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I - HISTÓRICO

A questão da assimetria do corpo humano foi ma­
téria de numerosas investigações e pesquisas por parte 
de anatomistas, antropólogos e arqueólogos do século 
passado.

Observações anatômicas em seres humanos vivos e 
cadáveres demonstram a inexistência de simetria per­
feita das duas metades do corpo humano, evidenciando 
leves diferenças em todos os indivíduos.

A assimetria é considerada normal quando passí­
vel de ser detectada somente em observações rigorosas; 
em caso contrário será considerada anormal.

0 interesse pela assimetria corporal foi pri­
meiramente estimulado, em 1822, através dos estudos 
anatômicos de Meckel, que chamou a atenção sobre as va­
riações em tamanho e forma das duas metades, direita e 
esquerda do corpo (HALPERIN, 1931).

Em 1839, Wagner elaborou, pela primeira vez, um 
estudo clínico de um paciente portador de assimetria
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corporal (WARD & LERNER, 1947).
Em 1875, Cox, ao estudar a incidência de assi­

metria em indivíduos normais, encontrou diferenças de 
até 1/8 a 7/8 de polegada entre as extremidades infe­
riores, sendo mais compridas as da esquerda (HALPERIN, 
1931).

Richard Liebreich, em 1908, realizou estudos re­
ferentes a diversas raças de distintos períodos, con­
cluindo ser um aspecto característico constante da ra­
ça humana a assimetria facial e craniana. Ele observou 
que os negros apresentam menos assimetria do que os 
brancos e que de modo geral quanto mais elevado o ní­
vel da civilização, tanto mais pronunciada a assime­
tria facial (HALPERIN, 1931).

O estudo da significação fisiológica foi exaus­
tivamente tratado por von Bardeleben, em 1909 (HALPE-r 
RIN, 19 31).

Do ponto de vista fisiológico, a mais interes­
sante assimetria ê a do crânio e face, e a destreza 
(HALPERIN, 1931) .

Atualmente sabe-se que em indivíduos normais o 
hemisfério cerebral esquerdo, a metade esquerda do 
crânio e o lado esquerdo da face são maiores do que 
seus segmentos correspondentes no lado direito. O osso 
frontal esquerdo é bem mais desenvolvido e projetado
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para a frente; a face esquerda ea metade esquerda da ma­
xila inferior são mais proeminentes. Por sua vez, o lado 
direito do corpo vertebral e as costelas do lado direito 
são maiores do que as do lado esquerdo. Em pelo menos 
70% dos casos, a metade direita do esterno ê maior do 
que a metade esquerda. Os ossos da extremidade supe­
rior direita são mais longos e ligeiramente mais gros­
sos do que aqueles da extremidade esquerda. O compri­
mento da extremidade superior direita pode exceder o 
da esquerda em 1 cm ou mesmo 2 cm. Para as extremida­
des inferiores, a situação se inverte: a perna esquer­
da é ligeiramente mais longa e mais forte do que a di­
reita. A pélvis é normalmente não simétrica. A orelha 
e o olho direitos podem situar-se em nível mais eleva­
do de até 1 cm do que os esquerdos. Os dois mamilos 
nunca se encontram no mesmo nível ou à mesma distância 
da linha mediana. 0 mamilo direito situa-se sempre em 
um nível um pouco mais alto do que o esquerdo. 0 seio 
esquerdo normalmente é maior do que o direito. A linha 
mediana, devido âs irregularidades de dimensões, nunca 
se encontra na sua devida posição (HALPERIN, 1931).

Observe-se que os escultores da Grécia e Roma 
antigas jã manifestavam a assimetria do corpo humano 
em sua arte; as qabeças e corpos de suas estátuas apre­
sentavam evidente assimetria (WARD & LERNER, 1947).
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Apesar de observações talvez puramente casuais 
dos antigos gregos e romanos, tem-se como estabelecido 
que o estudo objetivo das assimetrias corporais ini­
ciou-se com Meckel (HALPERIN, 1931). A partir daí ou­
tros cientistas passaram a se dedicar a este assunto, e 
como conseqüência disto, foi observado que em alguns 
indivíduos a assimetria corporal pode manifestar-se de 
forma mais pronunciada do que sua ocorrência normal.



II - CONCEITUAÇAO

A assimetria corporal se constitui na mais rara 
e interessante anomalia de todo o desenvolvimento e a 
sua etiologia origina muitas especulações.

O termo hipertrofia congênita ê usado para de­
notar esta síndrome confusa, com uma característica co­
mum, a saber, o aumento em tamanho das partes envolvi­
das . O termo congênito reconhece que a condição é ine­
rente ao desenvolvimento estrutural do indivíduo e não 
resultado ou seqüela de qualquer acidente ou doença 
põs-natal (SAYER & FATHERREE, 1945).

Os autores, desde 1839 (HALPERIN, 1931), ocasião 
do primeiro relato de assimetria, referem-se a esta en­
tidade clínica sob numerosas denominações; hipertrofia 

verdadeira, hemihipertrofia3 hiperplasias hemigigan- 

tismOj gigantismo3 desarmonia hemicorporal congênita, 

macrossomia parcial y megalossomia (SABANAS & CHATTER­
TON, 1955), hemihipertrofia total verdadeiray gigan­

tismo parcial y hemimacrossomiay hemihipertrofia tota-
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tis (SILVER et al., 1953), hipevtvofia unitaterat 

(SCOTT, 1935), sindrome de Curtius 3 sindrome de Stei­

ner (GORLIN & MESKIN, 1962).
A assimetria leve, passível de verificação após 

investigações precisas, ê considerada normal; quando 
as diferenças ultrapassam os limites normais de varia­
ção entre os dois lados, ê patológica.

Ê importante salientar que a assimetria do cor­
po pode ser devida à presença de uma hipotrofia ou hi­
pertrofia.

O crescimento excessivo ou deficiente da parte 
ou lado envolvido, quando comparado ao padrão normal, 
determinara se hã hipertrofia ou hipotrofia.

O termo hipotrofia poderá ser definido como de­
senvolvimento deficiente. Quando um lado é normal para 
o tipo e idade racial e o outro lado ê menor, Peabody 
(PENFIELD & ROBERTSON, 1943) aceita o termo hemiatro- 
fia.

Hipertrofia é o desenvolvimento excessivo de 
parte de um organismo.

A hipertrofia pode ser congênita ou adquirida. 
Ambas variam em extensão e severidade, podendo apre­
sentar infinitas variações.

A hipertrofia congênita pode ser definida como 
um aumento ou superdesenvolvimento da pele, tecido sub­
cutâneo, músculos e ossos produzindo grosseira assime-
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tria do contorno do corpo (SAYER & FATHERREE, 1945).
A assimetria corporal pode resultar do cresci­

mento excessivo localizado de um único tecido ou de 
todos os tecidos da parte envolvida (ROWE, 1962).

A hipertrofia congênita ê diferenciada do tipo 
adquirido, porque o crescimento excessivo é detectado 
ao nascimento.

Considerando histopatologicamente a assimetria 
corporal, classificamo-na em total e limitada conforme 
o envolvimento ou não de todos os tecidos.

Na hipertrofia total, o crescimento exagerado 
envolve os sistemas esquelético, muscular, neurológico 
e vascular. A hipertrofia limitada é aquela em que um 
ou mais, mas não todos os sistemas estão envolvidos.

Conforme sua distribuição anatômica teríamos a 
hipertrofia segmentar, hipertrofia cruzada e hemihí- 
pertrofia.

A hipertrofia segmentar refere-se aos casos em 
que o envolvimento ê limitado a um dígito, a uma ex­
tremidade, uma metade do crânio ou uma porção do tron­
co.

A hipertrofia cruzada compreende o crescimento 
excessivo de um segmento do corpo e o envolvimento de 
outro segmento do lado oposto.

A hemihipertrofia refere-se ao crescimento au­
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mentado de todo um lado do corpo.
SABANAS & CHATTERTON (1955) , WARD & LERNER 

(1947), BRYAN et al. (1958) consideram hemihipertrofia 
quando as partes hipertrofiadas compreendem cabeça, 
tronco e membros de um mesmo lado, enquanto SAYER & 
FATHERREE (1945) consideram hemihipertrofia quando há 
envolvimento somente do tronco e membros de um mesmo 
lado.



Ill - CLASSIFICAÇAO

A literatura é confusa na designação- e defini­
ção quando se refere ao assunto assimetria corporal. A 
multiplicidade de sinônimos existentes aumenta a difi­
culdade do estudo da literatura.

ROWE (1962) apresenta uma classificação ge­
ral para as hemihipertrofias, baseada na de Roubier, em 
1920.

1. Hemihipertrofia complexa, envolvendo uma m e ­

tade completa do corpo ou pelo menos um bra­

ço e uma perna. As partes aumentadas podem 

ocorrer no mesmo lado do corpo (hemihiper­

trofia ipsilateral complexa) ou em ambos os 

lados (hemihipertrofia contralateral comple­

xa) .

2. Hemihipertrofia simples, envolvendo um único 

m e m b r o .

3. Hipertrofia hemifacial, envolvendo um lado
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da face.

STOESSER (1928) preocupou-se com a elaboração 
de uma terminologia uniforme, epropôs a seguinte clas­
sificação.

I. Hipertrofia verdadeira (macrossomia ou gi­

gantismo)

A. Congênita

1. Hi pertrofia parcial

a) H e m i h i p e r t r o fi a

b) Hip e r t r o f i a  do tipo cruzado

2 . Hem i.h i pe r t rof i a total

B. Adquirida

II. Hipertrofia falsa

A. Congênita

1. Doença de Milroy (edema congênito ou 

hered i tir io)

2 . Elefantía se  .

3. H e m i h i p e r t r o fi a

B. Adquirida (elefantíase)

Pela classificação de STOESSER (1928) , a hiper­
trofia verdadeira é aquela em que hã hipertrofia va-
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riãvel dos tecidos moles e aumento dos músculos e tam­
bém dos ossos subjacentes. Quando o aumento das por­
ções do corpo envolve somente tecidos moles sem a in­
clusão dos ossos, é por ele considerada hipertrofia 
falsa. A hemihipertrofia congênita do tipo falso pode 
apresentar-se semelhante à doença de Milroy ou elefan­
tíase congênita. Na infância, o edema congênito ou ele­
fantíase congênita envolvendo uma extremidade inferior 
pode facilmente' ser confundida com hemihipertrofia con­
gênita do tipo falso em que a extremidade inferior re­
vela notável aumento.

Segundo WARD & LERNER (1947) esta classificação 
ê confusa e não inclui casos em que a hipertrofia não 
ê total, mas limitada a um ou mais sistemas.

Baseando-se nessa, Ward e Lerner elaboraram ou­
tra mais precisa e completa.

Hi pertrofia 

Congêni ta

I. Hipertrofia total (envolve todos os siste­

mas)

A. Segmentar

B . C ruzada

C. Hemi h i p e r t r o fi a
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II. Hipertrofia limitada (em que um ou mais, mas 

não todos os sistemas estão envolvidos)

A. Muscular

B. Vascular

C . Esquelét i co

D . Neurológi co

Adquirida

I. Hipertrofia total

A. Gigantismo - h i p e r p i t u i t a rismo

B. Neurofib r o m a to s e

II. Hipertrofia limitada

A. Doença de Milroy

B. Elef antí as e

C . Li poma tose

D. N e u r o f i bromatose

E. Anomalias vasculares

F. Aneur isma  a r t e r i o - v e n o s o  múltiplo

MacEWEN & CASE (1967) aceitam a classificação 
proposta por Ward e Lerner, mas apresentam as seguin­
tes modificações: excluem neurofibromatose da classi­
ficação de hipertrofia total adquirida; incluem aneu­
risma arterio-venoso múltiplo dentro das anomalias vas­
culares .
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Classificação segundo MacEWEN & CASE (1967).

I. Congênita

A. Hipertrofia total (envolve todos os sis­

temas)

1. Segmenta r

2 . Cruzada

3. H e m i h i p e r t r o f i a

B. Hipertrofia limitada (nem todos os siste­

mas estão envolvidos)

1. Musc ul ar

2 . V a s c u 1 ar

3 . E s q u e 1ét i co 

k . N e u r o l ó g i c o

II. Adquirida

A. Total

1. Gig antismo (hiperpituitarismo)

B. Limitada

1. Doença de Milroy (linfedema familial)

2. Elefan t í a s e

3 . Li po matose

k. Neurofibromatose
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5. A n omalias vasculares

As hipertrofias congênitas devem ser prontamen­
te identificadas ao nascimento. As hipertrofias iden­
tificadas apôs o nascimento, deverão ser consideradas 
adquiridas mesmo quando decorrentes de causas congêni­
tas .

Uma classificação histolõgico-anatômica ê por 
nós proposta, com a finalidade de melhor abranger as 
diferentes hipertrofias.

Com base nas conceituações anteriormente elabo­
radas acerca da hipertrofia, podemos abordá-la sob um 
aspecto histopatolõgico e um aspecto anatômico. Dentro 
deste pensamento as hipertrofias congênitas podem ser 
classificadas em limitada e total. As hipertrofias li­
mitada e total podem ser subdivididas de acordo com os 
segmentos envolvidos: segmentar, cruzada e hemihiper- 
trofia.

Teremos então uma classificação histolõgico- 
anatômica :

I. Hipertrofia limitada

1. Hipertrofia limitada segmentar

2. Hip er trofia limitada cruzada

3. He m i h i p e r t r o fi a  limitada
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II. Hipertrofia total

1. Hipertrofia total segmentar

2. Hipertrofia total cruzada

3. He m i h i p e r t r o fi a  total

Quanto â etiologia da assimetria corporal, uma 
tentativa de melhor classificã-la ê apresentada a se­
guir, devido â dificuldade de se situarem as hipertro­
fias congênitas e adquiridas dentro da classificação 
de Ward e Lerner.

Esta classificação proposta foi baseada em tra­
balhos sobre hipertrofia e no livro de Clínica Cirúr­
gica Alípio Corrêa Netto. Seria mais conveniente in­
cluir as hipertrofias congênitas de causas desconheci­
das dentro das formas idiopãticas, separando-as clara­
mente das hipertrofias de etiologia conhecida, na ex­
pectativa de que um melhor entendimento da fisiopato- 
logia das hipertrofias venha a esclarecer o que hoje 
denominamos de idiopático.

Classificação proposta da hipertrofia.

I. Idiopãtica

II. EndÕcrina

1. Gigantismo (hiperpituitarismo)
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2. Acromegalia (hiperpituitarismo)

III. Vascular

1. Venosa

a) Ectasia

b) H i pop 1 as i a

c) H i perplas i a

d ) A p 1 a s i a

2. Arterial

a) Fístula a r t e r i o - venosa congênita (sín- 

drome de Klippel-Tren aune y)

b) D o l i c o m e g a r t ér i a

3. Linfática

a. Linfedema primário

a .1 . Congênito

a .2. Precoce

a. 3. Brida amniõtica

a .A . Doença de Milroy

b. Lin fe de ma  sec un dá ri o

b.l. A l t e r a ç õ e s  dos vasos linfáticos 

b.1.1 Surtos de erisip el a e celulite 

b.l.2 Estase venosa crônica

b.l.3 Lesio tecidual local - contusões e
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fraturas 

b. 1 .4 Filariose

b . 2 . Alterações  gangli on ar es

b.2 . 1  Métastasés

b.2.2 Invasio neoplãsica

b.2.3 Fibrose põs-rãdi o ou c o b a 1 t o t e rapia 

ou medi ca mentosa

b.2.4 Pós-ma s tec tom i a

IV. Nervosa

1. Neurofibroma tose (sTndrome de von Reck­

linghausen)

V. Lipomatose



IV  ̂ HIPERTROFIA FACIAL

A assimetria facial é observada ao nascimento e 
aumenta subseqüentemente. 0 envolvimento facial ê va­
riável, desde pequeno defeito até distorsão monstruo­
sa. Em alguns casos, somente a face ê envolvida,em ou­
tros o aumento facial unilateral é acompanhado de au­
mento de outros segmentos do corpo.

Foi observado que a assimetria facial incide 
mais em homens e afeta principalmente o lado direito 
(SAXENA et al., 1967).

A hipertrofia verdadeira da face envolve o cres­
cimento excessivo do tecido esquelético e dos tecidos 
moles de uma metade da face; se todas as estruturas não 
participam do aumento, não ê considerada como hiper­
trofia facial verdadeira (PRASAD, 1971). STAFNE & L0-
VESTEDT (1962) afirmam que as estruturas podem não 
apresentar o mesmo grau de envolvimento.

Os critérios de diagnostico para hemihipertro- 
fia da face foram apresentados por ROWE (1962).
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1) Aumento unilateral do viscerocranio, delimi­

tado na parte superior pelo osso frontal , e x ­

cluindo o olho, na parte inferior pelo limi­

te inferior da mandíbula, medianamente pela 

linha media da face e lateralmente pela ore­

lha, a helix sendo incluída dentro da parte 

hi pertrõfica.

2) Aumento de todos os tecidos - tecidos mole, 

Õsseo e dentes dentro da area.

São raros relatos precisos sobre alterações bu­
cais decorrentes de hipertrofia congênita. Os casos 
mais bem estudados apresentavam, predominantemente,hi­
pertrofia restrita à cabeça (GORLIN & MESKIN, 1962).

