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Carta ao Editor

Letter to the Editor

Foi com interesse que li o texto intitulado “Patela de Dupla Camada: Definição Diagnóstica na Doença de Fairbank”, 
encaminhado pela Drª Sonia Fialho et al., publicado no Espaço Imagem, v. 48, n. 3, edição maio/junho da Revista 
Brasileira de Reumatologia.

A displasia epifisária múltipla (DEM) representa grupo heterogêneo de displasias esqueléticas caracterizadas pelo de-
feito na ossificação endocondral da epífise dos ossos tubulares longos e curtos, sem envolvimento vertebral significativo. 
Possui padrão de herança autossômica dominante ou recessivo.

A patela de dupla camada é um achado radiográfico característico da forma recessiva da DEM(1-3). Contudo, este 
achado também foi descrito recentemente em um paciente com pseudoacondroplasia(4).

O diagnóstico utilizado na revista, doença de Fairbank, faz referência a um dos tipos da forma clássica da DEM que, 
por sua vez, possui padrão de herança autossômico dominante e está relacionado à mutação de genes específicos(5).

Portanto, acredito que o termo mais apropriado para descrever o diagnóstico nos casos envolvendo patela de dupla 
camada é displasia epifisária múltipla – forma recessiva e não doença de Fairbank, conforme mencionado.

O exame radiográfico do joelho na incidência em perfil permite o diagnóstico correto da forma recessiva da DEM 
e sua distinção das demais formas de apresentação, contribuindo para o aconselhamento genético adequado e melhor 
entendimento da evolução desses pacientes.

Atenciosamente,

Rogério Teles de Melo
Departamento de Radiologia,  

Hospital Sarah – Belo Horizonte/MG
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Carta ao Editor – Resposta

Letter to the Editor − Answer

Prezado Editor,

Avanços recentes na genética molecular e mapeamento genético demonstraram que as displasias epifisárias múltiplas 
(DEMs) consistem de displasias esqueléticas heterogêneas, que são mais propriamente classificadas com base em mutações 
genéticas e seus produtos.

A DEM com transmissão autossômica dominante foi descrita primeiro, e tem sido dividida em dois tipos: tipo I cau-
sado pela mutação no gene que codifica a proteína oligomérica da matriz da cartilagem e tipo II produzida pela mutação 
do gene que codifica a cadeia de polipeptídeo alfa 2 do colágeno tipo IX. 

A patela de dupla camada era descrita em associação com a DEM anteriormente reconhecida com padrão de transmissão 
autossômico dominante(1,2). No entanto, investigações posteriores demonstraram que quando a DEM estava associada 
com a patela de dupla camada seria causada por mutações no gene transportador de sulfato da displasia diastrófica e que 
sua transmissão é autossômica recessiva(3), o que determinou mudança da nomenclatura.

Especificamente, no caso desta paciente, uma história familiar adequada não foi possível, pelo fato de ela ter sido 
adotada e ter perdido o contato com a sua família consangüínea.

Portanto, à luz dos conhecimentos atuais, o mais correto seria o termo displasia epifisária múltipla, forma recessiva e 
não doença de Fairbank, conforme colocado pelo Dr. Rogério Melo.

A publicação do caso de patela de dupla camada em pseudoacondroplasia, também colocado pelo colega, foi posterior 
ao encaminhamento deste artigo para a Revista Brasileira de Reumatologia.

Atenciosamente,

Sonia Cristina de M. S. Fialho
Núcleo de Reumatologia do Hospital Universitário da  

Universidade Federal de Santa Catarina,  
Campus Universitário, Trindade
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