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I - HISTORICO

A guestao da assimetria do corpo humano foi ma-
téria de numerosas investigagoes e pesquisas por parte
de anatomistas, antropdlogos e arquedologos do século
passado.

Observagoes anatOmicas em seres humanos vivos e
cadaveres demonstram a inexisténcia de simetria  per-
feita das duas metades do corpo humano, evidenciando
leves diferencgas em todos os individuos.

A assimetria & considerada normal quando passi-
vel de ser detectada somente em observagées rigorosas;
em caso contrario sera considerada anormal.

O interesse pela assimetria corporal foi pri-
meiramente estimulado, em 1822, atraveées dos estudos
anatomicos de Meckel, que chamou a atengao sobre as va-
riagoes em tamanho e forma das duas metades, direita e
esquerda do corpo (HALPERIN, 1931).

Em 1839, Wagner elaborou, pela primeira vez, um

estudo clinico de um paciente portador de assimetria



corporal (WARD & LERNER, 1947).

Em 1875, Cox, ao estudar a incidencia de assi-
metria em individuos normais, encontrou diferengas 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 ragas de distintos periodos, con-
cluindo ser um aspecto caracteristico constante da ra-
¢a 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 ni-
vel da civilizagao, tanto mais pronunciada a assime-
tria facial (HALPERIN, 1931).

O estudo da significagao fisioldgica foi exaus-
tivamente tratado por von Bardeleben, em 1909 (HALPE-
RIN, 1931).

Do ponto de vista fisioldgico, a mais interes-
sante assimetria é a do cranio e face, e a destreza
(HALPERIN, 1931).

Atualmente sabe-se que em individuos normais o
hemisfério cerebral esquerdo, a metade esquerda do
crianio e o lado esquerdo da face sao maiores do que
seus segmentos correspondentes no lado direito. O osso

frontal esquerdo & bem mais desenvolvido e projetado



para a frente; a face esquerda e a metade esquerda dama-
xila inferior sao mais proeminentes. Por sua vez, o lado
direito-do corpovertebral e as costelas do lado direito
sao maiores do que as do lado esquerdo. Em pelo menos
70% dos casos, a metade direita do esterno e maior do
que a metade esquerda. Os ossos da extremidade supe-
rior direita sao 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 situagao se inverte: a perna esquer-
da @ ligeiramente mais longa e mais forte do que a di-
reita. A pélvis & normalmente nao simétrica. A orelha
e o olho direitos podem situar-se em nivel mais eleva-
do de até 1 cm do que os esquerdos. Os dois mamilos
nunca se encontram no mesmo nivel ou a mesma distancia
da linha mediana. O mamilo direito situa-se sempre em
um nivel um pouco mais alto do que o esquerdo. O seio
esquerdo normalmente € maior do que o direito. A linha
mediana, devido as irregularidades de dimensoes, nunca
se encontra na sua devida posigao (HALPERIN, 1931).
Observe-se que os escultores da Grécia e Roma
antigas ja manifestavam a assimetria do corpo humano
em sua arte; as cabecas e corpos de suas estatuas apre-

sentavam evidente assimetria (WARD & LERNER, 1947).



Apesar de observagOes 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 dai ou-
tros cientistas passaram a se dedicar a este assunto, e
como conseqliéncia disto, foi observado que em alguns
individuos a assimetria corporal pode manifestar-se de

forma mais pronunciada do que sua ocorréncia normal.



IT - CONCEITUACAO

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

O termo hipertrofia congénita & usado para de-
notar esta sindrome confusa, com uma caracteristica co-
mum, a saber, o aumento em tamanho das partes envolvi-
das. O termo congénito reconhece que a condigdo & ine-
rente ao desenvolvimento estrutural do .individuo e nao
resultado‘ou seqliela de qualquer acidente ou doenga
pOs-natal (SAYER & FATHERREE, 1945).

Os autores, desde 1839 (HALPERIN, 1931), ocasiao
do primeiro relato de assimetria, referem-se a estaen-
tidade clinica sob numerosas denominagdes: hipertrofia
verdadeira, hemihipertrofia, hiperplasia, hemigigan-
tismo, gigantismo, desarmonia hemicorporal congénita,
macrossomia parcial, megalossomia (SABANAS & CHATTER-
TON, 1955), hemihipertrofia total verdadeira, gigan-

tismo parcial, hemimacrossomia, hemihipertrofia tota-



lis (SILVER et al., 1953), h&ipertrofia unilateral
(SCOTT, 1935), sindrome de Curtius, sindrome de Stei-
ner (GORLIN & MESKIN, 1962).

A assimetria leve, passivel de verificagdo apds
investigagoes precisas, & considerada normal; quando
as diferengas ultrapassam os limites normais de varia-
cao entre os dois lados, €& patoldgica.

E importante salientar que a assimetria do cor-
po pode ser devida a presenga de uma hipotrofia ou hi-
pertrofia.

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

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

Hipertrofia € o desenvolvimento excessivo de
parte de um organismo.

A hipertrofia pode ser congénita ou adquirida.
Ambas variam em extensao e severidade, podendo apre-
sentar -infinitas variacgoes.