A principal característica desta condição é 
grosseira assimetria da face com envolvimento dos ma­
xilares e dentes, na metade afetada. Os tecidos bucais 
moles e duros, tais como os lábios, üvula, maxilares 
superior e inferior, gengiva, mucosa bucale língua são, 
em geral, aumentados.

De acordo com Pagenstecher em 1906, as estrutu­
ras histológicas das partes aumentadas são grosseiras 
e maiores do que o normal. A rede venosa ã amplamente 
desenvolvida, e a musculatura esquelética contêm fi­
bras grosseiras. O cabelo pode ser mais espesso e as
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glândulas sebãceas e sudoríparas maiores do que o nor­
mal.

Exame histopatolõgico das partes hipertrofiadas 
de um paciente de ROWE (1962) evidenciou claramente o 
excesso quantitativo e não dimensional das células.

A porção aumentada da face cresce a uma taxa 
proporcional, mas ligeiramente mais rápida do que o la­
do normal, de modo que a desproporção relativa é man­
tida durante toda a vida. 0 crescimento das partes au­
mentadas cessa ao mesmo tempo que a maturação do es­
queleto - 17 a 18 anos - (ROWE, 1962).

As principais mudanças dentárias foram mencio­
nadas por Friedrich em 1863 epor Passauer em 1866 (GOR­
LIN & MESKIN, 1962).

Na área dentária encontramos desenvolvimento e 
erupção prematura, macrodontia, má oclusão e ausência 
congênita de dentes. Nem todos os dentes da área en­
volvida são igualmente afetados.

A forma e tamanho dos dentes são determinados 
precocemente na vida embrionária, apôs o que não so­
frem modificações. As dimensões do primeiro incisivo 
decíduo ficam estabelecidas em torno do quarto mês fe­
tal e as do primeiro molar permanente, ao nono mês (RU­
DOLPH & NORVOLD, 1944) .

A dentição do lado hipertrofiado é anormal em
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três aspectos: taxa de desenvolvimento, coroa, forma e 
tamanho das raízes (ROWE, 1962).

- Taxa de Desenvolvimento

Os dentes no lado afetado pela hipertrofia ma- 
turam precocemente e em função da prematuridade, a
erupção e queda dos dentes decíduos podem preceder as 
do lado contralateral por muitos meses, seguidas de 
rápida substituição pela dentição permanente (GORLIN & 
MESKIN, 1962).

As informações relacionadas com a dentição de­
cidual são fragmentárias e imprecisas. As alterações 
são geralmente restritas ao segundo molar que partici­
pa do processo de maturação precoce.

A dentição permanente, muito mais freqüentemen­
te afetada que a dentição decidual, apresenta altera­
ções mais notáveis. A erupção pode ocorrer com antece­
dência de quatro ou cinco anos (GORLIN & MESKIN, 1962). 
Os dentes posteriores do arco dentário no lado afetado 
podem não nascer prematuramente. Alguns - geralmente 
o segundo molar superior - podem mesmo permanecer to­
talmente formados mas não emergir da tuberosidade ós­
sea que se desenvolve no alvéolo dental (ROWE, 1962). O 
segundo e o terceiro molares apresentam erupção re­
tardada (GORLIN & MESKIN, 1962). .
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Em vim caso apresentado por STAFNE & LOVESTEDT 
(1962) foi notada, na ocasião do parto de uma menina 
com hipertrofia hemifacial esquerda, a presença das 
cúspides dos dentes, no lado afetado.

ROWE (1962) descreveu a presença, em um pacien­
te seu, de erupção prematura do incisivo central supe­
rior direito. Segundo o autor nenhum outro caso conhe­
cido envolve a participação desse dente.

- Coroa

Na dentição decidual, tem-se notícia do envol­
vimento, apenas, do segundo molar.

Na dentição permanente os incisivos são rara­
mente afetados, embora haja ocasional participação do 
incisivo lateral superior e do incisivo central infe­
rior. Os caninos, no lado afetado, podem apresentar-se 
maiores até 50% em relação aos seus homólogos. Outros 
dentes maiores do que os seus homólogos, são, em ordem 
de freqüência decrescente, os primeiros prê-molares, 
os segundosprê-molares e os primeiros molares (STAFNE 
& LOVESTEDT, 1962). O segundo e o terceiro molares 
ocorrem bem menores do que o normal (GORLIN & MESKIN, 
1962) . Ê interessante notar que geralmente os pré-mo- 
lares são os dentes mais aumentados, enquanto que os



23

segundos molares, formados a cerca do mesmo tempo, não 
o são. A única exceção conhecida é o caso apresentado 
por Colyer, em 1931 (ROWE, 1962) .

Os diâmetros vestlbulo-lingual e mesio-distal 
dos dentes podem apresentar, em relação aos seus homó­
logos normais e/ou valores médios, discrepâncias de 
até 5 mm (GORLIN & MESKIN, 1962).

Ao lado dos dentes aumentados pode haver dentes 
menores do que os seus correspondentes no lado normal.

Em casos de hipertrofia dos maxilares, os in­
terstícios dentários apresentam-se anormalmente aumen­
tados .

Observa-se, em geral, maior incidência de cá­
ries dentárias no lado hipertrofiado, do que no lado 
oposto, para o mesmo período de tempo. Em conseqüência 
os pacientes tornam-se edentados muito precocemente. 
Este fenômeno pode ser explicado como conseqüência de 
uma falha estrutural ou resultado de exposição prolon­
gada a agentes cariogênicos devido a erupção prematura 
(RUDOLPH & NORVOLD, 1944).

A presença de macrodontia no lado hipertrofiado 
indica a natureza congênita da hipertrofia.

- Forma e Tamanho das Raízes

O desenvolvimento das raízes nos dentes do
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lado afetado é, geralmente, prematuro e associado com 
anormalidades morfológicas e dimensionais. São conhe­
cidos casos de raízes anormais curtas, supranumerárias, 
rombudas ou distorcidas (GORLIN & MESKIN, 1962).

Na hipertrofia hemifacial há casos conhecidos de 
ausência congênita de dentes, sendo os segundos pré- 
molares os mais freqüentemente ausentes. Há também 
ocorrências da falta de outros dentes - numa paciente 
de GORLIN & MESKIN (1962) o dente faltante era o inci­
sivo central. Rushton, em 1937, e Burke, em 1951, in­
formaram respectivamente, a ausência do segundo molar 
superior direito e do segundo molar inferior esquerdo 
(ROWE, 1962) .

0 exame da cavidade bucal, em indivíduos afeta­
dos com hipertrofia congênita da face, pode revelar um 
marcante aumento na porção anterior da língua, no lado 
envolvido (STAFNE & LOVESTEDT, 1962). Em alguns casos, 
a assimetria pode ser tão acentuada que dificulta o seu 
movimento e poderá determinar uma fala defeituosa. As 
papilas fungiformes da metade envolvida podem ser gros­
seiramente hipertrofiadas. Distúrbios sensoriais, e. g., 
na percepção gustativa, são conhecidos (GORLIN & 
MESKIN, 1962; ROWE, 1962; RUDOLPH & NORVOLD, 1944).

A mucosa bucal no lado afetado apresenta-se de
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consistência aveludada e visivelmente superabundante, 
de maneira a formar pregas pendentes (ROWE, 1962).

O maxilar além de amplo e espesso pode apresen­
tar exostose. Normalmente, o aumento do maxilar apre­
senta um máximo na área molar (ROWE, 1962). O côndilo 
pode ser anormalmente grande, particularmente em com­
primento e o diâmetro do canal mandibular atê duas ve­
zes maior que o normal, aumentando em proporção direta 
ao aumento do maxilar inferior. O excessivo diâmetro 
do canal mandibular permite diferenciar o aumento con­
gênito da mandíbula de crescimentos causados por dis­
plasia fibrosa, doença de Paget e alguns tumores (STA- 
FNE & LOVESTEDT, 1962).

Pode haver significância etiolõgica no fato de 
que as ãreas de maior crescimento ósseo sejam distais 
aos dentes de maiores dimensões e não correspondentes 
a esses. As partes posteriores dos arcos dentários de­
senvolvem, com freqüência, exostoses de tais proporções 
que entram em contato, ao fechamento dos maxilares. Os 
dentes nessa ãrea, embora formados prematuramente, não 
nascem em geral prematuramente e permanecem muitas ve­
zes dentro da exostose. Isto cria uma oclusão anormal 
na região posterior do lado afetado (ROWE, 1962).

STAFNE .& LOVESTEDT (1962) comentam o envolvi­
mento esporádico da orelha e aumento da helix. Em pou-
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cas ocasiões os pacientes apresentaram perda de audi­
ção. PRASAD (1971) descreveu o caso de um paciente com 
hemihipertrofia congênita da face, apresentando pro­
blemas auditivos. Um caso de surdez de condução unila­
teral, decorrente da oclusão do canal auditivo exter­
no, foi registrado por Wong e Strong, em 1965 (PRASAD, 
1971) .

Hã registros ocasionais da presença de anisoco- 
ria e heterocromia da Íris (GORLIN & MESKIN, 1962), hi- 
peratividade das glândulas sudoríparas, e aumento da 
vascularização no lado hipertrofiado, observado atra­
vés de exame histopatolõgico (ROWE, 1962).

ROWE (1962) ao fazer levantamento genealógico 
de cinco gerações de um dos seus casos, concluiu que a 
hipertrofia hemifacial não seria, provavelmente, uma 
anormalidade hereditária e sim uma mutação somática, 
ocorrida na vida embrionária. RUDOLPH & NORVOLD (1944), 
por outro lado, apresentaram um exemplo familial de hi­
pertrofia facial em uma mãe, filha e neta.

A presença de macrodontia, no lado afetado de 
indivíduos com hipertrofia hemifacial, ê significante, 
uma vez que a determinação do tamanho dos dentes decí­
duos e permanentes ê intra-uterina. Isto conduz à hi­
pótese embriológica do início da formação da hipertro­
fia. Conclusões satisfatórias sobre a hipótese embrio-
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lógica poderão ser obtidas através de estudos exausti­
vos da ocorrência e evolução da hipertrofia, em cor­
respondência com a cronologia da formação e incidência 
de defeitos dentários.

. Diagnóstico Diferencial

Clinicamente, muitas condições podem superfi­
cialmente assemelhar-se a hipertrofia hemifacial. As 
manifestações orofaciais possibilitam o diagnóstico di­
ferencial da hemihipertrofia congênita; mais especifi­
camente, a distribuição unilateral das anomalias den­
tárias e assimetria simultânea da língua, a tornam 
única.

Gigantismo produz aumento dos dentes, hiperti- 
roidismo causa maturação e erupção dentária precoce, 
acromegalia e osteitis deformans trazem como conse­
qüência mandíbula proeminente, mas em todos a distri­
buição é bilateral. Displasia fibrosa, envolvendo man­
díbula e maxila, quando unilateral, pode ser em muitos 
aspectos semelhante a hipertrofia hemifacial, particu­
larmente em paciente edentado. A ausência de assime­
tria da língua diferencia quaisquer destas condições, 
da hipertrofia hemifacial verdadeira (ROWE, 1962).

A hipertrofia hemifacial, como as demais hipertro­
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fias, ê de ocorrência rara e caracterizada pelo envol­
vimento de partes moles e/ou duras. As hipóteses etio- 
lógicas da hipertrofia facial são as mesmas propostas 
para as demais hipertrofias.



Tabela 1: Pacientes com Assimetria Hemifacial.

Autor Sexo Idade d1^ t- Lateral
Partes Desenv. 

envolvidas mental Pele Defeitos orais Outras CaracterTsticas

Rudolph e 

Norvold,

1944

Gorl in e 

Meski n , 

1962

area pig­
mentada 
no pesco­
ço

mie e avó materna com hipertrofia 
hemifacial; inclusão de ossos,den­
tes e tecidos moles

9,5a 2 m E narinas normal área pig- mi oclusão, erup­
ção precoce dos 
dentes, macrodon- 
tia, diferença no 
diâmetro vestíbu- 
1o-língual, 1 íngua

9a Nasc. E ES, El, retarda- pigmenta- língua, papilas
face, ma- da çio nos fungi formes, gen-
xilares braços e givas, mucosa bu-
superior mancha ca- cal, osso alveo-
e inferior, fé com lei- lar, raízes anor-
lãbio te na re- mais, ausência

giio sa- congênita do in-
cral cisivo lateral di­

reito, diâmetros 
mésio-distal e 
vestíbulo-1 íngual 
aumentados

Obs. M= masculino; F= feminino; a= anos; m= meses; s= semanas; D= lado direito envolvido - hipertrofia; E= lado esquerdo envolvido - 
hipertrofia; D = lado direito envolvido - hemiatrofia; E = lado esquerdo envolvido - hemiatrofia; ES= extremidade superior do 
lado envolvido; EI= extremidade inferior do lado envolvido.

(continua) ío

escoliose, anisocoria, miopia, he- 
terocromatismo das pupilas, sindac- 
tilia bilateral nos pés, ausência de 
pelo pubiano e axilar, desrítmia de 
pequeno mal, ventrículo esquerdo 
aumentado, deslocamento congêni to do 
quadril, rim esquerdo maior, sarco­
ma não diferenciado no pulmão di­
reito



Autor Sexo Idade d1’^ t. Lateral. en^ » s  £ sne£ Y  Pele Defeitos orais Outras Características

Stafne e 

Lovestedt, 

1962

5,5a Nasc,

36a Nasc.

nariz, fa­
ce , max i- 
lares, lá­
bios

retarda­
da

face, ma­
xi 1 ares, 
lábios, na­
riz, ore­
lha, osso 
fronta1

língua, má oclusio, fala defeituosa 
macrodontia, segun­
do pré-molar es­
querdo inferior au­
sente, interstícios 
dentários aumenta­
dos

1 í ngua edentada muito precocemente, alta 
incidência de cáries

EF

D

Rowe, 1962 69a Nasc. heii x,ore­
lha, maxi­
lares, lá­
bios, úvu- 
la

norma 1 mancha 
escura 
no pes­
coço

língua, papilas fun- edentado precocemente, aumento da 
giformes, exostose, vascularização 
côndilo hipertro- 
f i ado

McDowel1 et 

al. ref: 
Rowe, 1962

2 2a Nasc. orei ha, 
lábio

normal língua, macrodori- surdez congênita do ouvido esquer- 
tia do

(continua)
u>o



Autor Sexo Idade Idade
diagnost. Lateral. Partes Desenv. 

envolvidas mental Pel e Defeitos orais Outras Características

Mink, Ref: 

Rowe, 1962
F - Nasc. D - - - erupção dentária pre­

matura, macrodontia, 
raTzes curtas

Saxena e

Saxena,

1967

F 7a Nasc. D sobrancelha, - 
pãl pebra,na­
riz, héli x,
1ábios

hi per- 
plas i a 
genera- 
1 i zada

gengivas, palato, de­
senvolvimento e erup­
ção prematura dos 
decíduos, caninos 
aumentados, ausência 
de dentes

Prasad,

1971
M 2 1a Nasc. D hélix, lábio, nor- 

maxilares su- mal 
perior e in­
ferior

áspera 
e es­
pessa

língua, macrodontia e 
falta de dentes no 
lado di rei to

surdez no lado direito

LJH



V - HIPERTROFIA E NEOPLASIA

Segundo muitos autores, em alguns casos, pode 
ocorrer uma associação não usual entre hipertrofia e 
neoplasia. Entre as neoplasias mais freqüentemente ob­
servadas, encontram-se tumor de Wilms, carcinoma adre­
nocortical e hepatoblastoma.

HUTCHISON (1904) relatou, pela primeira vez, a 
associação não usual de hipertrofia com uma patologia 
adrenal, em um menino com quatro meses de idade, por­
tador de hemihipertrofia do lado esquerdo, presente 
desde o nascimento, e envolvendo todos os tecidos mo­
les das extremidades e tronco. Necrõpsia dos seus ór­
gãos pareados revelou as seguintes assimetrias: rim es­
querdo pesando 56 gramas e o direito 28 gramas; testí­
culo esquerdo 2,3 gramas e o direito 0,55 gramas; glân­
dula adrenal direita com um peso de 14 gramas e a es­
querda com 42 gramas, três vezes mais pesada que a di­
reita. O lobo esquerdo do timo foi maior do que o di­
reito.
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Harwood e O'Flynn em 1932 e 1935 descreveram o 
caso de um menino, com hemihipertrofia do lado direi­
to, associada com virilismo, e um grande tumor adreno­
cortical do mesmo lado. Devido à ocorrência simultânea 
e homolateral direita do tumor e da hemihipertrofia, 
foi proposta a hipótese de que o tumor pode ter sido 
parte da hemihipertrofia ou pode ter causado a hemihi­
pertrofia - isto como exemplo de um efeito predominan­
temente unilateral de hormônios secretados na circula­
ção sangüínea por células corticais. Esta hipótese po­
de, somente, ser conjeturada para aqueles casos em que 
o tumor adrenocortical e a assimetria do corpo são ho- 
molaterais e não contralaterais (RIEDEL, 1952).

RIEDEL (1952) descreveu um caso interessante de 
associação de hemihipertrofia com adenoma adrenal fun­
cional, detectado aos onze meses, e um tumor de Wilms, 
observado aos 5 anos e 9 meses.

Massimo et al., em 1960, observaram a presença 
de três casos de hemihipertrofia entre 23 crianças por­
tadoras de tumor de Wilms.

