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Pseudartrose Congénita de tibia com correcdo pelo método de Ilizarov

Congenital tibia Pseudarthrosis with correction by the Ilizarov method
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RESUMO

A pseudartrose congénita da tibia vem sendo relatada desde o inicio do século como
afeccdo de dificil tratamento e muito mutilante. Apresenta-se como fratura patoldgica do
terco distal da tibia, geralmente secundaria a osteodisplasia, com manutencdo desta
solucdo de continuidade através do preenchimento da falha por tecido fibroso ou
hamartomatoso. HipoOteses como transtornos vasculares, nervosos, traumaticos e até
metabdlicos tentam sem éxito explicar a etiologia. Sabe-se existir correlacdo do
aparecimento dessa enfermidade em pacientes portadores de displasia fibrosa,
neurofibromatose e mielodisplasia, porém observa-se a presenca dessas lesGes como
sendo a Unica doenca em muitos casos, o que distingue ainda hoje o carater idiopéatico
dessa entidade. Neste trabalho visou-se a apresentacao do resultado obtido no tratamento
desta enfermidade pelo método de Ilizarov.

Palavras-chave: Pseudartrose Congénita de Tibia, Método de llizarov.

ABSTRACT

Congenital pseudarthrosis of the tibia has been reported since the beginning of the century
as a condition that is difficult to treat and very mutilating. It presents as a pathological
fracture of the distal third of the tibia, usually secondary to osteodysplasia, with
maintenance of this continuity solution by filling the gap with fibrous or hamartomatous
tissue. Hypotheses such as vascular, nervous, traumatic and even metabolic disorders try
unsuccessfully to explain the etiology. It is known that there is a correlation between the
appearance of this disease in patients with fibrous dysplasia, neurofibromatosis and
myelodysplasia, but the presence of this disease is observed to be a single disease in many
cases, which still distinguishes the idiopathic character of this entity today. This work
aimed at presenting the results obtained in the treatment of this disease using the Ilizarov
method.

Keywords: Congenital Tibia Pseudarthrosis; Ilizarov method .

1 INTRODUCAO
A Pseudartrose congénita de tibia (PCT) caracteriza-se por uma displasia do

tecido 6sseo que leva a uma descontinuidade da tibia, geralmente ocorre em seu terco
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distal. Este espaco pode ser preenchido com cistos, hamartomas, neurofibromas,
segmentos escleroticos, etc., o que leva a deformidades e reducdo do crescimento da
epifise distal, causando encurtamento do membro. [1]

Sua etiologia até hoje € uma incognita, porém sua associacdo com diversas
doencas, como neurofibromatose, displasia fibrosa, mielodisplasia, é descrita. Existem
diversas hipoteses que tentam explicar a etiologia da PCT como transtornos metabolicos,
malformacdo vascular, malformacgéo nervosa e trauma, mas nenhuma foi comprovada.
Atualmente, a tendéncia é pensar no periosteo doente como principal fator causal desta
doenca, [2] postulam que células neural-like destroem 0s pequenos vasos periosteais da
regido afetada e isso acarreta uma hipdxia subperiosteal do 0sso tibial, levando a sua
reabsorcéo, fratura e descontinuidade.

E considerada uma doenca rara, com incidéncia em torno de 1:140.000
nascimentos, [3,4] e as formas bilaterais sdo menos incidentes ainda. Cerca de metade
dos casos estdo associados a neurofibromatose, 10% a Displasia Fibrosa e o restante €
referido como sendo idiopatico.

A PCT possui uma histdria natural extremamente desfavordvel. Apesar de dita
“congénita”, nem sempre a doenga estd presente no nascimento, geralmente dos 4 aos 12
anos a crianca pode comecar a apresentar os primeiros indicios da doenca, como a
curvatura anterior do segmento 6sseo. Até atingir a maturidade déssea, as chances de
ocorrerem fraturas no local sdo grandes. Sdo fatores de mau progndstico:
Neurofibromatose, tratamento em idade muito jovem e insucesso de tratamento anterior.
[5]

Como opcgdes de tratamento da Pseudartrose Congénita da Tibia, incluem trés
métodos bem definidos: (1) Ressec¢do (remocdo cirdrgica total ou parcial de um 6rgédo
doente ou de uma neoformacédo patoldgica) da lesdao, com um pequeno enxerto de 0sso, e
estabilizacdo interna com fixacdo intramedular da tibia e da fibula; (2) Fixacdo externa
da tibia (com o metodo de llizarov), cujo principal objetivo é a consolidacdo do 0sso; e
(3) transferéncia microvascular do enxerto da fibula, normalmente da extremidade contra
lateral, do lado da Pseudartrose. [6]

