnea dos musculos abdominais; Bascula da
bacia e tonificacdo simultdnea dos musculos do tronco.

— Exercicios visando diminuir as gibosidades: Pedimos ao jovem para afastar o
seu térax do apoio posterior ao nivel da gibosidade principal. Este movimento para diante
acompanha-se de um movimento de torsdo que tende a diminuir a gibosidade.

— Exercicios visando diminuir a depressdo tordcica oposta a gibosidade: Pedimos
ao nosso doente para executar a bdscula da bacia, inspirar profundamente e encostar a
parede toracica sobre 0s apoios posteriores. O apoio toracico serd levado a tomar contacto
com a depressdo tordcica e fard rodar a coluna vertebral sobre si prépria, favorecendo
assim a correc¢do pretendida.

— Exercicio visando diminuir as curvaturas laterais: O doente devera afastar o lado
da convexidade da sua curvatura dos apoios laterais tentando levar a sua parede tordcica
ao contactg do lado oposto do colete, evitando todo o movimento de torsdo simuitdneo.

A reeducacdo das escolioses com o colete TLSO compreende também dois grupos de
exercicios: preparacao com o colete tal como ja descrito a propdsito do colete de Milwakee
e exercicios especificos, também a executar com o colete e que tém a finalidade de me-
lhorar a postura e reforgar os musculos abdominais e do tronco.

Em relagdo aos doentes tratados pela aplicacdo de gessos sucessivos vamos referir-
-nos ndo sé a reeducagdo sob o gesso mas também a reeducagdo intercalada entre os
diferentes gessos, situa¢do pela qual vamos comecar: os exercicios posturais de relaxa-
mento, executados frente ao espelho, sdo aqui de grande importincia pois permitem uma
melhor e mais facil modelagem pelo gesso, continuamos, como sempre, a utilizar apenas
exercicios simétricos de flexibilidade, tentando mobilizar o mais possivel os sectores raqui-
dianos mais rigidos com o fim de conseguir a maior «souplesse» e mobilidade possiveis;
continuam-se a fazer exercicios de tonificacdao dos musculos abdominais e do tronco e séo,
naturaimente, também de grande importancia os exercicios respiratérios.

Em relagdo & reeducaGdo sob o gesso acentuamos que ela é centrada sobre toda a
musculatura dorsal ou lombar através de exercicios estdticos em decubito ou em quadru-
pedia; continuamos a insistir na importadncia da cinesiterapia respiratéria e neste caso as
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janelas praticadas no gesso devem permitir a expansdo tordcica na concavidade da curva-
tura escoliética permitindo assim que os exercicios respiratérios contribuam para a mode-
lagem tordcica e melhorem a ventilagdo. Quando o colete permite o retorno a casa é ne-
cessario insistir na necessidade imperiosa de prosseguir a reeducagdo com regularidade
e na efectivacao de controles frequentes tanto do colete como dos exercicios de reeducacéo.

it} — Escolioses tratadas cirurgicamente

Vamos considerar sucessivamente a reeducagao pré-operatéria e a reeducac¢do post-
-operatdria.

— Reeducacao pré-operatéria: Fazem-se exercicios estaticos dirigidos & musculatura
dorsal e lombar; mais uma vez insistimos na importancia que deve ser dada aos exercicios
respiratérios.

Devemos salientar também a importdncia dos métodos de relaxamento pois sdo um
adjuvante precioso na preparacdo para a intervencdo pelo acréscimo de flexibilidade que
possibilitam.

—— Reeducagdo post-operatéria: Durante os primeiros 15 dias é fundamental a reedu-
cacao respiratdria, inicialmente em declbito ventral, passando depois progressivamente
para o decubito dorsal; fazem-se exercicios activos muito prudentes dos membros, tanto
superiores como inferiores, além de contrac¢des estaticas dos abdominais e dorsais, com o
cuidado de n&o alterar as curvaturas raquidianas que devem ser mantidas tal como foram
deixadas pelo cirurgio ortopedista.

Aos 15 dias retiram-se os pontos e coloca-se um colete, primeiro em gesso e depois
em plexidur; estes coletes deverdo manter o resultado obtido através de exercicios activos
simétricos, exercicios respiratdrios e exercicios de reeducagdo postural, a fim de consolidar
o novo equilibrio morfolégico obtido.

De acordo com o que afirmamos no inicio vamos referir-nos as tracgdes vertebrais.
Elas devem respeitar dois principios gerais:

— Exercer-se sobre um raquis liberto da ac¢do di gravidade, portanto em dectibico
ou em posicdo quadrupédica; ’

— Efectuar-se sem desencadear contracgdes reflexas de defesa. Para isso sdo pos-
siveis duas técnicas: ou uma forca de tracgdo passiva (por pesos), de fraca intensidade,
durante um lapso de tempo bastante longo e portanto muito progressiva, sem excitar os
receptores intramusculares e intratendinosos; ou uma for¢a de tracgdo de intensidade maior,
de curta duracdo mas activa, isto &, desencadeada pelo préprio doente, inibindo assim
o reflexo de defesa ao estiramento.

Destes principios decorrem os tipos de tracgdo vertebral actualmente possiveis:

— Esquelética: Halo simples; Halo-pélvico; Halo-femural.
- Extra-esquelética:

— Passiva: Tracc¢do vertebral nocturna; Trac¢do vertebral continua.
— Activa: Tracc¢ao vertebral dindmica.

Na Unidade de Tratamento de Escolioses do Hospital de Sant'Ana, da responsabilidade
do Sr. Doutor Salis Amaral tém sido utilizadas tanto as técnicas de trac¢do esquelética como
as técnicas de tracgdo extra-esquelética. Des-
tas a trac¢ao vertebral nocturna foi abando-
nada por ser sistematicamente rejeitada pelos
doentes, ndo tendo, pela mesma razdo sido
utilizada a tracgao vertebral continua.

A tracgdo vertebral dindmica (Fig. 5) tem
sido a mais aplicada, essencialmente em 3 in-
dicagdes: na prevencdo da progressdo das
escolioses idiopdticas, como adjuvante do
tratamento conservador com tutor e na cor-
reccdo progressiva pré-operatéria.
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Numa comunicagdo sobre a trac¢do vertebral dindmica apresentada no VIII Con-
gresso Nacional de Ortopedia e Traumatologia realizado em Lisboa em 1982 a mesma
Unidade de Tratamento de Escolioses do Hospital de Sant’Ana apresentou algumas con-
clusbes da revisdio de 42 doentes tratados com tracgdo vertebral dindmica que nos pare-
cem importantes e que por isso aqui referimos:

— N&o obtiveram resultados satisfatérios com a trac¢do vertebral dindmica na pre-
paracdo pré-operatéria dos doentes com curvas de graduacdo inferior a 100° pelo que
propdem deixar de a praticar de forma sistematica nestas situacdes.

— Como adjuvante do tratamento conservador e na prevencdo da progressdo das
escolioses idiopaticas continuam a fazé-lo, acreditando que as criangas, habituadas a
fazer o alongamento da sua coluna vertebral, tomam progressivamente consciéncia da sua
deformidade e aprendem assim a colaborar de forma activa na correcgdo das suas cur-
vaturas.

— Pensam que é possivel que dispositivos acessérios de pressdo lateral possam vir
a tornar este método electivo na prevencdo da progressdo das escolioses idiopéaticas.

O aparelho de tracgdo dindmica, como dissemos o mais usado, € constituido por uma
presa pélvica constituida por duas correias de couro supra-iliacas guarnecidas por mangas
de polietileno que cruzam a bacia por tras e por diante. Elas fixam-se sobre duas placas
trocanterianas, por sua vez ligadas aos pés da cama por duas correias.

Uma presa occipito-mentoneana cujo tirante de tracgdo deverd fazer um angulo de 40°
com a horizontal para que a maior parte das pressdes sejam transferidas para a regiédo
occipital, libertando delas a regido mentoneana. Utiliza-se a forga de extensdo dos mem-
bros inferiores aplicada sobre duas pedaleiras de madeira colocadas sob os antepés e trans-
mitidas ao sistema de tracgdo do raquis por uma segunda roldana.

Uma barra braquial transversal permite igualmente a utilizacdo dos membros supe-
riores. Obtemos assim uma forgca de traccdo de cerca de 50% do peso do corpo que é
produzida pela extensdao simultinea dos membros superiores e inferiores; esta tracgao
é mantida por alguns segundos apés o que é aliviada com o regresso & posicdo inicial.

Estes exercicios de auto-alongamento devem repetir-se durante um tempo nio infe-
rior a 20 min. Ap6s 10 min. de repouso é permitido ao doente levantar-se. Sao habitual-
mente aconselhadas 5 a 6 sessdes diarias.

No caso das tracgbes esqueléticas recorre-se a apoios esqueléticos directos permi-
tindo exercer uma tracgdo muito mais forte sobre o raquis. Sdo possiveis diferentes téc-
nicas mas todas recorrem & colocacéo ao nivel da cabega de um halo fixado directamente
a abébada craniana.

‘ As técnicas de reeducacdo usadas nos doentes submetidos a trac¢do vertebral vém
na mesma linha do ja atras referido. Assim, damos especial énfase aos exercicios respira-
térios, aos exercicios activos de mobilizagdo vertebral e aos exercicios simétricos de toni-
ficacdo muscular.

CONCLUSAO

.
Para terminar queremos deixar bem claros alguns pontos que nos parecem im-
portantes:

— O tratamento das escolioses é muitas vezes de longa dura¢do e comporta um con-
junto de medidas terapéuticas sempre acompanhadas de aplicagcdo de técnicas de
reeducagio;

— A cinesiterapia isolada no tratamento das escolioses evolutivas é totalmente
ineficaz;

— O exercicio desportivo tem grande importidncia no apoio ao doente escoliético,
noraeadamente melhorando as capacidades muscular e respiratéria além de dar importante
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apoio psicoldgico. Sdo sobretudo aconselhados alguns desportos como a natagao, a ginds-
tica e o voleibol;

— A cinesiterapia associada aos tratamentos ortopédicos e cirlirgicos é obrigatéria
como terapéutica de manutencido, de educacdo e de vigildncia;

— Finalmente realgamos a importancia do trabalho de equipe que neste caso exige a
melhor colaboragio entre o ortopedista e o fisiatra, ambos conjugando esforgos para pro-
porcionar ao doente escolibtico uma vida o mais confortdve! possivel.

RESUME

Les auteurs font une révision des téchniques utilisées actuellement dans la réeducation
des scolioses en partant de sa classification en trois groupes principaux: les scolioses
soignées en utilisant seulement les téchniques de réeducation, les scolioses soignées en
associant un tuteur exterieur et la réeducation et, finalement, le contribut dans le pré-et
post- opératoire dans les scolioses soignées chirurgiquement.

