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INFORMAQ@ES SOBRE O ARTIGO RESUMO

Histérico do artigo: Objetivo: revisar os prontudrios de 19 pacientes com diagnéstico de amioplasia, submetidos

Recebido em 10 de margo de 2013 a osteotomia extensora percutdnea de fémur distal, para correcdo de deformidade fixa em

Aceito em 8 de outubro de 2013 flexao dos joelhos.

On-line em 12 de margo de 2014 Meétodos: analisamos 37 osteotomias em 35 joelhos com média de deformidade fixa inicial
média em flexdo dos joelhos de 33,8°, todos submetidos a osteotomia percutdnea extensora

Palavras-chave: do fémur distal e acompanhados em média de 73,7 meses.

Artrogripose Resultados: observamos recidiva da deformidade em 29 osteotomias, ou seja, 78,4% delas.

Osteotomia A velocidade média de recidiva da deformidade foi de 0,69°/més.

Joelho Conclusdo: a osteotomia extensora percutanea do fémur distal forneceu correcdo suficiente

da deformidade fixa em flexdo dos joelhos na amioplasia, porém apresentou significativo

grau de recidiva nos pacientes analisados.
© 2014 Sociedade Brasileira de Ortopedia e Traumatologia. Publicado por Elsevier Editora
Ltda. Todos os direitos reservados.

Analysis on the results from percutaneous extensor osteotomy of the
distal femur in patients with amyoplasia

ABSTRACT

Keywords: Objective: to review the medical files of 19 patients with a diagnosis of amyoplasia, who
Arthrogryposis underwent percutaneous extensor osteotomy of the distal femur to correct deformities in
Osteotomy which the knees were fixed in flexion.

Knee Methods: we analyzed 37 osteotomy procedures on 35 knees that presented an initial defor-

mity in which the knees were fixed in flexion at 33.8°. All of these knees underwent
percutaneous extensor osteotomy of the distal femur and were followed up for a mean
of 73.7 months.

Results: we observed recurrence of the deformity in 29 osteotomy cases, i.e. in 78.4% of them.
The mean recurrence velocity of the deformity was 0.69°/month.

* Trabalho realizado na Clinica de Ma Formagdo Congénita da Associacdo de Assisténcia a Crianca Deficiente, Sdo Paulo, SP, Brasil.
* Autor para correspondéncia.
E-mail: vini_moreira@yahoo.com.br (M.V. Moreira).
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Conclusion: percutaneous extensor osteotomy of the distal femur provided sufficient cor-
rection of deformities in which the knee was fixed in flexion in these amyoplasia cases, but
there was a significant degree of recurrence among the patients analyzed.

© 2014 Sociedade Brasileira de Ortopedia e Traumatologia. Published by Elsevier Editora

Ltda. All rights reserved.

Introducao

O termo artrogripose designa um grupo de doencas que se
caracterizam por apresentar contraturas articulares multi-
plas, com envolvimento de duas ou mais articulagcbes em
multiplas areas do corpo.’

Acomete 1:3.000 nascidos vivos e sua etiologia é multifato-
rial. H4 um consenso de que esteja relacionada com limitacdo
de movimentos fetais apés a décima semana de gestacdo. Esse
processo é conhecido como sequéncia de acinesia hipocinesia
fetal. >3

A amioplasia é o tipo mais comum de sindrome artrogri-
pética, que varia entre 38%-47% dos casos.” Caracteriza-se
por contraturas articulares que acometem simetricamente os
quatro membros (84% dos casos), com substituicdo do tecido
muscular por tecido fibrético e hemangiomas na face.!

As contraturas podem afetar tanto membros superiores
quanto inferiores; as articulagdes dos joelhos contribuem
na incidéncia e prevaléncia gerais das deformidades e estdo
presentes em 70% das criangas com amioplasia. Dessas,
encontramos 48% dos joelhos com alteracdes em flexao, 21%
com deformidades em extenséo e 4% luxados.’

O tratamento de pacientes com amioplasia é complexo
e multidisciplinar. Constam como objetivos estimulos para
melhoria da mobilidade articular, conquista e manutencao
de alinhamento para menor gasto energético durante
mobilizacoes, uso de Orteses, deambulacdo em diferentes
niveis quando possivel e independéncia nas atividades do
cotidiano.*

As deformidades fixas em flexdo dos joelhos apresentam-
-se como empecilho ao uso de érteses e conferem maior
dispéndio de energia em pacientes deambuladores, espe-
cialmente em deformidades acima de 20°. Podem, ainda,
tornar-se fatores prejudiciais para posturas sentadas e trans-
feréncias e dificultar higiene.

