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RESUMO
A Osteocondromatose Múltipla Hereditária (OMH) ou Exostose Múltipla, 
é uma doença autossômica dominante rara, que acomete 1 a cada 
50.000 indivíduos. Esta doença manifesta-se com osteocondromas, 
tumores benignos de origem cartilaginosa, que se elevam da superfície 
externa do osso e são recobertos por uma capa cartilaginosa. A 
paciente descrita tem o diagnóstico de osteocondromatose múltipla 
hereditária, com deformidades que necessitaram de intervenção 
cirúrgica. Neste trabalho apresentaremos o tratamento realizado para 
correção da deformidade em varo da perna direita com osteotomia 
proximal da tíbia e utilização de fixador externo Ortho SUV Frame® do 
tipo hexapodal, com correção gradual.

Palavras-chave: exostose; osteocondromatose múltipla hereditária; 
osteocondroma.

SUMMARY
Hereditary Multiple Osteochondromatosis (HMO) or Multiple Exostosis, 
is a rare autosomal dominant disease 1 in 50.000 individuals. 
There are multiples benigns tumors from cartilaginous origin. 
We describe a patient diagnosed with HMO with deformities that 
required surgical intervention. This study presents treatment 
of varus deformity on the right leg corrected by proximal tibia 
osteotomy and use of hexapodal external fixator Ortho SUV Frame® 
with gradual correction.

Keywords: exostosis; hereditary multiple osteochondromatosis; 
osteochondroma.
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INTRODUÇÃO 
A Osteocondromatose Múltipla Hereditária (OMH) ou Exostose 

Múltipla, é uma doença autossômica dominante rara, ligada a al-
terações nos genes EXT1 e EXT2, que acomete 1 a cada 50.000 
indivíduos1. Esta doença manifesta-se com surgimento de osteo-
condromas, tumores benignos de origem cartilaginosa, que se ele-
vam da superfície externa do osso e são recobertos por uma capa 
cartilaginosa2. 

A OMH tem distribuição bilateral e frequentemente simétri-
ca, afetando a porção justa epifisária dos ossos, devido ao ativo 
crescimento nesse local. Os osteocondromas são mais comumente 
encontrados nos ossos longos, pelve, escápulas, costelas e, mais 
raramente, na coluna vertebral, patela, ossos do carpo e do tarso3. 

Pacientes portadores de OMH podem apresentar baixa estatura, 
desproporção do tronco e dos membros, e deformidades osteo-
articulares, sendo as principais do antebraço, por encurtamento  
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da ulna, desigualdade de comprimento dos membros inferiores e 
angulação (varo ou valgo) dos joelhos2.

A maioria dos casos evolui de forma assintomática e são lesões 
benignas que não afetam a expectativa de vida, embora ocorra a 
possibilidade de malignização. O método de imagem de escolha 
para avaliação diagnóstica do paciente é o raio-x simples4. O risco 
de malignização varia de 3 a 5%5.

O tratamento cirúrgico está indicado para paciente que apresen-
tem quadro álgico, compressão de estruturas nobres provocadas 
pelas lesões, encurtamento ou deformidade dos membros6.

A paciente descrita tem o diagnóstico de osteocondromatose 
múltipla hereditária, com deformidades que necessitam de inter-
venção cirúrgica.

RELATO DE CASO
Paciente J.A.S, sexo feminino, 10 anos de idade, procura o am-

bulatório de ortopedia infantil com queixa de deformidade em ante-
braço esquerdo, sem histórico conhecido de trauma neste membro 
ou tratamento cirúrgico prévio. Apresentava ainda deformidade em 
varo dos membros inferiores. Mãe nega intercorrências durante a 
gestação. Nega comorbidades. Ao realizar radiografias, foi diagnos-
ticada com osteocondromatose múltipla, apresentando deformida-
de do antebraço esquerdo, com ulna hipoplásica e desvio ulnar do 
rádio, além de varo de membros inferiores7. A paciente apresenta 
histórico familiar de osteocondromatose (pai).

Feito tratamento anterior (há 7 anos) para correção da defor-
midade clássica de Bessel-Hagen (tipo IIb de Masada) do ante-
braço esquerdo (osteocondroma da ulna distal, deformidade do 
rádio com desvio volar e ulnar). A correção incluiu a ressecção do 
osteocondroma, alongamento da ulna - fixação externa circular, 
redução da cabeça do rádio e osteotomia de correção angular do 
rádio. Correção semelhante à já descrita nessa revista8 (Figura 1).

Posteriormente, foi proposta intervenção cirúrgica para correção 
de deformidade em varo dos membros inferiores. Às radiografias, a 
paciente apresentava deformidade distal da tíbia esquerda e pro-
ximal da tíbia direita. Na tíbia direita foi realizada hemiepifisiodese 
proximal lateral com placa em “8” para correção de deformidade 
em varo de 7 graus (MPTA: 83 graus) e na tíbia esquerda, osteoto-
mia metafisária distal, seguida de fixação externa com Ilizarov para 
correção gradual de 15 graus de varo (Figura 2).