Au cours de cette exposition un relief spécial est donné aux exercices posturaux, aux
exercices de flexibilité symétriques, aux exercices de tonification musculaire et aux exer-
cices respiratoires.

lls référent les avantages évidents de la contraction isométrique ce qui rendent celle-la
de plus en plus utilisée dans la réeducation des scolioses.

lls appelent & la necessité de poursuivre le traitement de réeducation avec des platres
correcteurs ainsi que avec des corsets amovibles et pendant les périodes de traction
vertébrale.

A propos des téchniques de traction vertébrale ils mentionent les conclusions de la
révision de 42 patients soumis a la traction vertébrale dynamique faite par |’'Unité de Trai-
tement des Scolioses de I'Hopital de Sant’Ana.

Finalement ils accentuent I'importance des téchniques de~la réeducation et de l'acti-
vité sportive ainsi que l'importance d’'une collaboration étroite entre I'orthopédiste et le
physiatre.

(LA REEDUCATION DES SCOLIOSES. Acta Reuma. Port., IX (1): 33-40, 1984).

SUMMARY

The authors make a revision of the techniques nowadays used in the reeducation of
scoliosis classifying them in three main groups: scoliosis treated through reeducational
techniques, those treated by associating an external protection to reeducation, and the
help to be given before and post-operation in the scoliosis under surgical treatment.

Along this exposition special emphasis to posture exercises, symetric exercises of fle-
xibility, exercises to invigorate the muscles and respiratory exercises is given.

They refer to the evident advantages of the isometric contraction over the isotonical
contraction which makes the former more and more used in the reeducation of the
scoliosis.

They also call the attention to the need of keeping on a treatment of reeducation by
using corrective plasters and also by using removable corsets and during periods of verte-
bral traction.

When mentioning the techniques of vertebral traction a reference to the conclusions
of the revision of 42 patients submitted to dynamic vertebral traction in the Unit of Sco-
liosis Treatment of Hospital de Sant’Ana is made.

They finish by stressing the importance of the techniques of reeducation and of the
sportive activity and also the great need of the deepest collaboration between the Ortho-
pedic Surgeon and the Physiatrist.

(THE SCOLIOSIS REHABILITATION. Acta Reuma. Port., IX (1): 33-40, 1984).
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SERVICO 02. HOSPITAL DE Dhe%ﬂEFANlA
INSTITUTO PORTUGUES DE ATOLOGIA
TEMAS DE INTERNATO L SBOR O PORTUGAL

CONDRODISTROFIAS

ARLETE B. DE SOUSA NETO (') e ADRIANO J. MOREIRA NETO (%)

RESUMO —- Faz-se uma revisdo teérica das condrodistro-
fias, necessariamente sucinta, devido a extensdo do assunto.

Abordam-se, previamente, a fisiologia e a fisiopatologia do
crescimento 6sseo e a influéncia genética nestas doencas.

Classificam-se as condrodistrofias do ponto de vista clinico
e radiologico, chamando a atengéio para a situagéio complexa que
tem existido neste ponto.

PALAVRAS CHAVES: Fisiologia do crescimento 6sseo nor-
mal / crescimento anormal do esqueleto / Condrodistrofias: con-
ceito, fisiopatologia, genética, classificagéio e caracteristicas cli-
nicas e radiologicas.

| — INTRODUGAO

As doencas e anomalias 6sseas resultam da alteracdo de um ou véarios componentes
do tecido conectivo — osso, cartilagem, tecido fibroso e gordura — os quais derivam em-
briologicamente da MESODERME PRIMITIVA (4). Abordaremos apenas as CONDRODIS-
TROFIAS.

Il — DEFINIGAO

Entende-se por CONDRODISTROFIAS, as doencas constitucionais, nas quais existe
uma alteracdo de crescimento da cartilagem que precede a ossificacdo da maior parte dos
ossos do esqueleto, com excepgdo dos ossos da abébada craneana e face, isto é, altera-
cdo da ossificacdo endocondral (3).

Antes de falarmos nas condrodistrofias propriamente ditas e para melhor compreenséo
daquelas alteracbes resolvemos relembrar, embora muito sucintamente, a fisiologia e o
crescimento do osso normal.

Il — FISIOLOGIA DO CRESCIMENTO OSSEO NORMAL

O crescimento e a maturagdo do esqueleto sdo processos intimamente relacionados.
Entende-se por CRESCIMENTO a mudanga quantitativa que envolve a formacdo de novos

(') Interna do Complementar de Pediatria Médica. Hospital de D. Estefdnia, Servigo 2 (Director: Dr, Ma-
teus Marques).

(?) Interno do Complementar de Reumatologia. Instituto Portugués de Reumatologia (Director: Dr. Assun-
¢do Teixeira).
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tecidos e por MATURACAO a mudanga qualitativa resultante da conversio da cartilagem

e tecido membranoso em osso (11).

Cada individuo normal segue uma curva de crescimento, dependente primariamente
da sua constituicdo genética (factores raciais, familiares e sexuais) e que pode ser alte-
rada por varias influéncias, tais como a nutricdo e doencas crénicas.

Durante o crescimento o organismo estd sujeito a uma grande mudanca, particular-

mente no que se refere & sua

estatura, havendo contudo

uma proporgao entre os dife-

rentes segmentos (Fig. 1).
O crescimento na auséncia

de doencas é regulado pela
interaccao entre o sistema en-
décrino e o sistema esquelé-

e gf(\\;{%j\

tico (9).
Podemos considerar que a
ossificagdo total se desenvol-

R

{
I

{
[y ve em trés estadios princi-
s pais (3): A) IN UTERO: Ossi-
oY ficacdo das diafises; B) ATE

{
i

AN

wRAA

2 meses g oo Recém-

(fetal) -nascido 6 anos

Fig.

A) In Utero

12 anos 25 anos

1 — Evolugdo proporcional dos diferentes segmentos.
— Evolution proportionne! des différents segments.

A PUBERDADE: Ossificagdo
das epifises; C) ATE AOS 20
ANQS: Encerramento da car-
tilagem de crescimento com
fusdo das epifises e diafises.

A porcio reticulada da mesoderme, para além de formar as células méveis do SRE e
da medula éssea, forma mesénquima a partir do qual o osso, a cartilagem, o tecido fibroso

e tecido adiposo se vao formar.

Num estadio muito precoce do desenvolvimento embrionario, o mesénquima conden-

sa-se, para formar um modelo do esqueleto,
o qual se converte pela sexta semana na ma-
triz cartilaginea hialina (Fig. 3).

O osso deriva portanto do mesénquima
primitivo, sendo a primeira manifestacio, que
antecede o seu aparecimento, a condensacgao
de células mesenquimatosas, secundarias a
sua multiplicacdo e a sintese de macromolé-
culas especificas (colagéneo e mucopolissaca-
ridos) {Fig. 2).

Apds esta condensacdo as células me-
senquimatosas diferenciam-se em OSTEO-
PERCURSORAS E CONDROPERCURSORAS.

Teremos que diferenciar dois tipos fun-
damentais de ossificacio, a MEMBRANOSA
que cresce directamente do mesénquima
(abébada craneana e ossos da face) e a EN-
DOCONDRAL, em que had formagido de um
esbogo cartilagineo que ossifica (ossos lon-
gos, vértebras e base do crdneo) (4).

No primeiro tipo de ossificagdo — OSSI-
FICACAO MEMBRANOSA — as células me-
senquimatosas dispdem-se paralelamente para
originar camadas regulares (ho crineo) ou
anarquicas {maxilar inferior). Elaboram fibras
de colagéneo, ao longo das quais se vdo dis-
pot fibroblastos.
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Fig. 2 — Diferenciagdo da célula mesenquimatosa.
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No segundo tipo — OSSIFICACAO ENDOCONDRAL — (ossos longos, vértebras e base
do crlneo), forma-se ao centro um eshogo mesenquimatoso, produzindo-se nele, células
maiores e redondas. Hd aumento dos espacos intercelulares por depésito de uma matriz
baséfila e homogénea, enquanto que as fibras de colagénio desaparecem.

A cartilagem assim formada invade progressivamente todo o esbogo 6sseo, sendo limi-
tada por uma camada de tecido fibroso o pericéndrio.

A sétima semana de vida intra-uterina este esboco cartilagineo, ja tem a forma exacta
do osso.

A oitava semana, a matriz cartilaginea comeca a calcificar-se no centro, sendo o inicio
desta calcificacédo indicada pela hipertrofia das células cartilagineas e posterior necrose.
Ela progride até & periferia levando & formagdo de uma fina membrana marginal, que se
calcifica secundariamente. .

Posteriormente ha reabsorcdo da zona calcificada, mas os osteoblastos de origem san-
guinea vdo substitui-la para se formar o osso endocondral.

Simultaneamente o0 osso peridsteo vai-se formar 2 periferia da membrana marginal
(Fig. 3, 1 e 2).0 osso peridsteo é diferente da membrana marginal, pois é formado por
osteoblastos da camada profunda do pericdndrio (Fig. 3, 2), que se vai transformar em
peridsteo.

Seguidamente ha reabsorgdo secundéria, ao centro da diafise que faz desaparecer as
trabéculas do osso endocondral. Forma-se assim a
cavidade medular, enquanto que a membrana mar-
ginal se vai dividir em duas partes (Fig. 3, 2 e 3)
Estas vdo-se progressivamente repuxando para as
extremidades, formando-se prolongamentos pelo
0sso peridsteo que primitivamente as recobria.

Durante o terceiro més fetal a ossificacdo es-
tende-se 3s metafises, ha formacido de colunas com
proliferacdo e maturacdo dos condrocitos, forman-
do-se uma placa de crescimento (Fig. 3, 4), inician-
do-se o crescimento pela porgdo distal daquelas,
enquanto que a porgao proximal sofre uma reabsor-
cao (4). 1

A cartilagem de crescimento tem sido objecto
de numerosos estudos pela sua contribuicdo para o
desenvolvimento do osso. Ha uma grande variedade
de doengas que resultam de anomalias primarias
a este nivel (7).

Assim, se a condrogénese fica inibida e a os-
teogénese continua, verificamos que ha paragem de

: i P Fig. 3 — Ossificagdo endocondral «in ute-
crescimento, o que se traduz radiologicamente pela ron: 1. Membrana marginal calci-

existéncia de linhas transversais densas (linhas de ficada; 2. Bainha pericondral;
paragem de crescimento). 3. Osso peri6steo; 4. Erosdo os-
. . teoclastica; 5. Cartilagem de cres-
A cartilagem de crescimento tem nos o0ssos cimento.
longos a forma de disco e situa-se entre a epifise — Ossification enchondrale «in ute-
e a metafise, enquanto que nos corpos vertebrais ro»:1. Membrane marginal calci-
. p . - R fite; 2. Gaine perichondrale; 3.
existe nas faces superior e inferior daqueles e nos Os périoste; 4. Erosion ostéo-
o0ssos do punho e pé (tarso) toma a forma esférica clastique; 5. Cartilage de crois-
sance.

rodeando os nicleos de ossificagdo {13).

