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RESUMO

Os autores relatam caso de crianca do sexo masculino
portadora de sinostose radioumeral congénita associada a
outras anomalias do membro. Foi realizada revisao da
literatura e sio comentados mecanismos de desenvolvimen-
to, classificacao e possibilidades de tratamento da pa-
tologia.
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SUMMARY

Congenital humeroradial synostosis. Report of a case

A case of a male child with congenital humeroradial synos-
tosis associated to other anomalies in the hand is reported. A
literature review was realized and the mechanisms of devel-
opment and possibilities of treatment are discussed.
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INTRODUCAO

A sinostose radioumeral € uma anomalia rara do membro
superior caracterizada pela fusdo congénita radioumeral e
algum grau de hipoplasia da ulna®@+8!11.19_ Hunter & col.?
realizaram revisao na literatura mundial, encontrando 46 ca-
sos descritos e adicionando quatro casos pessoais.

O objetivo deste trabalho € relatar caso de sinostose radiou-
meral e de enquadrd-la em classificacdes propostas por
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diferentes autores, como a de Hunter & col.?, Kummel® e
Swanson?,

RELATO DO CASO

Crianca do sexo masculino, atualmente com trés anos e oito
meses de idade, branca, nascida no municipio de Sao Paulo,
foi trazida pela mée ao Pavilhdo “Fernandinho Simonsen” da
Santa Casa de Sao Paulo, ha um més do nascimento, devido a
presenca de deformidade no membro superior direito, tendo
evoluido até a presente idade com deficiéncia funcional
importante do cotovelo.

Na ocasido do parto, a mae tinha 29 anos de idade. O acom-
panhamento pré-natal foi adequado, ndo havendo exposicdo a
radiacdes durante a gravidez. Utilizou cloridrato de metoclo-
pramida em duas ocasides, espacadas de uma semana, durante
o primeiro trimestre da gravidez, além do consumo freqiiente
de vitaminas, sempre por orientacdo médica. Parou o uso da
pilula anticoncepcional um més antes do inicio da gestacao.
O parto foi normal, a termo, sem intercorréncias, e a
apresentacdo foi cefélica, havendo boa vitalidade do menino.
Até o presente momento, o desenvolvimento neuropsicomo-
tor transcorreu sem anormalidades.

Os pais nio sdo consanguineos. Uma prima em primeiro
grau do pai nasceu com agenesia de uma mao. O restante da
familia ndo apresenta qualquer outra anormalidade.

O exame fisico geral mostrou crianga de aspecto saudavel,
emagrecida, ativa e eutréfica. Apresenta estrabismo conver-
gente. O exame dos demais 6rgaos e aparelhos ndo evidencia
outras anormalidades. A inspe¢do esttica do sistema midsculo-
esquelético, nota-se hipotrofia do membro superior direito,
cotovelo direito em atitude de flexdo com 80 graus (braco em
bumerangue australiano)®; hipoplasia do primeiro raio da mao
direita, auséncia da unha do polegar, desvio em valgo da
articulagdo interfalangiana distal do indicador, dedo minimo
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Figs.1e2
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em atitude de semi-oponéncia e desvio em valgo da articulacdo
interfalangiana distal (figuras 1 e 2). A crianga € capaz de
segurar objetos utilizando a pinca entre o segundo e o terceiro
dedos. Observa-se a palpacado hipotonia muscular, dificuldade
na percepg¢do dos epicondilos umerais, além do primeiro raio
da mio apresentar-se balougante. A mobilidade articular do
ombro apresentava limitacdo discreta da rotacdo interna. A
mobilidade do punho é da mesma amplitude quando
comparada ao lado contralateral. A mensuracdo dos membros
superiores evidencia encurtamento do membro superior direito
de 8cm em relagdo a0 membro oposto (27cm a direita e 35cm
aesquerda). A sensibilidade do membro afetado é normal e a
forca muscular estd comprometida pelas deformidades. Os
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Fig.3 - Sinostose radioumeral em radiografia de perfil

Fig.4
Aspecto
radiogrdfico
de frente

Y

pulsos periféricos s@o normais, quando comparados com o
lado contralateral.

Na avaliacdo radiografica, observa-se presenca de sinosto-
se radioumeral, hipoplasia da ulna, hipoplasia do primeiro raio
com auséncia da falange distal e hipoplasia da falange média
dos segundo e quinto dedos, além de sinostose entre o quarto
e 0 quinto metacarpos (figuras 3,4 ¢ 5).