Considerando as deformidades fixas em flexdo dos joe-
lhos, o tratamento deve variar de acordo com o grau de
contratura em flexdo. Deformidades em até 20° geralmente
permitem uso de drteses e, portanto, manutencdo de qua-
lidades proporcionais a capacidade de deslocamento que o
paciente tem. Deformidades leves entre 20° e 40° impedem uso
de értese e comumente necessitam de tratamento cirtrgico.
As possibilidades de intervencao incluem liberacdo poste-
rior de partes moles, osteotomia percutdnea extensora do
fémur distal, gessos seriados ou a soma das técnicas cirtrgi-
cas e gessos seriados. Contraturas mais graves, acima de 40°,
necessitam, além da liberacdo de partes moles, de osteoto-
mia extensora de fémur distal com encurtamento, por causa
do risco de estiramento de partes moles e lesdo neurovascu-
lar. Deformidades mais graves podem necessitar de liberacao
de partes moles associada a correcdo gradual com fixador
externo. 1>~/

A osteotomia extensora percutanea do fémur distal se
torna uma opc¢ao, principalmente para deformidades fixas
entre 20° e 40°, e apresenta como vantagens a minima lesdo
de partes moles, fato que favorece o processo de consolidacdo
e reduz as chances de infecgdo.®

O objetivo deste trabalho é analisar os resultados cirargi-
cos de pacientes com diagnéstico de amioplasia, submetidos a
correcao da deformidade em flexdo do joelho exclusivamente
por meio da técnica de osteotomia extensora percutdnea de
fémur distal.

Materiais e métodos

Trata-se de estudo retrospectivo no qual analisamos prontua-
rios de pacientes acompanhados na Clinica de M4 Formacéo
Congénita da Associacdo de Assisténcia a Crianca Deficiente,
com diagnéstico de amioplasia e deformidade fixa em flexdo
dos joelhos, operados pela técnica de osteotomia extensora
percutanea de fémur distal de 1998 a 20009.

Sdo considerados os dados em déficit de extensdo ano-
tados antes e apds o procedimento cirdrgico para correcio
da deformidade em flexdo dos joelhos, bem como seu segui-
mento ambulatorial. A medida do grau de flexdo do joelho
usado como pardmetro para o estudo é feita partindo-se do
déficit existente para a extensdo completa do joelho.

Durante anélise de prontudrios nio observamos descri¢do
a respeito de deformidade residual no pds-operatério ime-
diato. Dessa forma, todos os joelhos operados atingiram a
extensdo completa durante o ato cirurgico. Portanto, classi-
ficamos como recidiva deformidade fixa em flexdo do joelho
adquirida apés a cirurgia.

Foram excluidos pacientes com acompanhamento pos-
-operatério menor do que 18 meses e pacientes que fizeram
outros procedimentos cirdrgicos com a mesma finalidade,
com excecdo da liberagcdo posterior de partes moles do joe-
lho. Excluimos também pacientes que fizeram o procedimento
proposto em outras instituicoes ou que tiveram acompanha-
mento irregular no pés-operatorio.

A técnica cirtrgica usada para a correcdo da deformidade
determina que se inicie por uma incisdo de 1 cm no terco distal
lateral da coxa, ao nivel da borda superior da patela. Fazem-
-se perfuracdes com broca no fémur distal, concentradas no
lado convexo da deformidade, proximalmente a fise de cres-
cimento. O objetivo é obter, por osteoclasia, uma fratura em
“galho verde” da cortical dorsal e preservar a cortical oposta.
Ap6s extensdo forcada do joelho, com fulcro na cortical poste-
rior integra, obtém-se a extensdo do membro. A redugdo pode
ser mantida por aparelho gessado inguinopodalico ou fixacdo
do foco da osteoclasia, em extensao, com dois fios de Kirschner
cruzados.®
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Tabela 1 - Dados clinicos