Pode dividir-se em trés zonas fundamentais (Fig. 4): Zona de crescimento: Zona de
transformacao; Ossificagdo.

A primeira camada de células constitui a camada germinativa que pela sua prolife-
ragao se organiza em colunas estando os condrocitos dispostos em palicada. O namero
de células em cada coluna é relativamente constante, sendo o ndmero de células formado
igual ao nimero de células destruido.
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. Vaso epifisario
- Osso epifisario

© @Cam Germin.

Cam. Prolif. ZONA DE

CRESCIMENTO
Cam. Paligada »

Hipertrofia ZONA DE

}TRANS’
Calcificagdo JFORMAGAO

CARTILAGINEA
Degeneragéo

Cam. Vascular
ZONA DE

OSSIFICAGAO
Osteogénese
[\

METAFISE

Fig. 4 — Cartilagem de ‘crescimento (adaptado de M. Rang 1969).
— Cartilage de croissance (adapté de M. Rang-1969).

Quando os condrocitos en-
tram na zona cartilaginea de
transformagédo, aumentam de
volume, perdem agua e acu-
mulam glicogénio.

Técnicas especiais de co-
loragdo revelam a presenga
de enzimas no seu interior,
incluindo Fosfatase alcalina e
Desidrogenase succinica.

Posteriormente as células
perdem glicogénio, degene-
ram e morrem em direccao a
zona de ossificagédo.

Ha zonas de tecido con-
dréide, situadas entre as co-
lunas de cartilagem que ori-
ginam sais dsseos, formando
uma linha de calcificagéo pro-
viséria, a qual comprime os
condrocitos degenerados le-
vando-os & morte.

Isto permite que vasos san-
guineos da regido epifisaria
penetrem nas colunas celula-
res, formando-se a partir dos
osteoblastos um foco 6sseo.

Estes osteoblastos iniciam
a formacgdo de tecido ostedi-
de, no qual, sais minerais
sdo depositados para formar
tecido esponjoso, que subse-
quentemente é substituido
por osso trabecular e por um
sistema ¢6sseo0 maturo.

As extremidades epifisarias

dos ossos longos aparecem no inicio e meio da vida fetal, sendo inteiramente constituidos

por tecidos cartilagineos.

B — Até & Puberdade

H4 aparecimento dos nucleos de ossificagdo nas epifises, nicleos estes que aparecem

em idades diferentes consoante a sua localizagao,
cartilagem em o0sso.

Apesar do crescimento continue do osso a partir da
cartilagem de conjugagdo, a forma final da area metafisa-
ria dos ossos longos mantém-se devido a um processo de
modelagem e reabsorcdo pelos osteoclastos das espiculas
do osso endocondral (Fig. 5).

A falha deste processo conduz i alteragdo da forma
daquele segmento como sucede nas DISPLASIAS CARTI-
LAGINEAS.

C — Mais tarde

No final do crescimento, apés a puberdade, a proli-
feragio dos condrocitos na cartilagem de crescimento di-
minui e acaba por cessar.

A placa de crescimento, torna-se fina, sendo removida
com invasido de capilares que a atravessam para alcancgar
as epifises. O encerramento da cartilagem de crescimento
é.regulado por mecanismos hormonais.
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Tal como [a referimos anteriormente, o crescimento é regulado pela interacgdo entre
o sistema endécrino e o sistema esquelético (Fig. 6). Assim a hormona de crescimento
(STH), a insulina, a tiroxina e os corticéides tém uma grande influéncia na velocidade
de crescimento (10).

Tal como podemos verificar pelo es-
quema, a parathormona, a vitamina D, e
possivelmente a calcitonina afectam o de-
senvolvimento esquelético e a ossificagao.
As gonadatrofinas e os esterbides adrenér-
gicos sdo de primordial importdncia na
‘ maturacdo e pico de crescimento na pu-

berdade (10).

A secrecdo e a acgdo da hormona do

crescimento no esqueleto estd dependente

(A

Cértex Cerebral =)

Somatostatina — T Factor inibidor

L]
U duma complexa série de interacgdes entre
/ \ Malnutrigio o SNC, o hipotidlamo hipofisério, o figado
o L e tecidos periféricos. A STH nao tem qual-
o S v~ Corticoides quer influéncia no crescimento pré-natal,

J— Estrogéneos uma vez que criancas nascidas de maes
com deficiéncia de STH tém uma estatura
Insulina —— Vit. D normal ao nascer. Quer a .STH.que'r as
Tiroxina } % Parathormona hormona§ sexuais actuam sinergicamente
. Calcitonina no crescimento antes da puberdade.
Corticoides = _ Vit AscC A hormona do crescimento, sendo se-

cretada episodicamente ndo actua directa-
Fig. 6 ~— interacgdo entre o sistema enddcrinc e o mente no crescimento do esqueleto, mas

e
Somatomedina

sistema esquelético. .
_esd . - sim através da SOMATOMEDINA que é
— Interaction entre le systéme endocrinien et " P
le systéme squelettique. secretada continuamente, mantendo niveis

séricos constantes. E a via final através da

qual um nimero de factores endécrinos e metabdlicos influenciam o crescimento normal.

A producao da SOMATOMEDINA esta sob a influéncia de varios factores, tais como:

malnutricao, alteragbes metabdlicas, estrogeneos e corticéides. Estes diminuem os seus
niveis séricos, diminuindo logicamente a osteogénese em véarios estadios.

A interaccao dos varios érgdos enddcrinos no crescimento e maturagdo do esqueleto

estd sob controle do hipotdlamo, o qual regula a sua secregdo. O 6rgédo alvo de todas estas
influéncias endécrinas na estatura é, como é ébvio, o sistema esquelético.

IV — CRESCIMENTO ANORMAL DO ESQUELETO

Como vimos anteriormente, o processo de formacdo e crescimento do esqueleto é de
certo modo complexo, levando qualquer alteragdo nos elos da ossificagdo endocondral,
quer por defeito primario nos tecidos condro-4sseos, quer por defeito secundario hormonal,
a uma estatura desproporcionada, por alteracdo do tamanho ou da forma dos diferentes
segmentos do esqueleto.

Sabe-se hoje que existem mais de 50 condrodistrofias diferentes, que tém sido clas-
sificadas com base nas caracteristicas radioldgicas e clinicas. Recentemente, contudo, tém
sido definidas as caracteristicas histolégicas e ultra-estruturais da cartilagem e do osso
em muitas das condrodistrofias, o que tem contribuido para a chave da patogénese des-
tas doencas (10, 14). :

Com base nestas observagbes tentaremos explanar a fisiopatologia de algumas das
condrodistrofias, frisando contudo que em muitas delas, um namero de mecanismos dife-
rentes parece estar implicado. Por outro lado, em muitas delas ndo existe nenhuma infor-
mac¢ado sobre qual o verdadeiro mecanismo.

V — FISIOPATOLOGIA DAS CONDRODISTROFIAS (Fig. 7)

— Alteragéo da ossificagdo endocondral
— Ao nivel da cartilagem de crescimento
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FISIOPATOLOGIA DAS CONDRODISTROFIAS
A. ALTERACAOC DA OSSIFICACAO ENDOCONDRAL

A. 1 — Ao nivel da cartiligem de
crescimento

. 1. Aumento do nimero de células
Doenga de Jeune

& o
Q|
00

Acondroplasia

ZONA DE
CRESCIMENTO

/ 2. Diminuigdo do numero de células
3. Alteragdo das colunas celulares
Sindrome de Ellis-Van Creveld

4. Aumento da ’substémﬁ:ia fundamental
Displasia cleido-craneana

TRANSFORMAGAO condrocitos Cartilagem andmala

— Displasia tanatof6rica
Condrodistrofia metafisaria

®
a8
g
-Z(;N: ;Eh -~ —‘/ 1. Diminuigdo da maturagdo dos

@O

Tih .

2. Diminui¢do da sobrevivéncia dos
condrocitos
Doenga de Khiest
Diminuigdo da sobrevivéncia dos
condrocitos + Anomalias da matriz
Acondrogénese

o

A. 2 — Aaq nivel das epifises
Alteracdo dos centros de ossificagio
Displasia epifisaria multipla

B. ALTERACAO DA OSSIFICACAO ENDOCONDRAL + OSSIFICAGAO
MEMBRANOSA )

Fibras de colagéneo com estrutura reticular imatura
Osteogénese imperfeita

Fig. 7 — Fisiopatologia das condrodistrofias.
— Physiopathologie des chondrodystrophies.

— Ao nivel das epifises: Alteracdo dos centros de ossificacdo — Displasia epifisaria

maltipla.
— Alteragéo da ossificagdo endocondral + Ossificagdo membranosa: Fibras de cola-

génio com estrutura reticular imatura — Osteogénese imperfeita.

VI -— GENETICA
Os condrodistrofias sdo doencas transmitidas geneticamente de modo dominante,

recessivo ou ligado ao sexo {6, 13).

A Acondroplasia transmite-se de modo autossémico dominante.

Siao exemplos de condrodistrofias recessivas o Sindrome de Ellis-Van Creveld e a
Displasia diastréfica.

No caso de hereditariedade ligada ao sexo temos a considerar o padrao recessivo
e o dominante. Como exemplo deste Gitimo temos a Displasia espondilo-epifisaria.

Devido ao facto de as condrodistrofias serem transmitidas geneticamente é impor-
tante a orientagdo e a aconselhamento genético em determinadas situacbes, tais como a

censanguinidade.
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O diagnéstico de algumas situacdes pode ser feito «in utero» por ecografia (12).

Pai acondroplastico Mée acondropléstica
(heterozigoto) (heterozigota)
Aa Aa
) A a A a
Pais
Gametas
Descendentes
AA Aa Aa aa
Acondroplastico Acondropiasticos Normal
(homozigato) (heterozigotos)
Pais normais (portadores heterozigotos)
Od ' Dd
D d D d
Pais
Gametas
Descendentes
DD Dd Dd dd
—
—
Normal Normais Doente
(portadores heterozigotos)
Mée normal Pai doente
Pais X XX X Xe XeY Y
Gametas /
Descendentes
XXe XY XXe XY
fitha doente filho normal fitha doente filho normal

Vil — CLASSIFICACAO

A grande heterogeneidade destas doencas, bem como a variedade de métodos usa-
dos para a sua classificagdo tem conduzido a uma enorme confusdo. Poderemos, pois,
classificar as condrodistrofias sob o ponto de vista clinico e radiolégico (2, 4, 5, 10, 14).

Clinicamente ha que atender a dois parametros fundamentais: a idade de inicio e o
segmento atingido.

Assim teremos:

— Idade de inicio

— Ao nascer — ACONDROPLASIA
-—— Tardio - PSEUDOCONDROPLASIA

— Segmento dsseo atingido
— Displasia com membros curtos: ACONDRQOPLASIA:

1. Rizomélica — Encurtamento do segmento proximal —-Acondroplasia;
2. Mesomélica — Encurtamento do segmento médio — Discondrostose;
3. Acromélica — Encurtamento do segmento distal — Acromelia.

