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RESUMDO

A Osteopoiquilose é uma doenca 6ssea rara, hereditaria de transmissdo autossémica dominante, benig-
na, geralmente assintomadtica e frequentemente diagnosticada por acaso, como um achado radiogréfico.
Radiologicamente traduz-se por multiplas lesdes Gsseas esclerdticas em zonas justa-articulares, epifises
e metéfises dos ossos longos. Os autores descrevem dois casos clinicos de osteopoiquilose em individuos
pertencentes a mesma familia (irm3os).
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ABSTRACT

Osteopoikilosis is a rare, benign and autosomal dominant bone disease. It is usually asymptomatic and
diagnosed as a radiological finding. Plain X- Ray films show multiple sclerotic lesions on periarticular are-

as, epiphyses and metaphyses of long tubular bones. The authors describe two cases of osteopoikilosis in
subjects belonging to the same family (brothers).
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Introducao

A Osteopoiquilose, também denominada osteopa-
tia condensante disseminada é uma displasia os-
teosclerética do osso, hereditdria, com transmissdo
autossémica dominante e geralmente assintoma-
tica."* Habitualmente é diagnosticada por acaso,
constituindo um achado radiografico.* Na radio-
grafia convencional, traduz-se por numerosas le-
soes esclerdticas, bem definidas, nas zonas periar-
ticulares, epifises e metéfises de ossos longos, na
maioria das vezes com distribuicao simétrica.'
Descrevemos dois casos clinicos, de dois irmaos,
com esta patologia.

Caso Clinico 1

PMGP 26 anos de idade, sexo masculino, raca cau-
casiana, sem antecedentes pessoais e familiares re-
levantes. Recorreu ao Servico de Urgéncia do Hos-
pital Garcia de Orta apds traumatismo minor do
antebraco esquerdo. Nesta altura realizou radio-
grafia do antebraco e mao esquerdos que revelou
lesdes escleroticas ovaladas e arredondadas, com
cerca de 2 a4 mm de didmetro, nas zonas periarti-
culares dos ossos do carpo, metacarpofalangicas,
interfaldngicas e extremidade distal do rddio e ci-
bito. Posteriormente foi observado em consulta de
Reumatologia. O doente apresentava-se assinto-
matico e o exame objectivo geral e osteoarticular
nao revelou altera¢des. Perante o quadro clinico e
face aos achados radiolégicos foi colocada a hip6-
tese de osteopoiquilose. Foram solicitadas radio-
grafias das maos (Figura 1), da bacia (Figura 2), dos
joelhos (Figura 3), dos cotovelos e ombros (Figura
4 e 5), das tibiotarsicas e dos pés (Figura 6) que re-
velaram lesdes semelhantes na bacia e justa-arti-
culares nas metéfises e epifises do fémur, perénio,
tibia, ossos do carpo e tarso, imero, radio e ctbito,
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com distribuicdo simétrica. A avaliacdo analitica
ndo revelou altera¢des. Foi confirmado o diagnés-
tico de osteopoiquilose.

Caso Clinico 2

JCGP 29 anos de idade, sexo masculino, raca cau-

Figura | (Caso clinico I). Radiografia das maos AP

Figura 2 (Caso clinico |). Radiografia da bacia AP
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Figura 4 (Caso clinico |).Radiografia do ombro esquerdo AP

casiana, saudavel, ndo referindo qualquer sinto-
matologia. Os antecedentes pessoais eram irrele-
vantes. O exame objectivo ndo apresentava altera-
¢coes. Apds o seu irmao ter realizado radiografias
que revelaram osteopoiquilose, realizou radiogra-
fias dasmaos (Figura 7), dabacia (Figura 8), dos jo-
elhos (Figura 9) e dos pés (Figura 10). VerificAimos
que apresentava o mesmo tipo de lesées esclero-
ticas e simétricas sugestivas de osteopoiquilose.
Assim, estdvamos perante dois irmaos com o diag-
néstico de osteopoiquilose. A mae j4 tinha realiza-
do radiografias que ndo apresentavam alteracoes
sugestivas de osteopoiquilose. O pai ndo realizou
estudo radiolégico e ndo pretendia realiza-lo.
Desconhece-se a existéncia de outros casos na fa-
milia.

