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RESUMO

Objetivo: avaliar a utilizacdo de ar-
trodese via posterior com parafusos
pediculares para corre¢ao da escoliose
em pacientes com amiotrofia espinhal.
Métodos: realizou-se um estudo re-
trospectivo de 16 pacientes com amio-
trofia espinhal submetidos a artrodese
via posterior exclusiva, com parafusos
pediculares. Foi avaliado o perfil geral
dos pacientes e o potencial de corre-
¢do do angulo de Cobb e da obliqui-
dade pélvica, além das complicagdes
precoces. Resultados: o angulo de
Cobb pré-operatorio foi em média de
94,6° (65 a 132°), no pods-operatorio
de 40,4° (2 a 70°), percentual de cor-
re¢do de 57,2%. A obliquidade pélvi-
ca pré-operatéria foi em média 34,7°
(25 a 56°), no pos-operatorio foi para

ABSTRACT

Objectives: to report the results on
the treatment of scoliosis in spinal
muscular atrophy, using posterior
arthrodesis  with pedicle screws.
Methods: a retrospective study was
carried out with 16 patients who
underwent posterior spinal fusion
with pedicle screws. The general
status of the patients, correction of
the Cobb angle, correction of pelvic
obliquity and early complications
were analyzed. Results: the initial
Cobb angle mean was 94.6° (65 to
132°) turning into 40,4° (2 to 20°)
after the surgery, correction of
57.2%. The initial pelvic obliquity
mean was 34.7° (25 to 56°) turning
into 11.3° (0 to 20°), correction of
67.4%. Conclusions: the treatment

RESUMEN

Objetivo: evaluar la utilizacion de la
artrodesis via posterior con tornillos
pediculares para la correccion de la
escoliosis en pacientes con amiotrofia
espinal. Métodos: fue realizado un es-
tudio retrospectivo de 16 pacientes con
amiotrofia espinal sometidos a la artro-
desis via posterior exclusiva, con torni-
llos pediculares. Fue evaluado el perfil
general de los pacientes, y el potencial
de correccion del angulo de Cobb y
de la oblicuidad pélvica, ademas de
las complicaciones precoces. Resulta-
dos: el angulo de Cobb preoperatorio
fue en promedio 94.6° (65 a 132°), en
el postoperatorio 40.4° (2 a 70), por-
centual de correccion de 57.2%. La
oblicuidad pélvica preoperatoria fue
en media 34.7° (25 a 56°), en el posto-
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11,3° (0 a 20°), com percentual de cor-
recdo de 67,4%. Cinco pacientes tive-
ram complica¢des precoces (31,2%)
com boa resolu¢do. Conclusodes: o
tratamento cirdrgico da escoliose em
pacientes com amiotrofia espinhal

of scoliosis in spinal muscular
atrophy using posterior arthrodesis
with pedicle screws presents a great
potential of correction for the coronal
deformity and pelvic  obliquity,
without serious early complications.

peratorio fue para 11.3° (0 a 20°), por-
centual de correccion de 67.4%. Cinco
pacientes tuvieron complicaciones pre-
coces (31.2%) con buena resolucion.
Conclusion: el tratamiento quirurgico
de la escoliosis en pacientes con amio-

por meio de artrodese via posterior
utilizando parafusos pediculares tem
grande potencial de corre¢do da de-
formidade coronal e da obliquidade
pélvica, sem grandes complicagdes no
pos-operatorio precoce.

DESCRITORES: Atrofia muscular
espinhal; Escoliose/cirurgia;
Artrodese; Fusdo vertebral;
Instrumentos cirtirgicos

INTRODUCAO

Amiotrofia espinhal (AME) inclui um grupo de pato-
logias neuromusculares autossomicas recessivas que en-
volve os neurdnios motores da porcao ventral da medula e
nucleo motor cerebral'?.

E a mais comum doenga neuromuscular fatal da infan-
cia, e o terceiro diagnostico neuromuscular mais frequente
até os 18 anos de idade, com prevaléncia de oito para cada
100 mil nascidos vivos®. Os pacientes apresentam fra-
queza, hipotonia, arreflexia e tremores com sensibilidade
mantida e inteligéncia normal. A fraqueza muscular tem
inicio nos membros inferiores e nos musculos proximais
ao tronco mais do que nos distais®.

A classificagdo da AME ¢ dividida em trés tipos e
se correlaciona com a gravidade da doenga e a idade do
aparecimento’.

A prevaléncia da escoliose ¢ proporcional a con-
dicdo de marcha do paciente e a gravidade da doenca.
Compromete cerca de 100% dos pacientes do tipo 1 e 2,
e a totalidade dos pacientes do tipo 3. As curvas tipicas
do padrao neuromuscular apresentam forma de “C” longo,
com curva tunica em 90% dos casos e mais frequente a di-
reita. Destas, 80% sdo toracolombares ¢ 20% toracicas. A
flexibilidade ¢ maior do que nas curvas idiopaticas, porém
com uma velocidade de progressdao aumentada e associada
a cifose’.