— Displasia com tronco curto: DISPLASIAS ESPONDILO-EPIFISARIAS.
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O método mais frequentemente usado para distinguir as displasias 6sseas tem sido
a deteccdo radiolégica das anomalias esqueléticas {Fig. 8), baseando-se esta classificagéo
— DISPLASIA EPIFISARIA

nas diferentes partes do osso gue sdo anormais (epifises, metafises e diafises) (10).

1—A+D

8 2—B+D
3 —C + D — DISPLASIA METAFISARIA
4—B+E
5-—C+E

@
4

[ — — NORMAL
C

A ; ;
— DISPLASIA ESPONDILO-EPIFISARIA
— DISPLASIA ESPONDILO-METAFISARIA
Fig. 8 — Classificagéo radiolégica (adaptado de Rimoin e

C:rﬂ Horton, 1978}).
£ — Classification radiofogique (adapté de Rimoin et Hor-

ton-1978).

Cada uma destas classes pode ser dividida em varias doencas distintas, baseadas
numa variedade de diferengas clinicas e radioldgicas.

Numa tentativa para constituir uma nomenclatura uniforme para estes sindromes, foi
proposta uma nomenclatura internacional das doencgas constitucionais do osso em 1970 e
revista em 1977 (5).

Segundo esta classificagcdo internacional as displasias dsseas sdo divididas em dois
grandes grupos:

{ — Osteocondrodistrofias (1, 4, 5, 8)

Sao anomalias do desenvolvimento e crescimento da cartilagem e do 0sso:

—_ CONDRODISTROFIAS — Anomalias do crescimento dos 08s0S longos e/ou coluna;

—_ EXOSTOSE CARTILAGINEA — Desenvolvimento desorganizado da cartilagem e te-
cido fibroso do esqueleto;

—_ OSTEOGENESE IMPERFEITA — Anomalias da densidade da cortical diafiséria
e/ou modelo metafisario.

|| — Disostoses

Malformacoes simples ou combinadas dos 0S8S0S.

Debrugar-nos-emos nas CONDRODISTROFIAS, que poderemos subdividir em dois
subgrupos:

LA, — ldentificaveis ao nascer: Letais: Acondrogénese Tipo | e Tipo II; Displasia tana-
toférica; Sindrome costela curta e Polidactilia; Osteogénese imperfeita.

|B — N#o Lletais; Membros curtos — Micromélia: Acondroplasia; Condrodistrofia
punctata; Displasia diastréfica; Displasia metatréfica; Displasia mesomélica (Tipo Langer;
Tipo Nivergelt; Tipo Robinow; Tipo Rheinardt); Déficit estatural global — Displasia espon-
diloepifisaria congénita; Displasia Kniest.

Outras alteracdes para além da pequena estatura: Displasia condro-ectodérmica; Dis-
plasia toracica asfixiante; Displasia cleido-craneana.

i1 — Identificaveis mais tarde (Infancia e adolescéncia). HIPOCONDROPLASIA; DIS-
CONDROSTOSE; CONDROPLASIA METAFISARIA (Tipo Jansen; Tipo Schmid; Tipo Mcku-
sick; Com insuficiéncia pancreéatica); DISPLASIA ESPONDILO-METAFISARIA; DISPLASIA
EPIFISARIA MULTIPLA; ARTRO-OFTALMOPATIA; DISPLASIA ESPONDILO-EPIFISARIA
{Tardia; Outras formas); CONDRODISPLASIA MIOTONICA.

Esta classificacdo poder-se-a considerar artificial, uma vez que mecanismos pato-
génicos idénticos com penetrancia varidvel podem ocorrer em doengas idénticas.

Assim uma mutacgao grave pode conduzir a anomalias dbvias ao nascer, enquanto que
uma mutacio ligeira pode conduzir a uma aparéncia clinica ao nascer normal.

Além disso, muitas doencas tém alteracbes radiolégicas comuns, sendo classificadas
num mesmo grupo, tais como por exemplo, as displasias espondilo-epifisarias, podendo,
contudo, resultar de mecanismos patogénicos completamente diferentes.
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Embora a gota articular se associe clas-
sicamente com o dedo grande do pé,
uma avaliagdo feita em 604 doentes go-
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Recentemente, tém sido caracterizados, quer histolégica, quer ultra-estruturalmente,
a cartilagem e o osso de muitas condrodistrofias. Este estudo tem contribuido para uma
achega quanto a patogénese de algumas destas doengas {5, 7, 8, 10, 15).

Optamos por nio abordar todos os tipos de condrodistrofias, mas, apenas aquelas
que, apesar de raras, sdo mais frequentes, salientando alguns aspectos clinicos, radiolé-
gicos e evolutivos que nos pareceram mais importantes.

VIll — CARACTERISTICAS CLINICAS E RADIOLOGICAS DE ALGUMAS CONDRODIS-
TROFIAS

— CONDRODISTROFIAS LETAIS (Quadro 1)
~— CONDRODISTROFIAS NAO LETAIS
1. Membros curtos — Micromélia (Quadro 1)
2. Déficit estatural global (Quadro !}
3. Pequena estatura + Outras altera¢oes (Quadro V)

QUADRO | — CONDRODISTROFIAS LETAIS
TABLE | — CHONDRODYSTROPHIES LETALES

PATOGE- ESTA- HEREDITA- EVOLU-
DOENCA NESE CABECA MEMBROS OUTROS TURA RIEDADE GAO
- Cartilagem
anormat
ACONDRO- - Corpos
GENESE | - Osso - Nariz Vertebrais
anormat achatado ndo mine- ++
- Muito ralizados - Autossémica | Morte
Tipo | - Alteragbes - Macroce- curtos r i imediat:
de tamanho falia (25 - 38)
- Térax em
Tipo 1l - Alteragdes barril
de configu-
racéo
- Nariz - Corpos
DISPLA- | - Déficit de achatado Vertebrais
SIA maturagdo ndo ++
- Bossa - Muito ossificados - Autossémica | Morte
- Degeneres- frontal curtos r iva imediat:
TANATO- céncia de (35 -47)
FORICA condrocitos | - Macroce- - Térax
falia normal
- Fibras de
colagénio * Esclerd-
com estru- ticas - MaRtiplas Morte
tura reticu- azuis fracturas + * Autossémica
OSTEOGE- far imatura —_ Dominante
NESE Muito
- Faléncia da * Surdez - Fracturas mé
IMPER- ossificagdo Patoldgicas .
FEITA endocondrat - Fracturas vertebrais * Autossémica
e membra- * Articula- patologi- + Recessiva * Forma
nosa com ¢oes laxas | cas tardia
alteragdo
da placa de
crescimento

— CONDRODISTROFIAS DE IDENTIFICACAO TARDIA

Neste grupo de doencas, as mais frequentes sdo as displasias espondilo-epifisarias-
-metafisarias e as discondrostoses.

Em relacdo ao primeiro grupo — displasias espondilo-epifiso-metafisarias — as altera-
¢oes de crescimento traduzem-se por anomalias radioldgicas que abrangem simulténea-
mente ou ndo as epifises dos ossos longos, a regido metafisdria vizinha, o carpo, o tarso
e 0s corpos vertebrais.

As vérias classificagbes encontradas, em relacéo a este grupo de doengas, séo extre-
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QUADRO (I — CONDRODISTROFIAS NAO LETAIS COM MEMBROS CURTOS
TABLE || — CHONDRODYSTROPHIES PAS LETALES AVEC MEMBRE COURTS

DOENGA | PaTogenese |  GRANED MEMBROS | , OUTROS ESTATURA | HERED A | e tico | TRATAMENTO | evoLuGAo
ACONDRO- | Deficiente Raiz nariz Segmento Cifose ++ Autossémica | leum Luta contra Atteragdes
PLASIA proliferaciio plana proximal dorso-lombar Deminante quadrado cifo- neuroldgicas
dos condro- curto {70 %) 47 a 125 cm escoliose por
citos Macrocefalia compressio
Mios e pés medular
Epifises curtos
normais
CONDRODIS- | Mineralizagio [ Tipo Conradi- | Curtos Cardiopatia + Autossémica Caicificagio Patiativo Atraso
TROFIA ponteada nas | -Hinerman: (10 %) Dominante das epifises | contra_ psicomotor
epifises Raiz nariz Maiformacdes ossos longos infeccbes
PUNCTATA baixa renais até 3-4 anos 50 %
Epicantos Potidactilia letal
Facies mongo- Fenda palatina
foide
Abautamento
fronta Cataratas
Tipo rizomé- {30 %)
tico: Curtos o Ictiose Autossémica
- Microcefalia Assimétricos (30 %) + Recessiva
DISPLASIA Anpomalia da Cartilagem Fenda ++ Autossémica Pontos de Cirurgia: Atteragdes
matriz auricular Curtos palatina Recessiva ossificagdo Pé boto neurclogicas
DIASTROFICA | secretada com | hipertrofiada Polegar mévsl | (30 %) no carpo & F. palatina
reduzida ou quistica Pé boto Cifoescoliose nascenca infeccoes
sobrevivéncia progressiva Prevengao: respiratérias
do condrocito Cifose
DISPLASIA | Alteracsio da | Raiz do Curtos Cifoescatiose ++ Autossémica | Epifises Cirurgia Intecede:
matriz nariz Metsfises grave 120 cm Recessiva curtas respiratorias
METATROFICA | cartilagnea alargada alargadas Metatises
alargadas
DISPLASIA THPO LANGER | Nariz buiboso | Curtos: Tronco: + Autossémica
Hipoplasia Peroneo normal Recessiva
MESOME- mandibular Cubito
uca
TIPO Alteragdo da ++ Autossémica Tibia
NIEVERGELT Curtos flexdo dos Dominante romboide
dedos
TiPO Hipertelorismo + Autossbémica
ROBINOW Dominante
Nariz em sola
Frontal
proeminente
TiPO - Curtos —_ — Autossémica —_ o —
REINHARD arqueados Dominante
Angulagho do
peréneo
QUADRO {1l — CONDRCDISTROFIAS NAO LETAIS COM DEFICIT ESTATURAL GLOBAL
TABLE 11} — CHONDRODYSTROPHIES PAS LETALES AVEC DEFICIT STATURAL GLOBAL
DOENCA HEREDITA- | TRATAMENTO
C. PATOGENESE CABECA MEMBROS OUTROS ESTATURA RIEDADE EVOLUGAO
DISPLASIA ? - Normat - Curtos - Cifose + Autossémica —
dorsal
- Pescogo - Pés/Mios Dominante
ESPONDILO- curto normais - Vértebras
EPIFISARIA em cunha
CONGENITA
Miopia
DOENCA - Anomalias - Hipertelo- - Curtos - Corpos + Autossbdmica -
DE da matriz rismo vertebrais Dominante
KNIEST - Dedos curtos
- Reduzida « Aplasia da fusiformes
sobrevivéncia] asa do nariz
da matriz - Desenvolvi-
mento exces-
sivo epifises

mamente controversas. Ha, contudo, necessidade de uma divisdo pois que, quer a sinto-
matologia clinica, quer a evolucdo sdo muito variaveis.