A hipertrofia congénita pode ser definida como
um aumento ou superdesenvolvimento da pele, tecido sub-

cutaneo, musculos e ossos produzindo grosseira assime-



tria do contorno do corpo (SAYER & FATHERREE, 1945).

A assimetria corporal pode resultar do cresci-
mento excessivo localizado de um uUnico tecido ou de
todos os tecidos da parte envolvida (ROWE, 1962).

A hipertrofia congénita & diferenciada do tipo
adquirido, porque o crescimento excessivo & detectado
ao nascimento.

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

Na hipertrofia total, o crescimento exagerado
envolve os sistemas esquelético, muscular, neuroldgico
e vascular. A hipertrofia limitada & aquela em que um
ou mais, mas nao todos os sistemas estao envolvidos.

Conforme sua distribuicao anatdmica teriamos a
hipertrofia segmentar, hipertrofia cruzada e hemihi-
pertrofia.

A hipertrofia segmentar refere-se aos casos em
que o envolvimento € limitado a um digito, a uma ex-
tremidade, uma metade do cranio ou uma porgao 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-



mentado de todo um lado do corpo.

SABANAS & CHATTERTON (1955), WARD & LERNER
(1947), BRYAN et al. (1958) consideram hemihipertrofia
quando as partes hipertrofiadas compreendem cabecga,
tronco e membros de um mesmo lado, enquanto SAYER &
FATHERREE (1945) consideram hemihipertrofia quando ha
envolvimento somente do tronco e membros de um mesmo

lado.



ITI - CLASSIFICACAO

A literatura € confusa na designagdo e defini-

cao quando se refere ao assunto assimetria corporal. A

multiplicidade de sindOnimos existentes aumenta a difi-

culdade do estudo da literatura.

ROWE (1962) apresenta uma classificagao ge-

ral para as hemihipertrofias, baseada na de Roubier, em

1920.

Hemihipertrofia complexa, envolvendo uma me-
tade completa do corpo ou pelo menos um bra-
¢o 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-

Xxa).

Hemihipertrofia simples, envolvendo um unico

membro.

Hipertrofia hemifacial, envolvendo um lado
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da face.

STOESSER (1928) preocupou-se com a elaboragao
de uma terminologia uniforme, epropos a seguinte clas-

sificacgao.

I. Hipertrofia verdadeira (macrossomia ou gi-

gantismo)

A. Congenita

1. Hipertrofia parcial
a) Hemihipertrofia
b) Hipertrofia do tipo cruzado

2., Hemihipertrofia total

B. Adquirida

II. Hipertrofia falsa

A. Congenita

1. Doenca de Milroy (edema congénito ou
hereditario)
2. Elefantiase

3. Hemihipertrofia

B. Adquirida (elefantiase)

Pela classificacao de STOESSER (1928), a hiper-

trofia verdadeira & aquela em que ha hipertrofia va-
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riavel dos tecidos moles e aumento dos misculos e tam-
bém dos ossos subjacentes. Quando o aumento das por-
¢coes do corpo envolve somente tecidos moles sem a in-
clusao dos ossos, & por ele considerada hipertrofia
falsa. A hemihipertrofia congénita do tipo falso pode
apresentar-se semelhante a doenca de Milroy ou elefan-
tiase congénita. Na infancia, o edema congénitoou ele-
fantiase congénita envolvendo uma extremidade inferior
pode - facilmente ser confundida com hemihipertrofia con-
génita do tipo falso em que a extremidade inferior re-
vela notavel aumento.

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

Baseando-se nessa, Ward e Lerner elaboraram ou-

tra mais precisa e completa.

Hipertrofia

Congenita

I. Hipertrofia total (envolve todos os siste-

mas)

A. Segmentar
B. Cruzada

C. Hemihipertrofia
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II. Hipertrofia limitada (em que um ou mais, mas

nao todos os sistemas est3ao envolvidos)

A. Muscular
B. Vascular
C. Esquelético

D. Neurologico

Adquirida
I. Hipertrofia total

A. Gigantismo - hiperpituitarismo

B. Neurofibromatose

II. Hipertrofia limitada

A. Doenga de Milroy

B. Elefantiase

C. Lipomatose

D. Neurofibromatose

E. Anomalias vasculares

F. Aneurisma arterio-venoso multiplo

MacEWEN & CASE (1967) aceitam a classificagao
proposta por Ward e Lerner, mas apresentam as seguin-
tes modificagdes: excluem neurofibromatose da classi-
ficagao de hipertrofia total adquirida; incluem aneu-
risma arterio-venoso miltiplo dentro das anomalias vas-

culares.
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Classificagao segundo MacEWEN & CASE (1967).

I. Congenita

A. Hipertrofia total (envolve todos os sis-

temas)

1. Segmentar
2, Cruzada

3. Hemihipertrofia
B. Hipertrofia limitada (nem todos os siste-
mas estao envolvidos)

1. Muscular

2. Vascular

w .

