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Complicações osteoarticulares da 
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Resumo
Os autores apresentam dois irmãos com diagnóstico de analgesia congênita, com suas características clínicas e evolução. Essa doença é rara, apresenta 

alta morbidade e gera complicações osteoarticulares de difícil solução. O objetivo dos autores foi ressaltar a importância do diagnóstico tanto para o 

tratamento de suas afecções secundárias, quanto para seu aspecto jurídico.
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Abstract
The authors present two brothers with congenital pain insensitivity, with their clinical characteristics and evolution. This disease is rare, has high 

morbidity and originates complex osteoarticular complications. The aim of the authors was to emphasize the value of the diagnosis for a better treatment 

and to avoid legal problems to the parents.
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Introdução

A analgesia congênita é uma desordem rara do sistema nervoso 

periférico e faz parte de um grupo de doenças de baixa prevalência, 

conhecidas como neuropatias autonômicas e sensitivas hereditárias 

(HSAN)1. Desde a descrição original de Charcot, em 1968, acerca 

da neuropatia sifilítica, as alterações da sensibilidade têm sido cada 

vez mais descritas pelos autores1. Em 1883, Morvan relatou uma 

série de pacientes que tinham em comum a diminuição de sensibi-

lidade que poderia ser caracterizada como seringomielia1 Em 1986, 

Jordan2 descreveu as articulações neuropáticas em diabéticos. Em 

1932, Dearborn3 reportou um caso que ele chamou “analgesia con-

gênita pura generalizada”. A insensibilidade congênita em crianças 

tem sido descrita desde então por diferentes autores, classificando-

se em diferentes tipos, de acordo sua apresentação clínica. Além 

das HSAN, outros distúrbios podem levar à analgesia, tais como: 

neuropatia diabética, tabes dorsalis, lepra, lesões periféricas ner-

vosas, paraplegias, alcoolismo, lesões vasculares do lobo parietal, 

seringomielia, déficit mental e distúrbios psicológicos2. Devido à 

diversidade das manifestações clínicas e etiológicas das alterações 

neuropáticas, tem-se como objetivo descrever as características clí-

nicoepidemiológicas da analgesia congênita. 
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Trata-se de relato de caso do serviço de Ortopedia da Faculda-

de de Medicina do ABC (FMABC) avaliado no período de julho a 

setembro de 2003. Os menores foram atendidos por livre demanda e 

acompanhados até o desfecho das complicações. Este relato foi auto-

rizado pelo Comitê de Ética da FMABC (Parecer nº 039/2005).

Descrição do Caso - 1º Paciente

Paciente do sexo masculino (Figura 1A), seis anos, branco, natural 

e procedente de Santo André (SP), nascido de parto normal, com 3.370 g 

e 53 cm após gravidez complicada (internação aos sete meses de gestação 

por sangramento e cólica de forte intensidade), com queixa de edema e 

hiperemia no pé direito há três semanas, com piora progressiva. Após três 

dias de sua apresentação no pronto-socorro, evoluiu com febre (entre 38 

e 39 °C) e aparecimento de lesões bolhosas no pé direito, com saída de 

abundante secreção purulenta (Figura 2). O paciente negava dor local. 

Havia uma semana, fazia uso de penicilina benzatina e Rocefin®.

Mãe referiu que paciente não sentia dor desde o nascimento e que 

sofreu inúmeras lesões – involuntárias ou automutilação – em decorrên-

cia dessa alteração. Referiu que o filho se mutilava desde os três meses 

de idade, mordendo e arrancando a ponta dos dedos; informou, tam-

bém, abscesso na mão esquerda aos nove meses de idade, com trata-

mento cirúrgico; arrancamento dos próprios dentes, sendo submetido à 

cirurgia bucomaxilar; múltiplos traumas e fraturas nos joelhos, pernas e 

pés; demora na cicatrização de até dois anos, devido ao paciente comer 

o próprio tecido de granulação; deformidade na articulação do joelho 

e do ombro; múltiplas escoriações na face, tronco e membros e lesões 

na mão esquerda, decorrente de queimadura aos quatro anos. Referiu 

também que desenvolvia picos febris frequentes, desde os nove meses 

de idade, acompanhados de astenia. Relatou sudorese, lacrimejamento e 

tato normal, hipersensibilidade ao estímulo frio diminuída ao calor. Ne-

gou dor visceral, mas referiu episódios esporádicos de fezes com sangue 

vivo. Afirmou que paciente apresenta bom raciocínio lógico, orientação 

e memória, manifestando nervosismo e ansiedade acentuada.

Irmão (2o caso) possuía sinais e sintomas semelhantes, porém a mãe 

não apresentava alterações, e não foi possível obter informações do pai.

