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ARTIGO ORIGINAL

TRATAMENTO CIRURGICO DAS DEFORMIDADES
E FRATURAS EM MEMBROS INFERIORES NA
OSTEOGENESE IMPERFEITA

SURGICAL TREATMENT OF DEFORMITIES AND FRACTURES ON LOWER LIMBS
WITH OSTEOGENESIS IMPERFECTA

MaRCcELO DE ToLEDO Piza WaTtzL!, AnTonio ViTOR DE ABREU?, RICHARD KRUSE®

RESUMO

Objetivo: Fazer uma revisdo dos pacientes portadores de Osteo-
génese Imperfeita avaliando o tratamento cirdrgico das fraturas e
deformidades nos membros inferiores para determinar a eficiéncia
da técnica utilizando as hastes fixas (ndo-extensiveis). Casuistica e
Método: Foram revisados os prontuérios, radiografias pré-operaté-
rias e pos-operatoérias de todos os pacientes portadores de Oste-
ogénese Imperfeita que foram tratados no Alfred | duPont Institute
(EUA) entre 1965 e 1999. Resultados: Quatorze pacientes (cinco
meninos e nove meninas) foram submetidos as hastes fixas nos
membros inferiores com um total de 37 procedimentos realizados.
Conclusdo: O procedimento de fixagdo intramedular com hastes
nao extensiveis mostrou ser um meétodo de baixa morbidade, ca-
paz de manter e até mesmo de melhorar o status de deambulador
destes pacientes.

Descritores: Osteogénese imperfeita. Fraturas 6sseas. Extremidade
inferior.
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2009; 17(4):202-6. Disponivel em URL: http://www.scielo.br/aob.

INTRODUGAO

Osteogénese imperfeita segundo Melebranche, em 1684, Ekman,
em 1788, Lobstein, em 1834, Vrolick, em 1845 e Porak-Durante,
em 1905 apud Correa et al' foi conceituada como uma sindrome
causada por uma alteragao no tecido conjuntivo, envolvendo o tipo
| do colédgeno, que é o componente organico do osso. Entretanto,
ultimamente com o estudo do DNA, foi provado que muitos pa-
cientes portadores de Osteogénese Imperfeita ndo apresentavam
alteragdes nos genes que codificam a produgéo do colédgeno.?
Atualmente, o conceito é mais amplo e definido como uma sin-
drome causada por alteragéo genética e com uma complexidade
variavel. O diagnostico é feito basicamente através do exame clinico
e radiologico. A classificagéo de Sillence®, publicada em 1979, tem
sido utilizada para o agrupamento destes pacientes.

ABSTRACT

Obijective: To provide a review of patients with Osteogenesis Imper
fecta by analyzing the deformities, fractures and results of surgica
treatment on lower limbs in order to determine the efficiency of the
use of non-elongating rods (non extensible). Materials and Method
Medical records, preoperative and postoperative X-ray images o
all the patients who had imperfect osteogenesis and treated at the
Alfred | duPont Institute (USA) between 1965 and 1999 have beer
reviewed. Results: Fourteen patients (five boys and nine girls) were
submitted to the non-elongating rods on their lower limbs, total
ing 37 procedures. Conclusion: The procedure of intramedullary
fixation with non-elongating rods to treat fractures and deformities
on lower limb in Osteogenesis Imperfecta was proven to be a low
morbidity method without interfering with the ambulatory status o
these patients.

Keywords: Osteogenesis imperfecta. Bone fractures. Lowel
extremity.
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O tratamento ortopédico tanto para as fraturas, como para as cor
recoes das deformidades, que consiste de osteotomia corretiva ¢
estabilizacdo desses 0ssos, utilizando varios tipos de material de
implantes para osteossintese tem sido utilizado por diversos auto
res.*® As osteossinteses podem ser realizadas com as hastes fixa
ou néo extensiveis que podem apresentar complicagdes causada:
com o crescimento dsseo, tais como, a protrusdo da haste atraveé:
da cortical, com recorréncia da deformidade e as hastes extensivei
com diferentes técnicas de fixagdo na regiéo epifisaria dos 0sso:
longos, visando o alongamento da haste para acompanhar o cres
cimento 6sseo, evitando assim as complicagdes e diminuindo
tempo necessario das reoperagoes.