Figura 5 (Caso clinico 1). Radiografia do ombro direito AP

Figura 6 (Caso clinico |). Radiografia dos pés AP

Discussao

A osteopoiquilose é uma doenca rara, com trans-
missdo autossémica dominante com penetrancia
variavel, estando também descritos casos espora-
dicos e isolados da doenca.'* Homens e mulheres
sdo igualmente afectados.’ Nesta patologia, sabe-
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Figura 8 (Caso clinico 2). Radiografia da bacia AP

se que existe alteracdo da maturagdo do osso en-
condral, mas no entanto a sua etiologia é desco-
nhecida. Histologicamente observam-se conden-
sacoes focais de osso compacto dentro da espon-
josa.®

E assintomatica, geralmente diagnosticada apés
realizacdo de uma radiografia por sintomas rela-
cionados com outras patologias.>* Radiologica-
mente, sao caracteristicas as lesoes esclerdticas,
ovaladas ou arredondadas com 2 a 10 mm de dia-
metro, nas zonas justa-articulares dos ossos do car-
po, metéfises e epifises de ossos longos.!* Na maio-
ria das vezes apresenta uma distribuicao simétri-
ca. Nestes dois casos clinicos, as lesdes encontra-
das, assim como a sua distribuicdo, sdo muito
sugestivas de osteopoiquilose. A favor deste diag-
néstico temos ainda o facto de dois individuos da

Figura 9 (Caso clinico 2). Radiografia dos joelhos AP

Figura 10 (Caso clinico 2). Radiografia dos pés AP

mesma familia apresentarem a doenca, o que su-
gere estarmos perante uma doenca hereditéria.
Raramente existe envolvimento do cranio, das
costelas ou das vértebras.** Frequentemente as le-
soes surgem na infiancia e geralmente persistem
por toda a vida.? Caracteristicas como a simetria
daslesoes, o raro envolvimento das didfises e a au-
séncia de alteracoes laboratoriais contribuem para
o diagnéstico diferencial com outras patologias
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cujo diagnéstico pode ser radiol6gico como € o
caso da doenca 6ssea de Paget. Outra caracteristi-
ca que contribui para o diagnéstico diferencial é o
facto de, no caso da osteopoiquilose, a cintigrafia
6ssea nao mostrar aumento de actividade nas
dreas com alteragées radiolégicas.’ Estao descritos
casos de osteossarcoma, condrossarcoma e tumo-
res de células gigantes em doentes com osteopoi-
quilose, mas a sua associacdo definitiva ndo esta
confirmada.>® Os principais diagndsticos diferen-
ciais incluem as metéstases 6sseas osteobldsticas,
a melorreostose, a encondromatose, a mastocito-
se e a condrodisplasia.'* A melorreostose caracte-
riza-se radiologicamente por estrias longitudinais
de densidade radiopaca ao longo do eixo dos os-
soslongos podendo afectar a cortical e o canal me-
dular dos ossos longos de um tinico osso ou de va-
rios 0ssos.’ Na cintigrafia 6ssea observa-se hiper-
fixacdo focal nos locais com alteracao radiol6gi-
ca.’ A encondromatose ocorre nas epifises e
metéfises de multiplos ossos, originando altera-
¢oes na cortical com disttirbio do crescimento.*
A associacgao de osteopoiquilose com nédulos fi-
brosos amarelados, na regido da derme, designa-
-se por Sindrome Buschke-Ollendorff'** e segun-
do alguns autores pode haver associacdo da osteo-
poiquilose, com a artrite reumatoide, a escleroder-
mia, a diabetes mellitus, a queratose palmo-plan-

tar e a baixa estatura. Nestes dois casos clinicos, a
osteopoiquilose nao estd associada a nenhuma
destas patologias.

Uma vez que se trata de uma doenga benigna e
assintomatica ndo é necessaria qualquer interven-
¢ao terapéutica. No entanto, ndo deixa de ser im-
portante o seu reconhecimento e diagndstico.
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