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Displasia longitudinal radial:
alongamento osseo com
fixador externo linear

Radial longitudinal dysplasia: lengthening with
a monolateral external fixator
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RESUMO

A deficiéncia longitudinal radial € uma rara ma-formagdo do membro
superior, caracterizada por encurtamento ou auséncia do radio,
frequentemente acompanhada por deformidade progressiva em
desvio radial do punho e hipoplasia do polegar. Apresentamos 0 caso
de uma paciente pediatrica com deficiéncia longitudinal radial tipo Il
segundo classificacdo de Bayne e Klug modificada por James et al.,
submetida a tratamento cirrgico com alongamento do radio. O relato
ilustra os desafios clinicos, cirdrgicos e de reabilitacdo associados a
um caso de hipoplasia radial. Discute-se a fisiopatologia, as principais
classificacOes e as abordagens terapéuticas contemporaneas com
base na literatura atual.

Palavras-chave: deficiéncia longitudinal radial; fixador externo;
alongamento Gsseo.

SUMMARY

Radial longitudinal deficiency is a rare upper limb malformation
characterized by shortening or absence of the radius, often
accompanied by progressive radial deviation of the wrist and thumb
hypoplasia. We present the case of a pediatric patient with radial
longitudinal deficiency classified as type Il according to the Bayne
and Klug system, as modified by James et al., who underwent surgical
treatment involving radial lengthening. This case report highlights the
clinical, surgical, and rehabilitative challenges associated with radial
hypoplasia. The pathophysiology, main classification systems, and
contemporary therapeutic approaches are discussed based on current
literature.

Keywords: radial longitudinal deficiency; external fixator; bone
lengthening.
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INTRODUCAO

A deficiéncia longitudinal radial (DLR) representa 1% das mas-
formacOes dos membros superiores'?. Constitui a deficiéncia
longitudinal mais frequente do membro superior ao nascimento,
sendo 3 a 4 vezes mais frequente que a de ulna®. E uma mé-
formacdo pré-axial, com uma incidéncia de 1:50.000 nascidos
vivos*. Representa um amplo espectro de anomalias, desde uma leve
hipoplasia do polegar até a auséncia do radio3s.

Essa anomalia resulta de uma falha embriolégica entre a 4* e a 72
semanas de gestacdo’. No desenvolvimento dos membros, devem

ser considerados trés eixos: proximal e distal, dorsal e ventral,
g 0 radioulna. Cada um é guiado por diferentes grupos de células
especializadas. Estas sdo: crista apical ectodérmica (CAE), para o
desenvolvimento de proximal para distal, a zona progressiva (ZP) na
diferenciacdo de dorsal para ventral, e a zona de polarizagdo ativa
(ZPA) na diferenciacdo do radio e ulna.

Diferentes moléculas de sinalizacdo integram essas zonas espe-
cializadas. Os fatores de crescimento fibrobldstico (FGF) mantém o
crescimento em comprimento por meio da proliferagdo das células
mesenquimatosas na ZP, e estdo envolvidas na formacdo da crista
ectodérmica. Além disso, mantém a expressdo de outras moléculas de

Figura 1. Aspecto clinico do membro superior esquerdo evidenciando encurtamento do antebraco, discreta hipoplasia do
polegar e maior desvio radial passivo do carpo & esquerda, com preservagdo dos movimentos do punho e cotovelo.

PERFIL E

Figura 2. Radiografia do antebraco Ap e perfil, mostrando hipoplasia do polegar, do carpo e das porcdes proximal e distal

do radio, com timero preservado.
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sinalizacdo, como a Sonic Hedgehog (SHH) na ZPA sendo o principal
determinante da polaridade anteroposterior do membro superior’?.
A atividade das proteinas morfogenéticas dsseas é modulada pela
sinalizagdo de SHH da ZPA®. A deficiéncia longitudinal radial é
causada pela diminuicdo da funcdo do FGF2. Porém, o ZPA apresenta
bom funcionamento o que leva a um desenvolvimento normal das
estruturas da zona ulnar®. Além disso, é mais frequente uma mutagdo
genética espontanea do que uma de cardcter hereditario®®

Goldfarb' relatou que apenas um terco dos doentes t8m uma
sindrome associada, embora um 67% estdo associadas as outras
mas-formag@es, e 33% se apresentam de forma isolada®. Os 6rgdos
mais afetados sdo aqueles que se desenvolvem no mesmo periodo
embriondrio. Com maior frequéncia, estdo associados a sindrome
de TAR (Trombocitopenia com auséncia de rddio), sindrome de
Holt-Oram, sindrome de VACTERL (defeitos vertebrais, atresia anal,
malformac0es cardiacas, fistula traque esofdgica, atrésia esofagica,
anomalias renais e anomalias dos membros), e anemia de Fanconi.
Estd dltima pode ser mortal, sendo necessdrio um transplante de
medula 6ssea®.