Osteotomia Joelho Idade na cirurgia Sexo FFJ FFJ final Tempo de
(anos+meés) pré-operatério (em graus) acompanhamento
(em graus) (meses)
1 1 D 3+1 FEM 20 0 165
2 E 10 0
2 3 D 3 FEM 35 10 133
4 E 60 30
3 5 D 9 MASC 70 Perdido -
6 E 90 Perdido
4 7 D 10 MASC 55 0 122
8 E 55 0
5 9 D 3 FEM 70 0 91
10 E 50 0
6 11 D 745 MASC 20 40 48
12 E 30 20
7 13 D 3+10 MASC 10 15 81
14 E 90 15
8 15 D 243 FEM 10 5 78
16 E 20 15
9 17 D 10+10 MASC 20 Perdido =
10 18 D 4+8 FEM 30 30 43
19 Ig 50 40
20 D 7 30 40 49
21 E 40 50
11 22 D 12 FEM 20 Perdido =
23 E 20 Perdido
12 24 D 10 FEM 30 20 99
25 E 0 10
13 26 D 7+10 MASC 20 15 43
27 E 5 5
14 28 D 5 FEM 30 10 97
15 29 D 5 MASC 30 20 45
30 E 30 20
16 31 D 6 MASC 30 0 85
17 32 D 4 FEM 15 30 70
33 E 40 70
18 34 D 3 FEM 60 90 54
35 E 65 90
19 36 D 8+5 FEM 20 30 45
37 E 20 15
20 38 D 3 MASC 50 20 48
39 E 50 10
21 40 I5 3 MASC 20 0 45
22 41 D 2 FEM 10 10 32
42 g 40 40

FFJ, Flexao fixa do joelho.
p-valor = 0,05.

Para analise estatistica dos dados usamos o teste de igual-
dade de duas proporcoes, o teste de correlacao, a correlagao
de Pearson, a curva de Kaplan-Meier e o p-valor.

Encontramos 202 pacientes com diagnéstico de amioplasia
acompanhados na instituicdo. Desses, 65 haviam sido sub-
metidos a algum procedimento cirirgico para correcdo de
deformidade em flexdo dos joelhos.

De 65 pacientes, 19 foram tratados cirurgicamente por
meio de correcao com fixador externo, em 10 foi feita oste-
otomia extensora de fémur distal com encurtamento, em
dois foi feita somente liberacdo posterior de partes moles
e em 34 foi feita a osteotomia extensora percutdnea de

fémur distal para corrigir a deformidade em flexdo dos
joelhos.

Dos 34 pacientes submetidos ao procedimento estudado,
10 ndo tinham tempo suficiente de acompanhamento pés-
-operatoério e dois foram operados em outros servicos.

Portanto, nossa amostragem incluiu 22 pacientes com
42 osteotomias que preenchiam critérios para este estudo.
Houve, porém, trés pacientes submetidos a osteotomia que
nao mantiveram acompanhamento pés-operatério e foram
excluidos para andlise de resultados finais.

Finalmente, nossa analise de resultados finais baseou-se
em 19 pacientes operados (37 osteotomias).
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Fung&o de sobrevivéncia

Tabela 4 - Correlacao Grau de Recidiva x Tempo de

1,2
3 Evolucao
> 1,04 -
B Evolugao (meses)
2 L
8-
s Corr ~39,3%
8 6 p-valor 0,016
2
O
; 4
2 o Analisando a correlagado entre o grau de recidiva e a idade
@ 2] || = Funcéo de sobrevivéncia (tabela 3) obtivemos o valor de -12,4%, o que indica variaveis
0100 = = —= 160*CenSUfad° inversamente proporcionais e correlacdo classificada como
20 60 100 140 “péssima”, sem significancia estatistica (p = 0,466).
Tempo A correlacao entre o grau de recidiva e o tempo de evolucao
. P . n 11 6s-operatdrio mostr m valor de — 9
Figura 1 - Curva de sobrevivéncia de Kaplan-Meier. . ° Pe odo pos ~Opf a.to ”o OSt,Ou,u R a.o de ,39,‘36 » 0 que
indica correlagdo “ruim”, sem significancia estatistica (tabela
4).
Resultados Discussao

Selecionamos 22 pacientes que atendiam aos critérios esta-
belecidos para a pesquisa, ou 42 joelhos (tabela 1). Desses
pacientes, 10 eram meninos e 12 meninas, 18 tinham deformi-
dade bilateralmente e em quatro a deformidade era unilateral.
Em um dos pacientes houve recidiva da deformidade trés anos
apos o primeiro procedimento e ele foi submetido a nova cirur-
gia. Em trés pacientes que foram submetidos a osteotomia ndo
houve acompanhamento na institui¢do. Dessa forma, ndo ha
registro dos dados em pdés-operatério.