Assim as CONDRODISTROFIAS METAFISARIAS viao-se traduzir radiologicamente por
irregularidades do limite das metafises, na proximidade da cartilagem de conjugacdo
{(QUADRO V).

Nas DISPLASIAS POLIEFISARIAS sdo as epifises atingidas, sendo a estatura pouco
alterada (QUADRO VI).

Nas DISPLASIAS EPIFISO-METAFISARIAS h4, como o nome indica, alteragdes ao
nivel das epifises e diafises, traduzindo-se por uma micromélia (QUADRO VIi).
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QUADRO IV — CONDRODISTROFIAS NAO LETAIS COM PEQUENA ESTATURA MAIS OUTRAS ALTERACOES
TABLE IV — CHONDRODYSTROPHIES PAS LETALES AVEC PETITE STATURE ET AUTRES ALTERATIONS

DOENCA PATOGENESE CABEGA MEMBROS OUTROS EST. HERED. RADIOL. TRAT./EVOL.
- Crescimento |- Crdneo - Porgéio - Torax - Autossé-

SINDROME deficiente normat distal estreito ++ mica - Exostose Morte
ELLIS em células curta recessiva | tibial interna | primeiras
VAN - Dentes - Costelas semanas

CREVELD - Colunas neo-natais - Polidactilia curtas (cons.) - Fusdo dos
pobremente ossos do
organizadas | - Hipopiasi - Unhas - Cabelo fino carpo
dentéria hipoplési-
cas - Cardiopa- - Epifise em
tia (30 %) cone
DOENCA « Cartilagem N - Curtos - Torax + « Autossé- | - Cartilagens Evitar
JEUNE hiperplasica estreito i nd inf
com - Metéfises € mvel -costais respiratérias
DISPLASIA ossificagio irregulares hiperpla-
TORACICA deficiente - D. poliquis- siadas Morte até
ASFIXIANTE - Mios primeiras dois anos
pequenas
- Hipoplasia
quistica
DISPLASIA [ - Cartifagem - Ailt. da « Aplasia - Escofiose + « Autossé- | - AlteracGes Psique
crescimento ossificagdo clavicular grave mica Corpos normal
CLEIDO- reduzida da abébada domi- vertebrais
CRANEANA craneana - Genu valgu nante Bacia: (Hia-
co dimi-
- F. anterior - Dedos nuido)
aberta curtos Créneo:
Maxilar
- Max. Sup. superior
hipoplas. hipoplasiado
QUADRO V — CONDRODISTROFIAS METAFISARIAS
TABLE V — CHONDRODYSTROPHIES METAPHYSAIRES
IDADE SINAIS HERED. ALT. RAD. DIAG. DIF. OUTROS

TIPO Pequena Autoss6- trregula- Nanismo Tronco e

estatura mica ridades Vitamino - Face

SCHMID 2 anos Varismo Dominante | da Resistente normais

cartilagem

Colunas Claudicagdo de

reduzidas conjugacgao

em células

TIPO Pequena Autossod- » Hipoplasia

2 anos estatura mica do cabelo:

McKUSICK Recessiva finos e

loiros

TIPO Pequena Autossé- » Hipercalcémia

estatura mica

JANSEN Variavel Dominante Surdez

~ . Atraso mental

Alteragdes Valgismo

metabolismo

fosfocalcico

IX — CONCLUINDO:

As condrodistrofias sdo doengas constitucionais em que existe alteragao da ossifica-
¢do endocondral, conduzindo a alteragoes da forma e tamanho dos 0ssos.

Os mecanismos que conduzem a estas alteragdes sdo complexos, estando, no entanto,
a alterag¢do fundamental localizada na cartilagem de crescimento.

A grande heterogeneidade destas doenc¢as conduziu a varios tipos de classificacoes,
baseadas fundamentalmente no aspecto clinico e radiolégico. Contudo, estas classificagdes
sado artificiais, dado que, mecanismos patogénicos idénticos com penetrancia varidvel
ocorrem em doengas idénticas. Por outro lado, alteragdes radioldgicas comuns, resultam
de mecanismos patogénicos completamente diferentes. A constatacdo destes factos, levou
a estudos mais aprofundados, histolégicos e ultrastruturais da cartilagem e do osso, o que
veio esclarecer a patogénese de algumas destas doencas.
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Existindo mais de 50 condrodistrofias descritas, optamos por resumir apenas alguns
aspectos clinicos, radiolégicos e evolutivos das condrodistrofias que, apesar de raras, sdo
as mais frequentes,

De salientar a importdncia da orientacdo e aconselhamento genético neste tipo de
doengas, dado o seu caracter hereditario.

QUADRO VI — DISPLASIAS POLIEPIFISARIAS
TABLE Vi — DYSPLASIES POLYEPIPHYSAIRES

DOENCA IDADE SINAIS ALT. RAIDOL. | HER. OUTROS | D. DIFER. | EVOLUCAO
FORMA - Variavel - Alteragdo - Atraso no Aut. - Tronco - insuf. - Artroses
da marcha aparecimento | Dom. normal da precoces
DOMINANTE - Mais dos tirdide e
DE frequente | - Limitacdo nicleos - Membros severas
FAIRBANK 2-10 anos| de certos de curtos (+ anca)
movimen- ossificagado NE
tos Reuma-
tismo
- Dores condrodis-
articulares plasico

OUTRAS FORMAS CLINICAS: Artro-oftalmia hereditaria; Forma recessiva de Pfeiffer; Displasia
espondilo-epifisaria congénita; Displasia de predomindncia raquidiana.

QUADRO VII — DISPLASIAS EPIFISO-METAFISARIAS
TABLE VIi — DYSPLASIES EPIPHYSO-METAPHYSAIRES

IDADE SINAIS ALTER. RADIOL. HER. | DIAG. DIF.| CUTROS | EYOLUGCAO

DISPLASIA 2 anos | - Varismo | - Nacleos carpico, tar- Aut. Acondro- Facies Ep:fises
PSEUDO- sico e epifises de Dom. plasia normal | Deforma-
-ACONDRO - Mios e dimensoes insuficien- das
PLASTICA pés tes -

curtos Artroses

- Limite irregular
- Insufi- das metéfises
ciéncia
o
desenvol-
vimento

OUTRAS FORMAS CLINICAS:

— Com discreta afecgdo raquidiana — Semelhante & Displasia poliepifisaria, mas
4s lesdes da epifise juntam-se anomalias da metafise. Os metacarpos e falanges
sdo curtos e macigos. Hereditariedade dominante.

— Forma periférica — Altura pouco reduzida. Aspecto maci¢o da méo e do pé,
com dedos largos e unhas elipticas.

Hereditariedade dominante.

CHONDRODYSTROPHIES

RESUME — On fait une révision des chondrodystrophies,
qui sera succincte did a la longuer du sujet.

Préalablement, on s‘occupe de la physiologie et de la phy-
siopathologie de la croissance osseuse et de l'influence de la
génétique sur ces maladies.

Les chondrodystrophies sont classées au point de vue clini-
que et radiologique, mais on attire l'attention sur la situation
complexe que ce point a suscité.

MOTS CLES: Physiologie de la croissance osseuse nor-
male / croissance anormale du squelette / Chondrodystrophies:
concept, physiopathciogie, génétique, classification et caracté-
ristiques cliniques et radiologiques.

| — INTRODUCTION

Les maladies et les anomalies osseuses résultent de I'altération d’un ou de plusieurs
composants du tissu connectif — o0s, cartilage, tissu fibreux et graisse — qui sont issus,
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embryogéniquement, de le MESODERME PRIMITIF (4). On s'occupera seulement des
CHONDRODYSTROPHIES.

Il — DEFINITION

On entend par CHONDRODYSTROPHIES les maladies constitutionnelles, dans les-
quelles il y a une altération de la croissance du cartilage qui précéde I'ossification de la
plupart des os du squelette, & I'exception des os de la vodte du créne et de la face, c’est-
-a-dire, une altération de I'ossification enchondrale (3).

Avant de parler sur les chondrodystrophies proprement dites et afin de meilleur
comprendre ces altérations-la, on a décidé de faire rappeler, bien que d’une fagon trés
succincte, la physiologie et la croissance de I'0os normal.

I — PHYSIOLOGIE DE LA CROISSANCE NORMALE DE L'OS

La croissance et la maturation du squelette sont des procédés qui ont une relation
étroite entre eux. On entend par CROISSANCE, le changement quantitatif qui comprends
la formation de tissus nouveaux et, par MATURATION, le changement qualitatif qui est
issu de la conversion du cartilage et du tissu membraneux en os (11).

Chaque individu normal a une courbe de croissance qui dépends, premiérement,
de sa constitution génétique (des facteurs raciaux, familiaux et sexuels) et qui peut étre
changée par des influences diverses, tel que la nutrition et les maladies chroniques.

Pendant la croissance, I'organisme est soumis a un grand changement, en particulier
en ce qui concerne sa stature, existant, pourtant, une proportion parmi les différents
segments (fig. 1).

En I'absence des maladies, la croissance est réglée par I’inter-action entre le systéme
endocrine et le systéme squelettique (9).

On peut considérer que l'ossification totale se développe en trois stades princi-
paux (3): A) IN UTERO: Ossification des diaphyses; B) JUSQU’A LA PUBERTE: Ossifi-
cation des épiphyses; C) JUSQU'AUX 20 ANS: Achévement du cartilage de la croissance
avec la fusion des épiphyses et des diaphyses.

A) in Utero

La portion réticulée du mésoderme, outre former les céllules du SRE et de la moelle
osseuse, elle forme mésenchyme, a partir duquel sont formés I'os, le cartilage, tissu fibreux
et le tissu adipeux.

Dans un state trés précoce du développement de !'embryon, le mésenchyme se
condense afin de former un modéle du squelette, lequel est converti a I'environ de la
sixieme semaine, en la matrice cartilagineuse hyaline (fig. 3).

L’'os est, donc, issu du mésenchyme primitif, la premiére manifestation, qui précéde
son apparition, étant la condensation des céllules mésenchymateuses, secondaires a sa
multiplication et la synthése des macromolécules spécifiques (collagéne et mucopoly-
saccharides) (fig. 2).

Aprés cette condensation, les céllules se différencient en OSTEOPRECURSEURS et
CHONDROPRECURSEURS.

On doit différencier deux types fondamentaux d’ossification, celle dite MEMBRA-
NEUSE, qui est directement issu du mésenchyme (voite du créne et os de la face) et
celle dite ENCHONDRALE, dans laquelle il y a la formation d’une ébauche cartilagineuse
qui s’ossifie (os longs, vertébres et base du créne) (4).

