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A exostose múltipla hereditária é doença caracterizada pela proliferação 

de formações osteocartilaginosas a partir das metáfises dos ossos em desenvol

vimento. Pode apresentar complicações decorrentes de compressão sobre es

truturas adjacentes. Mais raramente apresenta transformação sarcomatosa. 

Justificamos o registro deste caso pela raridade da ocorrência de com

pressão medular na exostose múltipla hereditária. A compressão é determi

nada por proliferação osteocartilaginosa no interior do canal raqueano. A 

cirurgia precoce pode evitar lesões irreversíveis da medula. 

OBSERVAÇÃO 

C. J. P., branco, sexo masculino, 15 anos de idade, brasileiro, admitido em 03-12-73 
com história de perda progressiva da força muscular nos 4 membros há 5 meses. A 
sintomatologia teve início no membro superior direito, extendeu-se rapidamente para o 
membro superior do lado oposto, e, em seguida, para ambos os membros inferiores. 
Trinta dias antes da internação o paciente perdeu totalmente a capacidade de deam
bular e passou a apresentar dificuldade respiratória. Não havia queixas de distúrbios 
sensitivos ou esfincterianos. Antecedentes pessoais — Os pais notaram que a partir 
da idade de 4 anos o paciente passou a apresentar saliências subcutáneas de consistên
cia dura em diversas regiões do corpo. Antecedentes familiares — A história familiar 
em nada contribuiu no sentido de detectar alterações semelhantes em outros membros 
da família. Exame clínico geral — Dispnéia objetiva com respiração diafragmática. 
Cianose de mucosas e extremidades. Presença de numerosas saliências subcutáneas 
de tamanho variável, com localização predominante nas extremidades dos membros e 
nos arcos costáis. Exame neurológico — Tetraparesia motora pura. Flacidez mus
cular e abolição dos reflexos profundos nos membros superiores. Hipertonía e hiper-
reflexia profunda nos membros inferiores. Presença bilateral do sinal de Babinski. 
Estudo radiológico do esqueleto — Várias proliferações osteocartilaginosas de topo
grafia metafisária, presentes em maior número nos membros inferiores (Fig. 1 ) . As 
radiografias do crânio e da coluna vertebral foram normais. Líquido cefalorraqueano 
— Ausência de bloqueio do canal raqueano demonstrada na prova manométrica de 
Queckenstedt-Stookey e variantes de Kaplan e Kennedy; citología normal; 45 mg. de 
proteínas; a eletroforese demonstrou apenas discreta elevação da fraccão alfa I I . 
Mielografia — Realizada por injeção lombar de 10 ml de Lipiodol, revelou bloqueio 
parcial da coluna de contraste ao nível da segunda vértebra cervical. As caracterís
ticas da imagem de bloqueio confirmaram compressão extra-dural (Fig. 1 ) . 
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Cirurgia — Em 14-12-73 foi realizada iaminectomia da segunda vértebra cervical. 
O aspecto externo da coluna cervical era normal. Feita a Iaminectomia, surgiu uma 
volumosa massa de aspecto e consistência cartilaginosa, aderente à lâmina direita da 
vértebra. Esta proliferação que foi extirpada, fazia saliência na luz do canal ra-
queano, produzindo compressão medular. 

Exame histopatológico — Fragmento de cartilagem com 23 x 18 x 9 mm. Su
perfície externa lisa, branco nacarada. Ao corte apresenta porção central de aspecto 
esponjóide e, na periferia, textura cartilaginosa. Pela microscopía, tecido ósseo de 
textura muito delicada e irregular, ora com medula hemopoiética funcionante, ora 
com substituição desta por tecido fibroso frouxo com proliferação fibroblástica jovem. 
A periferia é constituída por cartilagem hialina em nodulos de proliferação condroci-
tica típica. Classifica-se como hipertrofia osteocondróide. 

Evolução — Melhora imediata da tetraparesia. No 13.° dia de pós-operatório o 
paciente já deambulava com apoio. No 22.° dia deambulava sem apoio, recebendo 
alta hospitalar. Atualmente, com 8 meses de evolução apresenta exame neurológico 
normal. 

COMENTÁRIOS 

A exostose múltipla hereditária é moléstia osteocartilaginosa transmitida 

por gen autossômico dominante. A grande maioria dos portadores genéticos 

apresenta a moléstia clinicamente manifesta. Ocasionalmente, no sexo femini

no, ocorrem formas atenuadas ou mesmo sub-clínicas da enfermidade, sendo 

este fenômeno atribuído à presença concomitante de um gen autossômico su-

pressor 1 2. Nestes indivíduos o estudo radiológico sistemático revelará a 

presença de exostoses incipientes. 