Das 37 osteotomias feitas e analisadas, observamos reci-
diva da deformidade em 29 delas, ou seja, 78,4% (tabela 2).
A velocidade média de recidiva no presente estudo foi de
0,69°/més, variacao de 0,07° a 2,09°/més.

Usamos o estimador de Kaplan-Meier para calcular valores
de confiabilidade ndo paramétrica para um conjunto de dados
com multiplas falhas. Neste estudo a curva de sobrevivéncia
de Kaplan-Meier (fig. 1) evidencia que 50% dos pacientes sub-
metidos ao procedimento cirdrgico estudado tiveram recidiva
da deformidade antes de 48 meses de pds-operatério.

A média de idade no momento da cirurgia foi de 5,8 anos,
variacdo de dois a 12. Antes do procedimento cirirgico, a fle-
xao fixa média de joelhos dos pacientes analisados foi de 33,87,
variacdo de 5° a 90°. O grau de flexdo média de recidiva pés-
-operatéria foi de 22°, variacdo de 5° a 90°.

O periodo médio de acompanhamento pés-operatério foi
de 73,7 meses, com variacdo entre 32 e 165 meses.

Tabela 2 - Distribuicdo de recidiva

Recidiva N % p-valor
Nao 8 21,6 < 0,001
Sim 29 78,4

Tabela 3 - Correlacao grau de recidiva x idade

Idade
Corr -12,4%
p-valor 0,466

A deformidade em flexdo dos joelhos é um dos problemas
mais desafiadores para o cirurgido ortopédico que trata de
pacientes portadores de amioplasia. Contraturas leves, de até
20°, ndo sdo impeditivas a deambulagdo, porém promovem
alteracdo do gasto energético normalmente necessdrio para
a execucdao do mesmo percurso. Contraturas mais intensas
apresentam, além do gasto energético aumentado, dificul-
dade ou impedimento ao uso de Orteses e rotineiramente
a deambulacdo independente. Dessa forma, procedimentos
cirargicos visam a restabelecer alinhamento com intuito de
correcéo e estimulo para desenvolvimento funcional.’

Em nossa série de casos encontramos 202 pacientes com
diagnéstico de amioplasia. Desses, 65 (32%) tinham defor-
midade em flexdo do joelho que necessitava de tratamento
cirargico. Carlson et al.'” tiveram em sua série de casos 19,2%
dos pacientes com amioplasia que necessitaram de trata-
mento cirdrgico para correc¢ao de flexo dos joelhos. Svartman
et al.'! listaram 10 pacientes (17,8%) com cirurgia de joelhos,
de um total de 56.

A osteotomia extensora percutanea de fémur distal aplica-
-se a correcdo de deformidades geralmente menores de 40°, o
que caracteriza boa opcao, vista a facilidade de treinamento
da técnica e de oferta dos eventuais materiais cirtrgicos usa-
dos. Suas vantagens incluem pequena agressdo de partes
moles por causa da sua pequena incisdo e menor neces-
sidade de disseccdo, pequena alteracdo da vascularizacao
muscular e periosteal, com manutencdo de aporte sangui-
neo satisfatério no sitio cirtrgico, menor risco de aderéncia
de tecidos, maior estabilidade no foco da osteotomia, maior
potencial de consolidacao e menor risco de infeccao de ferida
operatéria.>®%12

As desvantagens dessa técnica
visualizacdo operatéria e impossibilidade de se promo-
ver encurtamento do fémur a fim de evitar estiramento de
estruturas neurovasculares, o que limita consideravelmente
a sua aplicacdo e seu potencial de correcdo da deformidade.

Soma-se um fator mecéanico importante, o centro da
deformidade em flexdo é na articulacdo femurotibial e
inclui estruturas articulares na sua fisiopatologia, tais como
capsula articular posterior e respectivo ligamento associa-
dos aos encurtamentos de flexores dos joelhos. A técnica

incluem menor
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analisada fornece correcio que ocorre em sitio extra-articular
em consequéncia da extensdo do fémur distal no plano sagi-
tal, portanto fora do centro da deformidade e sem abordar as
estruturas que motivam a flexao estruturada.