Esqueletico

L. Neuroldgico

II. Adquirida

A. Total
1. Gigantismo (hiperpituitarismo)
B. Limitada

1. Doenca de Milroy (linfedema familial)
2. ElefantTase
3. Lipomatose

L. Neurofibromatose
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5. Anomalias vasculares

As hipertrofias congénitas devem ser prontamen-
te identificadas ao nascimento.‘As hipertrofias iden-
tificadas apos o nascimento, deverao ser consideradas
adquiridas mesmo guando decorrentes de causas congéni-
tas.

Uma classificagao histoldogico-anatdmica & por
nos proposta, com a finalidade de melhor abranger as
diferentes hipertrofias.

Com base nas conceituagoes anteriormente elabo-
radas acerca da hipertrofia, podemos aborda-la sob um
aspecto histopatoldgico e um aspecto anatdmico. Dentro
deste pensamento as hipertrofias congénitas podem ser
classificadas em limitada e total. As hipertrofias 1li-
mitada e total podem ser subdivididas de acordo com os
segmentos envolvidos: segmentar, cruzada e hemihiper-
trofia.

Teremos entdo uma classificagao histologico-

anatomica:

I. Hipertrofia limitada

1. Hipertrofia limitada segmentar
2. Hipertrofia limitada cruzada

3. Hemihipertrofia limitada
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ITI. Hipertrofia total

1. Hipertrofia total segmentar
2. Hipertrofia total cruzada

3. Hemihipertrofia total

Quanto é etiologia da assimetria corporal, uma
tentativa de melhor classifica-la é apresentaaa a se-
guir, devido a dificuldade de se situarem as hipertro-
fias congénitas e adquiridas dentro da classificacgao
de Ward e Lerner.

Esta classificagao proposta foi baseada em tra-
balhos sobre hipertrofia e no livro de Clinica Cirur-
gica Alipio Corréa Netto. Seria mais conveniente in-
cluir as hipertrofias congenitas de causas desconheci-
das dentro das formas idiopaticas, 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 idiopatico.

Classificagao proposta da hipertrofia.

I. Idiopatica
II. Endocrina

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

III. Vascular

1. Venosa

a) Ectasia
b) Hipoplasia
c) Hiperplasia

d) Aplasia

2. Arterial

a) Fistula arterio-venosa congenita (sin-
drome de Klippel-Trenauney)

b) Dolicomegarteria

3. Linfatica

a. Linfedema primario
a.l. Congénito

a.2. Precoce

a.3. Brida amniotica

a.b. Doenga de Milroy

b. Linfedema secundario
b.1. Alteracoes dos vasos linfaticos
b.1.1 Surtos de erisipela e celulite
b.1.2 Estase venosa cronica

b.1.3 Lesao tecidual local - contusoes e
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fraturas

b.1.4 Filariose

b.2. Alteracgoes ganglionares

b.2.1 Metastases

b.2.2 Invasao neoplasica

b.2.3 Fibrose pos-radio ou cobaltoterapia
ou medicamentosa

b.2.4 Pos-mastectomia

IV. Nervosa

1. Neurofibromatose (sindrome de von Reck-

1inghausen)

V. Lipomatose



IV - HIPERTROFIA FACIAL

A assimetria facial € observada ao nascimento e
aumenta subseqglientemente. O envolvimento facial & va-
riavel, desde pequeno defeito até distorsdo monstruo-
sa. Em alguns casos, somente a face & envolvida,em ou-
tros o aumento facial unilateral & 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 nao
participam do aumento, nao & considerada como hiper-
trofia facial verdadeira (PRASAD, 1971). STAFNE & LO-
VESTEDT (1962) afirmam que as estruturas podem nao
apresentar o mesmo grau de envolvimento.

Os critérios de diagndOstico 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, ex-
cluindo o olho, na parte inferior pelo limi-
te inferior da mandibula, medianamente pela
Tinha media da face e lateralmente pela ore-
Tha, a helix sendo incluida dentro da parte

hipertrofica.

2) Aumento de todos os tecidos - tecidos mole,

0sseo e dentes dentro da area.

Sao raros relatos precisos sobre alteragoes bu-
cais decorrentes de hipertrofia congénita. Os casos
mais bem estudados apresentavam, predominantemente, hi-
pertrofia restrita a cabeca (GORLIN & MESKIN, 1962).

A principal caracteristica desta condigado é
grosseira assimetria da face com envolvimento dos ma-
xilares e dentes, na metade afetada. Os tecidos bucais
moles e duros, tais como os labios, uwvula, maxilares
superior e inferior, gengiva, mucosa bucal e lingua sao,
em geral, aumentados.

De acordo com Pagenstecher em 1906, as estrutu-
ras histoldogicas das partes aumentadas sao grosseiras
e maiores do que o normal. A rede venosa a amplamente
desenvolvida, e a musculatura esquelética contém fi-

bras grosseiras. O cabelo pode ser mais espesso e as
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glandulas sebaceas e sudoriparas maiores do que o nor-
mal.

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

A porgao aumentada da face cresce a uma taxa
proporcional, mas ligeiramente mais rapida do que o la-
do normal, de modo que a desproporgao relativa & man-
tida durante toda a vida. O crescimento das partes au-
mentadas cessa ao mesmo tempo que a maturagao do es-
queleto - 17 a 18 anos - (ROWE, 1962).