Após 2 meses da realização do procedimento cirúrgico, a 
deformidade da tíbia esquerda foi corrigida, sendo retirado o 
fixador Ilizarov desta perna 3 meses depois. A hemiepifisiodese 
proximal da tíbia direita não corrigiu o varo deste lado, mesmo 
após 3 anos. Foi proposta, então, osteotomia para correção des-
ta deformidade.

A osteotomia da tíbia proximal direita foi realizada, e para fixação 
externa, foi utilizado fixador hexapodal tipo Ortho SUV Frame® 

(Figura 3). Na mesma ocasião foi retirada placa em 8 da tíbia pro-
ximal direita.
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Figura 1. A. Radiografia pré-operatória AP do antebraço esquerdo; B. Radiografia pré-operatória perfil do antebraço esquerdo; C. Fixador externo circular, foto clínica; D. Radio
grafia mostrando alongamento da ulna e osteotomia do rádio; E. Radiografia AP do antebraço esquerdo pós-operatória (5 anos PO); F. Radiografia perfil do antebraço esquerdo
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TÉCNICA CIRÚRGICA

INSTALAÇÃO DE FIXADOR HEXAPODAL E 
OSTEOTOMIA DA TÍBIA PROXIMAL DIREITA

Em centro cirúrgico, a paciente foi posicionada em decúbito 
dorsal horizontal. Passado smarsh. Realizada incisão lateral, pela 
mesma via de cirurgia anterior, procedendo com a retirada da placa 
lateral em “8” da tíbia proximal. Posteriormente foi feita a montagem 
do fixador externo hexapodal, menos volumoso, apenas com dois 
anéis, e de controle fácil dos ajustes pela paciente. Fixada tíbia à 
fíbula distal com fio de Kirschner de lateral para medial e posterior 
para anterior e, através de broca canulada, feita perfuração de me-
dial para lateral (3 corticais) e passado parafuso sólido de grandes 
fragmentos. Feita incisão sobre a fíbula distal, dissecção por planos 
e osteotomia com perfurações múltiplas, sob visão direta, comple-
tando com osteótomo. Suturadas as incisões e solto torniquete. O 
fixador hexapodal já montado com dois anéis e seis hastes rosque-
adas obliquas foi posicionado na paciente. A tíbia proximal foi fixada 
com um fio de Kirschner e dois pinos de Schanz 6,0mm no primeiro 
anel e dois pinos de Schanz no segundo anel. Em seguida realizou-se 
a osteotomia da tíbia proximal, através de uma via medial, com uso 
de perfurações múltiplas e osteótomo, preservando o periósteo, finali-
zando com sutura da incisão da osteotomia (Figura 4).

As graduações e a posição das hastes foram anotadas e deter-
minadas previamente com intervalo de duas hastes a cada dez furos 
na configuração tradicional com a numeração iniciando à direita 
anterior seguindo sentido anti-horário, de 1 a 6 (Figura 5A).

A radiografia é feita com ambos os anéis encostando no chassis do 
filme, e nessa posição é registrado o número mais longe do chassis 
em ambos os anéis (Figura 5B). 

As informações sobre a deformidade são obtidas da radiografia 
da paciente após a cirurgia para coincidir com um “avatar” do fixador 
montado (Figura 5C e D).

O software apresenta ao final a prescrição de quanto manipular 
as hastes a cada dia, para a correção, nesse caso de 7 graus de 
varo e 5 graus de rotação externa.

Durante o tratamento, uma ficha foi preenchida a cada retorno, 
com dados sobre aspectos fisiológicos da paciente (sono, apetite, 
humor, dor, infecção e uso de antibióticos), aspectos radiológicos 
(alongamento, angulação, regenerado, consolidação) e fisioterapia 
(o que foi feito e se houve algum problema). A partir do preenchi-
mento desses dados a cada consulta, foi possível acompanhar a 
evolução da paciente, permitindo controlar aspectos que pudessem 
intervir no resultado do tratamento. 
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Figura 2. A. Imagem clínica da paciente com geno varo bilateral; B. Radiografia panorâmica dos membros inferiores; C. Radiografia das tíbias mostrando ápice da deformidade 
(CORA) proximal a d e distal a esquerda; D. Placa em oito a d; E. Fixador externo circular Ilizarov para correção da deformidade da tíbia distal a esquerda
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Figura 3. A e B. Radiografia pós-operatória em AP (A) e perfil (B), mostrando a osteotomia metafisária proximal da tíbia direitacom fixador hexapodal tipo Ortho SUV 
Frame®. Distalmente, a fíbula fixada a tíbia por parafuso sólido; C. Imagem clínica pós-operatória com fixador externo hexapodal
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Figura 4. A. Imagem radioscópica intraoperatória, em AP, da osteotomia proximal da tíbia; B. Imagem radioscópica intraoperatória, em perfil da osteotomia proximal da tíbia; C. 
Imagem radioscópica intraoperatória, em AP, da fixação distal da fíbula à tíbia com parafuso canulado; D. Imagem clínica pós-operatória com fixador externo hexapodal

A paciente permaneceu com o fixador externo por 5 meses e 

processo foi finalizado com a correção da deformidade proximal da 

tíbia, com angulação medial de 91 graus e eixo mecânico do mem-

bro passando próximo ao centro do joelho, além do bom resultado 

estético e funcional (Figura 6).

