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RESUMO

O autor discorre um caso de uma crianga do sexo masculino portadora de sinostose
radioulnar proximal bilateral. Foi realizada revisdo da literatura e sdo comentados
mecanismos de diagndstico e possibilidades de tratamento da patologia.
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ABSTRACT

The author reports a case of a male child with bilateral proximal radioulnar synostosis. A
review of the literature was carried out and the mechanisms of diagnosis and possibilities
of treatment of the pathology are commented.

Keywords: congenital, radioulnar, synostosis, proximal.

1 INTRODUCAO

A sinostose radioulnar proximal é uma malformacéo esquelética congénita rara®
com cerca de 350 casos identificados em todo o mundo?, que pode ser extremamente
incapacitante, principalmente quando ocorre bilateralmente ou se houver hiperpronacéo
gravel. Sinostose radioulnar proximal ¢ bilateral em 50% dos casos e pode ndo ser
reconhecida até a adolescéncia®.

E uma doenca dominante ligada ao X com padrdo de heranca paterna, e a
malformagcado geralmente envolve ambos os cotovelos*. A ma formagéo provoca falha na
segmentacio do radio e ulna adjacentes®. Durante o desenvolvimento embrioldgico, o
broto do membro superior surge da parede ndo segmentada do corpo em 25-28 dias. O
cotovelo se desenvolve aos 34 dias; e 0 Umero e a ulna se desenvolvem aos 37 dias. Os
analogos cartilaginosos do Umero, ulnar, sdo conectados antes da segmentacéo. Portanto,
por um curto periodo, o radio e a ulna compartilham um pericéndrio comum. Qualquer
insulto neste momento pode levar a uma falha de segmentacéo. A duragéo e a gravidade
do insulto determinardo o grau de sinostose subsequente®. A sinostose radioulnar afeta os
movimentos de supinacdo e pronacdo da articulacdo do cotovelo, o que pode levar a
incapacidade funcional significativa nos pacientes®.

Ressalta-se a necessidade do tratamento adequado para ndo comprometer as
atividades da vida de um paciente ja adaptado a deformidade, evitando piorar a funcdo de
um membro ja alterado. Neste contexto, relata-se aqui um caso de um paciente sem
historico familiar de malformagdes, diagnosticado com sinostose radioulnar proximal
bilateral que estad em tratamento de forma conservadora em nosso hospital. Este relato de

caso é apresentado com o consentimento dos pais do paciente.

2 RELATO DO CASO
Trata-se de uma crianga do sexo masculino, 2 anos de idade, apresentando
deformidade bilateral com restri¢Ges leves de movimento em membros superiores. Filho

de pais saudaveis e ndo consanguineos. A gravidez evoluiu sem intercorréncias, com
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consultas regulares de pré-natal e exames laboratoriais e de ecografia tido como normais.
Nascido por parto cesareo, a termo, ocorrido no municipio de Serra Talhada - PE. N&o
apresenta histdrico familiar de deformidades em membros superiores.

Aos 04 meses de idade os pais perceberam que a crian¢a ndo conseguia girar a
méo de forma correta, procurando atendimento médico ao completar 6 meses de idade. o
exame fisico mostrou uma deformidade de ambos os antebracos com amplitude de
supinacéo restrita a 30°, na qual foi encaminhada para servicgo especializado de ortopedia
pediatrica, quando a crianga completou 1 ano e 11 exames.

Foram feitas radiografias em AP e perfil de ambos os antebracos. As imagens da
radiografia evidenciaram uma limitagdo de prono-supinacdo bilateral em ambos os
antebragos, onde foi constatado a Sinostose Radioulnar proximal bilateral, conforme

figurale 2.

Fig. 01 e 02: Radiografias de ambos os antebracos, demonstrando sinostoses radioulnares congénitas
proximais bilaterais