Por sua vez, através da técnica de tratamento através do uso de fixador externo de
Ilizarov, se pretende dar, a consolidacdo do 0sso, a correcdo da assimetria atraves do
alongamento 6sseo, bem como a corre¢do do desvio angular. Posteriormente, utiliza -se

a imobilizacdo com aparelho gessado, durante um periodo de 6 a 4 semanas, depois de
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retirado 0 gesso, utiliza-se uma Ortese para protecdo da consolida¢do por um periodo
médio de cerca de 7 a 8 meses. [7]

No entanto, quanto ao método de llizarov, [8,9] trata-se de uma técnica cirdrgica
criada na Rdssia, em meados de 1950, num cenario pos-guerra, cujo objetivo de seu
criador, Gavril Abramovitch Ilizarov, era 0 ganho de massa 6ssea decorrente de fraturas
através de um alongamento 0sseo.

O procedimento utiliza um fixador externo para aplicar uma forca de tensdo
progressiva no membro, e esta carga torna o tecido metabolicamente ativo, 0 que gera
ndo s a formacao de tecido 6sseo como também de partes moles como masculos, nervos,
vasos sanguineos, tenddes e pele, sem a necessidade de enxertos, esse principio foi
denominado “Lei da Tens&o de Tragao”. [8]

O sistema de fixacdo externa consiste em anéis (formados por dois semicirculos
conectados entre si) onde se fixam os fios de Kirschner que transpassam 0 0ss0, 0S outros
anéis sdo conectados entre si por quatro hastes longitudinais rosqueadas e entdo mais fios
séo inseridos para garantir uma maior estabilidade do sistema. [10]

No ato intraoperatorio, inicialmente realiza-se uma osteotomia distante do local
onde ha falha 6ssea e entdo instala-se o fixador externo para aplicar as forcas de tensao,
que neste caso € a distracdo (afastamento da parte dssea distal da proximal). O manuseio
do aparelho inicia-se do 7° ao 14° dia de p6s-operatério, no qual se gira manualmente ¥
de volta das roscas, 0 que corresponde a uma distracdo de 0,25 mm de 6 em 6 horas,
totalizando 1 mm por dia, para crian¢as pode ir até 1,25 mm diarios, o alongamento total
pode atingir 16 a 18 cm. O tempo para se manter o aparelho varia de 1 a 12 meses
dependendo do resultado almejado. [10,11]

As complicacdes que podem acabar surgindo séo: edema do membro, inflamagéo
dos orificios, rigidez articular temporaria, limitacdo da amplitude de movimento das
articulacGes e déficit de forca muscular. [5,7] Nesse contexto, a fisioterapia desempenha
um importante papel no manejo dessas condi¢des. O objetivo deste relato de caso €
apresentar o resultado obtido no tratamento da PCT pelo método de Ilizarov.

2 RELATO DO CASO

G.S.M., 10 anos, masculino, brasileiro, natural e procedente de Sorocaba-SP, em
acompanhamento no ambulatério de especialidade por queixa de dor em perna esquerda.
Diagnostico prévio de Pseudartrose Congénita de Tibia esquerda com histérico de 6

tentativas prévias de tratamento pelos métodos convencionais sem obter éxito (auto
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enxertia + fixador externo, placa e parafusos, osteotomias + gesso, etc.). Antecedentes
cirargicos: Insercdo de Fios de Kirschner intramedulares em tibia e fibula com fixador
externo de llizarov para correcdo de deformidade; Retirada do fixador externo de Ilizarov
e colocacdo de gesso inguinopodalico; Tibializacdo de fibula direita em tibia esquerda
com fixacdo interna e externa; Retirada do fixador de llizarov e fios de Kirschner
intramedulares de tibia e fibula esquerdas, passagem de fios de Steinman intramedulares
em tibia e fibula esquerdas. Feito gesso inguinopodéalico; Realizado enxerto 6sseo do
iliaco em tibia esquerda e colocacéo de fixador de llizarov; Retirado o fixador externo de
Ilizarov e os fios de Steinman, inserido novos fios de Kirschner 2.5 em tibia e fibula
esquerdas.