DISCUSSÃO

Os osteocondromas estão fisicamente ligados às placas de cres-
cimento e possuem potencial propensão a interferir no crescimento 
ósseo, causando retardo do crescimento e deformidades de ossos 
vizinhos, como ocorre entre o rádio e a ulna, assim como pode cau-
sar impacto em outros tecidos como músculos, nervos, tendões, 
pele, além do impacto estéticos9.

A paciente em questão apresentou uma manifestação típica da 
osteocondromatose múltipla familiar, com deformidade importante 

A B C



Técnicas em Ortopedia. 2021;21(4):7-12

11

Serviço de Ortopedia e Traumatologia • São Paulo • Brasil

Figura 6. A. Imagem clínica após fim da correção e retirada do fixador hexapodal; 
B. Radiografia panorâmico de membros inferiores em AP após retirada do fixador 
hexapodal

A B
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Figura 5. A. Ilustração da posição dos anéis e dos struts na sequência numérica anti-horária; B. Ilustração da técnica da realização do raio X com o fixador hexapodal; C e D. 
Imagem gerada pelo software a partir das radiografias perfil (C) e AP (D) pós-operatória

do antebraço esquerdo, com desvio ulnar do rádio, causado pela 
ulna hipoplásica com exostose, gerando uma preocupação estética, 
o que a levou a procurar por ajuda médica. Além do antebraço, 
apresentava também deformidade em varo dos membros inferiores.

A causa das deformidades é motivo de discussão, se seriam 
causadas por uma displasia do desenvolvimento ósseo ou se re-
sultariam de alterações nas placas epifisárias adjacentes, causadas 
pelo desenvolvimento de osteocondromas10.

O tratamento cirúrgico da deformidade do antebraço é contro-
verso, pois estudo retrospectivo de 23 pacientes, que foram subme-
tidos à osteotomia e/ou alongamento dos ossos do antebraço, não 
foi benéfico, além de possível recorrência do encurtamento ulnar 
dentro de 1,5 anos nos pacientes esqueleticamente imaturos11. Tal 
recorrência não foi observada na paciente deste caso, que foi sub-
metida ao tratamento cirúrgico com exérese de exostose, osteoto-
mia dos ossos do antebraço e alongamento da ulna aos 10 anos de 
idade, encontrando-se, após 7 anos, sem sinais de recidiva.

O tratamento cirúrgico de deformidades do antebraço no cenário 
de exostose múltipla hereditária é controverso, mas pode ser indicado 
por dor persistente, encurtamento da ulna, perda de movimento, ins-
tabilidade da cabeça do rádio e agravamento do aspecto estético12.

Quanto aos membros inferiores, as deformidades atingem fê-
mur distal e a tíbia proximal, podendo a prevalência variar de 70 a 
98%13. A deformidade em valgo do tornozelo acomete cerca de me-
tade dos pacientes com osteocondromatose múltipla, podendo levar 
a quadros álgicos, limitação de movimento, alteração da marcha, 
além de osteoartrite precoce14.

Nos casos de osteoartrite avançada do joelho, a artroplastia total 
do tem sido o método de escolha para o tratamento, podendo ser 
associada com osteotomias para correção de deformidades, sem 
associação com outros métodos de fixação, além de componentes 
adicionais de revisão, tornando a procedimento ainda mais desafia-
dor, e requer planejamento pré-operatório cuidadoso13.

Em crianças em crescimento, a hemiepifisiodese com um gram-
po ou com parafuso transepifisário são opções de tratamento para 
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correção do valgo excessivo do tornozelo, e tem como objetivo a 
prevenção de osteoartrite precoce e a redução de necessidade de 
cirurgias mais extensas e invasivas em idade um pouco mais avan-
çada. Nas crianças crescidas e adultos, o alongamento da fíbula 
com osteotomia supra maleolar, com fixação por placa ou fixador 
externo circular, são opções quando a correção cirúrgica se torna 
obrigatória15.

A paciente deste relato de caso apresentou deformidade de 
membros inferiores com padrão diferente do que está exposto na 
maioria das literaturas, quando as deformidades ocorrem em valgo. 
Suas deformidades ocorreram em varo na tíbia proximal direita e 
metafisária distal esquerda. E seu tratamento foi realizado com 
osteotomia de tíbia e fíbula, obtendo a correção das deformidades 
através de fixador externo Ilizarov na tíbia esquerda e fixador externo 
hexapodal na tíbia direita, sendo possível notar neste, algumas van-
tagens como a utilização de apenas dois anéis, tornando o fixador 
menos volumoso, menos pesado, com hastes mais fáceis de serem 
manipuladas, dando maior conforto ao paciente, com melhor mo-
bilidade das articulações adjacentes, além da maior facilidade de 
higiene e esteticamente mais aceitáveis. 

O tratamento realizado foi finalizado com bom resultado, sem 
perdas motoras ou sensoriais, e com boa satisfação estética.
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