BENSON et al. (1963) diagnosticaram tumor de
Wilms em 4 crianças, entre 6 portadoras de hemihiper­
trofia.

FRAUMENI et al. (1967) encontraram sete pacien­
tes com hemihipertrofia entre 225 crianças que apre-
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sentavam tumor de Wilms, i. e., uma freqüência de 1/32. 
Os 19 casos de pacientes portadores de hemihipertrofia 
e tumor de Wilms, por eles encontrados na literatura, 
somados aos sete anteriormente citados, apresentam uma 
freqüência de 73% do sexo feminino e 27% do sexo mas­
culino. Estes dados revelam uma preponderância de mu­
lheres em contraste com a distribuição sexual aproxi­
madamente igual, verificada em tumor de Wilms e hemi­
hipertrofia, quando considerados isoladamente. Desses 
26 casos, dos quais 25 com lateralidade especificada, 
em 13 a hemihipertrofia foi ipsilateral ao tumor, em 
oito contralateral e em quatro cruzada. Nenhum desses 
casos demonstra uma conexão anatômica entre hemihiper­
trofia e tumor de Wilms.

O tumor de Wilms e hemihipertrofia apresentam 
certas características em comum, tais como múltiplos 
nevos pigmentados e hemangioma, e apresentam-se no sis­
tema genito-urinãrio através de efeitos teratogênicos 
(FRAUMENI et al., 1967).

FRAUMENI et al. (1967) e HAICKEN et al. (1973) 
afirmam que toda criança com hipertrofia congênita tem 
um risco excepcionalmente alto de desenvolver um dos 
três tipos de malignidade abdominal: tumor de Wilms, 
carcinoma adrenocortical e hepatoblastoma. De fato, fo­
ram observados 6 casos em associação com tumor adreno-



35

cortical e 4 casos com hepatoblastoma.
Entre 62 crianças estudadas por FRAUMENI & MI­

LLER (1967), duas apresentavam hemihipertrofia congê­
nita conjugada a carcinoma funcional da glândula adre­
nal direita, sendo em uma ipsilateral e em outra con­
tralateral. Nesse estudo, a freqüência de hemihiper- 
trofia associada a tumor de Wilms foi 1/31.

Segundo HAICKEN et al. (1973), os casos de hi­
pertrofia associada a carcinoma adrenocortical apre­
sentam melhor prognóstico, quando diagnosticados em 
idade inferior a um ano, do que aqueles diagnosticados 
em idade superior. Segundo BJORKLUND (1955), há casos 
relatados de hipertrofia associada a hiperplasia homo­
lateral ou contralateral. O tumor de Wilms já foi en­
contrado em rins duplicados, em rins congenitamente so­
litários, em rins policísticos, em rins em ferradura e 
em massas renais supranumerárias ligadas à cápsula do 
verdadeiro rim. Esta associação - hipertrofia e neo­
plasia - pode, na realidade, ser mais comum do que se 
supõe, uma vez que: a) nem todos os casos de hemihi­
pertrof ia observados são relatados; b) em alguns casos 
de hipertrofia, tumores de Wilms detectados mais tarde 
não foram registrados; c) em casos de tumor de Wilms, 
qualquer hipertrofia co-existente pode ter passado des­
percebida ou sido considerada irrelevante e não rela-
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tada.
Assimetria corporal foi observada em uma pacien­

te com sarcoma indiferenciado do pulmão (GORLIN & MES- 
KIN, 1962).

Um neuroblastoma da supra renal direita em uma 
menina com 4 anos de idade e hemihipertrofia ipsilate- 
ral foi relatado por Lewis e Geschickter em 1934, se­
gundo FRAUMENI & MILLER (1967). Este parece ser o úni­
co caso descrito apesar de que a freqüência deste tu­
mor em criança é muito maior do que neoplasia adreno­
cortical. Em uma pesquisa de 500 crianças com neuro­
blastoma adrenal, nenhum caso de assimetria corporal 
foi encontrado (FRAUMENI et al., 1967).

FRAUMENI & MILLER (1967) chamam a atenção para 
inexistência de hemihipertrofia associada à forma mais 
comum de câncer infantil, isto ê leucemia, tanto na re­
visão da literatura como em uma pesquisa de 3000 crian­
ças portadoras de leucemia e linfoma.

A freqüente associação de neoplasia com hiper­
trofia justifica um exame clínico regular do paciente 
para a verificação de tumor em um estágio precoce.

Seria de grande valor o conhecimento da fre­
qüência de neoplasias entre pessoas portadoras de as­
simetria corporal. O risco do desenvolvimento de neo­
plasia em indivíduos hipertrõficos pode, somente, ser 
avaliado através de uma amostra mais significativa.



Tabela 2: Pacientes com Assimetria Corporal Associada com Neoplasia

A s s i m e t r i a  N e o p l a s i a
Desenv.

Autor Sexo Idade Idade ■a+Q„ai Partes mo„4.a1 Pele Idade , Outras Características
diagnõst. Lateral- envolvidas mental diagnõst. Lateral•

Bjdrklund, 

1955
4 m perna 15 m tumor de Wilms

morreu devido a métastasé aos 2 
de i dade

anos

5 m ES e El 4,5a tumor de Wilms
métastasés no pulmio e fígado

F D E

F E E

Benson et 

a i . ,  1963
1 a

Obs. M= masculino; F= feminino; a= anos; m 
hipertrofia; D=lado direito envolvido 
do envolvido; EI= extremidade inferior do lado envolvido.

ES e El - - 2a E tumor de Wilms
convulsões generalizadas aos 2 anos de 
idade, hemiparesia espasmódica durante 
5 semanas, cálices inferiores do rim 
esquerdo deslocados para cima e alte­
rados, morreu aos 2 , 5  anos devido me- 
tástase pulmonar.

meses; s= semanas; D= lado direito envolvido - hipertrofia; E= lado esquerdo envolvido - 
hemiatrofia; E = lado esquerdo envolvido - hemiatrofia; ES= extremidade superior do la-

F D

(continua) u>



A s s i m e t r i a  N e o p l a s i a

Autor Sexo Idade Idade Lateral. Partes Pele Idade uterai. 0utras Características
diagnost. envolvidas diagnost.

Benson et 

a l 1963

Nasc.

ES, El e 
face

ES e El

ES e El

E I, tes- 
tTeu lo

nevo ca- 
pi 1 ar na 
perna 
d i re i ta

A,7m

3 , 8 m

17 m

tumor de Wilms

tumor de Wilms
morreu aos A anos devido métastasé 
puimonar

tumor de Wilms
gonadotrofina urinária normal

suspeita de precocidade sexual, tumor 
necrõtico da glândula adrenal direita, 
métastasés múltiplas

Miller et 

al., 1964
9 m pei to, 

pé 1V i s e 
El

duas man­
chas café- 
com-lei te

9 m tumor de Wilms, surdez parcial bila­
teral, gonadotrofina urinária

(continua] GJoo

EF

EF

M D

M D

D



A s s i m e t r i a  N e o p l a s i a

Autor Sexo Idade Idade , a*ov,al Partes Pele Idade ia* ^ ai Outras Características
diagnõst. Latera1• envolvidas mental diagnõst. Lateral-

Miller et 

al., 1964

3 m D e E

face, lin­
gua

D: face,
1 íngua 

E: ES, El

2a

3a

tumor de Wilms, dermatoglifos normais, 
ocorrência de gêmeos na linha materna

tumor de Wilms, escoliose, eviscera- 
çlo do abdômen, diferença na idade ós­
sea nos dois lados

Fraumeni et

al., 1967
D e E E: face,

1 1 ngua, 
perna 

D: ES

face, mio, 
ES, El,
labium ma- 
jus

língua, ES, 
El

5a 3 m

mancha ca- 11 m 
fé com 1 e i - 
te nas cos­
tas

- 2a 9 m

tumor de Wilms, morreu aos 5a 9 m de­
vido métastasé

tumor de Wilms
idade óssea avançada bilateral, espe­
cialmente o lado esquerdo, assimetria 
dentária, dermatoglifos normais

tumor de Wi1 ms
gonadotrofina urinária normal, mie é 
gêmea dizigotica

(continua) cov?



Autor Sexo Idade

A s s

Idade
diagnõst.

i m e 

Lateral

t r i a

Partes 
* envolvidas

Desenv.
mental

N e o p l a s i a  

Pel8 diagnõst. Lateral•
Outras Características

Frauméni et

al., 1967
F - - E face, lín­

gua, El
- - 22 m D tumor de Wilms

F - - E ES, El - - 22 m E tumor de Wi1 ms
gonadotrofina urinária normal

F ■■ D El - 2a D tumor adrenocortical, puberdade pre­
coce, diagnóstico histológico: car­
cinoma

M

'

E ES, El,
face e 
1 íngua

- 8,5a D tumor adrenal, puberdade precoce, 
síndrome de Cushing, diagnóstico his­
tológico: carcinoma

Haicken et 
al., 1973 M 10 m - E E 1, náde­

ga
- heman- - - 

gioma 
capilar 
nas cos­
tas

tumor adrenocortical não funcional e 
silencioso, rim em ferradura, lipo­
ma na parede adbominal

O



VI - ASSIMETRIA CORPORAL E ABERRAÇÃO CROMOSSÕMICA

A hipótese de aberração cromossômica é postula­
da como possível fator etiolõgico da assimetria corpo­
ral. A existência de pacientes portadores, simultanea­
mente, de assimetria corporal e aberração cromossômica 
induz à investigação desta associação em casos de hi­
pertrofia e hemiatrofia.

Vários autores relatam casos de pacientes com 
assimetria e aberrações cromossômicas. Em cada caso foi 
observada uma aberração cromossômica distinta.

A literatura especializada indica que em 225 ca­
sos de assimetria corporal realizaram-se cariôtipos. 
Em todos foi efetuada cultura de leucócito periférico, 
e em 8 pacientes, cultura de fibroblasto de pele. Na 
paciente de HOOK & YUNIS (1965) além da cultura de leu­
cócito periférico e fibroblasto de pele, foi realizada 
cultura de medula. Em 16 dos casos as culturas de leu­
cócito periférico e fibroblasto de pele foram normais. 
Nove pacientes apresentaram cariôtipos anômalos.
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MARÇALLO et al. (1977) , ao realizar análise ci- 
togenética em cultura de linfõcitos de uma paciente, 
encontraram uma translocação reciproca D/C envolvendo 
os cromossomos 13 e 7.

Em uma paciente de FERRIER et al. (1964) , a aná­
lise cromossômica demonstrou mosaicismo diplóide-tri- 
plõide na pele e faseia lata, e células diplóides nor­
mais em leucócito, periférico. Um cromossomo acrocên- 
trico grande mostrou satélites muito proeminentes.

Em uma pesquisa efetuada por JOHNSTON & PENROSE
(1966), entre pacientes hipertrõficos, foi encontrada 
uma menina com hemihipertrofia cruzada, cujo cariõtipo 
apresentou indícios de aberração cromossômica. Na cul­
tura de fibroblasto do braço hipertrofiado observaram- 
se duâs ou possivelmente três células triplõides;a se­
gunda cultura de fibroblasto da perna afetada apresen­
tou somente células diplóides normais. É provável que 
as células triplóides encontradas na primeira cultura 
sejam artefatos.

A paciente descrita por BROGGER et al. (1965) 
apresentou mosaicismo nas culturas de leucócito peri­
férico e fibroblasto de pele, envolvendo dois cariõti- 
pos com 45 cromossomos.

Gerlõczy et al., em 1965, realizaram análise ca- 
riotípica de uma paciente, e a cultura de leucócito pe­
riférico revelou que um cromossomo do par de homólogos
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número três era maior que o normal (FRAUMENI et al., 
(1967).

Dos cariõtipos de seis pacientes com assimetria 
corporal apresentados por FRAUMENI et al. (1967), dois 
apresentaram aberração cromossômica. Em uma das pa­
cientes foi observado que o braço longo do par de ho­
mólogos número 16 era anormalmente grande. No cariõti- 
po de outra paciente foram observadas células com cro­
mossomos quebrados, em anel, dicintricos e fragmentos 
acêntricos. Como este estudo foi realizado após trata­
mento radioterápico para tumor de Wilms, estes resul­
tados foram considerados compatíveis com o tratamento.

Mosaicismo com trissomia do cromossomo 18 foi 
encontrado bilateralmente, em leucócito periférico e 
fibroblasto de pele da paciente de HOOK & YUNIS (1965).

Em uma paciente de ELLIS et al. (1963) foram 
realizadas culturas de fibroblasto e leucócito perifé­
rico. Da cultura de leucócito periférico resultaram 
somente células diplóides normais. Na cultura de fi­
broblasto de pele de ambos os lados do corpo encontra­
ram-se células diplóides e triplõides em quantidades 
iguais.

Dos nove pacientes com cariõtipos anômalos, oi­
to são do sexo feminino e um do sexo masculino.

Os casos de assimetria corporal não foram, de
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um modo geral, investigados sistematicamente, no que 
se refere a esta hipótese. A grande maioria dos rela­
tos não apresenta dados quanto ao cariõtipo dos pa­
cientes. Em conseqüência, a hipótese, embora válida, 
não pode ser corroborada com base em dados disponíveis.



Tabela 3: Pacientes com Assimetria Corporal Congênita e Estudos Citogenêticos

Autor SOXO Idaoe d1J * g t> Lateral. e„ ^ “ s * « » •  Pele »ff*, Carlótlpo Outras Características

Noé e 
Be r. man, 
1962

17 m Nase. E S ,  El  e 
face

r e t a r ­
dado

l e u c ó c l to p e r i ­
f é r i c o

normal f i s s u r a  p a l pebral d i r e i  -  
t a ,  prega e p i c â n t i c a ,  
nistagmo h o r i z o n t a l ,  
a t r o f i a  ó t i c a

Benson et  
a 1 . ,  1963

Nasc. El leucõci to p e r i ­
f é r i c o

normal tumor de Wi lms no lado 
d Î re i to

El 1 is et  
a l . ,  1963

R e i s t e r  e
Sc her z ,
196̂

6a leve
ret ar do
mental

3,5a

f i b r o b l a s t o  de 
pele de ambos os 
lados
l e u c ó c i to  p e r i ­
f é r i c o

l e u c ó c i t o  p e r i ­
f é r i c o

mosaicismo 
2n -  3n

normal

normal

mae com 
1 i ge i ra 
assimetria

z i g o d a c t i 1 ia

Obs.

Nasc.  E ES e El r e t a r -  -  l e uc ó c i t o  D e r i -  normal -  síndrome de S i l v e r ,  f a ­
ce t r i a n g u l a r ,  h i p e r t e -  
l o r i s mo ,  dobra e p i c i n -  
t i c a ,  p al a t o  a l t o ,  bo­
ca em ,rV H i n v e r t i  do, ma-- 
x i l a r  su p e r i o r  p r o t u ­
b é r a n t e ,  ma x i l ar  i n f e -

M« masculinoi F *  femininoi a» anosj ma mesesi s» semana9i Da lado d i r e i t o  env o l v i do  -  h i p e r t r o f i a i  E -  lado esquerdo e n v o l v i do  -  h i ­
p e r t r o f i a i  D *  lado d i r e i t o  e nv ol v i do -  h e m i a t r of i a i  E ~ a lado esquerdo e nv ol v ido  -  h e m i a t r o f i a i  E S»  extremidade s u p e r i o r  do lado' 
env ol vi do i  EI*» extremidade i n f e r i o r  do lado e n v o l v i d o .