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

Na area dentaria encontramos desenvolvimento e
erupgao prematura, macrodontia, ma oclusao e auséncia
congénita de dentes. Nem todos os dentes da area en-
volvida sao igualmente afetados.

A forma e tamanho dos dentes sao determinados
precocemente na vida embrionaria, apd0s o que nao so-
frem modificagoes. As dimensoes do primeiro incisivo
deciduo ficam estabelecidas em torno do quarto més fe-
tal e as do primeiro molar permanente, a0 nono més (RU-
DOLPH & NORVOLD, 1944).

A dentigdo do lado hipertrofiado & anormal em
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trés aspectos: taxa de desenvolvimento, coroa, forma e

tamanho das raizes (ROWE, 1962).

- Taxa de Desenvolvimento

Os dentes no lado afetado pela hipertrofia ma-
turam precocemente e em fungao da prematuridade, a
erupgcao e queda dos dentes deciduos podem preceder as
do lado contralateral por muitos meses, seguidas de
rapida substituigao pela denticao permanente (GORLIN &
MESKIN, 1962).

As informagoes relacionadas com a dentigao de-
cidual sao fragmentarias e imprecisas. As alteracgoes
sao geralmente restritas ao segundo molar que partici-
pa do processo de maturagao precoce.

A dentigao permanente, muito mais freqtientemen-
te afetada que a dentigao decidual, apresenta altera-
¢Oes mais notaveis. A erupgao pode ocorrer com antece-
déncia de quatro ou cinco anos (GORLIN & MESKIN, 1962).
Os dentes posteriores do arco dentario no lado afetado
podem nao nascer prematuramente. Alguns - geralmente
o segundo molar superior - podem mesmo permanecer to-
talmente formados mas nao emergir da tuberosidade Os-
sea que se desenvolve no alvéolo dental (ROWE, 1962).0
segundo e o terceiro molares apresentam erupgao re-

tardada (GORLIN & MESKIN, 1962).
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Em um caso apresentado por STAFNE & LOVESTEDT
(1962) foi notada, na ocasiao do parto de uma menina
com hipertrofia hemifacial esquerda, a presenga das
cispides dos dentes, no lado afetado.

ROWE (1962) descreveu a presenca, em um pacien-
te seu, de erupgao prematura do incisivo central supe-
rior direito. Segundo o autor nenhum outro caso conhe-

cido envolve a participacao desse dente.

- Coroa

Na denticao decidual, tem-se noticia do envol-
vimento, apenas, do segundo molar.

Na dentigao permanente os incisivos sao rara-
mente afetados, embora haja ocasional participacao do
incisivo lateral superior e do incisivo central infe-
rior. Os caninos, no lado afetado, podem apresentar-se
maiores até 50% em relagao aos seus homdlogos. Outros
dentes maiores do que os seus homblogos, sao, em ordem
de freqliéncia decrescente, os primeiros pré-molares,
os segundos pré-molares e os primeiros molares (STAFNE
& LOVESTEDT, 1962). O segundo e o terceiro molares
ocorrem bem menores do que o normal (GORLIN & MESKIN,
1962) . E interessante notar que geralmente os pré-mo-

lares sao os dentes mais aumentados, enquanto que os
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segundos molares, formados a cerca do mesmo tempo, nao
o sao. A Gnica excegao conhecida & o caso apresentado
por Colyer, em 1931 (ROWE, 1962).

Os diadmetros vestibulo-lingual e mesio-distal
dos dentes podem apreéentar, em relagao aos seus homo-
logos normais e/ou valores médios, discrepancias de
até 5 mm (GORLIN & MESKIN, 1962).

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

Em casos de hipertrofia dos maxilares, os in-
tersticios dentarios apresentam-se anormalmente aumen-
tados. ‘

Observa-se, em geral, maior incidéncia de ca-
ries dentarias no lado hipertrofiado, do que no lado
oposto, para o mesmo periodo de tempo. Em consegtiéncia
os pacientes tornam-se edentados muito precocemente.
Este fenomeno pode ser explicado como conseqgliéncia de
uma falha estrutural ou resultado de exposigao prolon-
gada a agentes cariogénicos devido a erupgao prematura
(RUDOLPH & NORVOLD, 1944).

A presenga de macrodontia no lado hipertrofiado

indica a natureza congénita da hipertrofia.

- Forma e Tamanho das Raizes

O desenvolvimento das raizes nos dentes do
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lado afetado &, geralmente, prematuro e associado com
anormalidades morfologicas e dimensionais. Sao conhe-
cidos casos de raizes anormais curtas, supranumerarias,

rombudas ou distorcidas (GORLIN & MESKIN, 1962).

Na hipertrofia hemifacial ha caéos conhecidos de
auséncia congénita de dentes, sendo os segundos pré-
molares os mais freqlientemente ausentes. Ha também
ocorréncias 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 auséncia do segundo molar
superior direito e do segundo molar inferior esquerdo
(ROWE, 1962).