DISCUSSAO

A causa das sinostoses € obscura. Lambert® descreveu dois
mecanismos possiveis na sua etiologia: a formacao de cartila-
gem que precede o desenvolvimento do 0sso no feto pode falhar
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Fig.5 - Aspecto
radiogrdficoda
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na segmentag@o ou sobrevir a fusdo 6ssea apos ter ocorrido a
segmentacdo. Em 1975, McCredie?, ao analisar o aspecto
radiografico de pacientes com sinostose, deduziu que a fusdo
dssea congénita ndo € doencga dssea nem cartilaginosa, porém
resultado de uma desordem na organizacdo do mesénquima
na quinta semana de vida intra-uterina. Notou que o cotovelo
estava afetado em 23% dos casos das sinostoses em geral e
considerou que, dependendo dos ossos envolvidos, a fusdo
ocorre em série ou em paralelo. A fusdo éssea estd associada a
ingestdo de talidomida, anticonvulsivantes e anticoncepcionais,
porém somente a primeira teve esta relagdo comprovada.

A sinostose radioumeral tem sido apresentada na literatura
como defeito isolado ou associado a outras malformacdes,
sendo o ultimo tipo o mais freqiiente. Os casos relatados até o
momento descrevem grande variedade de caracteristicas
associadas. A maioria dos casos nao faz parte de uma sindro-
me reconhecida®#>89,

Grande parte dos relatos sobre esta afeccdo menciona fre-
qiientemente a etiologia genética dessa malformacdo. Essa
distin¢do € importante de forma a fornecer o aconselhamento
genético adequado aos progenitores. Baseados em revisdo na
literatura e em quatro casos pessoais relatados, Hunter & col.?
propuseram uma classificacdo em trés grupos:

1) Esporadico, se ndo ha histéria familiar de malformacao
congénita, tanto nos ascendentes como nos descendentes. E
unilateral na maioria dos casos e estd freqiientemente associado
a hipoplasia da ulna e ossos da mio e do ombro;

2) Autossdmico dominante, que se encontra associado a
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braquimesofalangia, primeiro metacarpo curto, fusdo dos ossos
carpais e tarsais e sindactilia. Estdo ausentes as anomalias da
ulna e o acometimento bilateral ocorre em 100% dos casos.
Nao hd anomalias na cabega e no pescoco;

3) Autossdmico recessivo, se 0s pais normais sao heterozi-
gotos para o gene mutante envolvido, dando uma crianga
afetada. Na forma autossdmica recessiva, existe em geral his-
téria de consangiiinidade entre os pais. Nao hd anomalias em
punhos e maos. O acometimento bilateral ocorre em 91% dos
casos, freqiientemente havendo associacdo com anomalias
renais e patelares.

A deficiéncia longitudinal congénita da ulna foi associada
a sinostose radioumeral. Sob esse enfoque, Kummel® classi-
ficou-a em: A) com articulag¢@o radioumeral normal ou quase
normal; B) com sinostose radioumeral; e C) com luxacgédo da
cabeca do rddio. Swanson?'¥ classificou a deficiéncia con-
génita da ulna em quatro tipos: 1) hipoplasia ou deficiéncia
parcial da ulna; 2) deficiéncia total da ulna; 3) associada a
sinostose radioumeral; e 4) associada a amputacdo congénita
do punho. O caso em questio foi classificado como do tipo B
de Kummel, tipo 3 de Swanson ou tipo 1 de Hunter. A literatura
ndo registrou até o momento possivel efeito teratolégico da
metoclopramida’®.

Na histéria familiar do paciente em estudo, hd um caso de
auséncia congénita da mao ocorrida em uma prima do pai do
menino, sugerindo etiologia genética; entretanto, as malfor-
macoes associadas sdo compativeis com a forma esporadica
da doenca, ndo se podendo descartar a variacdo na expressao
de um simples gen na mesma familia.

Pouco foi descrito sobre o tratamento. A incapacidade de-
pende da posicdo na qual o cotovelo estd fixo e da uni ou
bilateralidade da deformidade. Nas fusdes unilaterais, pode
estar indicada osteotomia, com o objetivo de encontrar me-
lhor posicdo funcional para o membro. Nos casos de bilatera-
lidade, pode ser tentada artroplastia, tendo-se em vista que os
centros de crescimento ndo estdo presentes e hd suficiente forga
muscular para mover a articulagdo®. Muitos casos de
artroplastia em cotovelos rigidos sdo encontrados na literatu-
ra, mas a condicdo subjacente ndo é congénita®.

MacAusland® afirmou que a idade na qual a artroplastia
tem melhores resultados estd entre os 19 e 45 anos, ja que em
idades mais precoces a lesdo provocada pelo ato cirtrgico
poderd interferir com o crescimento epifisdrio. Esta afirma-
¢do pode ndo se aplicar a sinostose congénita. De fato, a
operagdo precoce nesses casos pode resultar em melhor de-
senvolvimento da musculatura do membro, porém um dos
fatores relacionados com a questdo da intervengao cirdrgica é
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que a mesma poderd intervir no crescimento da ulna, resul-
tando em deformidade secunddria. Somente o seguimento a
longo prazo poderd dar as diretrizes®”. Mnaymneh® relatou
artroplastia de ressec¢ao em uma crianga com sinostose ra-
dioumeral com bom resultado, sendo este o inico caso encon-
trado nessa revisao em que foi realizado tal procedimento.
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