A incidência é ainda desconhecida. Krooth e col. H citam a prevalência de 

1:1000 entre nativos das Ilhas de Guam. Solomon 1 2 faz referências às estatísti

cas do Royal Orthopaedic National Hospital: 3 casos em cada 7000 pacientes 

ortopédicos. 



Em 1843 Rheid (citado por Thierry 1 3 ) descreveu o primeiro caso com com
plicação neurológica, no qual, mediante necropsia, foi encontrada uma exostose 
intrarraqueana. Ochner 1 0 , em 1907, publicou o primeiro caso de Iaminectomia 
descompressiva realizada em um paciente que apresentava compressão me
dular por uma exostose da lâmina da segunda vértebra cervical. 

Em 1951 SIepian e Hamby 1 1 fizeram revisão da literatura, encontrando 21 
casos em que havia complicações neurológicas devidas exclusivamente à doença. 
Dentre estes, em 11 havia compressão medular, sendo 2 apresentados pelo pró
prio autor. Desde esta época vários autores ~*< 2> 3 » 4 . 5- 9 . 1 S . 1 4 trouxeram à 
luz novos casos de exostose múltipla com compressão medular, ressaltando sem
pre a raridade desta ocorrência. 

Sendo uma doença da juventude, a exostose múltipla familiar caracteriza-se 

por causar deformidade dos ossos em crescimento, com presença de massas car

tilaginosas localizadas nas regiões de maior atividade proliferativa, isto é, nas 

metáfises dos ossos longos. Os ossos de baixo potencial proliferative como as 

vértebras, as rótulas, e os ossos do corpo e do tarso, muito raramente são com

prometidos. Tais vegetações cartilaginosas estão sujeitas às mesmas condi

ções de ossificação de cartilagem metafisária normal, podendo, no entanto, per

manecerem longo tempo sem sinais de calcificação. 

O reconhecimento desta afecção não oferece maiores dificuldades. As pri

meiras manifestações raramente ocorrem antes dos 4 anos de idade, tornando-se 

geralmente mais nítidas ao redor dos 12 anos, com o advento da puberdade 7 . 

Nesta fase, o estudo radiológico do esqueleto mostra alterações típicas, com 

deformidade dos ossos longos, espessamento das cartilagens de conjungação, e 

número variável de vegetações osteocartilaginosas de orientação perpendicular 

ao maior eixo do osso afetado. O envolvimento, por compressão, de estruturas 

vizinhas tais como troncos vasculares, nervosos, e visceras, acarreta variada 

gama sintomatológica. A evolução da moléstia está condicionada à fase de 

crescimento, sendo limitada pela ocorrência de ossificação das cartilagens meta-

fisárias na idade adulta. Uma porcentagem variável, segundo as casuísticas, 

sofre transformação sarcomatosa 1 2 . 

No caso particular das exostoses intrarraqueanas, alguns dados de interesse 

devem ser comentados. O início dos sintomas ocorre geralmente após os 10 

anos, com freqüência máxima entre 20 e 25 anos 7 . 1 3 . 

A instalação do quadro neurológico é lenta e progressiva, sob forma de 

paraplegias ou tetraplegias. Um detalhe a ser salientado é o da baixíssima 

incidência de sintomas radiculares, sendo admitido que a raiz seja englobada 

pela massa cartilaginosa sem sofrer compressão 1 3 . 

As radiografias simples e as tomografias da coluna vertebral podem de

monstrar a presença de processo expansivo intrarraqueano, desde que haja 



certo grau de calcificação. A punção lombar, na maior parte das vezes, de

monstra apenas moderada hiperproteinorraquia, sem bloqueio do canal verte

bral. A mielografia iodada revela compressão extra-dural via de regra com 

falha de enchimento posterolateral, sem bloqueio completo da coluna de con

traste. 

No caso aqui relatado a intervenção cirúrgica imediata determinou rápida 

recuperação neurológica. 

RESUMO 

Os autores registram um caso raro de exostose múltipla hereditária em 

que ocorreu compressão medular pelo crescimento de massa cartilaginosa na 

luz do canal raqueano. A descompessão cirúrgica por laminectomia resultou 

em pronta regressão do quadro neurológico. 

SUMMARY 

Hereditary multiple exostosis with cervical cord compression: a case report. 

A case of hereditary multiple exostoses successfully operated is reported. 

The patient, a 15 year-old white brazilian boy, was admitted with tetraplegia 

and Babinski's sign. Early diagnosis followed by prompt surgery may prevent 

permanent spinal cord damage. 
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