Exame físico

Paciente apresentava-se em regular estado geral, consciente, lú-

cido, contactuante, febril (38 °C) e descorado (++/4). Ao exame dos 

membros, edema +++/4 de toda a circunferência do pé direito, com 

lesões bolhosas no seu dorso e saída de secreção purulenta. Hiperfrou-

xidão ligamentar presente em todas as articulações, escoriações em 

todo o corpo e deformidades em ambos os joelhos e ombros. Ausência 

de sensibilidade à dor, tanto na superfície quanto na profundidade e hi-

persensibilidade ao frio. Apresenta tato superficial e profundo normal, 

discriminação de pontos e propriocepção normal.

Exames complementares

•	 Hemograma: Hb: 7,40 g/dL, Ht: 24,40 %; leucócitos: 36.840/mm3 

(metamielócitos: 2%; bastonetes: 19%; segmentados: 55%; eosi-

nófilos: 2%; linfócitos: 19%; monócitos: 3%); anisocitose ++, mi-

crocitose++, hipocromia++. Obervação: leucocitose; neutrofilia 

com desvio à esquerda; linfopenia; hemáceas em alvo;

•	 Radiografia do pé direito: edema de partes moles e lesão osteolíti-

ca na base do 2º metatarso (Figura 3);

•	 Radiografia da perna direita: fratura transversa na diáfise da tíbia 

com formação de calo ósseo (Figura 4);

•	 Eletroencefalograma: ritmo beta medicamentoso e desorganiza-

ção difusa da bioeletrogênese cerebral para a faixa etária. 

Figura 1 – (A) Paciente W.A.C.: sexo masculino, seis anos, cor bran-
ca; (B) Paciente G.A.C.: sexo masculino, quatro anos, cor branca.

Figura 2 – Paciente A. Lesões bolhosas com presença de abundante 
secreção purulenta.
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Evolução e tratamento

Paciente acompanhado pela Ortopedia, Pediatria e Cirurgia Plás-

tica, com diagnóstico inicial de analgesia congênita mais osteomielite 

aguda, abscesso no pé direito e anemia. Prescrito Rocefin® (100 mg/

kg/dia) de 12/12h, clindamicina (10 mg/kg/dia) de 8/8h por 10 dias, 

paracetamol na vigência de febre e infusão de uma bolsa de concentra-

do de hemáceas (após normalização da febre).

O paciente foi submetido a desbridamento e ressecção do ma-

terial necrótico do pé direito, sendo também realizada a exérese do 

segundo metatarso, lavagem cirúrgica exaustiva e colocação de cura-

tivo oclusivo.

Após nove dias da primeira cirurgia, realizou-se novo desbrida-

mento cirúrgico. Após 25 dias, foi submetido a outro desbridamento 

cirúrgico e recebeu alta hospitalar, sendo encaminhado para acompa-

nhamento multidisciplinar.

Após dois meses da primeira cirurgia, paciente retornou para 

acompanhamento com regular estado geral, astenia, irritabilidade e 

afebril. A lesão apresentava-se com tecido de granulação adequado e 

sem sinais flogísticos.

Descrição do Caso: 2º Paciente

Paciente do sexo masculino (Figura 1B), quatro anos, branco, 

natural e procedente de Santo André (SP), nascido de parto normal, 

com 3.330 g e 51 cm. Gestação e parto sem intercorrências, com 

queixa de lesão de pele na região poplítea esquerda com secreção 

purulenta e piora progressiva após 15 dias de sua apresentação no 

pronto-socorro. 

Mãe referiu fratura na tíbia esquerda ocorrida há um ano; múl-

tiplas fraturas por autoagressão e deformidade nos artelhos. Também 

informou picos febris frequentes, sem comprometimento sistêmico, e 

episódio de hematêmese havia três meses. Relatou lesões ainda mais 

graves que do irmão por apresentar agitação e hiperatividade intensa. 

O paciente possuía déficit visual por autoagressão em ambos os olhos; 

bom desenvolvimento neurológico, apesar dos múltiplos traumas e 

lesões no crânio por bater a cabeça contra a parede frequentemente; 

sudorese e lacrimejamento normal. Negava dor visceral.

Exame físico

Paciente em regular estado geral, consciente, lúcido, contac-

tuante, hiperativo, afebril, acianótico, anictérico, descorado +/4, 

hidratado. Apresentava múltiplas lesões cicatriciais na face e pes-

coço, cicatriz recente no crânio de 4 cm de extensão, diversas es-

coriações em ambas as pernas, tronco e cotovelos; joelho direito 

com acentuada angulação em varo (Figura 1B); encurtamento do 

membro inferior direito; deformidade no terço médio da tíbia es-

querda; alteração da marcha e escoliose secundária à discrepância 

dos membros e lesão eritematosa com saída de secreção purulenta 

na região poplítea esquerda. Apresentava também hiperfrouxidão 

ligamentar, ausência de sensibilidade à dor, tanto superficial quanto 

em profundidade, e hipersensibilidade ao frio. Em algumas áreas 

manifestava dor, como a região proximal dos braços e das coxas. O 

tato e a propriocepção eram normais.