O exame da cavidade bucal, em individuos afeta-
dos com hipertrofia congénita da face, pode revelar um
marcante aumento na porgao anterior da lingua, no lado
envolvido (STAFNE & LOVESTEDT, 1962). Em alguns casos,
a assimetria pode ser tao acentuada que dificulta oseu
movimento e podera determinar uma fala defeituosa. As
papilas fungiformes da metade envolvida podem ser gros-
seiramente hipertrofiadas. Disturbios sensoriais, e. g.,
na percepgao gustativa, sao conhecidos (GORLIN &
MESKIN, 1962; ROWE, 1962; RUDOLPH & NORVOLD, 1944).

A mucosa bucal no lado afetado apresenta-se de
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consisténcia 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 maximo na area molar (ROWE, 1962). O cdndilo
pode ser anormalmente grande, particularmente em com-
primento e o didmetro do canal mandibular até duas ve-
zZzes maior que o normal, aumentando em proporg¢ao direta
‘a0 aumento do maxilar inferior. O excessivo diametro
do canal mandibular permite diferenciar o aumento con-
génito da mandibula de crescimentos causados por dis-
plasia fibrosa, doenca de Paget e alguns tumores (STA-
FNE & LOVESTEDT, 1962).

Pode haver significancia etioldgica no fato de
que as areas de maior crescimento Osseo sejam distais
aos dentes de maiores dimensdes e nao correspondentes
a esses. As partes posteriofes dos arcos dentarios de-
senvolvem, com freqfiéncia, exostoses de tais proporgoes
que entram em contato, ao fechamento dos maxilares. Os
deﬁtes nessa area, embora formados prematuramente, nao
nascem em geral prematuramente e permanecem muitas ve-
zes dentro da exostose. Isto cria uma oclusao anormal
na regiao posterior do lado afetado (ROWE, 1962).

STAFNE .& LOVESTEDT (1962) comentam o envolvi-

mento esporadico da orelha e aumento da helix. Em pou-



26

cas ocasides os pacientes apresentaram perda de audi-
cao. PRASAD (1971) descreveu o caso de um paciente com
hemihipertrofia congenita da face, apresentando pro-
blemas auditivos. Um caso de surdez de condugao unila-
teral, decorrente da oclusao do canal auditivo exter-
no, foi registrado por Wong e Strong, em 1965 (PRASAD,
1971).

Ha registros ocasionais da presenga de anisoco-
ria e heterocromia da Iiris (GORLIN & MESKIN, 1962), hi-
peratividade das glandulas sudoriparas, e aumento da
vascularizagao no lado hipertrofiado, observado atra-
vés de exame histopatologico (ROWE, 1962).°

ROWE (1962) ao fazer levantamento genealdgico
de cinco geragoes de um dos seus casos, concluiu que a
hipertrofia hemifacial nao seria, provavelmente, uma
anormalidade hereditaria e sim uma mutagao somatica,
ocorrida na vida embrionaria. RUDOLPH & NORVOLD (1944),
por outro lado, apresentaram um exemplo familial dehi-
pertrofia facial em uma mae, filha e neta.

A presenga de macrodontia, no lado afetado de
individuos com hipertrofia hemifacial, &€ significante,
uma vez que a determinagdo do tamanho dos dentes deci-
duos e permanentes & intra-uterina. Isto conduz a hi-
potese embrioldgica do inicio da formagao da hipertro-

fia. Conclusoes satisfatdrias sobre a hipotese embrio-
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logica poderao ser obtidas através de estudos exausti-
vos da ocorréncia e evolucdo da hipertrofia, em cor-
respondéncia com a cronologia da formacao e incidéncia

de defeitos dentarios.

. Diagndostico Diferencial

Clinicamente, muitas condigoes podem superfi-
cialmente assemelhar-se a hipertrofia hemifacial. As
manifestagoes orofaciais possibilitam o diagndstico di-
ferencial da hemihipertrofia congénita; mais especifi-
camente, a distribuigao unilateral das anomalias den-
tarias e assimetria simultanea da lingua, a tornam
tnica.

Gigantismo produz aumento dos dentes, hiperti-
roidismo causa maturagao e erupgao dentaria precoce,
acromegalia e osteitis deformans trazem como conse-
gléncia mandibula proeminente, mas em todos a distri-
buicao & bilateral. Displasia fibrosa, envolvendo man-
dibula e maxila, quando unilateral, pode ser em muitos
aspectos semelhante a hipertrofia hemifacial, particu-
larmente em paciente edentado. A auséncia de assime-
tria da lingua diferencia quaisquer destas condigodes,
da hipertrofia hemifacial verdadeira (ROWE, 1962).

A hipertrofia hemifacial, como as demais hipertro-
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fias, € de ocorréncia rara e caracterizada pelo envol-
vimento de partes moles e/ou duras. As hipOteses etio-
logicas da hipertrofia facial sao as mesmas propostas

para as demais hipertrofias.



Tabela 1: Pacientes com Assimetria Hemifacial.

