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Sindrome de Reichel em criancas: Relato de caso

Reichel Syndrome in Children: A Case Report
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A sindrome de Reichel ou condromatose sinovial primaria (CSP) é uma metaplasia
benigna incomum geralmente observada em grandes articulacdes. O acometimento
do ombro é raro e ha apenas alguns casos na populacdo pedidtrica. Um menino de 14
anos foi atendido no departamento de Ortopedia Pediatrica com dor no ombro direito
hd 14 meses. Os exames de imagem revelaram mdltiplos corpos livres distribuidos por
toda a articulacio glenoumeral. A abordagem artroscépica, removemos todos os
nédulos cartilaginosos no interior do espaco glenoumeral e tend3o abarticular. O
exame histopatolégico confirmou o diagnéstico de CSP. Ao acompanhamento, o
paciente ndo apresenta sintomas e as radiografias do ombro ndo mostraram recidiva
da calcificacdo. Este caso ilustra os padroes clinicos, as caracteristicas em técnicas de
diagnéstico por imagem, os achados histologicos e o manejo terapéutico da CSP no
ombro de um paciente pediatrico.

Reichel syndrome or primary synovial chondromatosis (PSC) is an uncommon benign
metaplastic condition that usually affects large joints. Though shoulder involvement
was scarce, there are only a few cases in the pediatric population. A 14- year-old boy was
admitted to the Pediatric Orthopedics department with right shoulder pain for
14 months. Imaging revealed multiple loose bodies distributed throughout the
glenohumeral joint. Upon the arthroscopic approach, we remove all cartilaginous
nodules within the glenohumeral space and abarticular tendon. Histopathologic
examination confirmed the diagnosis of primary synovial chondromatosis. At follow-
up, the patient remains free of symptoms, and shoulder radiographs showed no
recurrence of calcification. The present case illustrates the clinical patterns, imaging
features, histological findings, and therapeutic management of shoulder primary
synovial chondromatosis in a pediatric patient.

Trabalho realizado no Instituto de Ortopedia de Kassab, Mannouba, Tunisia.
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Introducao

A sindrome de Reichel ou condromatose sinovial primaria
(CSP) é um tumor benigno com nédulos cartilaginosos nas
articulagdes sinoviais.'™> A articulagio glenoumeral é uma
localizag¢do incomum da CSP, principalmente em pacientes
pediatricos.>™ Até onde sabemos, existem apenas cinco
casos de criancas relatados na literatura. Aqui, relatamos
um caso raro de CSP em um menino de 14 anos com
localizagdo incomum no ombro, revelado por dor crénica e
limitagdo do movimento do brago direito.

Relato de Caso

Um menino de 14 anos, destro, foi atendido no departamento
de Ortopedia Pediatrica com dor no ombro direito. O paci-
ente queixava-se de dor e desconforto no ombro direito ha 14
meses.

Ndo relatou sintomas de perda de peso, fadiga, sinais
sistémicos ou qualquer outra artralgia.

Ao exame fisico, ndo havia deformidade ou atrofia 6bvia
no ombro acometido. Notamos uma diminui¢do da ampli-
tude de movimento em comparac¢ao ao lado ndo acometido,
respectivamente de 160° de flexdo, 40° de extensao, 140° de
abducdo, 40° de aducdo, rotacdo interna em L4 e 50° de
rotacdo externa. Os sinais de impacto subacromial, bem
como os testes de ruptura do manguito rotador, foram
negativos.

Radiografias simples mostraram multiplos corpos radio-
pacos distribuidos por toda a articulacdo glenoumeral, sem
defeito 6sseo ou estenose articular (~Fig. 1A). A ressonancia
magnética (RM) subsequente revelou um nimero elevado de
corpos livres intra-articulares calcificados ao redor da arti-
culagao e do tenddo do biceps (~Fig. 1B). Havia forte suspeita
de CSP.

