Correcao de deformidade em varo
da tibia em osteocondromatose
multipla hereditaria com fixador

externo hexapodal tipo SUV
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RESUMO

A Osteocondromatose Multipla Hereditaria (OMH) ou Exostose Multipla,
é uma doenca autossémica dominante rara, que acomete 1 a cada
50.000 individuos. Esta doenga manifesta-se com osteocondromas,
tumores benignos de origem cartilaginosa, que se elevam da superficie
externa do 0sso e Sd0 recobertos por uma capa cartilaginosa. A
paciente descrita tem o diagndstico de osteocondromatose miltipla
hereditaria, com deformidades que necessitaram de intervencao
cirtrgica. Neste trabalho apresentaremos o tratamento realizado para
corregéo da deformidade em varo da perna direita com osteotomia
proximal da tibia e utilizacéo de fixador externo Ortho SUV Frame® do
tipo hexapodal, com corregéo gradual.

Palavras-chave: exostose; osteocondromatose mdiltipla hereditaria;
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INTRODUCAO

A Osteocondromatose Multipla Hereditaria (OMH) ou Exostose
Multipla, € uma doenca autossémica dominante rara, ligada a al-
teragdes nos genes EXT1 e EXT2, que acomete 1 a cada 50.000
individuos'. Esta doenca manifesta-se com surgimento de osteo-
condromas, tumores benignos de origem cartilaginosa, que se ele-
vam da superficie externa do 0sso e sao recobertos por uma capa
cartilaginosa?.

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.

A OMH tem distribuicdo bilateral e frequentemente simétri-
ca, afetando a porcdo justa epifisdria dos 0ssos, devido ao ativo
crescimento nesse local. Os osteocondromas sdo mais comumente
encontrados nos 0ssos longos, pelve, escapulas, costelas e, mais
raramente, na coluna vertebral, patela, 0ssos do carpo e do tarso®.

Pacientes portadores de OMH podem apresentar baixa estatura,
desproporgdo do tronco e dos membros, e deformidades osteo-
articulares, sendo as principais do antebrago, por encurtamento

1. Médico Residente (R4) do Grupo de Ortopedia Infantil e Reconstrugéo do HSPE do HSPE, Séo Paulo, SP, Brasil
2. Chefe do Grupo de Ortopedia Infantil e Reconstrucéo do Servigo de Ortopedia e Traumatologia do HSPE, Séo Paulo, SP, Brasil

Autor Responsavel: Monica Paschoal Nogueira / E-mail: monipn@uol.com.br

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

7' fCISPE

Servicode Ortopedia ¢ Traumatoogia » SioPaul « Brasil


mailto:monipn@uol.com.br

da ulna, desigualdade de comprimento dos membros inferiores e
angulacdo (varo ou valgo) dos joelhos?.

A maioria dos casos evolui de forma assintomatica e sdo lesdes
benignas que ndo afetam a expectativa de vida, embora ocorra a
possibilidade de malignizacdo. O método de imagem de escolha
para avaliagdo diagnostica do paciente € o raio-x simples*. O risco
de malignizacéo varia de 3 a 5%”.

0 tratamento cirtrgico esta indicado para paciente que apresen-
tem quadro algico, compressdo de estruturas nobres provocadas
pelas lesoes, encurtamento ou deformidade dos membros®,

A paciente descrita tem o diagndstico de osteocondromatose
multipla hereditaria, com deformidades que necessitam de inter-
vencdo cirtrgica.

RELATO DE CASO

Paciente J.A.S, sexo feminino, 10 anos de idade, procura 0 am-
bulatdrio de ortopedia infantil com queixa de deformidade em ante-
braco esquerdo, sem historico conhecido de trauma neste membro
ou tratamento cirdrgico prévio. Apresentava ainda deformidade em
varo dos membros inferiores. Mae nega intercorréncias durante a
gestacao. Nega comorbidades. Ao realizar radiografias, foi diagnos-
ticada com osteocondromatose mdltipla, apresentando deformida-
de do antebrago esquerdo, com ulna hipoplasica e desvio ulnar do
radio, além de varo de membros inferiores’. A paciente apresenta
historico familiar de osteocondromatose (pai).

Feito tratamento anterior (hd 7 anos) para corre¢do da defor-
midade classica de Bessel-Hagen (tipo llb de Masada) do ante-
braco esquerdo (osteocondroma da ulna distal, deformidade do
radio com desvio volar e ulnar). A correcéo incluiu a resseccao do
osteocondroma, alongamento da ulna - fixagéo externa circular,
reducdo da cabeca do radio e osteotomia de correcdo angular do
radio. Correcdo semelhante a ja descrita nessa revista® (Figura 1).

Posteriormente, foi proposta intervencéo cirlrgica para corregao
de deformidade em varo dos membros inferiores. As radiografias, a
paciente apresentava deformidade distal da tibia esquerda e pro-
ximal da tibia direita. Na tibia direita foi realizada hemiepifisiodese
proximal lateral com placa em “8” para correcdo de deformidade
em varo de 7 graus (MPTA: 83 graus) e na tibia esquerda, osteoto-
mia metafisaria distal, seguida de fixacéo externa com llizarov para
correcdo gradual de 15 graus de varo (Figura 2).