Goldfarb' fez um estudo que relatou que a mé-formagdo mus-
culoesquelética que se associa com maior frequéncia é a escoliose
congénita. Com menor frequéncia incluem hipoplasia umeral, sinos-
tose radioulnar proximal, luxacdo congénita da cabega do rddio e
rigidez dos dedos. Essas associagOes aumentam a maior gravidade
de DLR. Por isso, todas as criangas devem ter um exame fisico minu-
¢ioso, incluir radiografia de coluna, ecocardiograma, ultrassonografia
génito urindrio, hemograma completo e se recomenda fazer estudo
genético com a sua avaliacdo correspondente por especialista®.

A classificacdo de Bayne e Klug, atualizada por James et al.3, é
a mais altamente aceita, categorizando a deformidade em seis tipos
progressivos com base na extensao da deficiéncia radial e alteragdes
associadas anteriormente descritas®®.

Do ponto de vista funcional, a DLR pode comprometer atividades
basicas da vida didria, como preensdo do membro afetado, escrita
¢ manipulacdo bimanual, além de repercussoes psicossociais nos
pacientes e familiares. A correcdo cirrgica tem como metas restaurar
0 alinhamento, possibilitar o crescimento longitudinal do membro e
preservar a0 maximo a fungdo manual.

Este artigo relata um caso clinico de deficiéncia longitudinal radial
tipo I, tratada com alongamento 0sseo progressivo do radio des-
tacando o raciocinio terap@utico, a resposta bioldgica e 0s desafios
enfrentados no seguimento pds-operatorio.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, iniciou acompanhamento aos 3
meses de idade no ambulatério de ortopedia pedidtrica devido a
deformidade congénita do membro superior esquerdo. A mae referia
histdrico de sangramento no segundo trimestre da gestacdo, tratado
com progesterona, parto cesareo com 40 semanas, 3,700 kg. sem
intercorréncias neonatais. Unico antecedente pessoal era dermatites
atGpica.

Ao exame fisico, evidenciava-se encurtamento do antebrago
esquerdo, sem limitacdo funcional na flexo-extensdo do punho, ou
prono-supinacdo, porém tinha discreta hipoplasia do polegar. O
desvio radial passivo do carpo era maior a esquerda que a direita.
0 cotovelo apresentava flexo-extensdo preservada, e ndo havia
anormalidades em outros segmentos corporais (Figura 1).

Radiografias do membro superior esquerdo evidenciaram
hipoplasia do polegar, hipoplasia do carpo, hipoplasia proximal e
distal do radio, sem alteraces do (mero (Figura 2). Foi classificada
como deficiéncia longitudinal radial tipo I segundo a classificacdo de
Bayne e Klug, modificada por James et al.>® (Figura 3).

Relative
Type Thumb Carpus Distal Radius Proximal Radius Humerus'” Incidence (n = 245)’
N Hypoplastic or absent Normal Normal Normal Normal 16.3%
0 Hypoplastic or absent Absence, hypoplasia, Normal Normal, radioulnar Normal
or coalition synostosis, congenital
1 Hypoplastic or absent Absence, hypoplasia, > 2 mm shorter Normal, radioulnar Normal 122%
or coalition than ulna synostosis, congenital
2 Hypoplastic or absent Absence, hypoplasia, Hypoplasia Hypoplasia Normal 6.9%
or coalition
3 Hypoplastic or absent Absence, hypoplasia, Physis absent Variable hypoplasia Normal 73%
or coalition
4 Hypoplastic or absent Absence, hypoplasia, Absent Absent Normal 52.2%
or coalition
5 Hypoplastic or absent Absence, hypoplasia, Absent Absent Proximal upper extremity 49%
or coalition hypoplasia including
abnormal glenoid and
proximal humerus
Distal humerus articulates
with ulna.