O grau de recidiva da deformidade encontrado em nosso
estudo foi significativo, acometeu 78,4% das osteotomias fei-
tas. Acreditamos que recorréncia da deformidade pode ser
multifatorial, por causa do ndo uso de érteses durante o
periodo pés-operatério, do grande potencial de remodelacdo
6ssea em esqueletos imaturos, da falta de liberacdo de par-
tes moles na regido posterior dos joelhos ou até mesmo
da variacdo da técnica cirtirgica. Svartman et al.'' citam
a caracteristica recidivante das deformidades na amiopla-
sia, especialmente quando tratadas em pacientes com baixa
idade.

A taxa de recidiva também foi reforcada por meio da curva
de Kaplan-Meier, na qual 50% dos pacientes tiveram recorrén-
cia da deformidade nos primeiros 48 meses de pds-operatorio.
Os dados revelam uma insuficiéncia de se manter a correcio
efetuada por um periodo duradouro.

A velocidade de recidiva encontrada no estudo foi de
0,69°/més. Bevan et al.! citam velocidade de recidiva de 1°/més
e Delbello e Watts® encontraram velocidade de recidiva de
0,9°/més, ambos para as osteotomias extensoras com encur-
tamento de fémur.

Em nosso estudo houve correlagdo negativa entre idade
e grau de recidiva. Isso mostra que as variaveis sdo inver-
samente proporcionais, ou seja, quanto menor a idade do
paciente, maior o grau de recidiva da deformidade. Contudo,
o coeficiente de correlacdo encontrado foi de —12,4%, o que
recebeu classificacdo péssima na escala de correlacdo, sem
significAncia estatistica (p = 0,466). Delbello e Watts®> também
correlacionaram a baixa idade e a taxa de recidiva da deformi-
dade e encontraram também uma correla¢do negativa. Apesar
de nossa série de casos ndo evidenciar correlacdo significativa,
nossa pratica clinica sugere que a baixa idade esteja relacio-
nada a maior taxa de recorréncia da deformidade.

Acreditamos que a andlise do periodo médio de acom-
panhamento dos pacientes foi suficiente para que houvesse
ocorréncia de recidiva da deformidade ou para a manutencao
da correcdo. Essa média foi de 73,7 meses. Nao houve
correlacdo significativa entre o grau de recidiva e o tempo de
acompanhamento pés-operatério.

Nao foi a intencdo deste trabalho comparar esse método
cirtrgico com outros métodos usados para a mesma finali-
dade, o que restringe a aplicagdo dos resultados somente a
técnica analisada. Entendemos que estudos que usem outras
técnicas cirGirgicas e posterior comparacdo entre elas sejam
de grande importancia para orientacdo mais objetiva sobre as
caracteristicas da recidiva das deformidades na amioplasia.
Tal fato pode se dever tanto a variagdes de técnica opera-
téria quanto ao carater recorrente das deformidades nessa
doenca. Delbello e Watts® salientam a dificuldade de se man-
ter a correcdo obtida no periodo pés-operatério e ressaltam a
possibilidade de novo procedimento em idade mais avang¢ada.

A despeito dos resultados obtidos, acreditamos que néao
haja justificativa para o adiamento do procedimento corretivo
até idade mais préxima da maturidade esquelética, na qual o

potencial de remodelamento 6sseo seja menor. Os beneficios,
tanto da deambulacdo funcional e independente quanto da
interacdo social na feitura de atividades do cotidiano, superam
os riscos de uma nova abordagem cirdrgica.

Concluséao

A osteotomia extensora percuténea de fémur distal forneceu
correcdo do alinhamento sagital do joelho com deformidade
fixa em flexdo, porém motivado pela criacdo de deformidade
compensatéria em extensdo do fémur. Houve significativo
grau de recidiva da deformidade durante o periodo de acom-
panhamento analisado.

O planejamento de tratamento desse grupo de pacientes
deve considerar os beneficios das corre¢des propostas e as
melhorias de alinhamento, os resultados funcionais e os riscos
de recorréncias das deformidades.
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