Ressalta-se que as limitagbes funcionais e grau de deformidade devem ser
considerados para determinar o tipo de tratamento. Quando a doenca € leve, a terapia
conservadora por meio de fisioterapia, terapia ocupacional, modificagdo da atividade e
ambiente de trabalho ergondmico sdo benéficas’. Neste caso destaca a necessidade de
monitorar cuidadosamente o paciente em longo prazo. O paciente segue em tratamento
conservador com fisioterapia onde evolui para supinacdo no antebraco direito de 80°,
conforme (figura 3) e no esquerdo de 45°, conforme (figura 4). A mae do paciente foi

orientada quanto a anomalia e a necessidade de retornar caso ndo houvesse melhora.
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Fig. 03- Supinagdo do antebrago

direito de 80° Fig. 04- Supinagdo do antebrago

esquerdo 43°

3 DISCUSSAO

A sinostose radioulnar proximal congénita ¢ uma malformacdo rara do
desenvolvimento Gsseo caracterizada pela fusdo do radio e ulna proximais. Essa
malformacdo geralmente ocorre bilateralmente e é diagnosticada antes dos 5 anos de
idade. Alguns estudos indicaram que a taxa de incidéncia é maior no sexo masculino, mas
um estudo recente ndo encontrou diferenga significativa entre homens e
mulheres. Embora a etiologia exata permaneca incerta, a sinostose radioulnar proximal
congénita tem sido associada a uma anormalidade do membro distal no cromossomo X.
No entanto, varios fatores exdgenos também podem desempenhar um papel®.

O diagnéstico e a classificacdo clinica da sinostose radioulnar proximal congénita
geralmente se baseiam na disfuncdo da rotacdo do antebraco e anormalidades nos exames
de imagem, especificamente raios-X e TC 3D*

O tratamento da sinostose radioulnar congénita é amplamente debatido, podendo
se apresentar como uma anomalia isolada que pode ser facilmente ignorada. Existe
comprovac0es de o tratamento seguir conservadoramente com fisioterapia se ndo houver
comprometimento funcional. No entanto, com menos de 60 graus de comprometimento
na pronagdo, pode haver comprometimento significativo, que pode exigir correcdo
cirtirgica®.

Porém, embora tenha sido relatado na literatura que a cirurgia é essencial para
melhorar a qualidade de vida, ndo ha diretrizes especificas disponiveis para ajudar o
cirurgido a decidir entre as opcdes de tratamento ndo cirurgico e cirdrgico, uma vez que
a situacdo de cada paciente é diferente. Como resultado, as consideragdes cirargicas
devem ser baseadas no comprometimento funcional, além de uma deformidade de

pronacao significativa®.
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Uma abordagem cirdrgica comumente aceita para o tratamento é a osteotomia
rotacional. Esse procedimento move o antebraco da hiperpronagao para uma posi¢do mais
funcional, o que reduz os limites de pronacdo e facilita a realizacdo das atividades diarias
do paciente com auxilio das articulagcbes do ombro e punho. Existem varios tipos de
osteotomia, incluindo uma Unica osteotomia da diéfise radial, uma osteotomia rotacional
da ulna e radio e uma osteotomia rotacional no local da sinostose °.

Existem muitos tipos de osteotomia e métodos de fixag&o, incluindo osteotomia
rotacional no local da sinostose com fixacdo com fio K, osteotomia rotacional de dois
niveis em um ou dois estagios da ulna e do radio fixados com gesso, osteotomia rotacional
de dois niveis em um estagio da ulna e do radio com fixacdo com fio K e osteotomia Unica
da diafise radial fixada com gesso?.

No presente caso, 0 paciente apresenta sinostose radioulnar proximal bilateral,
mas nao relatou historia familiar ou traumatica. Ndo houve indicacdo cirdrgica para o
paciente por considerar que a idade ideal para tratar cirurgicamente a sinostose radioulnar
congénita seria entre 3 e 6 anos, porque a unido podera ser alcangada sem fixacdo interna
e o radio poderia ser suficientemente remodelado sem passar por intervencdo cirdrgica.
Outra vantagem é que as criancas mais velhas podem cumprir prontamente os regimes de
exercicios pos-operatorios para melhorar os resultados funcionais®.

No caso do paciente a deformidade € considerada até o momento leve, neste
contexto, espera-se que 0S movimentos sejam ajustados, considerando que o inicio
precoce de fisioterapia possa ajudar a obter bons resultados funcionais. Portanto, para
evitar esforco excessivo em outras articulagbes, recomenda-se terapia ocupacional e

modificagdo de atividades de rotina diaria®®.

4 CONCLUSAO

Em concluséo, a sinostose radioulnar congénita € uma malformacéo rara. Deve
ser avaliada em termos de sintomas acompanhantes. Limitacdes funcionais e grau de
deformidade devem ser considerados para determinar o tipo de tratamento. O diagnostico
por imagem desempenha um papel na avaliacdo e planejamento do tratamento para 0s

cirurgides ortopédicos.
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