(continua)
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Autor Sexo Idade d1Í g „ ' f t . Lateral, Partes Desenv. 
envolvidas mental Pele Tecido

analisado Cariotipo Heredita­
riedade Outras C aracterísticas

R e i s t e r  e
Sc h er z ,
196̂ 4

r i o r  r e t r a í d o ,  o r e l h a  
sem l ó b u l o ,  c l i n o d a c -  
t i l i a ,  tónus muscular 
b a i x o ,  prega simiesca 
na mão esquerda,  baixa 
e s t a t u r a ,  j u n t a s  h i p e r -  
e x t e n s í v e i  s

R ei s t e r  e 
S c her z ,
196̂4

3, 5a Nasc. ES e E l ,  normal mancha ca- l eucó ci t o 
t ó r a x  e fé-com p er ! . f é r l c o
h é l i x  l e i t e  na

nádega

normal síndrome de S i v e r ,  s i n -  
d a c t i l i a  b i l a t e r a l  nos 
pés,  idade óssea r e ­
t a r d a da ,  h i p o p l a s i a  da 
**- e 5-  c o s t e l a s ,  q u i n ­
tos dedos das mios c u r ­
tos e encurvados,  boca 
em " V "  i n v e r t i d o ,  e s ­
col iose

F e r r i e r  et  
a l . ,  136*4

10a 2 m completa 
ass imetr ia 
i n c l u s l v e  
orelha,  
o l h o ,  den­
tes e 1 í n ­
gua

def i -  
ci e n t e

manchas 
pi gmenta- 
das na me­
tade d i ­
r e i t a  do 
tronco e 
coxa

leucóci to 
peri f é r i c o  
f i  b r ob l as t o 
da pele e 
facia lata

normal

mosaicismo 
2n- 3n,  s a t e -  
1 i tes proe­
minentes no

s i n d a c t i l i a  na mio e pé, 
bai xo peso ao nascimen­
to e h i po g e n i t a l i s mo

( cont i nu a)



Autor Sexo
Idade Partes Desenv. D • Tecido

Idade djagnõst# Lateral, mental analisado Cariõtipo Heredita­
riedade Outras C a racte r ística s

F e r r l e r  et  
a 1 . f 196^

grupo 13-15 
(provavelmen­
te 13) em f i -  
b ro b l a s t o  e 
l e u c õc i t o

Ringrose 
et  a i . ,  . 
1965

H
negro

16a Nasc. todo o l a ­
do mai or ,  
comprome­
t i  mento da 
f a c e ,  l í n ­
gua,  maxi­
l ar  i n f e ­
r i o r ,  a u r í ­
cula da 
or el ha e 
perna

r e t a r ­
dado

pi gmenta- 
çi o aumen­
tada do 
lado es­
querdo da 
face e 
pescoço

leucõci t o 
peri f e r i  co

normal h i d r o c e l e ,  e s c o l i o s e ,  
tfeias proeminentes do 
lado di rei t o ,  ausên­
ci a  de pelo pubi ano,  
f a c i a l  e a x i l a , c a­
nais se mi ní fe r os pe­
quenos e ausência de 
espermatogênese

Hook e 
Y u n i s ,  
1965

13 m Nasc. lado E da 
cabeça, ma­
xi l a r  su­
p e r i o r ,  ma-

def i -  
c i e n t e

l e u c ó c i t o  t r i ss o mi a  18
p e r i f é r i c o ,  mosaicismo em
medula e todos os t e -
f i b r o b l a s t o  eidos a n a l i -

t o r c i c o l o  com de sv i o  
da cabeça para d i r e i ­
t a ,  c a r d i o p a t i a  con­
g ê n i t a ,  d u p l i c a ç l o  da

( cont i nua)
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Autor Sexo Idade d iagn5s t .  L a te ra l- envolvidas mmtàV Pe1e anaVisado Cariotipo ^ í ld a d e  0utras C aracterísticas

Hook e x i l a r  I n-  de pele de sados p é l v i s  esquerda e ure-
f e r l o r , o l h o  ambos os t e r ,  s a l i ê n c i a s  derma-

• lados t o g í í f i c a s  a t r ó f i c a s
1965 no lado esquerdo

Brogger 
et  a l . ,  
1965

11 , 5 a e xtr e mi da-  r e t a r -  a t r o f i a  na
des da e s -  dada mão
quer damai o-  ta
res

di r e i -
leucóci to 
peri f é r i c o  
e f í b r o -  
blas to de 
pele do 
braço es­
querdo

f i b r o b l a s ­
to de pele 
do braço 
di rei to

*45 cromossomos, 
monossomia p ar ­
c i a l  B e G,  com 
t r ansl ocação 
B/G

**5 cromossomos, 
12 cé l u l a s Idem 
ao c a r i ó t i p o  
acima; 30 c é l u ­
las com t r i s s o -  
mla 2 ,  monosso­
mia do grupo C 
e anomalias nos
grupos B e G 
(provável  X0)

c a r d i o p a t i a  c o n g ên i t a,  
pescoço a l a d o ,  cubitus 
valgo , s i n d a c t i l i a ,  
prega simiesca b i l a t e ­
r a l ,  osso f r o n t a l  proe­
mi nente,  p al a t o  a l t o ,  
h i p e r t e l o r i s m o ,  gona- 
d o t r o f i n a  u r i n á r i a  e l e ­
vada

( cont i nu a)
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Autor Sexo Idade L ate ra l. en^ as ^  Pele J * " 0*  Cariõtipo Her^ -  Outras C a racterística s

Johnston e 
Penrose,  
1966

26a El , p ë , l a r ­
go e acha­
tado

f I b r o b l a s t o  
de pele

normal d er ma t o g l if os do pé E 
incomuns, de r ma t og l 1 -  
fos das mios padrão 
normal

**5a Nasc.

E S ,  E l ,  p er ­
na esquerda 
2 cm ma i s 
longa que a 
di rei ta

1? e 2? p o r  

d o d i c t i l o s ,  
El  abaixo do 
j o e l h o

f i b r o b l a s t o  
de pele

f i b r o b l a s t o  
de pele

normal

seis c é l u ­
las com 
t r i  ssomia 
para o 19*  
20 em uma 
c u l t u r a

desenvolvimento e s ­
q u e l é t i c o  corr espon­
dente a idade cr ono­
l ó g i c a ,  d e r ma t o g l i f o s  
das mios a l t e r a d o s

exame h i s t o l ó g i c o  r e ­
vel ou aumento do t e ­
cido subcutâneo e f i ­
br o se ,  sem ev i dê nc i a  
de aumento ósseo

16a todo o lado, 
braço e mio 
severamente 
afetados

nevo no f i b r o b l a s t o
pel to dl -  de pele 
rei to

normal

57a f a c e ,  p e i t o f i b r o b l a s t o  
de pele

fragmentos
a cê n t r ic o s
e n c o nt ra -

moderada di v e r gê nc i a  
e nt re  os padrões d e r ­
matogl í f  i cos das mios,

(cont i nu a)
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Autor Sexo Idade d1í £ g t . Lateral. M e  anaVlsído Cariótipo Ĥ 2 '  0ütra$ C a racter ística s

Johnston e
Penrose,
1966

18a E coxa,  pé

9a Nasc.  D e E D: braço
E :  perna

f i b r o b l a s t o  
de pele

f i  b r o b l as to  
de pele

kka D f a c e ,  am- nevo so-  f i b r o b l a s t o

dos em a l ­
gumas cé­
l ul as de 
uma c u l t u ­
ra

normal

2 cé l u l a s 
com 70 c r o ­
mossomos,! 
c é l u l a  com 
7** cromos­
somos, 1 
c é l u l a  com 
ma i s que 79 
cromosso­
mos, possí­
vel a r t e f a ­
to

s a t é l i  tes

sintomas i ni c i a d os  aos 
13 anos pr oveni ent es 
de quadripares i a ,  f r a ­
queza

a t r o f i a  provável se­
qUela de p o l i o m i e l i t e  
a n t e r i o r  ni o reconhe­
cida

idade õssea correspon­
dente a c r ono l ógi ca

- ambas pernas edemacia-

( cont i nu a)
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Autor Sexo Idade Idade
diagnost. L a te ra l . Partes

envolvidas
Desenv.
mental Pele Tecido

analisado Cariotipo Heredita­
riedade Outras C a racterística s

Johnston e 
Penrose,  
1966

60a provável 
nasc.

bas mios,  
polegares 
e i nd i c a ­
do r e s,  El

pé,  1? e2? 
p ododáct i -  
los com au­
mento s i g ­
n i f i c a t i v o

bre o d o r ­
so da mio 
d i r e i t a  e 
t ronco do 
lado d i ­
r e i t o

de pele

f i b r o b l a s t o  
de pele

grandes em 
um acrocên- 
t r i c o  pe­
queno,  seis 
c é l u l a s  em 
fragmentos 
acê nt ri c o s

satél  i te au­
mentado em 
um acrocên- 
t r  ico peque­
no

das,  p o d o dá ct i l o s . g r a n ­
des,  d i a g n o st ic o  de
neurof i bromatose com
m ú l t i pl a s  anomalias 
v ascul ares

possível  
ocorrência 
fami l i a i  
de anorma-  
1 idade s l -  
mi l a r

F e r r i e r  e
F e r r l e r ,
1967

**,5a 6s E S ,  El leucóci to 
p e r i f é r i c o  
de ambos 
os braços

normal síndrome de S i l v e r ,  f a ­
ce t r i a n g u l a r ,  qu i nt os 
dedos curtos e encu r ­
vado s,  ma x i l ar  supe­
r i o r  pequeno,  ol hos 
mongolicos e l i m i t a ç i o  
na di st enção dos c o t o ­
vel os

( cont i nu a)
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Autor Soxo Idade diágnóst. Latera'- envolvidas mental* Pe,e .nYnsÍdo Cariótipo Outras Características

Fraumeni 
et a l . ,  
1967

1 1 , 5 a Nase. D e E

D e E

E :  cabeça,  
1 íngua, hu­
me ro
D: perna

E :  perna 
D: sei o e 
antebraço

E S , EI  e 
face

E S ,  El  
1 íngua

1eucóci to 
p e r i f é r i c o

1eucóci to 
p e r i f é r i c o  
dos pais e 
dois irmlos

1eucóci to 
peri  f é r i c o

1eucóci to 
p e r i f é r i c o

1eucóci to 
peri  f é r i c o

cromossomo n? 
16 anormal­
mente grande
cromossomo n? 
16 anormal­
mente grande

normal

cromossomos 
em a n e l , di -  
c ê n t r i c o s ,  
quebrados e 
fragmentos 
acênt r i  cos;  
aberrações 
compatíveis 
com r a d i o t e ­
r apia

normal

tumor de Wilms no lado 
d i r e i t o ,  g o n a do t r o f i na  
u r i n á r i a  elevada,  o c o r ­
rênci a f a m i l i a l  de gê­
meos

tumor de Wilms no lado 
d i r e i t o ,  surdez n er v o­
sa

tumor de Wilms nò lado 
d i r e i t o ,  idade óssea 
avançada

tumor de Wilms no lado 
esquerdo

( cont i nua)
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Au tor Sexo Idade Idade 1 a t p r a l  diagnõst. Lateral-
Partes

envolvidas
Desenv. p , 
mental Kele

Tecido 
analisado Cariõtipo Heredita­

riedade
Outras Características

Fraumenl 
et a i . ,

F - -  E f a c e ,  l í n ­
gua e perna

-  - l e u c õ c l t o  
per 1f é r  ico

normal - tumor de Wllms no lado 
dl rei to

1967 F - -  E E S ,  El
-

leucõci to 
p e r i f é r i c o norma 1 - tumor de Wilms no lado 

esquerdo

H a r ç a l lo 
et  a l . ,  
1977

F 10a -  e " p a l a t o ,  na­
r i z ,  1 í n ­
gua,  múscu­
l o s ,  escá­
p ul a ,  b r a ­
ço,  perna e 
pé

l e v e -  -  
mente 
r e t a r ­
dada

1 1 n f ó c l t o s t r a n s l o c a ç l o  
recí proca D/C 
envolvendo 
cromossomos 
13 e 7

força muscular r e d u z i ­
da com h ip o t o n i a  do l a ­
do d i r e i t o ,  e p ic a nt o 
b i l a t e r a l  , ponte nasal 
achat ada,  p a l a t o  a l t o

VJ1VjJ



VII - GENÉTICA

Dentre as inúmeras teorias propostas para ex­
plicar a etiologia da hipertrofia congênita, encontra- 
se a teoria genética, embora haja pouca evidência da 
atuação desses fatores.

Alguns autores como HALPERIN (1931), GLANZER 
(1933), e outros são de opinião de que a influência da 
hereditariedade na produção desta síndrome parece não 
ter importância como fator etiológico.

Alguns exemplos de incidência familial são co­
nhecidos, porém, a grande maioria dos pacientes apre­
sentou familiares normais, ou nenhuma investigação a 
este respeito foi realizada.

SCOTT (1935) relatou a ocorrência de hipertro­
fia em uma mãe e filha e REED (1925) citou o caso de 
um irmão e irmã portadores de hipertrofia e deficiên­
cia mental.

RUDOLPH & NORVOLD (19 44) relataram vim exemplo 
familial de hipertrofia facial. A mãe da paciente e a
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avõ materna tinham hipertrofia facial unilateral. A 
assimetria presente na mãe e na avõ era de grau mais 
leve. A mãe da paciente tinha uma irmã gêmea.

MORRIS & MacGILLIVRAY (1955) relataram os casos 
de duas famílias com assimetria corporal. Em um dos ca­
sos, duas meninas nascidas de pai e mãe normais apre­
sentavam hemihipertrofia associada com deficiência men­
tal, havendo forte evidência de que a avõ materna apre­
sentasse o lado esquerdo da face aumentado. No outro 
caso mãe e filha apresentavam hemihipertrofia associa­
da com deficiência mental.

Em uma pesquisa realizada por FRAUMENI et al.
(1967), observou-se incidência familial em um dos ca­
sos: ocorrência de hemihipertrofia em uma menina e seu 
irmão e perna direita mais longa em um tio materno.

A incidência de hipertrofia congênita em mais 
de um indivíduo na mesma família incentiva a discussão 
do fator genético. Apesar destes casos, não se aceita 
a hipótese heredofamilial nesta síndrome. Entretanto, 
a possibilidade de que esta entidade clínica seja de­
vida a fatores genéticos, não pode ser rejeitada a 

pr-iori.

SABANAS & CHATTERTON (1955), apresentam a se­
guinte teoria como uma tentativa para explicar a ori­
gem da hipertrofia congênita. Segundo os autores, uma
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combinação de genes parentais defeituosos pode, presu­
mivelmente, causar tal desvio no desenvolvimento. A ra­
ridade da anormalidade indica que, se é totalmente ge­
nética, pode ser do tipo recessivo. Não ê ligada ao 
sexo, porque ambos são igualmente afetados.

Apesar das inúmeras hipóteses propostas, a etio­
logia exata continua desconhecida, mas provavelmente o 
início da assimetria corporal ocorra durante o desen­
volvimento embrionário precoce.



Tabela 4: Pacientes com Assimetria Corporal e Ocorrência Familial.

» 4. c t I d a d e  ,,ta„al Partes Desenv. D ,a
Autor Sexo Idade dl-agnõst> Latera . e n v o -|^ 3 5  mental Hereditariedade Outras Caracter?s ti cas

Reed,

1925
17a Nase,

12a

lado i li­
te i ro

lado in- 
tei ro

def i - 
ciente

nevos na 
perna di- 
rei ta e 
mio es­
querda

i rmi com h i per- 
trofia

irmi do pacien­
te do caso an­
terior

epileps ia

estrabismo, miopia, dentes in­
cisivos e caninos em dupla fi­
la, ocorrência familial de gê­
meos

Scott,

1935
9 m ES, El, 

cabeça
nevos no 
ombro di- 
rei to

mie com hiper­
trofia

cardiopatia congênita cianótica

26a E I, face mie do caso an­
terior

escol tose

M

Rudolph e

Norvold,

1944

9,5a 2 m nar 1 nas normal area pig­
mentada 
no pesco­
ço

mae e avo ma­
terna com hi­
pertrofia hemi­
facial

Obs. M= masculino; F= feminino; a= anos; m= mesesj s= semanas; D= lado direito envolvido - hipertrofia; E= lado esquerdo envolvido - 
hipertrofia; D = lado direito envolvido - hemiatrofia; E = lado esquerdo envolvido - hemiatrofia; ES= extremidade superior do 
lado envolvido; EI= extremidade inferior do lado envolvido.

(continua)
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n c j ■ i Idade , a+av,al Partes Desenv. Dq 1q
Autor Sexo Idade ^iagnóst. Lateral• envolvidas mental H e r e d i t a r i e d a d e O u t r a s  C a r a c t e r í s t i c a s

Morris e 

MacGi 11 ivray, 

1955

16a

32a

ES, face, 
orei ha

lado in­
te i ro

i mbeci1

defi­
ciente

pequenos 
pontos 
pi gmen- 
tados na 
mão

avo materna com 
aumento do lado 
esquerdo da face

avó materna com 
face esquerda 
aumentada

escoliose

escoliose; a paciente e 
mie deram a luz a gêmeos

sua

F

F

Ellis et 

al., 1963
6a leve

retardo
mental

mie com 1i gei ra 
assimetria

zigodacti1ia

Johnston e 

Penrose, 

1966

60a provável
nascim.

pé, 1 ? e 
2? pododac- 
tilos com 
aumento sig­
nificativo

possível ocor­
rência fami1ial 
de anormalidade 
s imilar

F
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Autor Sexo Idade Idade .a+prai 
diagnost. Lateral*

Partes
envolvidas

Desenv.
mental Pele Hereditariedade Outras Características

Fraumeni 

et al., 

1967

F 6,5a - D ES, El, 
1 íngua

- - í rmio com ass1- 
metria corporal, 
tio materno com 
perna direita 
mais longa

tumor de Wilms no rim esquerdo

M 2a - D El, lín­
gua

i rmio do caso 
anterior

hérnia inguinal congênita; mie 
é gêmea fraterna

uivo



VIII - SlNDROME DE SILVER

Esta síndrome, descrita pela primeira vez por 
SILVER et al. (1953) , apresenta como principais carac­
terísticas a assimetria do corpo, estatura baixa, fá­
cies característica, dedos pequenos, curtos e encur­
vados e elevados níveis de gonadotrofina urinária. O 
déficit da estatura é observado desde o nascimento.