Sofield e Millar*, descreveram um procedimento para tratamento d:
Osteogénese Imperfeita, que consistia de multiplas osteotomias ¢
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realinhamento 6sseo usando uma haste intramedular que se ex-
tendia entre as duas metéfises de um mesmo o0sso longo. Este
procedimento que utiliza hastes fixas (ndo extensiveis), permite
que o crescimento dos 0ssos longos “crie” segmentos 0sseos
sem a protegao da haste, o qual eventualmente apresenta fratu-
ras ou deformidades necessitando de re-operagoes. Apesar desta
complicacgao, este tratamento tem sido aceito como tratamento de
prevencao de fraturas e deformidades.

O obijetivo deste trabalho é fazer uma revisdo dos pacientes porta-
dores de Osteogénese Imperfeita tratados pela técnica de Sofield,
avaliando o tratamento cirlrgico das fraturas e deformidades nos
membros inferiores para determinar a eficiéncia da técnica utilizan-
do as hastes fixas (ndo-extensiveis).

CASUISTICA e METODO

Foram revisados os prontuérios e radiografias de todos os pacien-
tes com Osteogénese Imperfeita que foram submetidos a muiltiplas
osteotomias e realinhamento 6sseo com hastes intramedulares fixas
(ndo extensivel) nos membros inferiores no Alfred | du Pont Insti-
tute, Wilmington, Delaware (EUA), entre 1965 a 1999. Vinte e sete
pacientes foram tratados por este procedimento. Destes, 13 foram
excluidos devido ao seguimento ser inferior a quatro anos.

Os 14 pacientes remanescentes (cinco meninos e nove meninas) fo-
ram classificados segundo os critérios de Sillence.® Tipo 1A (7), Tipo
IB (1); Tipo Il (0); Tipo Il (4); Tipo IVA (0); Tipo IVB (2).(Tabela 1)

Tabela 1 - Caracteristicas dos pacientes, quanto ao sexo e de acordo com
a Classificacao de Sillence

caso sexo Classificagéo
1 M IVB
2 M IA
3 F 1B
4 F IVB
5 F IA
6 M 1l
7 F IA
8 F 11
9 F 111
10 M 1
11 F 1A
12 F 1A
13 M 1A
14 F 1A

Fonte: Alfred | duPont Institute — Hospital for Children — Ano 1999
M — masculino; F - feminino

O Tipo | é a forma mais frequente, incluindo as formas mais leves de
fragilidade ¢ssea, com poucas fraturas, sem grandes deformidades
e com estatura normal. Tivemos oito pacientes, destes, sete em IA
com dentinogénese normal e um paciente em IB com dentinogénese
imperfeita. O tipo Il inclui o tipo mais letal com grande incidéncia de
morte perinatal, a fragilidade dssea € grave, ocorrendo inimeras fra-
turas intra-uterina e durante o parto. A morte ocorre geralmente du-
rante o parto ou nos primeiros dias de vida. Nao tivemos pacientes
neste grupo. O tipo Il inclui os casos cléassicos apresentando grave
fragilidade e deformidades dsseas, os pacientes apresentam baixa
estatura com dentinogénese imperfeita, tivemos quatro pacientes. O
tipo IV inclui os pacientes com fragilidade ¢ssea, esclera normal, de-
formidade esquelética com baixa estatura, na qual se subdivide em
IVA com dentinogénese normal e IVB com dentinogénese imperfeita,
os dois pacientes que tivemos, foram incluidos no tipo IVB.

Nos 14 pacientes foram utilizados um total de 37 hastes nos mem
bros inferiores. Os procedimentos foram realizados em 18 fémure:
(51%), sendo nove esquerdos e nove direitos, e em 19 tibias (49%)
sendo 11 esquerdas e oito direitas. Na presente casuistica, houve un
paciente que foi submetido ao procedimento nas tibias e nos fémure:
no mesmo ato cirdrgico (Figura 1 e 2 (caso 8) e Tabela 2).