Exames complementares

•	 Hemograma: Hb: 8,90 g/dL; Ht: 31,20 %; plaquetas: 657.000/

mm3; leucócitos: 15.460/mm3 (bastonetes: 4%; segmentados: 

52%; eosinófilos: 5%; linfócitos: 37%; monócitos: 2%); anisoci-

tose ++, microcitose++, hipocromia+++. Observação: poi-

quilocitose: ++;

•	 Radiografia da perna esquerda: fratura oblíqua na diáfise da tíbia 

com formação de calo ósseo e desvio anterior (Figura 5);

•	 Eletroneuromiografia de membros superiores e inferiores: 

normal;

•	 Ressonância magnética de joelho direito: tíbia com lesão na re-

gião metafisária medial, estendendo-se à epífise (Figura 6).

Figura 4 – Radiografia da perna direita do paciente A. Fratura trans-
versa na diáfise da tíbia com formação de calo ósseo. 

Figura 3 – Radiografia do pé direito do paciente A. Lesão osteolítica 
na base do segundo metatarso.
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Evolução e tratamento

Paciente com diagnóstico inicial de analgesia congênita mais ce-

lulite na região poplítea esquerda, fratura no terço médio da tíbia es-

querda, deformidade em varo decorrente de fratura epifisária, anemia 

e hiperatividade.

Foi submetido a tratamento com cefalotina (500 mg, de 6/6h) por 

sete dias com regressão da celulite em 16 dias, além de curativos e imo-

bilização adequada.

Após 50 dias, o paciente retornou para acompanhamento em bom 

estado geral e extremamente agitado. A lesão da região poplítea esquer-

da encontrava-se com bom aspecto, sem sinais flogísticos.

Discussão

A HSAN é uma condição em que neurônios, tanto sensitivos quan-

to autonômicos, não se desenvolvem ou tornam-se atróficos ou degene-

rados. Dyck et al.1 propuseram uma classificação mostrada no Quadro I.

As características clínicas variam de acordo com cada tipo de 

HSAN. Nossos pacientes são semelhantes àqueles do tipo HSAN IV 

(analgesia congênita), mas, por apresentarem sudorese e inteligência 

normais, classificamos ambos os irmãos como HSAN tipo V. Este tipo 

caracteriza-se por perda seletiva da sensibilidade à dor e a estímulos 

térmicos, principalmente nas extremidades, força muscular normal, 

reflexos tendinosos preservados, inteligência normal, podendo ocorrer 

disfunção sudomotora, mas sem anidrose1. 

Em relação aos aspectos osteoarticulares, Szöke et al.4 relatam que 

fraturas ocorrem em 100% dos casos após os primeiros anos de vida. 

Diversas outras complicações são frequentes, tais como acro-osteólise, 

articulação de Charcot, osteomielites, luxações, deformidades articula-

res, necrose avascular e amputações4-10. 

A sobrevida dos pacientes é variável, sendo os de maior idade re-

latados na literatura: uma mulher de 40 anos que desenvolveu artropa-

tia de Charcot em ambos os ombros por andar com as mãos, devido a 

amputações dos membros inferiores11, e um homem de 68 anos12.

O diagnóstico diferencial pode ser realizado por meio das caracte-

rísticas clínicas típicas de cada doença. Hilz et al.5 defende a realização 

de biópsias de pele e nervos periféricos, testes de estimulação simpática 

e análise do DNA para a confirmação diagnóstica.

O mecanismo fisiopatológico da analgesia congênita continua 

inexplicado. Em recente estudo, Miranda et al.13 sugerem que mutações 

Tipo Características principais Herança 
HSAN I (neuropatia 
radicular sensitiva 
hereditária)

Analgesia no pé e 
complicações teciduais 
relacionadas.

Autossômica 
dominante

HSAN II (neuropatia 
sensitiva congênita)

Instalação precoce de 
perda de sensações em 
todas as modalidades. 
Início da doença na 1a e 2a 
décadas.

Autossômica 
recessiva

HSAN III (diasautonomia 
familiar ou síndrome de 
Riley-Day)

Instalação precoce, 
sintomas autonômicos 
predominantes e ausência 
das papilas fungiformes.

Autossômica 
recessiva, 
predominante em 
judeus (gene em 
D9S58)

HSAN IV (neuropatia 
sensitiva familiar com 
anidrose ou analgesia 
congênita)

Retardo mental discreto, 
episódios de febre 
relacionados ao ambiente 
(não somente por 
infecção).

Autossômica 
recessiva (rara)

HSAN V (neuropatia 
sensitiva familiar 
com perda seletiva 
de pequenas fibras 
mielinizadas)

Analgesia congênita, 
força muscular, reflexos 
tendinosos normais 
e anormalidades na 
nocicepção.

Autossômica 
recessiva

Quadro I – Neuropatia autonômica sensitiva hereditária (HSAN)

Fonte: Dyck et al.1

Figura 6 – Ressonância magnética do joelho direito do paciente B. 
Lesão na região metafisária medial estende-se à epífise.

Figura 5 – Radiografia da perna esquerda do paciente B. Fratura 
oblíqua na diáfise da tíbia.
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