REISTER & SCHERZ (1964) publicaram o critério 
proposto por Silver, em 1963, para caracterizar a sín­
drome de Silver: Qualquer criança com três manifesta­

ções maiores tem definitivamente a sindrome3 -particu­

larmente se há uma ou mais manifestações menores. Ne­
nhum paciente descrito com esta síndrome demonstrou to­
das as manifestações. As manifestações anteriormente 
referidas, no critério de Silver, são as seguintes:

A. Manifestações maiores

1. Bai xa estatura

2. Significante assimetria
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3. Pequeno talhe apesar de nascimento a ter­

mo

4. Variação no padrão do desenvolvimento se­

xual

a. G onadotrofina urinária aumentada

b. D e s e n v o l v i m e n t o  sexual precoce

c. E s t r o g e n i z a ç io  prematura da uretra ou 

mucosa vag i na 1

d. Marcado retardo da idade õssea em r e ­

lação ao de s e n v o l v i m e nt o  sexual

B. Manifestações menores

1. Manchas café-com-1ei te ou outras pigmen­

tações anormais da pele

2. Quintos dedos curtos

3. Quintos dedos encurvados

4. Face de forma triangular

5. Cantos da boca voltados para baixo

6. Sindactilia ou outras anormalidades dos 

pododãti1 os

7. Dificuldades maternas durante a gestação

Os níveis de gonadotrofina urinária, nos pa­
cientes de SILVER et al. (1953), foram determinados aos 
5 e 6 anos de idade; os autores porém não encontraram
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uma explicação satisfatória para as variações dos ní­
veis de gonadotrofina verificadas. Níveis alterados de 
gonadotrofina urinária também são observados em disge- 
nesias gonadais (REISTER & SCHERZ, 1964).

Em todos os pacientes portadores da síndrome de 
Silver, estudados por REISTER & SCHERZ (1964) e FER- 
RIER & FERRIER (1967), a análise cariotípica de leucó­
cito periférico revelou-se normal. Entretanto será in­
teressante que estudos citogenéticos de vários tecidos 
sejam realizados, para que se possa estabelecer inci­
dência de mosaicismo ou ausência de aberração cromos- 
sômica.

Outra síndrome, paralela à síndrome de Silver, 
foi relatada por RUSSELL (1954). Os cinco pacientes de 
Russell apresentavam algumas características em comum 
com os de Silver e outras anormalidades distintas; em 
dois deles evidenciou-se ligeira hemiatrofia.

Características apresentadas pelos pacientes de 
Russell: recém-nato de baixo peso; talhe inferiorâ mé­
dia; extremidades superiores curtas e inferiores lon­
gas em relação à altura; dificuldades maternas durante 
a gestação - hemorragias e ameaça de aborto; face 
triangular cuja base é constituida pelo amplo diâmetro 
bi-parietal do crânio, diminuindo gradativãmente em um 
queixo hipoplãstico; face pequena em relação ao crâ­



63

nio; testa saliente; nariz proeminente, ponte nasal 
desenvolvida e ocasional sutura metôpica saliente; can­
tos da boca rebaixados; fontanela anterior aberta até 
o terceiro ano de idade; quintos dedos encurvados; cu­

bitus varus com movimento de supinação incompleto; tó­
rax tubular e estreito; ligeira lordose responsável pe­
la proeminência abdominal; a razão da circunferência 
da cabeça em relação â do peito mantêm-se constante du­
rante toda a infância.

Segundo RUSSELL (1954) há evidência da atuação 
de patologia placentãria - placenta pequena e/ou in- 
fartada - ou de alguma doença materna ou embrionária 
durante alguma fase intra-uterina critica.

As crianças descritas por Russell eram alertas 
e com desenvolvimento mental normal. Em dois casos 
ocorreu hipermaturidade, de forma que o baixo peso ao 
nascimento reflete falha de crescimento intra-uterino. 
Não houve determinação dos níveis de gonadotrofina uri­
nária, porém estudos endócrinos foram normais. Uma voz 
penetrante e de tom alto, presente em todos os seus 
cinco pacientes, faz parte significante da slndrome de 
Russell. Warkany notou que alguns dos seus pacientes 
com crescimento intra-uterino retardado apresentavam 
esta característica vocal, igualmente presente em duas 
crianças com a slndrome de Silver. Silver nao descre—
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veu as vozes de seus pacientes (REISTER & SCHERZ, 1964).
As síndromes de Silver e de Russell ocorrem em 

ambos os sexos e em caucasõides e negros; a incidência 
da síndrome de Russell restringe-se a caucasõides (REIS­
TER & SCHERZ, 1964). Modernamente admite-se que as 
duas sejam a mesma síndrome, conhecida por síndrome de 
Silver-Russell.



Tabela 5: Pacientes com Síndrome de Silver.

Autor
c T Idade la+ov,al Partes Desenv.
Sexo Idade diagnost. Latera . envo-jvidas mental Pel e Outras Características

S i1 ver et 

al., 1953
5,5a

6a

2a

Nasc.

ES, El, crâ­
nio, face, 
tórax, ab­
dômen

ES, El, cri- 
nio, amíg­
dalas, tó­
rax, abdô­
men

mancha café-com 
leite no abdo­
men

baixa estatura, gonadotrof ina urinar ia ele­
vada

baixa estatura, gonadotrofina urinária ele­
vada

S i1 ver e 

Gruskay, 

1957

M 7a 10s El, pé, ná ■ 
dega

mancha café-com 
leite nas cos­
tas, hemangiomas 
capilares na pál­
pebra e glabela 
no lado di rei to

gonadotrof ina urinária elevada, quintos de­
dos das mãos curtos

Obs. M= masculino; F= feminino; a= anos; m= meses; s= semanas; D= lado direito envolvido - hipertrofia; E= lado esquerdo envolvido - 
hipertrofia; D~= lado direito envolvido - hemiatrofia; E = lado esquerdo envolvido - hemiatrofia; ES= extremidade superior do 
lado envolvido; EI= extremidade inferior do lado envolvido.

(continua) (TiCl
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Autor Sexo Idade diJgn'st. Lateral
Partes Desenv. 

envolvidas mental Pele Outras Características

S i1 ver, 

1959
M

negro
8,5a

6 m 1 m

D: ES, El retar- áreas pigmentadas 
dado nas costas

ES, El área de pigmenta­
ção escura no pui • 
so esquerdo

baixa estatura, escoliose, desenvolvimento 
motor lento, quintos dedos das mios curtos 
e encurvados para dentro, assimetria con­
gênita da espinha com área escapular proe­
minente, maturação epifiseal retardada, 
elevados níveis de gonadotrofina

baixa estatura, boca em "V" invertido, hi- 
poplasia do maxilar inferior, aumento da 
pele nas costas e pescoço, hipertelorismo 
mamário, ausência de testículo palpável no 
escroto, moderado oubitus valgus, clino- 
dactilia dos quintos dedos de ambas as mãos

D

DM

Reister e

Scherz,

196A

M 3,5a Nasc. ES, El retar­
dado

síndrome de Silver, face triangular, hi- 
pertelorismo, dobra epicãntica, palato al­
to, boca em "V" invertido, maxi lar superior 
protubérante, maxilar inferior retraído, 
orelha sem lóbulo, clinodacti1 ia, tônus 
muscular baixo, prega simiesca na mio es­
querda, baixa estatura, juntas hiperexten- 
síveis.

E

(continua) <J\CTi



Autor Sexo Idade diagnöst. Lateral '
Parte

envolvida
Desenv.
mental Pel e Outras Características

Reister e

Scherz,

1964

F 3,5a Nase. E ES, El, 
tórax e 
hél ix

normal . mancha café-com 
lei te na nádega

síndrome de Silver, sindactilia bilateral 
nos pés, idade óssea retardada, hipopla- 
sia da A- e 5" costelas, quintos dedos das 
mãos curtos e encurvados, boca em "V" in­
vertido, escoliose

Ferrier e 

Ferrier,

1967

F A,5a 6s E ES, El - - síndrome de Silver, face triangular, quin­
tos dedos curtos e encurvados, maxilar su­
perior pequeno, olhos mongólicos e limita­
ção na distenção dos cotovelos



IX - HEMIATROFIA

Hemiatrofia e hipertrofia são malformações nor­
malmente de origem congênita e de etiologia obscura.

Atrofia significa falha do desenvolvimento. Pea­
body, em 1936, (PENFIELD & ROBERTSON, 1943) usa o ter­
mo hemiatrofia quando um lado é normal para o tipo e a 
idade racial e o outro lado menor. Segundo MARÇALLO et 
al. (1977), poder-se-ia, nesse caso, usar ainda o ter­
mo hemihipotrofia.

Sabe-se que a deficiência no crescimento de uma 
metade do corpo, ou de um membro, pode resultar de uma 
lesão da porção correspondente da medula espinhal, em 
idade precoce ou de um grande dano, ao nascimento, do 
hemisfério oposto do cérebro. Como a necropsia é rara­
mente realizada em casos de assimetria corporal, hã 
poucos relatos de lesões do cérebro em tais casos. A 
atrofia também ocorre em casos de poliomielite ante­
rior aguda, devido a lesões dos cornos anteriores da 
medula ou profunda lesão cerebral. As deficiências no
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crescimento são mais pronunciadas em casos de polio­
mielite anterior aguda - um membro pode ter muitos cen­
tímetros a menos do que o oposto - enquanto em lesões 
do giro põs-central a assimetria ê muito menos acen­
tuada .

Há, em muitos casos, associação de assimetria 
corporal com epilepsia. Foi claramente mostrado que le­
são cortical resulta em epilepsia e que em adultos a 
lesão põs-central ê associada com atrofia muscular con­
tralateral. Conforme Archambault e Fromm, em 1923, a 
incidência de epilepsia em casos de assimetria corpo­
ral é de ocorrência casual, e que as duas condições 
não apresentam relações causais (PENFIELD & ROBERTSON, 
1943) .

PENFIELD & ROBERTSON (1943) descreveram uma sé­
rie de casos em que os pacientes sofriam de epilepsia 
focal devido a lesões cerebrais locais. Intervenções 
cirúrgicas - mediante anestesia local - nos cérebros 
desses pacientes, permitiram a exata localização da 
cicatriz cerebral ou cortex rolândico, através de es­
tímulos elétricos. Para o propósito desta análise, fo­
ram selecionados os casos que se enquadram dentro das 
seguintes categorias:

a) casos em que havia assimetria corporal;
b) casos de lesões ocorridas na infância, por
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menores que fossem, localizadas na região 
central ou rolândica da córtex;

c) casos em que havia ãreas de destruição em 
qualquer hemisfério cerebral, desde que a 
lesão tivesse ocorrido na infância.

Baseados nos resultados obtidos, estes autores 
puderam tirar as seguintes conclusões. As lesões in­
fantis do giro põs-central normalmente estão associa­
das com moderada diminuição da parte contralateral do 
corpo, mesmo na ausência de lesões do giro prê-cen- 
tral, - isto é aplicado quase invariavelmente ao braço 
e perna e usualmente ao tórax e face - enquanto em ca­
sos sem assimetria, o giro põs-central não estava da­
nificado ou injuriado. O decréscimo do . envolvimento 
corporal resultou de danos da área põs-rolândica ocor­
ridos antes do terceiro ano de vida. Devido a ausên­
cia, nestes casos, de lesões do giro põs-central que 
tivessem ocorrido depois da idade de três anos ou du­
rante o período de crescimento, não foi possível esta­
belecer um limite superior de idade em que esta lesão 
possa dar origem a uma assimetria. Portanto, os auto­
res concluem que, se uma lesão ocorre no giro põs-cen­
tral, antes da idade de três anos, resultará em cres­
cimento assimétrico. Na maioria dos casos, as ãreas 
corticais parecem corresponder precisamente com a re-
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gião âa diminuição somática. Em poucos casos esta cor­
respondência não pareceu exata. O envolvimento do cór­
tex põs-central foi um fator comum observado em todos 
os casos em que havia crescimento retardado. Os auto­
res supõem que o córtex põs-central tem uma influência 
no crescimento do lado oposto do corpo. Lesões limita­
das ãs porções frontal, occipital e temporal do córtex 
cerebral não estão associadas com mudanças no cresci­
mento. O mecanismo completo responsável pela atrofia ê 
incerto. Lesões do córtex não resultaram em hipertro­
fia contralateral do corpo (PENFIELD & ROBERTSON, 1943). 
Não há evidência de que uma lesão do giro põs-central, 
produzida nos últimos anos da infância, não possa tam­
bém inibir o crescimento na área somática correspon­
dente .

A hipertrofia pode ser diferenciada da atrofia, 
pela determinação de incidência de crescimento aumen­
tado ou diminuido do lado ou parte envolvida, quando 
comparado com o normal.

Os casos estudados por Penfield e Robertson fo­
ram classificados em.cinco grupos de acordo com o tipo 
anatómico da lesão.

Grupo A - quatro casos: Os pacientes apresentavam le­
sões do córtex põs-central.
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Grupo B

Grupo C

Grupo D

Grupo E

- quatro casos: Engloba os casos em que houve 
envolvimento do córtex põs-central e cápsu­
la interna.

- cinco casos: Pacientes apresentando o cór­
tex põs-central e o pré-central afetados, e 
a cápsula interna com dano variável.

- quatorze casos: Casos Controle
Lesões cerebrais ocorridas na infância sem 
assimetria somática.

- cinco casos: Casos Anômalos
Neste grupo estão incluidos os casos em que 
a assimetria do corpo não pode ser adequa­
damente explicada a partir das lesões cere­
brais apresentadas.



X - ETIOLOGIA

A grande maioria das hipertrofias é congênita e 
estacionária. As causas e mecanismos da hipertrofia 
congênita parcial, hipertrofia cruzada e hemihipertro- 
fia, ainda são desconhecidas. A assimetria do corpo po­
de resultar de um desenvolvimento excessivo no perío­
do prê-natal ou na vida extra-uterina.

Numerosas etiologias, propostas em um esforço 
para explicar a origem da hipertrofia congênita, não 
passam de meras hipóteses.

Segundo WARD & LERNER (1947) e outros, lesões 
vasculares são sugeridas como causas da hipertrofia 
devido à sua freqüente associação com esta entidade. 
Hipertrofias associadas com outras anormalidades e com 
angiomatoses neurocutâneas foram descritas como enti­
dades clínicas e denominadas como síndrome Sturge-We­
ber-Krabbe, síndrome Klippel-Trenauney (idêntica com 
hemangiectasia hipertrõfica, também chamada síndrome 
Parkers-Weber) e síndrome Klippel-Landau (NOE & BERMAN,
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1962) .
Hipertrofia congênita associada com nevo e ou­

tras malformações angiomatosas é bastante freqüente. 
Entretanto, Tobler, em 1954, relatou que em muitos pa­
cientes com hipertrofia e hemangioma da face, as hi­
pertrofias não apresentam relação com o grau, extensão 
ou mesmo localização do nevo. Houve também pacientes 
em que mudanças vasculares ocorreram do lado normal do 
corpo e em pelo menos uma metade . de todos os casos, 
anormalidades vasculares eram completamente ausentes 
(NOÉ & BERMAN, 1962). Segundo GLANZER (1933), um grupo 
de autores atribui a hipertrofia â remessa aumentada 
de sangue ao lado correspondente, e como suporte para 
sua hipótese cita a ocorrência freqüente de nevo e te­
langiectasia. De acordo com SAYER & FATHERREE (1945), 
os vasos sangüíneos no lado aumentado são usualmente 
maiores do que aqueles do lado normal. Ê, entretanto, 
totalmente possível que os vasos sangüíneos sejam maio­
res devido ao aumento geral da parte, e não fatores 
causais.

Formas especiais de hipertrofia foram esboçadas 
como causadas por um crescimento aumentado de artérias 
e veias ou por circunvolução de veias hipertrofiadas 
(NOÉ & BERMAN, 1962).

Bihler, em 1933, relatou desenvolvimento incom-
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pleto da camada muscular das artérias (NOÉ & BERMAN, 
1962) . Barwell citado por Kitaigorodskaja, em 1929, 
conjeturou que em casos com redução ou ausência de al­
guma membrana arterial, o alargamento dos vasos tenha 
resultado em melhor nutrição e conseqüentemente em me­
lhor crescimento das respectivas partes. Cagiati, em 
1907, publicou casos em que a túnica média ou interna 
dos vasos era hipertrofiada e Hoffman, em 1907, rela­
tou casos em que todos os constituintes da parede ar­
terial eram hipertrofiados; em ambas as situações ne­
nhum aumento do suprimento de sangue pode ser detecta­
do (NOÉ & BERMAN, 1962).

De acordo com Gesell, em 1921, distúrbios em­
brionários podem determinar uma predominância no su­
primento de sangue de vim lado ou uma parte. Ha suges­
tões de que o suprimento predominante de sangue em um 
lado do corpo do embrião pode ser a causa, mas em mui­
tos casos os ossos ou partes de tecidos moles do lado 
afetado não eram hipertrofiados, e órgãos internos no 
lado aumentado não eram todos, ou desigualmente, en­
volvidos (NOÉ & BERMAN, 1962).

Ward e Horton, em 1940, descreveram casos re­
sultantes de fístulas arteriovenosas congênitas (NOÉ & 
BERMAN, 1962). De acordo com SCHWARTZMAN et al. (1942), 
este tipo de lesão, na maioria das vezes, é encontrado
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nos braços e pernas. Segundo Kaufman e Faber, em 1938, 
e Holman, em 1940, ãs fístulas arteriovenosas verda­
deiras depois de algum tempo se associam hipertrofias 
cardíacas, taquicardias e finalmente insuficiência car­
díaca. Porém, em muitos casos de hipertrofia, observa­
dos durante algum tempo, não se evidenciaram problemas 
cardíacos decorrentes da presença de fístula arterio- 
venosa (SCHWARTZMAN et al., 1942).