O paciente também tinha como diagnosticos morbidos, asma e neurofibromatose
do tipo 1. Ao exame fisico, apresentou deformidade angular antero lateral grave em seu
terco distal com encurtamento de membro, amplitude de tornozelo reduzida, sem sinais
flogisticos. Foi realizado um raio X, que confirmou a deformidade em valgo de tibia
esquerda e a presenca de fios de Kirschner. Optou-se por efetuar o tratamento pelo
método de Ilizarov com osteotomia bifocal com instrumentacdo do pé, possibilitando a
correcdo da deformidade e o alongamento, minimizando o risco de contraturas
musculares secundarias. O protocolo de alongamento iniciou-se no terceiro dia pds-
operatorio com 1mm ao dia dividido em 0,25mm de seis em seis horas. O periodo total
de alongamento foi de 12 meses, permanecendo o paciente com o aparelho por mais seis
meses até a maturacdo completa do regenerado e retirada sem a necessidade de contengéo

externa de nenhum tipo.

Figura 1 - Aspecto radiografico pré- Figura 2 - Aspecto radiografico
operatorio da deformidade pré-operatorio da deformidade
(anteroposterior) (perfil)
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Esta foi a 72 cirurgia realizada no paciente. O objetivo foi corrigir a deformidade
em valgo que o0 paciente possuia em sua perna esquerda através do método de Ilizarov e
assim melhorar suas habilidades executivas. O primeiro procedimento realizado foi a
retirada dos fios de Kirschner da tibia e fibula com a ajuda da radioscopia (Figura 3).
Depois, iniciou-se a instalagcdo do fixador externo de Ilizarov. Importante destacar que
um fio de Kirschner foi inserido na epifise tibial, paralelamente a placa epifiséria (Figura
4), e os anéis foram instalados em todo percurso da perna esquerda obedecendo a
deformidade.

Figura 3- Localizagdo do fio de Figura 4- Insergdo do fio de Kirschner
Kirschner inserido no canal medular paralelamente a placa epifisaria.
tibial.

Figura 5 - Instalagdo do fixador externo Figura 6 - Instalago do fixador externo
de Ilizarov (aspecto radioscopico). de Ilizarov (aspecto radioscépico).
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Prosseguiu-se entdo a instalacdo do fixador externo, sempre com a ajuda da
radioscopia para a localizagdo do melhor posicionamento possivel (Figura 5 e 6). Depois
realizou-se a osteotomia em tibia para permitir a corre¢éo do desvio 6sseo. A cirurgia foi
realizada com sucesso e 0 paciente recebeu alta em excelentes condicdes e foi direcionado
a prosseguir seu tratamento por meio de acompanhamento ambulatorial periddico para
uma retificacdo progressiva do membro através do fixador de llizarov. O inicio do

processo de distracdo ocorreu no 10° dia do pds-operatorio.

Figura 7 - Aspecto final do fixador de llizarov

3 DISCUSSAO
Baseado no histdrico cirargico, aspecto radiografico e mobilidade da
pseudartrose, a classificagdo de EI-Rosasy-Paley visa ajudar na escolha da melhor

modalidade terapéutica para a abordagem da PCT (Tabela 1). (1]
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Tabela 1 - Classificacdo de EI-Rosasy-Paley para PCT.

ASPECTO MOBILIDADE DA HISTORICO
RADIOGRAFICO PSEUDARTROSE CIRURGICO
TIPO | As bordas ésseas da Movel Sem intervencéo
pseudartrose séo cirargica prévia
atroficas
TIPO I As bordas 6sseas da Moével Com intervencao
pseudartrose sdo cirdrgica prévia, com
atroficas ou sem colocacdo de
um dispositivo
ortopédico
TIPO I As margens da Rigida Com ou sem
pseudartrose sdo amplas intervencdo cirlrgica
prévia

Com base nessa classificacido, ™! os mesmos autores propéem um método
terapéutico especifico para cada tipo:

Tipo I: Retirada de todo tecido displasico do foco da pseudartrose seguida da
insercdo de fio de Kirschner intramedular em tibia e/ou fibula, com a realizagdo de
enxerto de crista iliaca e finalizado com fixador externo de Ilizarov (ndo hé osteotomia
para alongamento pois 0 encurtamento nesses casos s&0 pequenos e sdo compensados
com o crescimento normal).

Tipo II: Inicialmente é necessério realizar o debridamento da pseudartrose,
retirando todo tecido necrético até sangrar. Terminado este procedimento, se a perda de
0sso for menor que 3 cm, se faz a osteotomia metafisaria proximal e instala-se o fixador
de llizarov, quando as margens da pseudartrose fizerem contato, nhum outro momento,
realiza-se o enxerto de crista iliaca nesse foco. Se a perda 6ssea for maior que 3 cm, o
mesmo processor € realizado apenas com a diferenca de que é inserido uma haste
intramedular na tibia.