Figura 2 — Resultado apés o procedimento

Trinta e sete hastes fixas foram usadas, dentre estas 27 foram fio:
de Steinmann; uma haste de Rush; trés hastes de Nancy; dua:
hastes de Luque e quatro hastes de Kuntscher.

A capacidade da marcha pré-operatéria e pds—operatéria foi ava
liada dividindo os pacientes em dois grupos de deambuladores (8
e nao deambuladores (6).

O procedimento cirtrgico foi realizado com a mesma técnica des
crita por Sofield e Millar*, o qual consiste da exposicéo dos 0sso:
longos preservando o periésteo e realizando multiplas osteoto
mias do osso entre as metéfises proximal e distal utilizando serrz
elétrica, obtendo a retificacdo 6ssea. Antibidticoterapia profilétice
com cefalosporina (50 mg/Kg/dia) foi utilizada rotineiramente n:
indugao anestésica e no primeiro dia de pds-operatério. Todos o
pacientes tiveram os membros operados imobilizados em apare



Tabela 2 — Procedimentos realizados nos membros inferiores.

. TOTAL TOTAL | Total
Caso | Tipo | TE ™ | rgia | FE FD | FEMUR |HASTES
1 VB 3 0 3 0 0 0 3
2 IA 0 1 1 1 1 2 3
3 B 0 0 0 0 1 1 1
4 VB 2 2 4 0 0 0 4
5 IA 0 0 0 1 1 2 2
6 i 0 0 0 1 0 1 1
7 A 0 0 0 1 0 1 1
8t i 1 1 2 1 1 2 4
9 il 1 1 2 0 0 0 2
10 il 2 1 3 0 0 0 3
1 A 1 0 1 1 0 1 2
P A 1 1 2 2 4 6 8
13 A 0 0 0 1 1 2 2
14 A 0 1 1 0 0 0 1
Total 1 8 19 9 9 18 37

Fonte: Alfred | duPont Institute — Hospital for Children — Ano 1999
TE-Tibia esquerda; TD - Tibia direita; FD — Fémur direito; FE — Fémur esquerdo

* O paciente (caso 8) foi submetido a quatro procedimentos de fixacdo no mesmo tempo cirdrgico.

lhos gessados e ou imobilizadores removiveis com uma média de
consolidacao de 42 dias (variando de 40 a 51 dias).

Para a analise estatistica foi empregado o software InStat 3.1 for
Windows, utilizando o teste de Mann — Whitney com um nivel de
significancia de 0,05.

RESULTADOS

As cirurgias sao apresentadas na Tabela 3. Os 14 pacientes com
um total de 37 procedimentos tiveram seis hastes revisadas devido
a complicacdes de deformidade e trés hastes revisadas em decor-
réncia de fraturas.

As indicacdes para a primeira cirurgia foram recorréncia de fratura
(15) e deformidade (22). A média da idade para a primeira cirurgia
de insercao da haste foi de sete anos e sete meses de idade, com
uma variagao de um ano e oito meses a 13 anos e sete meses. A
média da duracdo do seguimento na primeira reviséo foi de trés
anos e um més (variando de um ano e cinco meses a quatro anos

Tabela 3 — Sumério do tratamento com as hastes nao extensiveis

e sete meses). A média para a segunda reviséo foi de dois anos ¢
sete meses (variando de um ano e oito meses a trés anos e sei
meses) e apenas um paciente (Figura 3 e 4 - caso n® 12) foi subme
tido a uma terceira revisdo depois de um ano e trés meses. Quatre
pacientes (28%) com um total de 9 (24%) hastes necessitaram d
revisoes. (Tabela 4)

Figura 3 — Deformidade tipica de antecurvatum das tibias (caso 12)

Figura 4 — Resultado apds a retificacdo com as hastes ndo extensiveis.