Optamos por uma artroscopia do ombro por abordagem
deltopeitoral para remogdo dos nddulos tumorais. Mais de 50
corpos brilhantes e sélidos, com tamanho médio de 10 a

g R63.1

Fig. 1 A) A radiografia do ombro direito demonstra a presenca de
numerosos corpos livres radiopacos na articulagdo glenoumeral. B) A
imagem de ressonancia magnética STIR mostra um excesso de fluido
sinovial articular e multiplos centros de calcificacdo nodular ao redor
da articulacdo e no interior da bainha do tenddo do biceps.

Fig. 2 Numerosos nédulos sinoviais de condromatose removidos da
articulagdo do ombro (tamanhos entre 10 e 15 mm).

15 mm, foram retirados (=Fig. 2). Também havia diversos
corpos no interior do processo coracoide e do tenddo arti-
cular. O tecido sinovial, as bursas e cartilagens pareciam
intactos. Ao remover as particulas, realizamos uma sinovec-
tomia parcial para evitar recidivas. A histologia dos corpos
livres e da sinévia confirmou o diagnéstico de CSP sem
qualquer evidéncia de transformacdo maligna (=Fig. 3).

As radiografias pés-operatdrias do ombro nio mostraram
quaisquer densidades. O paciente recebeu alta apés a cirurgia
usando uma tipoia no braco. Aos 3 meses de acompanha-
mento, o paciente continua sem sintomas e as radiografias do
ombro ndo mostraram recidiva da calcificagdo.

Fig. 3 A imagem histoldgica da lesdo revela miltiplos nédulos
cartilaginosos compostos por condrécitos agrupados, embutidos na
sindvia. Observe a presenca de calcificacdo focal e ossificagdo endo-
condral (seta pequena). Os nddulos sdo circundados por uma borda de
tecido sinovial residual (seta grande). (Hematoxilina-eosina, aumento
original x 400).
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Discussao

Descrita pela primeira vez por Jaffe et al.,' a CSP é um tumor
benigno raro que afeta a cavidade sinovial. E uma prolifera-
¢do de madltiplos nédulos cartilaginosos na sindvia das
articulagoes, bainhas dos tenddes e bursas.

De acordo com a literatura, esse distirbio é geralmente
observado em homens entre 30 e 50 anos de idade. As
principais articulagdes acometidas, em ordem decrescente
de frequéncia, sio joelhos, quadril, cotovelo e punhos.®” A
CSP de ombro é incomum em adultos e ainda mais excep-
cional durante a infancia. Até onde sabemos, apenas cinco
casos foram relatados na literatura>~>7 (~Tabela 1).

Com base em sua patogénese, a condromatose sinovial
pode ser primaria ou secundaria. A CSP, denominada osteo-
condromatose sinovial idiopatica ou sindrome de Reichel, é
geralmente observada em uma articulagdo outrora saudavel.

Por outro lado, a osteocondromatose secundaria é uma
sequela de uma patologia intra-articular, como fratura osteo-
condral, osteocondrite dissecante e osteoartrite.*%8

No nosso caso, o inicio na adolescéncia, a auséncia de um
histérico de traumatismo e os achados normais em exames
de sangue reforcam o diagnoéstico de CSP.

Vale ressaltar que a andlise histopatolégica é obrigatoria
para distinguir essas doengas.*®° Em uma série de 136 casos
de suposta osteocondromatose sinovial, Villain et al. mos-
traram diferentes padrdes histopatolégicos. No presente
caso, a avalia¢do histolégica revelou multiplos nédulos car-
tilaginosos dispostos em aglomerados e embutidos na
sindvia.’