Autor Sexo Idade di;gﬁggt. Lateral. ensg%ﬁas ?nisnetr;v]' Pele Defeitos orais Outras Caracteristicas
Rudolph e F 9,5a 2m E narinas normal area pig- ma oclusdo, erup- mae e avo materna com hipertrofia
Norvold, mentada cao precoce dos hemifacial; inclusao de ossos,den-

no pesco- dentes, macrodon- tes e tecidos moles

194k ¢o tia, diferenga no

diametro vestibu-
lo-17ngual, 1ingua
Gorlin e F o _ . . . . .
9a Nasc. E ES, EI, retarda- pigmenta lingua, papilas escoliose, anisocoria, miopia, he-
Meskin, face, ma- da cao nos fungiformes, gen- terocromatismo das pupilas, sindac-
1962 xilares bracos e givas, mucosa bu- tilia bilateral nos pés, auséncia de
superior mancha ca- cal, osso alveo- pelo pubiano e axilar, desritmia de
e inferior, fe comlei- lar, raizes anor- pequeno mal, ventriculo esquerdo
labio te na re- mais, auséncia aumentado, deslocamento congenito do
giao sa- congénita do in- quadril, rim esquerdo maior, sarco-
cral cisivo lateral di- ma nao diferenciado no pulmao di-

reito, diametros
mésio-distal e
vestibulo-1Tngual
aumentados

reito

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 envolvido;

EI= extremidade inferior do lado envolvido.

lado esquerdo envolvido - hemiatrofia; ES= extremidade superior do

(continua) {\o)



Autor Sexo Idade di;g?\ggt. Lateral. ensgn?zas %isnetgv]. Pele Defeitos orais Outras Caracteristicas
Stafne e F 5,5a Nasc. E nariz, fa- retarda- - 17ngua, ma oclusdo, fala defeituosa
Lovestedt, ce, maxi- da macrodontia, segun-
1962 léres, la- do pre-molar es-
bios querdo inferior au-
sente, intersticios
dentarios aumenta-
dos
F 36a Nasc. D face, ma- - - 1Tngua edentada muito precocemente, alta
xilares, incidéncia de caries
labios, na-
riz, ore-
lha, osso
frontal
Rowe, 1962 M 69a Nasc. D helix,ore- normal mancha 17ngua, papilas fun- edentado precocemente, aumento da
lTha, maxi- escura giformes, exostose, vascularizagao
lares, la- no pes- condilo hipertro -
bios, avu- cogo fiado
la
McDowell et 22a Nasc. D orelha, normal - 1Tngua, macrodor- surdez congénita do ouvido esquer-
al. ref: labio tia do
Rowe, 1962

w
. o
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Autor Sexo Idade di;g?\ggt. Lateral. ensgm?csias l?neesnetr;v]. Pele Defeitos orais Outras Caracteristicas
Mink, Ref: F - Nasc. D - - - erupcao dentaria pre-
Rowe, 1962 matura, macrodontia,
rafzes curtas
Saxena e F 7a Nasc. D sobrancelha, - hiper- gengivas, palato, de-
Saxena, palpebra,na- plasia senvolvimento eerup=-
1967 riz: hélix, genera- géo'prematura . dos
labios 1izada deciduos, caninos
aumentados, auséncia
de dentes
Prasad, M 21 -0 - . - - . . .
a Nasc. D helix, labio, nor aspera 1Tngua, macrodontiae surdez no lado direito
1971 maxilares su- mal e es- falta de dentes no
perior e in- pessa lado direito
ferior -

1€



V - HIPERTROFIA E NEOPLASIA

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

HUTCHISON (1904) relatou, pela primeira vez, a
associagao nao usual de hipertrofia com uma patologia
adrenal, em um menino com quatro meses de idade, por-
tador de hemihipertrofia do lado esquerdo, presente
desde o0 nascimento, e envolvendo todos os tecidos mo-
les das extremidades e tronco. NecrOpsia dos seus Or-
gaos pareados revelou as seguintes assimetrias: rim es-
querdo pesando 56 gramas e o direito 28 gramas; testi-
culo esquerdo 2,3 gramas e o direito 0,55 gramas; glan-
dula adrenal direita com um peso de 14 gramas e a es-
querda com 42 gramas, trés 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 a ocorréncia simultanea
e homolateral direita do tumor e da hemihipertrofia,
foi proposta a hipotese 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 hormonios secretados na circula-
cao sangliinea por células corticais. Esta hipotese po-
de, somente, ser conjeturada para aqueles casos em que
o tumor adrenocortical e a assimetria do corpo sao ho-
molaterais e nao contralaterais (RIEDEL, 1952).

RIEDEL (1952) descreveu um caso interessante de
associacao 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 presenga
de trés casos de hemihipertrofia entre 23 criangas por-
tadoras de tumor de Wilms.

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

FRAUMENI et al. (1967) encontraram sete pacien-

tes com hemihipertrofia entre 225 criangas que apre-
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sentavam tumor de Wilms, i. e., uma freqliéncia 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
fregliencia de 73% do sexo feminino e 27% do sexo mas-
culino. Estes dados revelam uma preponderancia de mu-
lheres em contraste com a distribuigao 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 conexao anatOmica entre hemihiper-
trofia e tumor de Wilms.

O tumor de Wilms e hemihipertrofia apresentam
certas caracteristicas em comum, tais como multiplos
nevos pigmentados e hemangioma, e apresentam-se nosis-
tema genito-urinario através de efeitos teratogénicos
(FRAUMENI et al., 1967).