Caso Classificagdo. Sexo Idade 1° cirurgia | N°de cirurgias Revisép por Revisao por Ambulagdo Pré | Ambulagdo Pés
deformidade fratura

1 IVB M 245 3 1 1 Néo Néo
2 IA M 7+4 3 0 0 Néo Néao
3 1B F 1+8 1 0 0 Néo Sim
4 IVB F 9+6 4 2 0 Néo Néo
5 IA F 9+5 2 0 0 Sim Sim
6 Il M 5+4 1 0 0 Sim Sim
7 IA F 6+11 1 0 0 Sim Sim
8 Il F 4+6 4 0 0 Néo Néo
9 Il F 745 2 0 0 Sim Sim
10 1l M 4+4 3 1 0 Sim Sim
11 IA F 10+7 2 0 0 Sim Sim
12 IA F 7+ 8 2 2 N&o Nao
13 IA M 13+7 2 0 0 Nao Né&o
14 1A F 11+4 1 0 0 N&o Nao

Total 37 6 3

Fonte: Alfred | duPont Institute — Hospital for Children - Ano 1999
M — masculino; F - feminino



Tabela 4 — Média da idade (meses e anos ) e seguimento apds a cirurgia

Tabela 6 — Caracteristicas dos pacientes em relagdo a marcha

caso | dadena | Sma | Sma | | Sma | caso sexo Classificagdo Ambulagdo Pré | Ambulagéo Pés
1° cirurgia 20 cirurgia 3°cirurgia 4° cirurgia

Local 1 M IVB N&o Né&o

1| 25 | b | a7 | F[ 36 [D TE 2 M Lal Nao Néo

2 744 D ED 3 F B Nao Sim

2 748 D ™ 4 F IVB N&o Né&o

2 745 D FE 5 F 1A Sim Sim

3 148 F FD 6 M Il Sim Sim

4 9+6 D 3+5 D D 7 F IA Sim Sim

4 9+6 D 345 D TE 8 F 1T Ndo N&o

5 95 F FD 9 F I Sim Sim

5 10+4 F FE 10 M i Sim Sim

6 S5+4 D FE 11 F IA Sim Sim

7] 611 | D FE 12 F A Nio Néo

8 | 46 | D FE 13 M A Nao Nao

8 ] 46 1D Fo 1 F A Nao Nao

8 4+6 D TE Fonte: Alfred | duPont Institute — Hospital for Children — Ano 1999

8 4+6 D D M - masculino; F - feminino

9 7+5 F TE Obs: Caso 3 - adquiriu o status de deambulador ap6s a cirurgia.

9 8+6 F D

10 444 D 3+1 D TE

10 745 D ) metido a transfusdo sanguinea. As osteotomias tiveram um tota
1| 1047 D FE de 100% de consolidagdo. No presente trabalho, foi evidenciadc
11 1047 D TE que o procedimento nao interferiu com a fise, pois nao tivemos
12 747 D TE nenhum paciente com alteragéo fiséria. Nao observamos disturbio:
12 7+7 D ™ de crescimento inerente ao procedimento adotado. Nao foi cons
12 8+8 F 243 D 148 F 143 F | FD tatado caso de infecgéo pos-operatéria. Houve um total de nove
12 9+6 F 145 D FE casos de hastes com complicagdes, ou seja, 24% dos membros
13 | 13+7 F FD tiveram que ser reoperados. As complicagoes foram deformidad
13 | 13+7 D FE (67%) e fratura (33%).

Fonte: Alfred | duPont Institute — Hospital for Children — Ano 1999
D - deformidade; F - fratura; TE - Tibia esquerda; TD - Tibia direita; FE — Fémur esquerdo; FD — Fémur
direito; | - indicagao; S — seguimento

As razbes destas revisdes foram fraturas (3 casos) e deformida-
des recorrentes com as hastes ultrapassando os limites ésseos
(6 casos).

A incidéncia de complicacdo das hastes que necessitaram de reo-
peragoes, esta representado na Tabela 5.