Segundo Gesell, em 1921, a paralisia vasomotora 
parcial seria responsável pela hipertrofia (SCHWARZMAN 
et al., 1942). Greig, em 1898, relatou a teoria simpa- 
togênica de Trelat e Monod, segundo a qual a hemihi- 
pertrofia é devida a uma não definida e incompleta pa­
ralisia vasomotora e Leblanc, citado por Gesell, em 
1921, sugeriu que a paralisia vascular pode ser origi­
nada nos neurotomos primitivos e seus centros vasomo- 
tores. Mas, oponentes da teoria de Trelat e Monod con­
sideram como origem da hemihipertrofia o estímulo va- 
sodilatador mais do que paralisia vasoconstritora. Bar­
well concluiu que vima ação simpática defeituosa pode 
ser responsável, e Peabody, em 1936, que uma funçao de­
sequilibrada da cadeia simpática pode causar vim supri­
mento desigual de sangue seguido de hipertrofia da par­
te favorecida (NOÉ & BERMAN, 1962).

Allen, em 1934, e Mann, em 1955, relataram que
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em uma percentagem notável de casos, membros hipertro­
fiados têm o aspecto de linfedema ou linfangiectasia, 
mas na grande maioria dos membros e õrgãos hipertro­
fiados nenhuma anormalidade dos vasos linfáticos pode 
ser demonstrada. Polloson, autor da teoria linfangiec- 
tãtica relatou o caso de um paciente que desenvolveu a 
sua hemihipertrofia no curso de malignidade do sistema 
linfático (NOÉ & BERMAN, 1962). Distúrbios do sistema 
linfático são sugeridos como causas desta hipertrofia 
devido à sua semelhança superficial com elefantíase e 
linfedema idiopático (WARD & LERNER, 1947).

Bihler, em 1933, e outros observaram casos de 
hemihipertrofia com convulsões, RUGEL (1946) e outros, 
casos com retardo mental, Stier, em 1912, MORRIS &Mac- 
GILLIVRAY (1955), associados com anomalias do cérebro 
(NOÉ & BERMAN, 1962) . RUGEL (1946) relatou um caso em 
que o cérebro inteiro estava aumentado, mas a hiper­
trofia do hemisfério homolateral era mais pronunciada. 
Steffen, em 1895, e Gross, em 1955, relataram também 
casos com hipertrofia homolateral cerebral. Korting, em 
1954, Hutchison, em 1916, e outros, entretanto, apre­
sentaram casos em que não a metade homolateral e sim 
contralateral estava afetada. Neimann, em 1957, rela­
tou a presença de atrofias cerebrais e Korting, em 1954, 
mudanças focais no cérebro. Um dos quinze casos apre-
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sentados por Kitaigorodskaja, em 1929, e um paciente, 
por Moffie, eram hidrocéfalos. Roger et al. apresenta­
ram um paciente em que havia aumento da cisterna basal 
(cisterna magna) e Kundratitz, em 1958, durante estu­
dos pneumoencefalogrãficos de alguns casos, adquiriu a 
impressão de que os ventrículos laterais apresentavam 
tamanhos diferentes. Segundo Neimann, em 1957, herpes 
zoster materno, durante o quarto mês de gestação, foi 
considerado como fator etiolõgico determinante da atro­
fia cerebral (NOÉ & BERMAN, 1962). Greig, MORRIS & 
MacGILLIVRAY (1955) eram de opinião de que quase todas 
as hemihipertrofias resultam de meningites intrauteri- 
nas com envolvimento do tecido cerebral (NOÉ & BERMAN, 
1962) . MORRIS & MacGILLIVRAY (1955) , Cagiati, em 1907, 
e Hornstein, em 1893, documentaram que em grande per­
centagem de necrõpsias o cerébro não estava envolvido 
(NOÉ & BERMAN, 1962). A forma de hipertrofia referida 
como quiromegalia e podomegalia, por Bauer eQuillan et 
al., segundo Kitaigorodskaja, em 1929, se desenvolve 
no curso de siringomielia (NOÉ & BERMAN, 1962). Lens- 
trup, em 1926, sugeriu que podem existir pessoas em que 
as passagens prê-ganglionares simpáticos são, como nos 
peixes, não cruzadas. Se em tais indivíduos uma lesão 
ocorre em um lado da medula espinhal (danos, injúrias, 
infecções, metãstases de tumor), então uma parte do la­
do homolateral do corpo terá crescimento excessivo. Ca-
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giati, em 1907, postulou que todas as formas adquiri­
das de hipertrofia são causadas por distúrbios trõfi- 
cos originários nos centros nervosos e iniciados por 
trauma, inflamação ou infecção (NOÉ & BERMAN,1962). Se­
gundo Petre, em 1939, desequilíbrio do sistema nervoso 
vegetativo com marcada predominância vagai é sugerido, 
muito embora, os vários testes efetuados nestes casos 
falharam em verificar esta hipótese (SCHWARTZMAN et al., 
1955) . Cerca de 20% dos casos de hipertrofias estão as­
sociados com deficiências mentais (WARD & LERNER, 1947). 
SILVER et al. (1953) relataram a ocorrência de lesões 
do cérebro e defeitos embrionários do sistema nervoso 
vegetativo. De acordo com WARD & LERNER (194 7) , SILVER 
et al. (1953), os casos necropsiados de hipertrofia não 
revelaram qualquer lesão do sistema nervoso central. 
Mudanças no sistema nervoso vegetativo do lado hiper­
trofiado não podem ser detectadas após o uso de atro­
pina, adrenalina e pilocarpina, quando comparadas com 
o lado normal (SCHWARTZMAN et al., 1955). NOÉ & BERMAN 
(1962) relataram que iam paciente de Kouretas adquiriu 
a hemihipertrofia e sintomas adiposo-genitais como re­
sultado de uma síndrome encefalítica.

Desde que a hemihipertrofia pode ocorrer em as­
sociação com acromegalia e gigantismo, segundo Bassoe, 
em 1903, alguma conexão com a glândula pituitária foi
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suspeitada (NOÉ & BERMAN, 1962). WAKEFIELD & HINES 
(1933) e SILVER & GRUSKAY (1957) e outros relataram, 
entretanto, que radiografias da sela túrcica não 
revelaram qualquer patologia e exames post­

mortem da glândula pituitária - segundo Allen, em 1934, 
e RÜGEL (1946) - não revelaram qualquer mudança pato­
lógica (NOÉ & BERMAN, 1962) . O aparecimento ocasional 
de hemihipertrofia na puberdade foi também empregado 
para apoiar a etiologia hormonal, mas como jã observa­
do, oculta ou insignificante, a hemihipertrofia pode 
escapar â observação e ser detectada na puberdade como 
resultado do crescimento acentuado de todas as partes 
do corpo durante a ativação hormonal. Dessa forma cria- 
se a falsa impressão de que a anomalia tenha-se ini­
ciado durante a puberdade. Kulkow, em 1927, refere-se 
a um paciente de Koschewnikow em que uma hemihipertro­
fia verdadeira cruzada desenvolveu-se seguindo uma do­
ença do sistema endõcrino-vegetativo associada com o 
sistema nervoso central (NOÉ & BERMAN, 1962). Segundo 
Hutchison, em 1916, e outros autores, foram descober­
tas, ocasionalmente, anormalidades de outras glândulas 
hormonais (NOÉ & BERMAN, 1962). Hutchison, em 1916,re­
latou aumento da glândula adrenal, entretanto, nenhuma 
evidência clinica de sua disfunção foi relatada (NOÉ & 
BERMAN, 1962). WARD E LERNER (1947), entretanto, afir-



81

mam que função anormal da glândula adrenal tem sido 
atribuída como causa.

Na hipótese embriológica, reconhecida pela maio­
ria dos estudiosos, postula-se a origem da assimetria 
nos estágios iniciais do crescimento embrionário, se­
gundo demonstrado por Phisalix, que obteve um embrião 
assimétrico de dez milímetros (WAKEFIELD & HINES, 1933).

Segundo GLANZER (1933), Wieland considera como 
causa o crescimento escessivo dos somitos embrionários 
devido a um estímulo. Ele, porém, não se refere ã na­
tureza exajta do estímulo ou os meios.

Segundo Bihler, em 1933, haveria um desenvolvi­

mento hipernormal de certas partes da camada germinal 

e/ou mudanças patológicas do germe protoplasma ( SCHWAR- 
TZMAN et al., 1942).

Experiências demonstram que em regra, ovos de 
animais atravessam normalmente os estágios de cresci­
mento, mesmo quando portadores de grosseiras aberra­
ções cromossômicas, desde que os constituintes cito- 
plasmãticos estejam normais. Isto não apoia a hipótese 
de que danos cromossômicos possam ter importante papel 
na etiologia da hipertrofia (NOÊ & BERMAN, 1962). A 
literatura relacionada com a constituição cromossômica 
de pacientes portadores de hipertrofia indica que esta 
anomalia pode estar associada com cariõtipo normal, bem
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como anormal. Nada justifica a suposição de que aber­
rações cromossômicas possam ser de importância etioló- 
gica.

GESSEL (1927) propôs uma teoria para explicar a 
origem da hipertrofia. Segundo ele a síndrome resulta­
ria de um desvio do processo normal de gêmeos. Esse 
desvio do processo normal representa alguma deficiên­
cia na regulação interna do organismo, ou alguma dis­
paridade nos fatores ambientais que atuam nos estágios 
precoces à clivagem.

REISTER & SCHERZ (1964) consideram a hipótese 
de Gesell de valor puramente histórico.

Os estudos de Stockard, em 1921, e Wilder (GE­
SELL, 1927) mostram concretamente a estreita relação 
genética entre gêmeos monozigõticos e monstros duplos. 
Stockard produziu experimentalmente, em trutas e pei­
xes de ãgua salgada, deformidades unilaterais que se 
assemelhavam â hemihipertrofia.

Apresentam-se também anomalias conseqüentes de 
fatores mecânicos, fatores esses causadores de conges­
tão em veias e sistemas linfáticos e subseqüente au­
mento de nutrição dos tecidos, durante a vida embrio­
nária (NOÊ & BERMAN, 1962). Influências mecânicas (tais 
como pressão no desenvolvimento do ovo ou feto) de­
monstram, experimentalmente, influências no crescimen-
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to. Nesses exemplos hemiatrofia ê esperada em vez de 
hipertrofia (WARD & LERNER, 194 7). Diversos autores co­
mo BRYAN et al. (1958) e outros apenas citam as in­
fluências mecânicas como possíveis fatores causais.

Wieland, em 1907, mencionou casos relatados por 
Virchow nos quais o cordão umbilical, torcido ao redor 
de partes do feto, prejudicou a circulação venosa e 
linfática, mas não a arterial, ocorrendo desta maneira, 
uma melhor nutrição e melhor crescimento das partes en­
volvidas. Kitaigorodskaja, em 1929, citou a opinião de 
Froehlich de que a deterioração do fluxo venoso pode 
também ser causada por bandas amniõticas. Ela também 
cita Fisher e Letuterer que acreditavam que posições 
anormais do feto ou de suas partes no útero podem cau­
sar estagnação da circulação venosa ou linfática, e 
assim serem responsáveis pela hipertrofia (NOÉ & BER­
MAN, 1962) .

Segundo Huss, em 1944, a hipertrofia unilateral 
pode ser associada com neurofibromatose eem menor grau 
com tuberoesclerose e hemimegalencefalia. Essas mal­
formações congênitas de estrutura predominantemente ec- 
todêrmica (sistema nervoso, olho, cabelo), diferem quan­
to à estrutura do ectoderma envolvido e no grau de par­
ticipação do mesoderma (ossos, músculos, e tecido con­
juntivo) . Em analogia com as chamadas ectodermoses, po­
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demos observar que as hipertrofias corporais são mal­
formações congênitas, predominantemente, das estrutu­
ras mesodêrmicas, associadas entretanto em menor grau 
com anomalias congênitas derivadas do ectoderma. Assim 
podemos nos referir às hipertrofias corporais como me- 
sodermoses e pode ser especulado sobre se a associação 
desses dois grupos de malformações é somente casual, ou 
antes, o resultado de um único e mesmo fator. Muitos 
pesquisadores sugerem que este fator jã opera no ovo. 
Entretanto, sua verdadeira natureza édesconhecida (NOÉ 
& BERMAN, 1962) .

Outra possibilidade etiolõgica seria a heredi­
tariedade. Estã hipótese foi aventada devido à inci­
dência de assimetria em alguns indivíduos aparentados. 
Os casos descritos são poucos e nenhuma evidência que 
corrobore esta hipótese.

A teoria de que a assimetria corporal resulta de 
sífilis de mãe gestante ê agora obsoleta. Em nenhum ca­
so foi encontrado qualquer suporte científico: todas as 
mães de filhos com esta anomalia apresentaram Wasser­
mann negativo.

Kitaigorodskaja, em 1929, propôs uma hipótese 
interessante. Em experimentos cirúrgicos, efetuados por 
outros, realizou-se fusão de primordia homólogas. Des­
de que embriões derivados de ovos muito amadurecidos
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podem ocasionalmente desenvolver membros supranumerá­
rios, a autora presume que se uma proliferação lateral 
de um tronco embrionário em crescimento encontra um 
membro já normalmente formado, é forçado a se fundir 
com este último e a hemihipertrofia resulta de tal fu­
são (NOÉ & BERMAN, 1962).

Rosenbaum, em 1931, menciona em seu trabalho a 
teoria de Hueck de que a hemihipertrofia origina-se de 
dois ovos que, estando ligados lado a lado, se fundem 
depois da fertilização. Como resultado desta ocorrên­
cia, os dois mecanismos relacionados com o desenvolvi­
mento dimensional do corpo se combinam em um sõ que, 
entretanto, exercita a sua dupla energia sobre uma me­
tade do corpo (NOÉ & BERMAN, 1962) .

A teoria da fusão de Marchand e Ziegler, rela­
tada por GLANZER (1933) , afirma que dentro de cada ovo 
há dois antagen distintos. Por antagen ou blastema en­
tende-se qualquer grupo de células embrionárias que 
primeiramente podem ser identificadas como um futuro 
órgão ou parte do corpo. Cada antagen pode desenvol­
ver-se separadamente para produzir gêmeos. Pode, en­
tretanto, suceder que em um estágio embrionário bas­
tante precoce esses antagen fundam-se em maior ou me­
nor extensão, dando origem â formação de algum gênero 
de monstro dupticaão. A partir desta explanação, ba­
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seada em muitos trabalhos experimentais sobre formas 
inferiores de vida, pode-se conceber a hemihipertrofia 
como resultado da fusão de porções de anlagen fetais.

Lange, em 1928, relatou a opinião de Cohnheim de 
que a hemihipertrofia ê o resultado de um vicio ante­
rior â formação - vitium primae formationis - e Ahl- 
feld, em 1880, concluiu que a primeira manifestação 
deste desenvolvimento defeituoso do ovo ê uma super­
produção de elementos mesenquimais primordiais. Wie­
land, em 1907, argumentou que uma formação abundante 
de material mesodérmico sozinho não pode explicar a 
condição distrófica dos tecidos envolvidos. Ele, en­
tretanto, postulou alguma alteração patológica adicio­
nal do protoplasma (NOÊ & BERMAN, 1962).

Segundo NOÊ & BERMAN (1962) , Reid apresentou a 
hipótese de que a hipertrofia aparenta ser uma quali­
dade oiginal e não adquirida dos tecidos.

A hipótese proposta por Esau, em 1931, é basea­
da na especulação de que, se depois da primeira cliva­
gem a energia para completa separação dos dois blastô- 
meros é suficiente, desenvolvem-se gêmeos monozigõti- 
cos. Se o potencial, entretanto, não se mantém, então 
vima completa separação não pode ser realizada e várias 
formas e graus de monstruosidades de separação incom­

pleta resultarão. Pode ainda suceder que uma parte da
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energia de separação seja transmitida para uma metade 
do ovo em divisão, caso em que este lado cresce mais 
rapidamente e resulta em uma hemihipertrofia (NOÊ & 
BERMAN, 1962).

Newman, em 1923, era de opinião de que a hemi­
hipertrofia ê devida a um isolamento de algumas partes 
equivalentes do blastoderma, mediante o que uma das 
duas primord-Ca bilaterais está submetida a uma força 
desigual (NOÉ & BERMAN, 1962).

Cassirer e Hirschfield, em 1933, atribuem a Le­
win a teoria trofoneurôtica, sustentada por muitos pes­
quisadores, como Stier, em 1912, Cagiati, em 1907, e 
outros (NOÊ & BERMAN, 1962).

Kulkow, em 1927, recomenda a opinião de Knjas- 
chanski de que nenhuma irritação mas verdadeiras alte­
rações patológicas nos centros subcorticais são res­
ponsáveis pela formação da hemihipertrofia (NOÉ & BER­
MAN, 1962).

Segundo MORRIS & MacGILLIVRAY (1955) , Broca, em 
1859, admite que a hemihipertrofia seria o resultado 
de um distúrbio não definido do crescimento epifiseal 
ou periosteal que também estimula os tecidos moles no 
sentido de maior desenvolvimento.