De modo geral, o quadro clinico é inespecifico.>° Assim,
o diagnéstico final pode demorar muito ap6s o inicio dos
sintomas. Como no caso aqui descrito, a maioria das criangas
com CSP do ombro foi diagnosticada entre 10 e 14 anos de
idade, com diagnéstico 1 a 18 meses depois do inicio dos
sintomas.>™7

Em recente revisdo de literatura de casos com osteocon-
dromatose no ombro, os sintomas mais relatados foram dor
no ombro, desconforto durante exercicios e reducdo do
movimento articular.” Nosso relato é o seguinte na literatura.
Curiosamente, uma massa 6ssea palpavel pode ser obser-
vada, como ocorreu em duas criancas com CSP do ombro.>

As caracteristicas radiograficas variam de acordo com o
grau de ossificacdo. Nos estagios mais avancados da doenga,
as radiografias simples mostraram uma imagem caracteris-
tica com maltiplas radiopacidades intra-articulares. Essas
calcificacdes tendem a ser muito semelhantes e de tamanho
uniforme, em disposi¢do tipica de ninho. Assim, as radio-
grafias simples podem ser normais nos primeiros estagios
(30% dos casos).® As vezes, hi sobreposicio de diagnésticos
diferenciais, como osteossarcoma e condrossarcoma.

Logo, a RM desempenha um papel fundamental na con-
firmacdo do diagnéstico, revelando nédulos hipointensos
intrassinoviais nas imagens ponderadas em T1 e T2. A RM
também auxilia 0 manejo das abordagens cirtirgicas.?>*

0O manejo terapéutico ideal da doenga requer a remocao
cirGrgica de quaisquer corpos livres.>®® A sinovectomia
parcial, opcional, mas bastante recomendada, pode diminuir
a taxa de recidiva.>®® A anlise histopatoldgica dos corpos
livres e do tecido sinovial é obrigatéria, ja que a frequéncia de
transformacdo maligna chega a 5%.%

A escolha do procedimento cirtrgico ainda é motivo de
debate.® A cirurgia aberta continua sendo a base do tratamento
e é altamente recomendada em casos de osteocondromatose
com acometimento de partes moles e acesso limitado ao
espaco anatdmico.> Além disso, essa abordagem foi frequente-
mente preferivel em pacientes pedidtricos com doenc¢a no
ombro.>>'® Em consonancia com Hamada et al., optamos
pela artroscopia do ombro pela abordagem deltopeitoral.?

De acordo com a literatura, a recidiva é comum, com
frequéncia entre 15% e 30%.>° Vale ressaltar que ainda ndo ha
relatos de recidiva da calcificacdo entre os pacientes

Tabela 1 Quadro clinico, tratamento e desfecho em pacientes com condromatose sinovial na literatura

Idade | Sexo Duracao dos | Fator Quadro clinico | Opcao cirtrgica | Periodo de Recidiva
sintomas desencadeante acompanhamento
(meses) (meses)
Nashi 14 Masculino | 6 Atividades - Dor no ombro | Sob observacio | 24 -
et al. 1998.10 esportivas
Miranda et al. 10 Feminino | 1 Atividades - Dor no ombro | Artrotomia e 12 Nado
2004.” esportivas - Desconforto sinovectomia
Hamada et al. 14 Feminino | 18 Atividades - Dor no ombro | Artroscopia 36 Ndo
2005.4 esportivas - Desconforto
Kirchoff et al. 14 Masculino | 12 Ausente - Dor no ombro | Artrotomia e 9 Nado
20082 - Massa palpavel | sinovectomia
Sinikumpu et al. | 14 Masculino | 12 Atividades - Dor no ombro | Artrotomia e 12 Ndo
2020.° esportivas - Rigidez sinovectomia
- Massa palpavel
Este caso 14 Masculino | 14 Ausente - Dor no ombro | Artroscopia e 5 Nao
2021 - Desconforto sinovectomia
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pediatricos com CSP do ombro.>>'% Em nosso caso, a curta 3
duracdo de acompanhamento ndo foi suficiente para uma
conclusdo definitiva.

Este caso ilustra uma doenga rara, a CSP, com acometi-
mento intra e extra-articular do ombro. A RM é uma ferra-
menta poderosa para o diagnéstico precoce. O manejo dessa
afeccdo, como em pacientes adultos, baseia-se na remocao
dos corpos condromixoides por meio de cirurgia aberta ou 5
artroscopica. A andlise histolégica é obrigatéria devido a
possivel transformagdo maligna.
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