Figura 3. Versdo em inglés da classificacdo modificada por James et al.

Fonte: Colenetal.®
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A avaliacdo da ressondncia magnética do radio proximal mostrou
boa relagdo radiocapitelar e radioulnar, com congruéncia das carti-
lagens articulares (Figura 4).

Foram solicitados exames complementares, incluindo radiogra-
fias de coluna, ecocardiograma, ultrassonografia génito urindria e
hemograma, que ndo evidenciaram indicios de sindromes associadas.

Inicialmente, foi instituido tratamento conservador com Ortese
noturna e fisioterapia motora. Apds seguimento de 2 anos, observou-
se maior discrepancia radio ulnar, principalmente distal, com ulna
plus de 0,8 mm. Consideramos que a evolucdo natural poderia
produzir um maior desvio radial com colapso do carpo, gerando
maiores limitagdes funcionais para a vida didria de grande impacto.
Foi indicado alongamento 6sseo do radio.

Figura 4. Ressonancia magnética evidenciando congruéncia articular
adequada entre as cartilagens do rédio proximal, cabega do radio e
ulna, com boa relacdo radiocapitelar e radioulnar.

Foi realizada osteotomia do rédio distal com instalagdo de fixador
externo linear para membro superior, com 2 Schanz proximais e 2
distais, de 2.5 mm. As pontas dos Schanz mais proximos a osteo-
tomia foram cortadas, para dar mais estabilidade, principalmente
na primeira cortical (Figura 5). Deixamos livre a articulacdo radio
carpitelar para manter a mobilidade do punho e mdo, e permitir
fisioterapia durante o alongamento 0sseo. O primeiro xxxx define a
posicdo do fixador que deve ser paralelo ao radio. Portanto, deve
ser cuidadosa. Os pinos utilizados foram de 3 mm de didmetro. O
protocolo de alongamento foi feito a partir da segunda semana pds-
operatoria. Na primeira semana de alongamento foi obtido 3 mm
(taxa de 0,5 mm ao dia), apos esse periodo, diminuido para 0.25
mm/dia baseado na formagdo 0ssea do regenerado.

Durante o alongamento foram feitos controles semanais pro-
tocolizados, preenchendo uma checklist para a avaliagdo de dor,
apetite e outros fatores fisicos e psicoldgicos para avaliagdo do
processo de tratamento, bem como para fazer uma detecdo das
possiveis complicagdes que 0s alongamentos Gsseos podem ter'
(Figura 6).

A fisioterapia foi fundamental no seguimento pds-operatrio.
Exercicios de mobilizagdo passiva e ativa, fortalecimento e estimulo
da funcdo do polegar sdo essenciais para manter o alinhamento e
otimizar 0 uso funcional da mdo. Terapia manual com estiramento
das fascias permitiu melhora das contraturas e ganho de amplitude
de movimento. A reabilitagdo precoce, iniciada nas primeiras 2
semanas, contribui para prevenir contraturas e maximizar 0s ganhos
obtidos com a cirurgia (Figura 7). A fisioterapia inclui-a também um
protocolo de laser envolto dos pinos, para assepsia e terapia anti-
inflamatdria.

A paciente teve infeccdo de pele e partes moles, posterior ao
periodo de alongamento 0sseo com consultas mais espagadas, e
durante o tempo que ndo foram feitos 0s curativos compressivos ao
redor dos pinos nos fixadores externos. O tratamento foi feito com

Figura 5. Planejamento e imagens da escopia intraoperatorias.
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Figura 6. Exemplo de checklist utilizado durante 0 acompanhamento semanal do alongamento 0sseo, para monitoramento de dor, estado geral do
paciente e detecgdo precoce de complicagdes.

A .

Figura 7. Imagem radiogréfica e clinica durante o processo de alongamento.
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antibioticoterapia via oral com cefalexina por 7 dias e laser, com
excelentes resultados.

Apobs consolidagdo parcial 6ssea, optou-se pela retirada do fixador
externo, que ocorreu sem inconvenientes. Para diminuir o risco de
fratura nos stios de retirada dos Schanz ou no lugar de alongamento
0sseo foi feita uma tala antebraquiopalmar, com excelente tolerancia.
O total de alongamento obtido foi de 34 mm, com formagdo de calo
0sseo satisfatéria, boa relagdo radioulnar e radiocarpiana e sem
complicaces neuro vasculares, com bone healing index de 1 (cm/
més) (Figura 8).