Dans le premier type d‘ossification — OSSIFICATION MEMBRANEUSE — les celiules
mésenchymateuses se disposent en paralléle pour originer des couches réguliéres (dans
le créne) ou anarchiques (dans la méachoire inférieure). Elles élaborent des fibres de colla-
géne, le long desqueles ils se disposent des fibroblastes.

Dans le seconde type — OSSIFICATION ENCHONDRALE — (os longs, vertébres et
base du crdne), il se forme, au centre, une ébauche mésenchymateuse, dans laquelle se
sont formées de céllules majeures et rondes. Il y a une augmentation des espaces inter-
-cellulaires par le dépdt d’une matrice basophyle et homogéne, tandis que les fibres de
collagéne disparaissent.

Le cartilage, ainsi formé, envahit progressivement toute I’ébauche osseuse, en étant
limité par une couche de tissu fibreux, le périchondre.
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A la septiéme semaine de vie, cet ébauche cartilagineuse a déja la forme exacte
de l'os.

A la huitiéme semaine de vie, la matrice cartilagineuse commence a se calcifier au
centre, le début de cette calcification étant indiqué par I'hypertrophie des céliules cartila-
gineuses et par une nécrose postérieure. Elle avance jusqu’'a la péripherie, en originant
la formation d’une membrane mince marginal que, secondairement, se calcifie.

Aprés, il y a une réabsorption de la zone calcifiée, mais les ostéoblastes d’origine
sanguine la remplace pour former I'os enchondral.

Simultanément, I'os périoste se forme a la périphérie de la membrane marginale
(fig. 3, 1 e 2). L'os périoste est différent de la membrane marginale, car il est formé
d’osteoblastes de la couche profonde du périchondre (fig. 3 , 2), qui va se transformer
en périoste.

Aprés, il y a une réabsorption secondaire, au centre de la diaphyse, ce qui fait dis-
paraitre les trabécules de I'os enchondral. Il se forme, ainsi, la cavité médullaire, tandis
que la membrane marginale se divise en deux parties (fig. 3, 2 e 3). Celles-ci sont
repoussées progressivement vers les extremités, des prolongements se formant par I'os
périoste qui, primitivement, les récouvrait.

Pendant le troisiéme mois foetal, 'ossification s’étend aux métaphyses, il y a la
formation de cofonnes avec la prolifération et la maturation des chondrocytes, en se
formant une plaque de croissance (fig. 3, 4). la croissance s’iniciant par la portion distal
de celles-1a, tandis que la portion proximal subit une réabsorption (4).

Le cartilage de la croissance a été objet de plusieurs études & cause de sa contribu-
tion au développement de I'os. Il y a une grande variété de maladies qui résultent d‘ano-
malies primaires & ce niveau (7).

Ainsi, si la chondrogenése reste inhibée et |'ostéogenése continue, on vérifie qu’il y
a un arrét de la croissance, ce qui, radiologiquement, se traduit par l'existence de lignes
transversales denses (lignes d’arrét de la croissance).

Le cartilage de croissance a, aux os longs, la forme d’un disque et il se situe entre
I"épiphyse et la métaphyse, tandis qu’aux corps vertébraux, il se situe dans les faces
supérieure et inférieure de ceux-ta et, aux os du poignet et du pied (tarse), il prend la
forme shérique en entourant les noyaux d’ossification (13).

Il peut étre divisé en trois zones fondamentals (fig. 4): Zone de croissance; Zone
de transformation; Ossification.

La premiére couche de céllules constitue la couche germinative, laquelle, & cause
de sa prolifération, s'organise par colonnes, les chondrocytes étant arrangés en palissade.
Le nombre de céllules en chaque colonne est relativement constant, le nombre de céllules
formées étant égal au nombre de céllules détruites.

Quand les chondrocytes pénétrent la zone cartilagineuse de transformation, ils augmen-
tent de volume, perdent de I'eau et accumulent du glycogéne.

Des téchniques spéciales de coloration révélent la présence d’enzymes a son intérieur,
y inclus de la phosphatase alcaline et de la deshydrogenase succinique.

Aprés, les céllules perdent le glycogéne, dégénérent et meurent vers la zone d’ossi-
fication.

Il y a des zones de tissu condroide placées entre les colonnes de cartilage qui origi-
nent des sels osseux, en formant une ligne de calcification provisoire, laquelle comprime
les chondrocytes dégénérés, en les ammenant & la mort.

Cela permet les vaisseaux sanguins, de la région épiphysaire, de pénétrer les colonnes
cellulaires, un focus osseux se formant a partir des ostéoblastes.

Ces ostéoblastes débutent la formation du tissu ostéoide, dans lequel des sels miné-
raux se dépositent pour former un tissu spongieux qui, subséquement, est ramplacé par
un os trabéculaire et par un systéme osseux mir.

Les extremités épiphysaires des os longs se présentent au début et au milieu de la
vie foetale, étant tout & fait constituées par un tissu cartilagineux.

B) Jusqu’a la Puberté

Les noyaux d’ossification apparaissent dans les épiphyses et ils apparaissent en ages
différentes selon leur localisation, le cartilage se transformant progressivement en os.

Malgré la croissance continuelle de I'os & partir du cartilage de conjugaison, la forme
finale de la zone métaphysaire des os longs reste égale dd & un procédé de modelage et de
réabsorption par les ostéoclastes des spicules de I'os enchondral (fig. 5).
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La faille de ce procédé aboutit & une altération de la forme de ce segment-la, tel que
dans les DYSPLASIES CARTILAGINEUSES.

C) Plus tard

A la fin de la croissance, aprés la puberté, la prolifération des chondrocytes dans le
cartilage de croissance diminue et, finalement, elle s’arréte.

La plaque de croissance devient mince, en étant dégagée par I'envahissement des
capillaires qui se traversent pour attendre les épiphyses. Le cléture du cartilage de
croissance est réglée par les mécanismes hormonaux.

Comme on a déja dit auparavant, la croissance est réglée par I'inter-action entre le
systéme endocrine et le systéme squelettique (fig. 6). Ainsi, I’"hormone de croissance
(STH), I'insuline, la tiroxine et les corticoides ont une grande influence sur la vitesse de
la croissance (10).

Comme on peut vérifier par le schéme, la parathormone, la vitamine D et, possible-
ment, la calcitonine, affectent le développement squelettique et I'ossification. Les gonado-
trophies et les steroides adrénergiques ont une importance primordiale dans la maturation
et dans le pic de croissance & la puberté (10).

La sécrétion et I'action de I'hormone de la croissance dans le squelette dépendent
d’'une complexe série d’inter-actions parmi le SNC, I’hypothalamus hypofisaire, le foie et
les tissus périphériques. La STH n’a aucune influence sur la croissance prénatale, une fois
que les enfants dont les méres ont une insuffisance de STH ont une stature normale de
leur naissance. La STH et les hormones sexuelles agissent synergiquement sur la croissance
avant la puberté.

L'hormone de la croissance, étant sécrétée épisodiquement, elle n'agit pas directe-
ment sur la croissance du squelette, mais par la SOMATOMEDINE, qui est sécrétée conti-
nuellement, en maintenant des niveaux sériques constants. C'est la voie finale par laquelle
le nombre de facteurs endocrines et métaboliques influencient la croissance normale.

La production de la SOMATOMEDINE se trouve sur l'influence de plusieurs facteurs,
tel que: malnutrion, altérations métaboliques, strogénes et corticoides. Ceux-ci diminuent
leurs niveaux sériques, en diminuant, logiquement, I'ostéogenése en plusieurs stades.

L’inter-action des divers organes endocrines dans la croissance et dans la matura-
tion du squelette se trouve sous le contréle de I'hypothalamus, lequel régle leur sécrétion.
L’organe cible de toutes ces influences endocrines sur la stature est, évidemment, le sys-
téme squelettique.

IV — CROISSANCE ANORMALE DU SQUELETTE

Comme on a déja vu, le procédé de formation et de croissance du squelette est,
de toute facon, complexe, n'importe quelle altération aux anneaux de l'ossification enchon-
drale, soit par défaut primaire dans les tissus chondro-osseux, soit par défaut secondaire
hormonal, entrainant une stature disproportionnée, par l'altération de la longueur ou de la
forme des différents segments du squelette.

On sait, & présent, qu’il y a 50 chondrodystrophies qui ont été classées selon leurs
caractéristiques radiologiques et cliniques. Récemment, pourtant, les caractéristiques histo-
logiques et ultra-structurales du cartilage et de I'os de plusieurs chondrodystrophies ont
été définies, ce qui a contribué & déceler la pathogénese de ces maladies (10, 14).

En nous basant sur ces observations, nous essayerons d’'éclairer la physiopathologie
de certaines des chondrodystrophies, en soulignant, toutefois, que chez beaucoup d’entre
elles, un nombre de différents mécanismes semblent étre impligués. Un outre, chez plu-
sieurs d’entre elles, il n'existe aucune information sur leur véritable mécanisme.

V — PHYSIOPATHOLOGIE DES CHONDRODYSTROPHIES (fig. 7)

— Altération de I'ossification enchondrale
— Au niveau du cartilage de croissance.
— Au niveau des épiphyses: Altération des centres d’ossification — Dysplasie épi-
physaire multiple.
— Altération de l'ossification enchondrale + Ossification membraneuse: Fibres de
collagéne a structure réticulaire immature — Ostéogenése imparfaite.
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VI — GENETIQUE

Les chondrodystrophies sont des maladies qui se transmettent génétiquement da fagon
dominante, recessive ou reliée au sexe (6, 13).

L’achondroplasie se transmet de fagcon autossomique dominante.

Des exemples de chondrodystrophies recessives sont let syndrome de Ellis-Van
Creveld et la dysplasie diastrophique.

Dans le cas de I'hérédité liée au sexe, on doit tenir compte des modéles recessif
et dominant. Comme exemple de celui-ci, on a la dysplasie spondilo-épiphysaire.

Comme les chondrodystrophies se transmettent génétiguement, c’est important I'orien-
tation et l'avertissement génétique en quelques situations, telles comme la consaguinité.

Le diagnostic de quelques situations peut étre fait «in dtero» par ultrasonographie (12).

VIl — CLASSIFICATION

La grande hétérogénéité de ces maladies, ainsi que la variété des méthodes utilisées
dans leur classification, a aboutit a une énorme confusion. On pourra, donc, classer les
chondrodystrophies au point de vue clinique et radiologique (2, 4, 5, 10, 14).

Cliniquement, on doit tenir compte de deux paramétres fondamentaux: I'4ge de début
et le segment qui a été atteint.