FRAUMENI et al. (1967) e HAICKEN et al. (1973)
afirmam que toda crianca com hipertrofia congénita tem
um risco excepcionalmente alto de desenvolver um dos
trés tipos de malignidade abdominal: tumor de Wilms,
carcinoma adrenocortical e hepatoblastoma. De fato, fo-

ram observados 6 casos em associagao com tumor adreno-
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cortical e 4 casos com hepatoblastoma.

Entre 62 criancas estudadas por FRAUMENI & MI-
LLER (1967), duas apresentavam hemihipertrofia congé-
nita conjugada a carcinoma funcional da glandula adre-
nal direita, sendo em uma ipsilateral e em outra con-
tralateral. Nesse estudo, a freqliéncia 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 progndstico, quando diagnosticados em
idade inferior a um ano, do que aqueles diagnosticados
em idade superior. Segundo BJORKLUND (1955), ha casos
relatados de hipertrofia associada a hiperplasia homo-
lateral ou contralateral. O tumor de Wilms ja foi en-
contrado em rins duplicados, em rins congenitamente so-
litarios, em rins policisticos, em rins em ferradura e
em massas renais supranumerarias ligadas a capsula do
verdadeiro rim. Esta associagao - hipertrofia e neo-
plasia - pode, na realidade, ser mais comum do que se
supoe, uma vez que: a) nem todos os casos de hemihi-
pertrofia observados sao relatados; b) em alguns casos
de hipertrofia, tumores de Wilms detectados mais tarde
nao foram registrados; c) em casos de tumor de Wilms,
qualquer hipertrofia co-existente pode ter passado des-

percebida ou sido considerada irrelevante e nao rela-
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tada.

Assimetria corporal foi observada emuma pacien-
te com sarcoma indiferenciado do pulmao (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 uni-
co caso descrito apesar de que a freqliéncia deste tu-
mor em crianga & muito maior do que neoplasia adreno-
cortical. Em uma pesquisa de 500 criangas com neuro-
blastoma adrenal, nenhum caso de assimetria corporal
foi encontrado (FRAUMENI et al., 1967).

FRAUMENI & MILLER (1967) chamam a atengao para
inexisténcia de hemihipertrofia associada a forma mais
comum de cancer infantil, isto & leucemia, tanto nare-
visao da literatura como em uma pesquisa de 3000 crian-
cas portadoras de leucemia e linfoma.

A freqlente associagao de neoplasia com hiper-
trofia justifica um exame clinico regular do paciente
para a verificacdo de tumor em um estagio precoce.

Seria de grande valor o conhecimento da fre-
gliéncia de neoplasias entre pessoas portadoras de as-
simetria corporal. O risco do desenvolvimento de neo-

plasia em individuos hipertrdficos pode, somente, ser

avaliado através de uma amostra mais significativa.



Tabela 2: Pacientes com Assimetria Corporal Associada com Neoplasia

Ass imetria Neoplasia
Desenv.
Autor Sexo Idade Idade Partes Pele Idade Outras Caracteristicas
diagnost. Lateral. o\ o1yidas Mental diagnost. Lateral.
BjBrklund,
F - bm D perna - - 15m E tumor de Wilms
1955 morreu devido a metastase aos 2 anos
de idade
F - 5m E ES e EI - - L,5a E tumor de Wilms
metastases no pulmao e figado
Benson et
F - la D ES e EI - - 2a E tumor de Wilms
al., 1963 convulsoes generalizadas aos 2 anos de
idade, hemiparesia espasmodica durante
5 semanas, calices inferiores do rim
esquerdo deslocados para cima e alte-
rados, morreu aos 2,5 anos devido me-
tastase pulmonar.
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 la-

do envolvido; EI= extremidade inferior do lado envolvido.

. w
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Ass imetr ia

Desenv.

Neoplasia

Autor Sexo Idade Idade Partes Pele Idade Outras Caracteristicas
diagnost. Lateral. envolvidas mental diagnost. Lateral.
Benson et
F - - E ES, El e - nevo ca- L,7m E tumor de Wilms
al., 1963 face pilar na
perna
direita
F - - E ES e EI - - 3,8m - E tumor de Wilms
morreu aos 4 anos devido metastase
pulmonar
M - Nasc. D ES e EI - - 17 m D tumor de Wilms
gonadotrofina urinaria normal
M - - D El, tes- - - - - suspeita de precocidade sexual, tumor
ticulo necrotico da glandula adrenal direita,
metastases multiplas '
Miller et
F 9m - E peito, - duas man- 9m D tumor de Wilms, surdez parcial bila-
al., 1964 pélvis e chas cafe- teral, gonadotrofina urinaria
El com-leite

(continua)
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Assimetria Neoplasia