Tipo I11: A abordagem cirdrgica consiste numa instalacdo do fixador de Ilizarov
pré-montado um dia antes da cirurgia de acordo com a deformidade. A colocagdo da
dobradica deve ser precisa: no apice da pseudartrose, do lado convexo, perpendicular ao
plano da deformidade méxima. E entdo a corregdo é feita gradualmente de acordo com o
método trigonométrico de Herzenberg e Waanders (1991), assim que houver o
alinhamento, o fixador persiste retificado e comprime a pseudartrose até haver a
consolidacdo do foco, quando esse processo terminar, uma haste intramedular é inserida

para prevenir refraturas.
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Com base na apresentacao inicial do paciente e os dados relatados, podemos
encaixar este paciente na classe I, sua abordagem cirargica foi parecida com a encontrada
na literatura exposta, porém, realizada em momentos diferentes. 2 E dificil confirmar
qual o melhor método terapéutico para uma pseudartrose congénita visto que seu aspecto
€ muito variavel, além disso, o insucesso do tratamento pode acontecer devido a
determinadas condicBes clinicas. O paciente deste relato, por exemplo, possui
neurofibromatose tipo | e diversas cirurgias prévias, o que apontam para um pior
prognostico. 3413l

A classificacido de El-Rosasy-Paley [ parece promissora, mas ainda faltam
pesquisas que a validem em estudos a longo prazo e multicéntricos para que esses
protocolos de tratamento propostos possam ser aplicados. A respeito da eficicia do
método de llizarov, a literatura aponta para resultados satisfatorios, Paley et al. (1992)
obtiveram um resultado de 94% de consolidacdo através desse método, Grachev et al.
(1972) de 100%, Pozdieiev (1984) de 95%. No estudo de Bongiovanni et al. (1996), 78%
de seus pacientes necessitaram de cirurgias complementares para corrigir complicagoes.
O tempo médio para ocorrer a consolidacio ¢ de cerca de 7,8 meses. (4]

Durante o alongamento observaram-se pequenas complicacdes, como dor
moderada e infeccdo superficial, corrigidas com analgésicos e curativos, ndo sendo
necessario o uso de antibidticos. Apds o sétimo centimetro alongado, o paciente
apresentou contratura leve em flexdo do joelho, o que requereu acompanhamento
intensivo do fisioterapeuta, sendo controlada e ndo interferindo na continuidade do
alongamento.

N&o foi observada qualquer alteracdo vasculonervosa nesse paciente durante o
tratamento. Na literatura observa-se uma série de complicagdes associadas ao método, 1%
porém acreditamos que a maioria delas pode ser facilmente controlada ou tratada,
necessitando para isso bom dominio da técnica e conhecimento do método. Neste caso,
além de utilizarmos um protocolo rigido e definido de tratamento, contamos com a ajuda
e compreensao do paciente, o que para nés foi fundamental no resultado final.

Atualmente o paciente esta assintomatico e executando atividade laborativa sem
a utilizacdo de ortese de contencdo. N&o apresentou qualquer sinal de recidiva da
deformidade e 0 acompanhamento radiologico, agora semestral, esta normal. O manuseio
do fixador externo para promover a correcdo da deformidade comecgou no 10° dia apos a
cirurgia, e existiu uma preocupagdo com relacdo a consolidacdo da osteotomia, por isso

0 processo de distragdo ocorreu nos tempos adequados. Sabe-se que existe alta
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percentagem de refratura [*2, porém acredita-se que esta se deva a falta de completa
correcdo da deformidade, o que ndo ocorreu neste caso. Demonstra-se assim o método de
llizarov como bastante efetivo, pois corrige a deformidade, o encurtamento e a
pseudartrose a0 mesmo tempo e ndo determina nenhuma morbidade em regides
previamente sds, 0 que ocorre em praticamente todas as outras modalidades de

tratamento. [16]

4 CONCLUSAO

A Pseudartrose Congénita de Tibia é uma enfermidade rara, com significativo
prejuizo funcional e necessita de um planejamento cirdrgico cuidadoso e individualizado.
Sua correcdo utilizando o método de llizarov aliado a outras técnicas cirurgicas possui
resultados favoraveis, colaborando para a correcdo da deformidade e resultando melhor

qualidade de vida aos pacientes.
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