On aura, alors:

A — L’4ge de début

a — Lors de la naissance — ACHONDROPLASIE
b — Tardif — PSEUDOCHONDROPLASIE
B — Segment osseux atteint
a — Dysplasie a membres courts: ACHONDROPLASIE
1. Rhisomélique — Accourcissement du segment proximal — ACHONDRO-
PLASIE
2. Mesomélique — Accourcissement du segment moyen — DISCHON-
DROSTOSE
3. Acromélique — Accourcissement du segment distal — ACROMELIE
b) — Dysplasie a tronc court: DYSPLASIES SPONDYLO-EPIPHYSAIRES

La méthode la plus fréquement utilisée pour distinguer les dysplasies osseuses a été
la détection radiologique des anomalies squelettiques (fig. 8}, cette classification se
basant sur les différentes parties de I'os qui sont anormales (épiphyses, métaphyses et

diaphyses) (10). 1— A + D — NORMAL
2—B + D— DYSPLASIE EPIPHYSAIRE
3—C + D — DYSPLASIE METAPHYSAIRE
4—B +E — DYSPLASIE SPONDYLO-EPIPHYSAIRE
5—C + E — DYSPLASIE SPONDYLO-METAPHYSAIRE

Chacune de ces classes peut étre diviser en plusieurs maladies distinctes, basées sur
une variété de différences cliniques et radiologiques.

En essayant de constituer une nomenclature uniforme pour ces syndromes, on a
proposé, en 1970, une nomenclature internationale des maladies constitutionelles de I’0s,
laquelle a été révue en 1977 (5).

Selon cette classification internationale, les dysplasies osseuses sont divisées en deux
grandes groupes:

| — OSTEOCHONDRODYSTROPHIES (1, 4, 5, 8)

Ce sont des anomalies du développement et de la croissance du cartilage et de I'os:

I.A — CHONDRODYSTROPHIES — Anomalies de la croissance du cartilage des os
longs et/ou colonne;

1.B — EXOSTOSE CARTILAGINEUSE — Développement désorganisé du cartilage et du
tissu fibreux du squelette;

1.C — OSTEOGENESE IMPARFAITE — Anomalies de la densité de la corticale diaphy-
saire et/ou du modéle métaphysaire.

Il — DISOSTOSES — Malformations simples ou combinées des os.

On s’occupera des CHONDRODYSTROPHIES, qui on pourra sous-diviser en deux
sousigroupes:

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



IVlobili ln

Terapeutlca

anti-reumatica |
directa

® ANTI-INFLAMATORIO

Estabiliza a membrana dos lisossomas impedindo a
libertagao de enzimas.
(Inibe os enzimas lisossomicos e a hialuronidase)

® REGENERADOR DO TECIDO
CONJUNTIVO

Intensifica a circulacao sanguinea.

Normaliza a viscosidade, permeabilidade e
propriedades higroscopicas, activando o metabolismo
tecidular.

® ANTALGICO

Pela combinagao dos seus principios activos.

Apresentacao: Bisnaga de 100g
p.v.p. 402300

o



A reconhecida poténcia
da Indometacina
penetra rapidamente
da superficie da pele...

INDOCID-GEL

(Indometacina, MSD)

.para o local da dor e da inflamacao
nas afeccoes musculo-esqueléticas
agudas e cronicas

INDICACOES

Para efeito analgésico e anti-inflamatério local, quando aplicado
topicamente:

® Artrose ® Epicondilite

® Tendinite ® Periartrite escapulo-humeral
® Tenosinovite ® Tumefaccgao e dor

® Peritendinite pos-traumatica

POSOLOGIA E ADMINISTRACAO

1 a 5 g na regiao afectada, 3 a 4 vezes por dia.

INDOCID- GEL pode também ser utlizado como tratamento adjuvante, MSD: 2

com outras formulacdes do INDOCID. e |
u@

APRESENTACAO: Bisnaga de 100 g P.V.P. 810300  S.M.S. 202$50 BOHM

XXVIII +2-84-IDC-G-83-Pr. 025-J




CONDRODISTROFIAS 857

I — Celles qui sont identifiables lors de la naissance:

I.A — LETALES: Achondrogenése type | et type ll; Dysplasie thanatophorique; Syn-
drome céte courte et polydactylie; Ostéogenese imparfaite.

1.B — PAS LETALES:

1.B.1 — Membres courts — Micromélie: Achondroplasie; Maladie des épiphyses ponc-
tuées; Dysplasie diastrophique; Dysplasie métatrophique; Dysplasie mésomélique (Type
Langer; Type Nievergelt; Type Robinow,; Type Rheinardt).

1.B.2 — Déficit statural global — Dysplasie spondylo-épiphysaire congénitale; Dyspla-
sie Kniest.

1.B.3 — D’autres altérations outre la petite stature: Dysplasie chondro-ectodermique
(Syndrome d’Ellis-Van Creveld); Dystrophie thoracique asphyxiante (Maladie de Jeune);
Dysplasie cléido-crénienne.

Il — Celles qui sont identifiables plus tard (enfance et adolescence): Hypochondro-
plasie; Dyschondrostose; Chondroplasie métaphysaire (Type Jansen; Type Schmid; Type
Mckusick; Avec insuffisance pancréatique); Dysplasie spondylo-métaphysaire; Dysplasie
épiphysaire multiple; Arthro-ophtalmopathie; Dysplasie spondylo-épiphysaire (Tardive; d’au-
tres formes); Chondrodysplasie miotonique.

Ces classifications pourront étre considérées artificielles, une fois que, des méca-
nismes pathogéniques identiques, avec une capacité de pénétration variable, peuvent sur-
venir en des maladies identiques.

Ainsi, une mutation grave peut aboutir & les anomalies manifestes lors de la
naissance, tandis qu‘une mutation légére peut aboutir & une apparence clinique normale,
lors de la naissance.

D’ailleurs, beaucoup de maladies ont des altérations radiologiques communes, en
étant classées dans un méme groupe, tel que, par exemple, les dysplasies spondylo-épiphy-
saires, en pouvant, pourtant, résultées de mécanismes pathogéniques tout-a-fait différents.

Récemment, le cartilage et I'os de plusieurs chondrodystrophies ont été caractérisés,
soit histologiquement, soit ultra-structuralment. Cette étude a contribué & un apport quant
a la pathogenése de quelques unes de ces maladies (5, 7, 8, 10, 15).

On a choisi de ne pas s’occuper de tous les types de chondrodystrophies mais, seule-
ment, de celles qui, en étant rares, sont les plus fréquents, en faisant ressortir quelques
aspects cliniques, radiologiques et évolutifs qu’on a considéré les plus importants.

Vit — CARACTERISTIQUES CLINIQUES ET RADIOLOGIQUES DE QUELQUES CHONDRO-
DYSTROPHIES

A — CHONDRODYSTROPHIES LETALES (Table 1)
B — CHONDRODYSTROPHIES PAS LETALES

B.1 — Membres courts — Micromélie (Table 11}
B.2 — Déficit statural global (Table I}
B.3 — Petite stature + D’autres altérations (Table IV)

C — CHONDRODYSTROPHIES D’IDENTIFICATION TARDIVE

Dans ce dernier groupe de maladies, les plus frequentes sont les dysplasies spondylo-
-épiphyso-métaphysaires et les dyschondrostoses.

Quant au premier groupe — dysplasies spondylo-épiphyso-métaphysaires — les altéra-
tions de croissance se traduisent par des anomalies radiologiques qui comprennent, simul-
tanément ou pas, les épiphyses des os longs, la région métaphysaire voisine, le carpe,
le tarse et les corps vertébraux.

Les diverses classifications trouvées, quant & ce groupe de maladies, sont extréme-
ment controversées. Il y a, pourtant, la nécessité d’une division car, soit la symptomatolo-
gie clinique, soit I'évolution, sont trés variables.

Ainsi, les CHONDRODYSTROPHIES METAPHYSAIRES se traduiront radiologique-
ment par des irrégularités du limite des métaphyses, a la proximité du cartilage de con-
jugaison (Table V).

Chez les DYSPLASIES POLYEPIPHISAIRES, ce sont les epiphyses qui sont atteintes, la
stature en étant peu altérée (Table VI).
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Chez les DYSPLASIES EPIPHYSO-METAPHYSAIRES, il y a, comme leur nom [l'indi-
que, des altérations au niveau des épiphyses et des diaphyses, qui se traduisent par une
micromélie (Table VII).

*

IX — CONCLUSION

Les chondrodystrophies sont des maladies constitutionelles, ol il y a une altération
de Il'ossification enchondrole qui aboutit & des altérations de la forme et de la longuer
des os.

Les mécanismes qui conduisent & ces altérations sont complexes, |'altération fonda-
mentale étant, pourtant, localisée dans le cartilage de croissance.

La grande hétérogénéité de ces maladies a aboutit § plusieurs types de classification,
basés fondamentalement sur I'aspect clinique et radiologique. Ces classifications, sont,
pourtant, artificielles, vu que, des mécanismes pathogéniques identiques avec une capacité
de pénétration variable surviennent en des maladies identiques. D’un autre cété, des alté-
rations radiologiques communes résultent de mécanismes pathogéniques completement
différents. La constatation de ces faits a entrainé a des études histologiques et ultra-structu-
rales plus approfondies du cartilage et de I'0os, ce qui a abouti & éclaircir la pathogenése
de quelques unes de ces maladies.

Une fois qu’il existe plus de 50 chondrodystrophies décrites, on a choisi seulement
qualques aspects cliniques, radiologiques et évolutifs des chondrodystrophies qui, en étant
rares, sont, toutefois, les plus fréquentes.

On doit souligner I'importance de I'orientation et I'avertissement génétique, en ce qui
concerne ce type de maladies, étant donné son caractére héréditaire.

SUMMARY

We report a theorical review of the chondrodysplasias, although succint, owing to
extension of the subject.

Before, we broach the physiology and the pathophysiology of the development and
growth of bone and the genetic factors in these diseases.

The chondrodysplasias are classed of the point the view clinical and radiological,
but we draw attention to the complexe situation in this point.

KEY WORDS: Normal Bony growing physiology / Abnormal skeletal growing / Chon-
drodysplasias: concept, pathophysiology, genetics, classification and clinical radiological
characteristics.

(THE CHONDRODYSPLASIAS. Acta Reuma. Port., IX (1): 41-58, 1984).
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THE USE OF ¢3d A MEANS OF MONITORING CLINICAL ACTI-
VITY IN SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS AND RHEU-
MATOID ARTHRITIS — Morrow, W.J.W.; Williams, D.J.P.;
Ferec, C.; Casburn-Budd, R.; Isenberg, D.A.; Paice, E.; Snait,
M.L.; Youinou, P.L. and Le Goff, P. Ann. Rheum. Dis., 42

(6):668-671, 1983.

Na mesma linha de trabalhos j& efectua-
dos sobre o mesmo tema, vém os A.A., atra-
vés deste estudo, pbr em evidéncia a neces-
sidade cada vez maior de ligar os aspectos
clinicos das doengas reuméticas a imuno-
logia.