NOÊ & BERMAN (1962) , apresentam a mais recente 
discussão da etiologia sobre a hipertrofia. Um ovo ma-
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duro contêm vários tipos de partículas citoplasmãticas, 
bioquimicamente distintas e distribuídas de forma ca­
racterística. Algumas destas partículas são as mito- 
côndricas, consideradas as principais geradoras de 
energia da célula e, também representam o material es­
trutural para uma nova formação celular. Segundo Gloor, 
em 1950, as propriedades do citoplasma do ovo são de­
terminadas pelo seu próprio substrato morfológico, pro­
priedades e reações de seus territórios adjacentes (NOÉ 
& BERMAN, 1962). De acordo com Nedham, em 1950, cada 
partícula apresenta uma significação futura (NOÉ & BER­
MAN, 1962) . Isto se torna particularmente evidente 
quando partículas citoplasmãticas são segregadas dife- 
rencialmente em blastômeros de rápida divisão. Esta 
segregação ocasiona a formação de um padrão definido, 
claramente reconhecido. Se a fertilização é demorada e 

o ovo torna-se muito maduro, uma morbidez progressiva 

se instala3 durante a qual, os colóides citoplasmãticos 

coagulam e tornam—se ásperos. A seguir há uma gradual mas 
não homogênea desintegração, de modo que os danos se 
distribuem por regiões e pontos do citoplasma. Subse­
qüentemente, segundo Mrsic, em 1923, e Rock e Hertig, 
em 1944, pode haver um distúrbio núcleo-citoplasma e 
eventualmente ocorrer quebras de cromossomos. As alte­
rações não são homogêneas, de modo que as mitocôndrias
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se encontram em diferentes estágios de decadência. O 
ovo, como uma unidade, apresenta uma habilidade de rea­
gir e regenerar os danos (NOÉ & BERMAN, 1962). Roizin, 
em 1960, cita a ocorrência de danos morfológicos pro­
duzidos em mitocôndrias experimentalmente isoladas, nas 
quais o número de atividades enzimãticas não se redu­
ziu, mas, pelo contrário, vim número crescente de sis­
temas enzimáticos foi posto em ação. Isto parece de­
monstrar a origem da regeneração mitocondrial. Mrsic, 
em 1923, Witschi, em 1952, e Blandau, em 1932, e 1941, 
revelam que uma variedade de malformações ocorre em 
ovos experimentalmente superamadurecidos (NOÊ & BER­
MAN, 1962). Em algumas situações e por razões aindanão 
definidas, a regeneração não cessa mesmo após o dano 
estar morfologicamente reparado, porém continua, re­
sultando em vima regeneração pleonãstica (NOÊ & BERMAN, 
1962). As seguintes conclusões, referentes à teoria da 
regeneração pleonãstioa de NOÊ & BERMAN (1962), podem 
ser estabelecidas:

1. 0 ovo torna-se super maduro;

2. Manchas citoplasmãticas degenerativas ocor­
rem no ovo;

3. A atividade enzimãtica mitocondrial regene­
rativa é acelerada nas áreas afetadas;
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4. As mitocôndrias superativas são desigualmen­
te distuibuídas para as células filhas;

5. As mitocôndrias superativas podem localizar- 
se em um angioblasto, ou em células primor­
diais de um membro ou órgão direito ou es­
querdo;

6. O efeito resultante é o crescimento hipertro­
fiado das partes devido às mitocôndrias su­
perativas .



XI - INCIDÊNCIA d a  a s s i m e t r i a  c o r p o r a l

A assimetria corporal provavelmente émuito mais 
comum do que uma revisão da literatura poderia indi­
car. Ê provável que o número de casos relatados não re­
vele uma indicação verdadeira de sua incidência. Mui­
tos casos, principalmente os de grau mais leve, não são 
publicados. As formas leves de assimetria não recebem 
a merecida atenção devido ã inexistência de simetria 
perfeita; a assimetria grosseira ê normalmente õbvia.

Esta entidade clínica, observada em embrião, 
(MORRIS & MacGILLIVRAY, 1955) tem o seu diagnóstico ao 
nascimento e infância dependente da sensibilidade do 
médico ou outro observador; âs vezes esta identifica­
ção ê dificultada devido ã presença de edemas. A ob­
servação da assimetria corporal na maioria dos casos 
ocorre ao nascimento ou nos primeiros meses de vida, 
ou na infância. Há, porém, relatos de casos observados 
na idade adulta. A maioria dos autores afirma que a 
deformidade física normalmente progride durante os
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primeiros meses de vida e então permanece estacioná­
ria.

Em muitos casos as duas metades do corpo cres­
cem ao mesmo tempo até a puberdade; nesta fase a mal­
formação pode tornar-se mais acentuada (SCHWARTZMAN et 
al., 1942). Lockhart-Mummery, em 1923, relatou o caso 
de um paciente em que o defeito foi corrigido esponta­
neamente na vida adulta (BRYAN et al., 1958).

Não há disponibilidade de dados estatísticos 
corretos sobre a incidência desta anomalia na popula­
ção. O pequeno número de relatos indica, provavelmen­
te, baixa incidência.

Considerando a distribuição geográfica e nível 
sõcio-eçonômico, não há estudos quanto a uma distri­
buição particular da doença.

A aparente raridade em negros é provavelmente 
importante pelo fato de que a maioria dos relatos ocor­
reram em populações com freqüência baixa de negros 
(WARD & LERNER, 1947). Por outro lado, HALPERIN (1931) 
mencionou que estudos anatômicos revelaram uma inci­
dência de assimetria mais baixa no grupo étnico ne- 
grõide do que no grupo étnico caucasõide.

Na tabela n9 6 encontra-se indicada a incidên­
cia de assimetria corporal - quanto a sexo e laterali­
dade, excluídos os casos de hipertrofia cruzada - de
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todos os casos encontrados na literatura e referidos 
na bibliografia.

Tabela 6

sexo E D total

M 36 Al 77

F 56 62 118

total 92 103 195

A partir da amostra e considerando um nível de 
significância de 0,05, verificamos que as freqüências 
de incidência em sexos diferem, de modo s-ign-Cf-icante, 

das esperadas, ocorrendo maior incidência em mulheres 
(x2= 8,62; g.l. = 1, P < 0,001).

Quanto â lateralidade no sexo masculino, veri­
ficamos que o teste de qui-quadrado apresenta-se não 
signif-íoante, de modo que a incidência ê considerada 
igualmente freqüente para ambos os lados (x2 = 0,32; 
g.l. = 1; 0,5 < P < o,70).

A incidência no sexo feminino também se apre­
senta igualmente distribuida entre os lados esquerdo e 
direito (x2 = 0,31; g.l. = 1; 0,50 < P < 0,70).
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O teste de qui-quadrado de lateralidade, con­
siderado independentemente do sexo indica igual in­
cidência em ambos os lados (x2 = 0,009; g.l. = 1; 
0,90 < P < 0,95).

A hipertrofia segmentar parece apresentar uma 
incidência congênita mais freqüente do que a hemihi- 
pertrofia (SABANAS & CHATTERTON, 1955) sendo a hiper­
trofia cruzada o tipo mais raro (WARD & LERNER, 1947). 
É bastante provável que muitas pessoas com hipertrofia 
segmentar tenham assimetria de outras partes do corpo 
não detectadas. A hipertrofia cruzada aparenta ser a 
forma mais avançada de assimetria, pois a extremidade 
inteira em um lado e outra extremidade no lado oposto, 
bem como muitos órgãos podem estar envolvidos.

A hipertrofia mostra uma predileção pelas ex­
tremidades, mais especialmente a inferior do que a su­
perior (BRYAN et al., 1958) e em seguida a genitália 
externa e depois o corpo; diferenças na língua e pala­
to são raramente encontradas (SCHWARTZMAN et al., 1942).

MORRIS & MacGILLIVRAY (1955) e outros mencionam 
que as anormalidades observadas em associação com as­
simetria corporal ocorrem em cerca de 50% dos casos.

Há uma variedade de condições ortopédicas em 
associação com assimetria corporal, entre elas: dis­
crepância no comprimento das pernas, escoliose, pê tor­
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to, pélvis inclinada, ciática, deslocamento do quadril, 
costela cervical, sinosteose e anomalias do tarso e 
carpo. Discrepância no comprimento da extremidade in­
ferior ê a deformidade que mais freqüentemente requer 
correção cirúrgica (WILSON & ORLIN, 1965) . Escoliose 
compensatória e inclinação da pélvis surgem para com­
pensar a perna mais longa ou a discrepância no compri­
mento de suas extremidades inferiores; esta compensa­
ção não é suficiente, resultando em ciática e claudi­
cação (BRYAN et al., 1958).

Segundo SABANAS & CHATTERTON (1955), o segundo, 
o terceiro e o quinto pododãtilos são os mais freqüen­
temente envolvidos, nesta ordem.

- Anomalias da pele e anexos

A pele pode apresentar sensação normal em tex­
tura, e em alguns casos espessura aumentada (WARD & 
LERNER, 1947). Hã casos em que a temperatura do lado 
afetado ê um ou dois graus mais elevada que a do lado 
oposto. As glândulas sebãceas e sudoríparas podem apre­
sentar secreção excessiva e as unhas crescimento anor­
mal. Nevo pode estar ou não presente (SCOTT, 1935). 0
cabelo no lado afetado pode apresentar espessura maior 
que no lado oposto, em associação com diferença de cor 
(RINGROSE, 1965) .
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- Sistema esquelético

Hã relatos de aumento unilateral dos ossos, além 
de deformidades tais como macrodactilia, polidactilia, 
sindactilia, ectrodactilia, escoliose e pi torto 
(WILSON & ORLIN, 1965).

- Sistema nervoso

Retardo mental encontra-se presente em aproxi­
madamente 20 a 30% dos indivíduos hipertrõficos, embo­
ra, segundo BRYAN et al. (1958), a maior parte dos pa­
cientes seja de inteligência normal. Hã relatos de ca­
sos em que a metade oposta do cérebro no lado afetado 
apresentava-se aumentada ou hipertrofiada. Segundo 
Greig, em 1898, distúrbios do processo de crescimento 
simétrico são, caracteristicamente, coexistentes com 
deficiência mental; não obstante este fato, a assime­
tria corporal ê raramente encontrada em instituições 
para retardados mentais (NOÊ & BERMAN, 1962) . Pronun­
ciada assimetria é característica de imbecilidade. La 
Page, em 1911, ao estudar medidas de crânio em 198 ca­
sos—de- retardamento mental-, encontrou assimetria em 
158 pacientes, ou seja 80% dos casos.
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- Genito-urinãrias

Entre os órgãos internos do lado afetado, o rim 
e a glândula adrenal são, freqüentemente, envolvidos 
(HUTCHISON, 1904). Hipospadia e criptorquidia foram 
também observadas (WAKEFIELD & HINES, 1933). Hã casos 
de hemihipertrofia em associação com baixa estatura e 
elevados níveis de gonadotrofina urinária (SILVER et 
al., 1953) e também com a síndrome adrenogenital 
(SCHWARTZMAN et al., 1955). Para RIEDEL (1952) a asso­
ciação da hemihipertrofia e tumores embrionários pode 
ser outra que não acidental. BJORKLUND (1955) notou tu­
mor de Wilms e Harwood e 0'Flynn, em 1935, carcinoma 
adrenal cortical em associação, também, com hemihiper­
trof ia.

As diversas formas de assimetria corporal con­
gênita, i. e., hemihipertrofia, hipertrofia cruzada e 
hipertrofia segmentar, estão freqüentemente associadas 
com algumas das seguintes anormalidades congênitas: 
erupção precoce dos dentes, mamilos supranumerários, 
pigmentação da pele, midríase, anisocoria, microftal- 
mia, heterocromia da íris, aumento das amígdalas, car- 
diopatia congênita, hipertrofia de um-dos—órgãos pa- 
reados no lado envolvido - rim, glândula adrenal, tes­
tículo -, telangiectasia, hemangioma, cutis marmorata, 
aparecimento precoce de veias varicosas, crescimento
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excessivo da média e íntima das veias, feixe muscular 
maior do que o normal e hipertrofia do tecido conetivo 
intersticial dos nervos periféricos (WARD & LERNER, 
1947; BRYAN et al., 1958). No lado hipertrofiado podem 
ocorrer dedos normais e dedos hipertrofiados, no mes­
mo membro (WAKEFIELD & HINES, 1933).

MORRIS et al. (1965) descreveram o caso de um 
paciente portador de hemihipertrofia congênita ipsila- 
teral a um rim esponjoso medular.

Há poucos estudos das características dermato- 
glíficas. De acordo com JOHNSTON & PENROSE (1966), a 
discrepância em padrões dêrmicos entre os lados direi­
to e esquerdo, quando notável, sugere início precoce 
da assimetria, enquanto ausência de discrepância sig- 
nificante indica início tardio - após a oitava semana 
de gestação.

Hã casos de ocorrências, embora esporádicas, de 
hipertrofia em mais de um indivíduo em uma mesma famí­
lia.

A cromatina sexual, quando analisada, apresen- 
tou-se normal, na maioria dos casos.

A análise cariotípica revelou,- esporadicamente, 
aberração cromossômica.



Tabela 7: Pacientes com Assimetria Corporal.

» c T i d a d e  , a+ov,al Partes Desenv.
Autor Sexo Idade ,j[-jagn5s-t. Lateral. envoividas mental Pel e Outras Características

Hutchison, 

1904
k m Nasc. ES, El, 

parte do 
tronco

tres nevos capi­
lares no joelho 
direito, axila 
esquerda e escá­
pula esquerda

sem comprometimento do esqueleto, órgios pa- 
reados aumentados: rim, supra-renal, testí­
culo e lobo esquerdo do timo

Horwi tt, 

1926
5 m Nasc. El normal microftalmia e catarata no olho direito, re­

lativa imobilidade das partes envolvidas pro­
vavelmente devido a excesso de peso

Mayers,

1926
9a Nasc. face, 

pescoço, 
pei to, 
ES, El

normal mais espessa lem­
brando esclèro- 
derma, cor páli­
da

exagerada sensação de frio e calor, despro­
porção muscular no pescoço, cabelo mais es­
pesso no lado direito, participação do teci­
do sub-cutâneo muscular e ósseo

Obs. M= masculino; F= feminino; a= anos; m= meses; s= semanas; D= lado direito envolvido - hipertrofia; E= lado esquerdo envolvido - 
hipertrofia; D~= lado direito envolvido - hemiatrofia; E = lado esquerdo envolvido - hemiatrofia; ES= extremidade superior do 
lado envolvido; EI= extremidade inferior do lado envolvido.
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Gesel1, 

1927
13a

2a 2a

orelha, na­
riz, fis­
sura pal­
pebral, lá­
bios, den­
tes , ES, EI, 
tórax, pe­
n Í s

lado 
tei ro

def i - 
ciente

telangiectas i a

I n- sub­
normal

hipertrofia dos tecidos moles e duros, veias 
varicosas na perna direita, assimetria re­
versa da epiglote

lado esquerdo relativamente imóvel ao rir, 
hipotonicidade e hipertrofia dos teci dos mo­
les e duros

Stoesserj 

1928

10a 7 m El biópsia revelou fibrose no tecido subcu­
tâneo

Halperin,

1931
M 23a Nasc. ES, El, ca­

beça, ore- 
1 ha, max i- 
lar infe­
rior, lá­
bio, lín­
gua, amíg-

normal telangiectasia mamilos supranumerários lado direito, veias 
varicosas na perna direita, ataques epilé- 
ti cos

(continua)
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Halperin,

1931

dala, pei­
to, maõs e 
pés

Glanzer,
1933

3a Nasc. ES, El, fa- normal 
ce, orelha 
e tórax

hemangioma, nevo e cabelo mais espesso, instabilidade térmica,
telangiectasia autópsia revelou rime tireóide direitas

maiores

Wakefield 
e H i nes, 
1933

M
M

3a

ka

9a

]ka

18a

18 m

Nasc.