DISCUSSAO

Dentro das deficiéncias longitudinais radiais, a tipo Il representa
uma forma intermedidria, em que as estruturas pré-axiais estdo

hipoplasicas, e pode ocorrer deficiéncias Gsseas, sinostose ou
luxacdo da cabeca do rddio ou radiocarpal. Representa a [V em
incidéncia (6.9%) apos a tipo 111.>5. Apesar de ndo ser a forma mais
grave, seu impacto funcional pode ser significativo e sua progressao
pode justificar intervengdo cirtrgica precoce.

A radiografia de punho esquerdo mostra a discrepancia de
comprimento entre o radio e a ulna, e como consequéncia da hi-
poplasia radial distal temos ulna plus, que eventualmente poderia
produzir um colapso do carpo ou sindrome de impacto. O lado
direito, apesar de ndo ter nenhuma alteragdo funcional, mostra a
fise do radio distal na mesma altura que a fise da ulna, o que faz o
diagnostico de uma deficiéncia longitudinal radial do tipo | de Bayne
Klug atualizada por James. Esse tipo estd mais associado a luxagdo
congeénita da cabeca do rddio ou sinostose radioulnar (44%), o que
nossa paciente ndo apresentava’.

Figura 8. Resultado final apds retirada do fixador externo e uso de tala antebraquiopalmar, evidenciando alongamento 6sseo
de 34 mm, boa formacdo de calo 0sseo e auséncia de complicagdes neurovasculares.
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Os comprimentos dos 0ssos do antebrago foram medidos na
radiografia pré-operatdria com BoneNinja R® - radio esquerdo: 10 cm
e radio direito 13,3 cm, com delta de 3,3 cm; ulna esquerda: 14.3 cm,
ulna direita; 12.6 cm, delta 1.7 cm. Com delta entre rédio e ulna direito
a de 1cm; sendo a ulna menor, delta entre radio e ulna esquerda de
2.6 cm sendo a lona maior. Utilizamos The Multiplier (versdo 8.0),
para calcular dismetria final ao final do crescimento’. No aplicativo,
estdo os multiplicadores para cada idade divididos em membros
superiores e inferiores. No caso da nossa paciente segundo a idade (3
anos e 4 meses) o multiplicador utilizado foi 1,965, que multiplicado
por 3,3 dd uma dismetria radio-ulnar final de 6,48 cm. A medida
¢ feita na parte ossificada do radio e da ulna. A hipoplasia faz com
que o radio tenha menor ossificagdo tanto proximal quanto distal.
No caso do antebraco, ndo nos interessa equalizar o radio direito
e 0 esquerdo, porque, além de ndo serem 0ssos de apoio, cada
membro superior terd tamanho diferente, mas terd que manter uma
boa relagdo rédio ulnar proximal e distal. A esquerda, a radiografia
pré-operatdria mostrava a ulna plus de 0,8 cm entre o rddio e a ulna
esquerdas, enquanto a radiografia pos-operatdria apos alongamento
do rddio de 3,4 cm mostrou uma diferenca radioulnar distal de 1,0 cm,
ulna minus. Entdo, na evolugdo de nossa paciente serd reavaliada a
necessidade de um novo alongamento 0sseo futuro para manter uma
boa relagdo radioulnar.

Estudos indicam que o alongamento do radio com fixador externo é
eficaz em casos tipo I, pois permite corregdo gradual da discrepancia
de comprimento e alinhamento axial do antebrago. A técnica de
llizarov baseia-se na distragdo osteogénica controlada, promovendo
neoformagdo Gssea entre 0s fragmentos osteotomizados. As taxas de
sucesso relatadas na literatura giram em torno de 80% a 95%, quando
respeitados 0s principios biomecanicos e protocolos de ativagdo™ .

0 prognostico da DLR tipo Il é considerado bom guando a
abordagem cirlrgica é realizada em tempo adequado, 0 que coincide
com o0s achados deste relato. O sucesso depende da combinagdo de
correcdo anatbmica, estabilizagdo mecanica adequada e envolvimento
familiar no processo de reabilitagdo.
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