Assim, ao compararem as variagdes dos
dos niveis de C3d e C3, com a actividade
da doenca, em 44 doentes com LES e 43
com AR, concluiram que os niveis de C3d
{(um fragmento gerado a partir da activacao
de C3) variaram em proporgdo directa com

a gravidade da doenga na AR, enquanto que,
para 0 mesmo efeito, no LES, estas medi-
cdes provaram ndo ter mais valor do que as
de C3.

Ao finalizar o trabalho os A.A. escrevem:
«as medicées de C3d feitas por rotina pa-
recem ser de valor para monitorizar a pro-
gressdo clinica em doentes com AR, en-
quanto que os nossos dados indicam que
este pardmetro dd pouca informagao no caso
do doente com LES».

J. F. RIBEIRO DA SILVA

SURGICAL TREATMENT OF LOW BACKACHE AND SCIATICA
— Myfanwy Thomas, J. Marshall, N. Grant. and J. Stevens.
The Lancet, 8365/6: 1437-1439, 1983.

Este artigo procura, com a observacéo de
118 doentes, os factores que possam ajudar
a determinar qual a altura ideal para uma
laminectomia em doentes com dores lomba-
res e ciatica. Pretende-se uma resposta mais
eficaz e duradoura e diminuir o tempo de
abstencionismo. E um estudo comparativo
em que 86 doentes foram operados e 32 nédo
o foram. Parecem-nos importantes as con-
clusdes tiradas para cada factor considerado,

quer quanto & necessidade de laminectomia,
quer quanto ao prognéstico de forma geral.
O artigo parece-nos feito com dados cuida-
dos, de forma bastante objectiva e com um
minimo razodvel de doentes. E bem siste-
matizado, de facil e curta leitura, merecendo
pois uma certa atencgao.

CRISTINA CATITA
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THE ROLE OF LABORATORY

IN RHEUMATOLOGY — Edit.

Jeffery, M.S. and Carson Dick, W. {Newcastle-Upon-Tyne).
1 vol., 288 p., ill., vol. 9, n.® 1 Sér. Clinics in Rheumatic
Discases, ed. W.B. Saunders Co. Ltd., London, 1983.

O volume de Abril de 1983, da série
Clinics in Rheumatic Diseases, é dedicado,
como o subtitulo indica, ao papel do labora-
tério na Reumatologia.

O livro é orientado pelos Drs. M.S, Jef-
fery e W. Carson Dick, com a preocupagéao
fundamental de salientar sempre o aspecto
clinico do laboratério e apresentar uma visao
critica da importancia real dos diversos exa-
mes.

Cada capitulo do livro, referente a dife-
rentes campos da analise laboratorial, é da
reponsabilidade de diferentes especialistas,
pelo que a forma de apresentagdo de cada
tema é muito varidvel, conseguindo, no en-
tanto, manter sempre a referida orientacdo
para a clinica com uma efectiva critica do

k]

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA

valor dos diversos exames.

O facto de ser um livro com um ano tem
a vantagem da sua actualizagdo num campo
sempre com novidades.

Gostariamos, no entanto, de chamar a
atencdao para uma auséncia que notdmos no
capitulo da microbiologia: a brucelose como
agente patoldgico no campo da Reumatolo-
gia. Atribuimos essa «falha» ao facto do li-
vro ser inglés e essa patologia predominar
nas regioes mediterr@nicas, situacdo que
temos que ter sempre presente na leitura
de livros editados noutros paises.

Como avaliagdo global, considero de ex-
tremo interesse para a clinica, o livro em
questao.

CRISTINA CATITA
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REGLES DE PUBLICATION

La Rédaction regoit des travaux cliniques ou
de recherche de cette specialité ou d’autres
qui en soient liées. Elle se réserve le droit
d'accepter seulement des articles encore ine-
dits.

Les articles publiés et les textes des commu-
nications présentées aux scéances scientifi-
ques de la Société, ou organisées sous son
patronage, demeure propriété de I«Acta».
La Rédaction se réserve le droit d’autorizer
son insertion, total ou partielle, dans d’autres
publications. .

Les opinions émises dans les articles signés
n‘engagent que {a responsabilité de leurs
auteurs.

Les articles doivent 8tre rédigés en portugais;
il peuvent encore &tre rédigés en frangais,
anglais ou espagnol, en trois exemplaires,
dactylographiés double interligne, sur une
seule face du papier, avec des marges larges.
Les titres seront presentés en portugais, fran-
cais et anglais (ou espagnol, ou allemand);
le(s) nom(s) de l'auteur (ou des auteurs)
et leur(s) titre(s) académique(s) et professio-
nel(s); l'organisme d'ol le travail est issu
ou celui auquel |'auteur appartient et le nom
de son directeur; localité et pays.

Le texte doit étre précédé d’'un résumé, bref
mais précis en portugais, frangais et anglais
(ou espagnol, ou allemand).

Chaque article donne droit. & cing figures au
maximum; au deld ce nombre la Rédaction se
réserve le droit de les faires payer par son
prix. Les photographies doivent é&tre si net
pour permettre la réproduction; les graphiques
et les dessins, exécutés avec de l'encre noire
sur du papier blanc, sur des feuilles séparées,
notés & l'envers, la légende dactylographiée
et l'ordre numérique.

Les références bibliographiques, selon I'index
medicus: surnom (en maiuscules), nom et
prénom de l‘auteur (ou des auteurs): titre;
nom de la publication ou de ['auteur; loca-
lité; volume; numero; page; année. On doit
respecter |'ordre alphabétique du dernier nom
de l'auteur (ou du premier auteur).

Chaque auteur a le droit de 25 tirés A part
gratuits. Au defld ce nombre, elles seront
débitées par son prix, si en sont demandées
en avance.

La Rédaction se charge de la correction des
épreuves.

Pour la citation bibliographique: Acts Reuma.
Port., volume, tome, page et année.

On demande I|'echange. Exchange solicited.
Se solicite el cambio. Man bitted um
Austausch.
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NORMS OF PUBLICATION

The Editing Committee accepts scientific
articles on clinical aspects or on research of
this speciality or allied ones. It reserves the
right to accept only inedit works.

Published articles and texts of the papers
presented during the scientific sessions of the
Society or in those it organizes, are a pro-
perty of the «Acta». The Editing Committee
reserves the right of authorising their inser-
tion, either partial ou total in other publi-
cations.

The doctrine explained
is of the exclusive
authors.

The articles should be written in Portuguese;
they may be written, however, in French,
English or Spanish, Typewriter in three
copies with double spacing. on one side of
the paper and with wide margins.

They should be refered with the title in Por-
tuguese, French and English (or Spanish, or
German); the author(s) name(s) and his
(their) academic and professional titles: the
institution where the work had been done or
where the author works and of the director's
name; place and country.

in published articles
responsibility of their

Each article confers a right to five pictures,
maximum; the further pictures will be paid by
the author. Photographs must be neat enough
to permit reproduction. Graphs and drawings
shoulo be neade with black ink, on white
paper; sach picture on a separate sheet,
marked on the back its clear typewriter
legend and numbered.

according the index
letters, author's(s)
noun and pronoun; title; name of publication

Bibliographic reference,

medicus; name capital
or editor; place; volume: number; page; kear.
Alphabetic order of author's list name (or
that of the firts author) should be observed.
25 copies will be provided free to the author

of each paper. Additional copies will be
charged at cost price, if required soon
enough.

The Editing Committee is responsible for cor-
recting prools.

For a bibliographic
Port., volume, number, page and year.
Exchange solicited. On demande I'échange.
Se solicite. el cambio. Man bitted um
Austausch.

reference: Acta Reumea.



Exmo.(s) Colega(s) | Senhor(es)

A Sociedade Portuguesa de Reumatologia tem o prazer de vos enviar as suas
publicacbes: «ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA» (revista de documentagdo mé-
dica reumatolégica) e «BOLETIM INFORMATIVO» (noticidrio de informagdo reumato-
légica, do Pais e do Estrangeiro). '

Sdo ambas publicadas trimestralmente (Marco, Junho, Setembro e Dezembro)
e distribuidas aos Membros da Sociedade e, tanto quanto possivel, a Instituicbes mé-
dicas e cientificas, nacionais e estrangeiras (Ligas e Centros de Reumatologia e afins;
Faculdades de Medicina; Universidades e Centros de Investigagdo; Sociedades Médicas
e Cientificas; Hospitais e Servicos Clinicos; Revistas e Jornais Médicos), com permuta
de publicagées e de planos de investigacdo e de actividade cientifica, clinica e social,

p 'A Sociedade agradece os nomes e enderegos de Instituicées deste tipo existentes
no Pais.

Conscia de que os problemas criados pelas doengas reumatismais transcendem
o dmbito médico e devem interessar toda a comunidade, a Sociedade distribui o seu
«Boletim Informativo» também a Entidades oficiais e particulares, a Meios de Informagéo
(Imprensa, TV e Rédio) e a Laboratérios de produtos quimicos-farmacéuticos, em Portugal.

Gratos pela vossa cooperagdo, subscrevemo-nos com as mais cordiais saudagoes.

Cher(s) Collégue(s) | Monsieur (Messieurs),

La Société Portugaise de Rhumatologie est trés heureuse de vous remettre ses
publications: «ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA» (revue de documentation mé-
dicale rhumatologique) et le «BOLETIM INFORMATIVO» (bulletin d’information rhuma-
tologique du Pays et de I'Etranger).

Ces deux publications trimestrielles (mars, juin, septembre et décembre) sont
distribuées aux Membres de la Société et, tant que possible, a quelques Institutions
médicales et scientifiques, du Pays et ['Etranger (Ligues et Centres de Rhumatologie
ou alliés; €coles de Médecine; Universités et Centres de Recherche Scientifique; Sociétés
Médicales et Scientifiques; Hépitaux et Services Cliniques; Revues et Journaux Médicaux},
avec I'échange de publications et de plans de recherche et d‘activité scientifique, médi-
cale et sociale.

Nous serions trés reconnaissants de nous faire parvenir les noms et les adresses
de ces Institutions chez vous.

En vous remerciant d’avance votre coopération, nous vous prions d'agréer I'assu-
rance de nos sentiments les plus distingués.

Dear Colleague(s) | Sir(s)

The Portuguese Society of Rheumatology is very glad to send you the publications:
The «ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA» (review of medical documentation) and
the «BOLETIM INFORMATIVO» (bulletin on rheumatological information).

Both publications, appearing every three months (March, June, September and
December) are distributed to the Members of the Society and, as much as possible, to
the medical and scientific institutions from our own country or foreign ones — Leagues
and Centres of Rheumatology or allied ones; Medical Schools; Universities and Centres
of Scientific Research; Medical and Scientific Societies; Hospitals and Clinical Units;
Medical Reviews and Newspapers.

We intend to exchange publications and information about the plans of research
and of scientific, medical and social activity or connected subjects. We will thank very
much to your giving us the names and addresses of those Institutions in your Country.

Thankifig you for your cooperation, with kind regards.

D
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