Tabela 5 — Complicagdes das hastes que necessitaram de reoperacdes

Tipo N° de hastes Comphca@oes que Porcentagem (%)
necessitaram de revisao
| 20 4 20%
Il 10 1 10%
Y 7 4 58%

Fonte: Alfred | duPont Institute — Hospital for Children — Ano 1999

Os resultados do status dos pacientes em deambular no pré e pos-
operatério sdo mostrados na Tabela 6.

Os oito pacientes que eram incapazes de deambular antes dos
procedimentos cirlrgicos permaneceram néao deambuladores. A
excecao foi do caso n® 3 em que o paciente tinha um ano e oito
meses de idade e era incapaz de deambular, quando foi realizada
a primeira cirurgia, mas aos quatro anos comecou a deambular,
depois de ser submetido ao procedimento no fémur direito. Os seis
pacientes que eram deambuladores antes dos procedimentos nao
perderam este status apds as cirurgias.

Em relagao as complicagdes ao procedimento de osteotomia com
0 uso das hastes ndo extensiveis: nenhum dos pacientes foi sub-

DISCUSSAO

Os nossos pacientes foram classificados de acordo com a Classifi
cacao de Sillence® que apesar de ndo apresentar uma nitidez clar:
entre 0s grupos, foi a maneira que encontramos para distinguir ¢
avaliar os nossos pacientes. A nossa casuistica compreendeu o
tipos I. Il e IV da classificagao de Sillence.® O Tipo | teve 0 maio
ndmero de pacientes (57%), o Tipo lIl (29%), o Tipo IV (14%) e o Tipc
Il por ser o mais letal com grande incidéncia de morte perinatal, n&c
houve paciente. Estes dados estédo em concordancia com o estudc
de Ryoppy et al."® Em relagéo as complicagbes que necessitaran
de reoperacoes, o Tipo IV apresentou maior porcentagem (58%), «
Tipo Il (10%) e o Tipo | (20%).

O procedimento de multiplas osteotomias fixadas com hastes intra
medulares para corrigir deformidades e prevenir fraturas recorrente:
nos pacientes com Osteogénese Imperfeita tem sido aceito desd
1959, quando Sofield e Millar* descreveram este procedimento
O mesmo tem sido modificado por vérios cirurgioes®®'"'3, mas ¢
principio, o qual consiste de osteotomias multiplas, realinhamentc
e fixacao com haste intramedular nos 0ssos longos, permanect
0 Mesmo.

Este procedimento melhora a qualidade de vida desses pacientes
apesar das complicagdes serem comuns, COmo segmentos 0SSeo:
sem a protegao da haste devido ao crescimento do 0sso, permi
tindo fraturas ou deformidades recorrentes, migracao da haste
pseudo-artrose e retardo de consolidagéo.*'? De fato, com a conti
nuidade do crescimento, o 0sso além da haste podera estar sem
protecao desta, favorecendo a deformidade e a protrusao da hastt
através da cortical. O osso pode tanto fraturar ou deformar neste
nivel, necessitando a troca da haste por uma mais longa com un
novo realinhamento do membro. Em nosso estudo tivemos nove
hastes que necessitaram de revis&o, sendo seis por deformidade



e trés por fratura. A média do tempo para a revisdo das hastes foi
de dois anos e oito meses. O resultado encontrado foi similar a dos
outros autores*'2'3 que utilizaram as hastes nao extensiveis com
uma média de tempo para a revisdo destas hastes de dois anos.
Vérios autores afirmam que o tempo das revisées pode ser am-
pliado com o uso das hastes extensiveis.®'2'*S Contudo, estas
hastes extensiveis apresentam complicagdes que necessitam de
reoperacoes. Comparando o presente estudo com o destes au-
tores, observamos que realmente as hastes nao extensiveis apre-
sentam uma média de tempo para a revisdo menor do que as
hastes extensiveis, porém a média de complicacéo que necessita
de reoperacao, na qual no nosso estudo foi de 24%, apresenta valor
similar a destes autores.