E cabeça, fa- normal 
ce, perna

D face, bra- -
ço e perna

D pé e perna -

E face, pei- -
to, ES, El

E ES, El, fa- -
ce

hipospadia e criptorquidia

escoliose e amígdalas pequenas

surdez bilateral total, irmão gémeo

polidacti1 ia, cardiopatia congênita, arrit­
mia cardíaca, polegares anômalos

amígdalas, problemas dentários

D

M

(continuai o



Autor Sexo Idade Idade ■ a+pw«-»! 
diagnost. Lateral*

Partes
envolvidas

Desenv.
mental Pele Outras Características

Wakefiel d 

e Hínes, 

1933

F 23a Nasc. D ES, El, fa­
ce, glân­
dula mamá­
ria

- retar­
dada , 
idade 
menta 1 
9 anos

nevo na regiio lom­
bar

simetria óssea com excessio da pélvis, pou­
co desenvolvida no lado esquerdo

M 23a - E lado i ri- 
tei ro

- nevo no tórax criptorquid ia, hipertensão arterial

F 32a 5a D e E D: perna 
E: braço

“ "

Scott,

1936
M 9a ka D quadri1, 

perna e pé
normal - escoliose

F 5 m - D ES, El, 
face

defi­
ciente

- “

Fi nesi1 ver 

et al., 

1938

F 23a - e " lado in­
te i ro

norma 1 escleroderma no la­
do esquerdo

enoftalmia no lado esquerdo, exostose es­
querda, amígdala esquerda atrofiada, meta­
de esquerda quase destituída de cabelo

(continua)
o
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Schwartzman 
et al.,
19^2

7,5a Nasc. face, lín­
gua, olhos, 
orelha, ca­
beça, pei­
to, ES, EI

manchas pigmentadas 
e eritematosas no 
maxilar superior, 
perna e braço es­
querdo

midríase, numerosas veias dilatadas no ab­
dômen e envolvimento dos ossos

Penfield et 
al., 19^3

M

M

21a

16a

12a

9a

30a';

22a

face, bra­
ço , mio e 
tórax

braço, tó­
rax e per­
na

perna 

ES, El 

ES, El

tórax, ES, 
El

epilepsia, discreta atrofia giro põs-cen- 
tral na zona correspondente ã mio

quinto dedo da mio esquerda mais curto e 
mio esquerda menor, atrofia da convoluçio 
põs-central direita.

convulsões, lesio discreta no giro pós- 
central na área correspondente i perna

danos do cortex rol indico esquerdo ao nas­
cimento

meningoencefalite aos 6 meses, envolvimen­
to do cortex pós-central e cápsula int.

convulsões e atrofia do córtex pós-central

(continua) ou>
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Penfield et 

al., 19^3
]ka face, pei­

to e ES, El
envolvimento do córtex pós-central , cápsula 
interna, cicatriz posterior ã fissura ro- 
lândica

M

M

13a

29a

9a

23a

face, cor­
po e ES, E I

todo o la­
do exceto 
a face

D , E D; lado do 
corpo
E: crânio

lado direi- normal 
to do cor­
po com he­
miplegia

envolvimento do córtex pós-central e cápsu­
la interna, cisto no cérebro

envolvimento do córtex pós e pré-central com 
envolvimento variável da cápsula interna, 
fraqueza dos membros direitos com o braço di­
rei to em postura típica hemiplégica, lesio 
do sistema motor e sensorial, convulsão aos 
três anos

envolvimento do córtex pós e pré-central, com 
envolvimento variável da cápsula interna, 
fraqueza da mão e perna direita, lesão moto­
ra e sensorial do hemisfério esquerdo, ata­
ques convulsivos

envolvimento do córtex pós e pré-central com 
envolvimento variável da cápsula interna, le­
são do hemisfério esquerdo, convulsões

E

M D

(continuai
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Penfield et 

al., 1943
M

F

M

M

M

28a

20á

10a

16a

15a

D

E'

d '

e '

lado ES,El 
com hemi­
plegia

face, tórax

ES, El

perna

face e 
perna

envolvimento do córtex pós e prê-central com 
envolvimento variável da cápsula interna, 
destruição da área motora e sensorial do he­
misfério esquerdo e atrofia do braço direito

epilepsia

escoliose, ataques convulsivos 

ataques convulsivos

Sayer e M

Fatherree,

19**5 '

19a El, tronco normal claudicação e escoliose

Rugel, 

19̂ 6
6 m Nasc. cabeça, fa- retar- 

ce, E I, t i - dada 
mo, cére­
bro

hemangioma no bra­
ço esquerdo e lá­
bio superior, no­
tável defeito da

radiografia do crânio sugestivo de hidrocefa­
lia e aumento bilateral do cérebro com pre­
ponderância do lado direito, radiografia do 
tórax revelou aumento do lobo direito do timo,

(continua)
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Rugel, vascularização cabelo mais espesso no lado direito e ausin-
cia no lado esquerdo, sudação anormal, suda­
ção excessiva limitada ao lado esquerdo du­
rante o choro
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Ward e 
Lerner,
19*»7

8 m Nasc. ES, El, ca- sub- 
beça e tron- normal 
co

vasos superfi­
ciais mais sa- 
1ientes

polidacti1 ia

Carter e
Dockeray,
1953

18 m ES, El compor­
tamento 
retarda­
do para 
i dade

mais grossa na 
El e ES

escoliose, ataques de pequeno mal, rins de 
dimensões diferentes, diferença no peso dos 
pulmões, hipertrofia dos ossos longos e pél­
vis, variação da idade óssea nos pulsos

M

Sabanas e
Chatterton,
1955

M Nasc. D e E D: orelha, 
língua, El, 
pé
E: amígdala, 
El, pé

retar- telangiectasia lipoma no lado direito do pescoço, tórax e 
dada costas; hérnia inguinal bilateral; tecido

sub-cutâneo abundante; polidactilia e sindac- 
ti1ia pareial nos pés

(continua) oCTí



Autor Sexo Idade diàgnSst. Latera1'
Partes 

envolvidas
Desenv.
mental Pel e Outras Características

Morris e F - E mm imbeci1 espessa escoliose
MacGi 11 ivray, , 

1955 F
- - D lado i ri­

te i ro
retar­
dada

papiloma na bar­
riga da perna es­
querda

pês cavus bilateral

Morris et 

al., 1965
M 31a - D lado in­

te i ro
- - rim esponjoso medular unilateral do lado 

di rei to

MacEven e M 12a - E E 1 e face _ - -

Case,

1967
F 3a

Í

- D ES, El, 
face

- - -

HO



XII - RELATO DE PACIENTES

Apresentamos os casos de dois pacientes porta­
dores de assimetria corporal, examinados no Hospital 
de Clinicas da Universidade Federal do Paraná.

ANAMNESE

J.R.S., sexo masculino, 28 anos de idade, natu­
ral de Cristina (MG) e atualmente residindo em Umuara­
ma (PR). É analfabeto. Trabalha na lavoura. Ê soltei­
ro. Apresenta bom relacionamento familiar e social. In­
ternou-se no hospital com queixa de varizes e problema 
no coração - "batedeira".

Refere o início a aproximadamente 2 anos, com 
aparecimento de dilatações varicosas no membro infe­
rior esquerdo, seguindo-se de sintomatologia dolorosa 
com rubor e calor no terço médio, face lateral da per­
na esquerda. Na perna esquerda, em sua face antero-la-
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teral, apresentou-se grande dilatação varicosa que o 
paciente afirma ser de "nascença". Seguiram-se também - 
o paciente não sabe quando - dilatações varicosas no 
membro inferior direito, sem episódios dolorosos. Há 
aproximadamente 2 anos, notou dispnéia ao menor esfor­
ço, obtendo alívio da sintomatologia ao sentar-se. Re­
fere ainda a episódios de taquicardia. Afirma ser doen­
te desde o nascimento. Aos 7 dias de idade apresentou 
uma doença na pele que teve duração de 4 meses. Doen­
ças próprias da infância. Pais vivos e sadios; histó­
ria familial negativa para consangüinidade ou malfor­
mações congênitas. Tem 7 irmãos, todos vivos e sadios.

EXAME FÍSICO

A inspeção evidenciou assimetria corporal com o 
lado esquerdo maior, comprometimento da cabeça, perna, 
mão e p é . Cabelos com textura e implantação normais, 
ausência de alterações cutâneas, claudicação a marcha.

Cabeça: assimetria facial com estreitamento bi­
temporal, diferença de altura de implantação do pavi­
lhão auricular e de localização do globo ocular. Ore­
lhas em abano. Pupilas isocõricas com reflexo fotomo­
tor presente, mucosas descoradas, esclerõticas anictê-
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ricas, enoftalmia e diferença de tamanho do globo ocu­
lar, parecendo microftalmia â direita (Fig. 1). Assi­
metria labial, macroglossia cora desvio da linha média 
e ponta para a direita, papilada, úmida. Dentes em mau 
estado de conservação; implantação dentária anormal; 
suspeita de ausência de dentes. Amígdalas não hiper­
trofiadas e sem pontos purulentos. Palato ogival. Oro- 
faringe sem particularidades.

Pescoço: ausência de linfonodos palpáveis.

Tórax: simétrico. Ausência de abaulamentos. Ex­
pansibilidade e elasticidade normais., Ausculta pulmo­
nar: normal. Precórdio: ictus no 59 espaço intercostal 
esquerdo, na linha hemiclavicular, ocupando uma polpa 
digital, não impulsivo. Ausência de impulsões sistóli- 
cas para-esternais. Primeira e segunda bulhas palpá­
veis. Ausculta cardíaca: bulhas rítmicas, P2 hiperfo­
néticas, com desdobramento variável aos movimentos res­
piratórios. Sopro sistôlico ++/IV, melhor audível em 
segundo e terceiro espaços intercostais esquerdos.

Abdômen: flácido, depressível e indolor. Ausên­
cia de visceromegalias.

Membros superiores: mão esquerda maior do que a 
direita, braço com massa muscular aumentada (Fig. 2).
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Fig. 1: Hemiface esquerda aumentada.
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Fig. 2: Mao esquerda aumentada.
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Membros inferiores: edemaciados, com veias va- 
ricosas, tortuosas principalmente na perna esquerda. 
Importante desproporção volumétrica do membro esquerdo 
em relação ao direito (Fig. 3). Temperatura e sudorese 
normais. Palpação de panturrilha não dolorosa. Sinal 
de Homann negativo. Sindactilia parcial bilateral en­
tre os II e III pododáctilos.

EXAMES COMPLEMENTARES

Eletrocardiograma normal. Quando de sua inter­
nação, houve suspeita clínica de comunicação inter­
atrial. Foi realizado um fonocardiograma, e o resultado 
foi sugestivo de comunicação inter-atrial, não confir­
mado através de cateterismo cardíaco. Parcial de uri­
na, uréia, creatinina, sédio e potássio foram normais. 
Parasitolôgico de fezes: Ancylostoma duodenalee Stron- 
gylo-Ldes sterooralis. Hemograma: anemia hipocrômica e 
eosinofilia (VG de 20, Hb 5,4, eosinõfilos 16%). Aná­
lise cariotípica de linfõcitos apresentou padrão nor­
mal de cromossomos.

EXAME RADIOLOGICO

Aumento da hemibacia esquerda (Fig. 4) e todos
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Fig. 4: Hemibacia esquerda aumentada.
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os ossos longos dos membros superior e inferior es­
querdos em diâmetro e comprimento (Figs. 5 e 6).

ANAMNESE

A.D., sexo masculino, 1 ano e 11 meses de ida­
de. Desde o nascimento foram notadas manchas vinhosas 
planas na hemiface esquerda e disseminadas pelo corpo. 
As manchas acentuam-se com o esforço (choro) e com o 
frio. Observado ao nascimento aumento do volume da he­
miface esquerda ao nível da região malar. Polidactilia 
no pé esquerdo que foi corrigido cirurgicamente no pe­
ríodo neo-natal. Crânio desproporcional ao resto do 
corpo desde o nascimento; a partir do sexto mês foi ob­
servado que o dimidio esquerdo era mais volumoso que o 
contralateral, principalmente na extremidade cefálica 
e membros inferiores.

Medidas biométricas em diversas idades:

Ao nascimento - Peso- 4.500g, perímetro cefálico = 38cm,
perímetro torácico = 35cm, estatura = 
5 6 cm.

Segundo mês - Peso = 6.000g, perímetro cefálico =
42cm, perímetro torácico = 40cm, esta­
tura = 61cm.
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Fig. 5: Ossos longos da mao esquerda aumentados

6: Ossos longos do membro 
mentados.
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Sexto mês - Peso = 9.550g, perímetro cefálico =
48cm, perímetro torácico = 47cm, esta­
tura = 69cm.

Nono mês - Peso = 10.650g, perímetro cefálico =
51cm, perímetro torácico = 47cm, esta­
tura = 73,2cm.

Doze meses - Peso = 11.400g, perímetro cefálico =
51,5cm, perímetro torácico = 48cm, es­
tatura = 76,5cm.

Dezoito meses - Peso = 12.000g, perímetro cefálico =
56cm, perímetro torácico = 50cm, esta­
tura = 82cm.

Mãe medicada no primeiro mês de gestação com 
ampicilina e dexametazona. Gestação a termo. Parto ce- 
zãreo devido a desproporção cefalopêlvica (distocia de 
progressão) após três horas de indução do parto. Anes­
tesia geral. Chorou logo ao nascer. Evidência de cia­
nose ignorada. Icterícia do terceiro ao sexto dia, foi 
submetido a fototerapia. Sentou com seis meses. Não en­
gatinhou. Levantou-se aos 11 meses e andou aos doze me­
ses. Falou as primeiras palavras com 16 meses; não de­
senvolveu a fala. Comunica-se por gestos e palavras 
ininteligíveis. Preensão voluntária aos 4 e 5 meses. 
Vocabulário de 10 a 15 palavras. Controle esfíntere
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diurno e noturno desde 2,5 anos. Imunização - tríplice 
3 doses, Sabin 3 doses, vacina antivariòlica e saram­
po. A mãe tem 23 anos e o pai 29 anos, ambos sadios. 
Um irmão do paciente, de seis meses de idade, nasceu 
com dois apêndices no 59 artelho. Tio materno com ma­
crocefalia. Primos materno em 19 grau com macrocefa­
lia .

EXAME FlSICO

A inspeção evidenciou assimetria corporal, com 
o lado esquerdo maior e comprometimento da cabeça, bra­
ço e perna. Estado geral bom. Pele úmida, quente e 
elástica; nos membros superiores e inferiores apresen­
tou-se de tonalidade mais escura, principalmente nas 
extremidades distais. Relevo venoso visível na região 
epigástrica. Freqüência cardíaca: 120; freqüência res­
piratória: 20; temperatura: 36,59C; perímetro cefáli­
co: 56cm; perímetro torácico: 50cm; estatura: 87cm.

Cabeça: Hemiface esquerda com aumento de volume 
ao nível da região malar, consistência mole (Fig. 7). 
Manchas vinhosas na região mandibular esquerda. Macro­
cefalia; bossas frontais e parietais salientes. Epi­
canto e achatamento de base do nariz. Palato em ogiva; 
mucosa oral esquerda de cor vinhosa. Arcada dentária
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Fig. 7: Hemiface esquerda aumentada.
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superior com assimetria, inferior sem anormalidades. 
Orelhas com implantação baixa e posterior, principal­
mente a esquerda. Pavilhão auricular esquerdo maior que 
o direito com espessamento da helix eligeiramente pon­
tiagudo na parte superior da curvatura.

Pescoço: Mancha vinhosa na face lateral esquer­
da e micropoliadenopatia.

TÕrax: Cilíndrico com mancha vinhosa na face 
ventral e dorsal. Precórdio: ictus no 49 espaço inter­
costal esquerdo na linha média clavicular, coberto por 
uma polpa digital. Bulhas rítmicas e normofonéticas. 
Pulmões com ausência de ruídos adventícios.

Abdómen: Plano e flácido, ausência de hepatoes- 
plenomegalia.

Genitália: Ausência de um testículo nabolsa es-
crotal.

Membros superiores e inferiores: ambos aumenta­
dos em volume em relação aos da direita, principalmen­
te o membro inferior esquerdo (Fig. 8).
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Fig. 8: Membro inferior esquerdo com massa
muscular aumentada.
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Medidas dos membros superiores e inferiores

Membros superiores: a lOcm do acromio 

Braço direito: 14cm de circunferência 

Braço esquerdo: 14,5cm de circunferência 

Braço direito: 35cm de comprimento 

Braço esquerdo: 35cm de circunferência 

Antebraço: a lcm da prega do cotovelo 

Antebraço direito: 14cm de circunferência 

Antebraço esquerdo: 14,5cm de circunferência

Membros inferiores

Coxa: terço superior direito - 28cm de circun­
ferência
terço superior esquerdo - 30cm de circun­
ferência
terço inferior esquerdo - 25cm de circun­
ferência
terço inferior direito - 24cm de circun­
ferência

Perna: terço médio direito - 21,5cm de circunfe­
rência
terço médio esquerdo - 23cm de circunfe-
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rência

Membro inferior direito: 40cm de comprimento

Membro inferior esquerdo: 40cm de comprimento

EXAME NEUROL0GICO

Psiquismo lúcido, contato com o meio através da 
visão e audição. Comunica-se por gestos. Pares crania­
nos sem particularidades. Tonus normal, força muscu­
lar, coordenação e equilíbrio sem particularidades. 
Marcha normal.

EXAME RADIOLOGICO

Crânio dolicocêfalo, apresentando sela em ômega 
(Fig. 9). Rins de forma e dimensões normais. Aumento 
de partes moles sem alteração da estrutura óssea no 
membro superior e inferior esquerdos (Figs. 10 e 11).



Fig. 9: Crânio - dolicocéfalo e sela em omega.
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Fig. 10: Membro superior esquerdo com 
massa muscular aumentada.

Fig. 11: Membro inferior esquerdo com 
massa muscular aumentada.



XIII - CONCLUSOES

No presente trabalho efetuamos um levantamento 
e revisão da bibliografia referente a assimetria cor­
poral, procurando abordá-la, principalmente, sob os 
aspectos de conceituação, classificação, associação com 
outras anormalidades e fatores etiolõgicos.

Vimos que a ausência de uma terminologia uni­
forme torna difícil a conceituação e classificação das 
assimetrias. .

Aparentemente as associações com outras anorma­
lidades não são de ordem casual e sim etiologicamente 
relacionadas.

Quanto ao aspecto etiolõgico verificamos a exis­
tência de numerosas teorias, cada uma das quais capa­
zes de explicar casos específicos afins e não a 
totalidade. Para um grupo tão heterogêneo de condições 
clínicas ê, atualmente, inviável a elaboração de uma 
teoria etiológica única. Há um consenso de que um con­
junto de fatores etiolõgicos - mais do que um único fa­
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tor - atuante simultaneamente ou em seqüência, ao 
longo dos estágios precoces do desenvolvimento embrio­
nário, seria responsável pela determinação da assime­
tria corporal.
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