Desenv T ps
Autor Sexo Idade Idade Partes *  Pele Idade Outras Caracteristicas
diagnost. Lateral. o\ o1vidas mental diagnost. Lateral.
Miller et
F - - E face, 1in- - - 2a D tumor de Wilms, dermatoglifos normais,
al., 1964 . gua ocorréncia de gémeos na linha materna
F 3m - DeE D: face, - - 3a D tumor de Wilms, escoliose, eviscera:
17ngua ¢ao do abdomen, diferenga na idade os-
E: ES, EI sea nos dois lados
Fraumeni et s
F - - DeE E: face, - - 5a 3 m E tumor de Wilms, morreu aos 5a 9m de-
al., 1967 17ngua, vido metastase
perna
D: ES
F - - E face, mao, - mancha ca- 11m D tumor de Wilms
ES, EI, fe com lei- idade Ossea avangada bilateral, espe-
labium ma- te nas cos- cialmente o lado esquerdo, assimetria
Jus tas dentaria, dermatoglifos normais
F - - D 17ngua, ES, - - 2a 9m E tumor de Wilms
El gonadotrofina urinaria normal, mae é

gémea dizigotica

(continua)
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Assimetria Neoplasia

Desenv . ‘L
Autor Sexo Idade Idade Partes *  Pele Idade Outras Caracteristicas
diagnost. Lateral. opvolvidas mental diagnost. Lateral.
Fraumeni et
F - - E face, 1in- - - 22 m D tumor de Wilms
al., 1967 gua, EI
F - - E ES, EI - - 22 m E tumor de Wilms
gonadotrofina urinaria normal
F - - D El - - 2a D tumor adrenocortical, puberdade pre-
coce, diagndstico histologico: car=
cinoma
M - - E ES, EI, - - 8,5a D tumor adrenal, puberdade precoce,
face e sindrome de Cushing, diagnostico his-
1ingua tologico: carcinoma
Haicken et
al., 1973 M 10m - E El, nade- - heman- - - tumor adrenocortical nao funcional e
ga gioma silencioso, rim em ferradura, lipo-
capilar ma na parede adbominal
nas cos-
tas

oy



VI - ASSIMETRIA CORPORAL E ABERRACAO CROMOSSOMICA

A hipOtese de aberracao cromossOmica & postula-
da como possivel fator etioldogico da assimetria corpo-
ral. A existéncia de pacientes portadores, simultanea-
mente, de assimetria corporal e aberragdo cromossomica
induz a investigacao desta associagao em casos de hi-
pertrofia e hemiatrofia.

Varios autores relatam casos de pacientes com
assimetria e aberragoes cromossOmicas. Em cada caso foi
observada uma aberracgao cromossOmica distinta.

A literatura especializada indica que em 225 ca-
sos de assimetria corporal realizaram-se caridtipos.
Em todos foi efetuada cultura de leucdcito perifeérico,
e em 8 pacientes, cultura de fibroblasto de pele. Na
paciente de HOOK & YUNIS (1965) além da cultura de leu-
cocito periférico e fibroblasto de pele, foi realizada
cultura de medula. Em 16 dos casos as culturas de leu-
cocito periférico e fibroblasto de pele foram normais.

Nove pacientes apresentaram caridtipos anomalos.
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MARCALLO et al. (1977), ao realizar analise ci-
togenética em cultura de linfécitos de uma paciente,
encontraram uma translocagao reciproca D/C envolvendo
os cromossomos 13 e 7.

Em uma paciente de FERRIER et al. (1964), a ana-
lise cromossOmica demonstrou mosaicismo dipldide-tri-
ploide na pele e fascia lata, e células dipldoides nor-
mais em leucocito. periférico. Um cromossomo acrocén-
trico grande mostrou satélites muito proeminentes.

Em uma pesquisa efetuada por JOHNSTON & PENROSE
(1966) , entre pacientes hipertroficos, foi encontrada
uma menina com hemihipertrofia cruzada, cujo cariotipo
apresentou indicios de aberragao cromossomica. Na cul-
tura de fibroblasto do braco hipertrofiado observaram-
se duas ou possivelmente trés células tripldides;a se-
gunda cultura de fibroblasto da perna afetada apresen-
tou somente células dipldides normais. E provavel que
as células tripldoides encontradas na primeira cultura
sejam artefatos.

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

Gerloczy et al., em 1965, realizaram analise ca-
riotipica de uma paciente, e a cultura de leucdcito pe-

riférico revelou que um cromossomo do par de homdlogos
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nimero trés era maior que o normal (FRAUMENI et al.,
(1967).

Dos cariotipos de seis pacientes com assimetria
corporal apresentados por FRAUMENI et al. (1967), dois
apresentaram aberragao cromossOmica. Em uma das pa-
cientes foi observado que o brago longo do par de ho-
mologos numero 16 era anormalmente grande. No caridti-
po de outra paciente foram observadas células com cro-
mossomos quebrados, em anel, dicéntricos e fragmentos
acéntricos. Como este estudo foi realizado apds trata-
mento radioterapico para tumor de Wilms, estes resul-
tados foram considerados compativeis com o tratamento.

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

Em uma paciente de ELLIS et al. (1963) foram
realizadas culturas de fibroblas<ns1:XMLFault xmlns:ns1="http://cxf.apache.org/bindings/xformat"><ns1:faultstring xmlns:ns1="http://cxf.apache.org/bindings/xformat">java.lang.OutOfMemoryError: Java heap space</ns1:faultstring></ns1:XMLFault>