Apds 2 meses da realizacdo do procedimento cirdrgico, a
deformidade da tibia esquerda foi corrigida, sendo retirado o
fixador llizarov desta perna 3 meses depois. A hemiepifisiodese
proximal da tibia direita ndo corrigiu o varo deste lado, mesmo
apds 3 anos. Foi proposta, entdo, osteotomia para correcéo des-
ta deformidade.

A osteotomia da tibia proximal direita foi realizada, e para fixagéo
externa, foi utilizado fixador hexapodal tipo Ortho SUV Frame®
(Figura 3). Na mesma ocasido foi retirada placa em 8 da tibia pro-
ximal direita.

Figura 1. A. Radiografia pré-operatéria AP do antebraco esquerdo; B. Radiografia pré-operatdria perfil do antebraco esquerdo; C. Fixador externo circular, foto clinica; D. Radio-
grafia mostrando alongamento da ulna e osteotomia do radio; E. Radiografia AP do antebrago esquerdo pos-operatoria (5 anos PO); F. Radiografia perfil do antebrago esquerdo
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TECNICA CIRURGICA

INSTALACAO DE FIXADOR HEXAPODAL E
OSTEOTOMIA DA TiBIA PROXIMAL DIREITA

Em centro cirlrgico, a paciente foi posicionada em decubito
dorsal horizontal. Passado smarsh. Realizada incisdo lateral, pela
mesma via de cirurgia anterior, procedendo com a retirada da placa
lateral em “8” da tibia proximal. Posteriormente foi feita a montagem
do fixador externo hexapodal, menos volumoso, apenas com dois
anéis, e de controle facil dos ajustes pela paciente. Fixada tibia a
fibula distal com fio de Kirschner de lateral para medial e posterior
para anterior e, através de broca canulada, feita perfuracdo de me-
dial para lateral (3 corticais) e passado parafuso sélido de grandes
fragmentos. Feita incisdo sobre a fibula distal, dissec¢ao por planos
e osteotomia com perfuragdes multiplas, sob viso direta, comple-
tando com ostedtomo. Suturadas as incisoes e solto torniquete. O
fixador hexapodal ja montado com dois anéis € seis hastes rosque-
adas obliquas foi posicionado na paciente. A tibia 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 tibia proximal, através de uma via medial, com uso
de perfuragbes mdliltiplas e osteGtomo, preservando o periosteo, finali-
zando com sutura da incisdo da osteotomia (Figura 4).

As graduacles e a posicdo das hastes foram anotadas e deter-
minadas previamente com intervalo de duas hastes a cada dez furos
na configuracdo tradicional com a numeracdo iniciando a direita
anterior seguindo sentido anti-horario, de 1 a 6 (Figura 5A).

A radiografia é feita com ambos 0s anéis encostando no chassis do
filme, e nessa posicdo é registrado o nimero mais longe do chassis
em ambos 0s anéis (Figura 5B).

As informacdes sobre a deformidade s&o obtidas da radiografia
da paciente apos a cirurgia para coincidir com um “avatar” do fixador
montado (Figura 5C e D).

0 software apresenta ao final a prescri¢éo de quanto manipular
as hastes a cada dia, para a correcao, nesse caso de 7 graus de
varo e 5 graus de rotagdo externa.

Durante o tratamento, uma ficha foi preenchida a cada retorno,
com dados sobre aspectos fisiologicos da paciente (sono, apetite,
humor, dor, infecc@o e uso de antibiéticos), aspectos radioldgicos
(alongamento, angulagdo, regenerado, consolidacéo) e fisioterapia
(0 que foi feito e se houve algum problema). A partir do preenchi-
mento desses dados a cada consulta, foi possivel acompanhar a
evolucdo da paciente, permitindo controlar aspectos que pudessem
intervir no resultado do tratamento.

Figura 2. A. Imagem clinica da paciente com geno varo bilateral; B. Radiografia panoramica dos membros inferiores; C. Radiografia das tibias mostrando épice da deformidade
(CORA) proximal a d e distal a esquerda; D. Placa em oito a d; E. Fixador externo circular llizarov para corregdo da deformidade da tibia distal a esquerda
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Figura 3. A e B. Radiografia pds-operatdria em AP (A) e perfil (B), mostrando a osteotomia metafisaria proximal da tibia direitacom fixador hexapodal tipo Ortho SUV
Frame®. Distalmente, a fibula fixada a tibia por parafuso solido; C. Imagem clinica pés-operatdria com fixador externo hexapodal

Figura 4. A. Imagem radioscopica intraoperatoria, em AP, da osteotomia proximal da tibia; B. Imagem radioscdpica intraoperatdria, em perfil da osteotomia proximal da tibia; C.
Imagem radioscopica intraoperatdria, em AP, da fixagao distal da fibula a tibia com parafuso canulado; D. Imagem clinica pés-operatdria com fixador externo hexapodal

A paciente permaneceu com o fixador externo por 5 meses e
processo foi finalizado com a correcdo da deformidade proximal da
tibia, com angulacdo medial de 91 graus e eixo mecénico do mem-
bro passando proximo ao centro do joelho, além do bom resultado
estético e funcional (Figura 6).