Os autores®'011416 gpesar de indicar as hastes extensiveis, reco-
mendam o uso de hastes nao extensiveis na infancia, quando o
canal medular da tibia e do fémur for muito estreito para a passa-
gem das hastes extensiveis.

O procedimento € um método de baixa morbidade. As osteotomias
consolidaram em todos 0s pacientes, ndo houve necessidade de
transfus@o sanguinea e n&o tivemos casos de infeccéo e compli-
cacbes anestésicas.

Considerando a melhor época para a cirurgia, a literatura nao apre-
senta uma uniformidade de conceitos sobre a melhor idade para a
correcao das deformidades e também o melhor tempo para prevenir
as fraturas recorrentes. Ryoppy et al.’® preconizam intervengoes
na infancia usando as hastes nao extensiveis, enfatizando que o
realinhamento e a estabilizacao precoce dos membros inferiores
melhora o desenvolvimento motor, ndo havendo uma idade minima
para a cirurgia. Williams et al.*® concluiram que o melhor tempo para
inicio da insergdo das hastes é quando a deformidade aparece.
Tiley e Albright® preconizaram que a idade ideal para iniciar as
corregdes nos membros inferiores seria quando o paciente mantém
o ortostatismo. Este estudo nao determinou qual o melhor tempo
para o procedimento cirirgico. A questao é: o que é melhor para o
paciente? Tratar precocemente antes que a deformidade ou fratura
ocorra, ou aguardar, e tratar essas complicagoes?

Acreditamos que o tratamento cirdrgico utilizando as hastes nao
extensiveis esteja indicado quando houver as complicagbes como
fraturas e ou deformidades, baseado no fato de que estas hastes
né&o acompanhem o crescimento 6sseo, estas se forem implantadas
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precocemente, fatalmente ocorrerao complicacdes com um maio
numero de cirurgias de revisao.

Em nosso estudo para avaliagdo da marcha pré-operatéria e pos
operatéria, dividimos os pacientes em deambuladores e ndo deam
buladores. Todos 0s seis pacientes que eram capazes de permane
cer em pé e caminhar antes da primeira cirurgia permaneceram con
a caracteristica deambulatéria. Os outros oito pacientes restante:
que nao eram deambuladores antes da cirurgia permaneceran
incapazes de caminhar apds o procedimento, com excegéo dc
paciente (caso n° 3), que tinha um ano e oito meses de idade e er:
nao deambulador quando foi realizada a primeira cirurgia e tornou
se deambulador, Acreditamos que esta capacitacao se deu ao fatc
do procedimento ter sido realizado precocemente e este status de
deambulador ser adquirido com o desenvolvimento do paciente. Ox
autores”>"217-1% também concluiram que o procedimento permite
que o paciente mantenha a capacidade deambulatéria.
Comparando o tempo das revisdes das hastes ndo extensiveis dc
presente trabalho com os resultados do uso das hastes extensivei:
da literatura®''15 ytilizando o teste de Mann-Whitney, sendo o
valores da literatura de 3,7 = 0,6 e do presente trabalho 2,8 +1,1
evidencia que ndo houve diferenca significativa, apesar da longe
vidade das hastes nao extensiveis ser menor.

Em resumo, o tratamento cirdrgico das deformidades e fratura:
em membros inferiores na Osteogénese Imperfeita apresenta a:
seguintes vantagens: o status da marcha é mantido, nao apresent:
sequela de lesao fiséria, curta permanéncia hospitalar com um:é
média de quatro dias, e corregéo da deformidade com melhor:
da fungao do membro. A desvantagem seria que O crescimentc
6sseo permite 0 aparecimento de areas sem a protegéo da fixacac
interna podendo provocar recorréncias das deformidades, fratura:
e migragao do fio. Estas complicagbes geralmente necessitam d¢
reoperagoes.

CONCLUSAO

O procedimento de fixag&o intramedular com hastes n&o extensivei
para tratamento das fraturas e deformidades nos membros inferio
res na Osteogénese Imperfeita mostrou ser um método de baix:
morbidade, capaz de manter e até mesmo de melhorar o status dé
deambulador destes pacientes.
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