DISCUSSAO
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Os osteocondromas estao fisicamente ligados as placas de cres-
cimento e possuem potencial propensdo a interferir no crescimento
0sseo, causando retardo do crescimento e deformidades de 0ssos
vizinhos, como ocorre entre o radio e a ulna, assim como pode cau-
sar impacto em outros tecidos como musculos, nervos, tenddes,
pele, além do impacto estéticos®.

A paciente em questdo apresentou uma manifestacdo tipica da
osteocondromatose mdiltipla familiar, com deformidade importante
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Figura 5. A. llustracéo da posicéo dos anéis e dos struts na sequéncia numérica anti-hordria; B. llustragao da técnica da realizagéo do raio X com o fixador hexapodal; C e D.

Imagem gerada pelo software a partir das radiografias perfil (C) e AP (D) pds-operatdria

Figura 6. A. Imagem clinica ap6s fim da correcéo e retirada do fixador hexapodal;
B. Radiografia panoramico de membros inferiores em AP apés retirada do fixador
hexapodal

do antebraco esquerdo, com desvio ulnar do radio, causado pela
ulna hipoplasica com exostose, gerando uma preocupacao estética,
0 que a levou a procurar por ajuda médica. Além do antebraco,
apresentava também deformidade em varo dos membros inferiores.
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A causa das deformidades é motivo de discussdo, se seriam
causadas por uma displasia do desenvolvimento 6sseo ou se re-
sultariam de alteraces nas placas epifisrias adjacentes, causadas
pelo desenvolvimento de osteocondromas'®.

0O tratamento cirdrgico da deformidade do antebrago é contro-
Verso, pois estudo retrospectivo de 23 pacientes, que foram subme-
tidos & osteotomia e/ou alongamento dos 0ssos do antebraco, néo
foi benéfico, além de possivel recorréncia do encurtamento ulnar
dentro de 1,5 anos nos pacientes esqueleticamente imaturos''. Tal
recorréncia nao foi observada na paciente deste caso, que foi sub-
metida ao tratamento cirlirgico com exérese de exostose, osteoto-
mia dos 0ssos do antebrago e alongamento da ulna aos 10 anos de
idade, encontrando-se, apds 7 anos, sem sinais de recidiva.

0 tratamento cirdrgico de deformidades do antebrago no cenario
de exostose mltipla hereditaria & controverso, mas pode ser indicado
por dor persistente, encurtamento da ulna, perda de movimento, ins-
tabilidade da cabeca do radio e agravamento do aspecto estético'.

Quanto aos membros inferiores, as deformidades atingem fé-
mur distal e a tibia proximal, podendo a prevaléncia variar de 70 a
98%". A deformidade em valgo do tornozelo acomete cerca de me-
tade dos pacientes com osteocondromatose multipla, podendo levar
a quadros &lgicos, limitagdo de movimento, alteragdo da marcha,
além de osteoartrite precoce’.

Nos casos de osteoartrite avangada do joelho, a artroplastia total
do tem sido 0 método de escolha para o tratamento, podendo ser
associada com osteotomias para corregéo de deformidades, sem
associacdo com outros métodos de fixagdo, além de componentes
adicionais de revisdo, tornando a procedimento ainda mais desafia-
dor, e requer planejamento pré-operatério cuidadoso™.

Em criancas em crescimento, a hemiepifisiodese com um gram-
po ou com parafuso transepifisario sdo opgdes de tratamento para
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corregdo do valgo excessivo do tornozelo, e tem como objetivo a
prevencdo de osteoartrite precoce e a redugdo de necessidade de
cirurgias mais extensas e invasivas em idade um pouco mais avan-
cada. Nas criangas crescidas e adultos, o alongamento da fibula
com osteotomia supra maleolar, com fixag&o por placa ou fixador
externo circular, sdo opgdes quando a corregdo cirlrgica se torna
obrigatoria'®.

A paciente deste relato de caso apresentou deformidade de
membros inferiores com padrao diferente do que esta exposto na
maioria das literaturas, quando as deformidades ocorrem em valgo.
Suas deformidades ocorreram em varo na tibia proximal direita e
metafisaria distal esquerda. E seu tratamento foi realizado com
osteotomia de tibia e fibula, obtendo a corre¢éo das deformidades
através de fixador externo llizarov na tibia esquerda e fixador externo
hexapodal na tibia direita, sendo possivel notar neste, algumas van-
tagens como a utilizagdo de apenas dois anéis, tornando o fixador
menos volumoso, menos pesado, com hastes mais faceis de serem
manipuladas, dando maior conforto ao paciente, com melhor mo-
bilidade das articulacOes adjacentes, além da maior facilidade de
higiene e esteticamente mais aceitaveis.

0O tratamento realizado foi finalizado com bom resultado, sem
perdas motoras ou sensoriais, e com boa satisfacao estética.
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