A historia natural inclui progressdo grave da curva,
com impoténcia funcional inclusive dos membros supe-
riores associada ao fragil suporte do tronco. Além disso, os
pacientes com AME tém faléncia respiratdria progressiva
pela fraqueza da musculatura intercostal e diafragmatica,
agravada pela escoliose que necessita de estabilizagdo®”.

O objetivo deste trabalho foi descrever o uso do mate-
rial de terceira geragdo na correcdo da escoliose em pacien-
tes com amiotrofia espinhal e seu potencial de corregao.

KEYWORDS: Muscular atrophy,
spinal; Scoliosis/surgery;
Arthrodesis; Spinal fusion;
Surgical instruments

trofia espinal, con artrodesis via pos-
terior utilizando tornillos pediculares,
tiene gran potencial de correccion de la
deformidad coronal y de la oblicuidad
pélvica, sin grandes complicaciones en
el postoperatorio precoz.

DESCRIPTORES: Atrofia muscular
espinal; Escoliosis/cirugia;
Artrodesis; Fusion espinal;
Instrumentos quirargicos

METODOS

Foi realizada uma revisdo retrospectiva dos pacientes
com amiotrofia espinhal submetidos ao tratamento cirur-
gico de escoliose via posterior com uso de parafusos pedi-
culares na Associacdo de Assisténcia a Crianga Deficiente
de Sao Paulo (AACD-SP). No levantamento de 2004 até
2009, havia registro de 29 pacientes operados, sendo ex-
cluidos do estudo 13 pacientes por falta de radiografias ou
registros detalhados no prontuario, totalizando 16 pacien-
tes no estudo.

Ao todo, 8 pacientes eram do sexo masculino (50%)
e 8 do sexo feminino (50%). A idade média na data da
cirurgia era de 14,8 anos (variacdo de 9 a 23 anos) e o peso
médio era 47,5 kg (variagdo de 25 a 61 kg). Quanto ao tipo
de amiotrofia, 14 eram do tipo 2 (87,5%), e 2 eram do tipo
3 (12,5%). Nao foi operado nenhum paciente com diag-
nodstico de amiotrofia espinhal tipo 1 no estudo (Tabela 1).

Dos 16 pacientes operados, 13 apresentaram curva to-
racolombar para a esquerda (81,3%), 2 tinham curva tora-
colombar para a direita (12,5%) e um paciente apresentava
curva lombar a esquerda (6,3%). O nivel de artrodese va-
riou quanto a vértebra proximal, j& que todas se estende-
ram até o iliaco. Foram 7 casos da quinta vértebra toracica
(TS) ao iliaco (43,8%), 4 casos de T3 ao iliaco (25%), 3
casos de T2 ao iliaco (18,8%), e 2 casos de T5 ao iliaco
(12,5%). Foram instrumentados 19,9 pediculos em média
(variagdo de 16 a 23) por cirurgia.

Estes pacientes foram encaminhados, ja com o diag-
nodstico de amiotrofia espinhal, do ambulatorio de doen-
¢as neuromusculares da instituicdo, sendo referenciados
para o grupo de escoliose que define se o caso ¢ elegivel
ou ndo para o procedimento cirrgico. A indicagdo cirur-
gica ocorre nas escolioses de alto grau (superior a 45°),
progressivas e com obliquidade pélvica acentuada (supe-
rior a 20°)*¢. Realiza-se avaliagdo clinica pré-operatéria
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TABELA 1 - Perfil dos pacientes operados, nivel de artrodese, nUmero de pediculos

instrumentados e complicacoées precoces

Sexo Peso

OoP Tipode  Nivel da

Nome (M/F) Idade* (k) Diagnéstico  Cobb oré curva artrodese nPl  Complicacées
CCAS F 12 48 AME-II 115 32 TLE T2-1 19 Infeccao
JMSSA F 10 39 AME-II 88 36 TLE T4-1 20

NLB F 12 44 AME-I 72 25 TLE T2-1 18

ASR F 18 48 AME-I 132 56 TLE T4-1 19

LMS F 23 48 AME-III 65 43 TLE T5-1 22 Deiscéncia
MMP M 19 60 AME-II 65 32 LE T4-1 20

SCC M 14 52 AME-I 70 26 TLE T3-1 20

DCF M 16 50 AME-II 92 33 TLE T3-1 22

CWAO M 19 60 AME-I 100 30 TLE T2-1 22

CRO F 12 41 AME-I 115 25 TLD T5-1 16 Infeccao
CHCS M 18 59 AME-I 90 30 TLE T4-1 20

DSF F 11 50 AME-II 98 30 TLE T4-1 20

GMO M 9 35 AME-II 108 34 TLE T3-1 20

WVAS M 12 25 AME-I 100 44 TLD T3-1 18 Parestesia
RPF F 17 40 AME-I 108 39 TLE T4-1 23

HPL M 15 61 AME-III 96 41 TLE T4-1 20 Deiscéncia

*ldade em anos na data da cirurgia.

OP: obliquidade pélvica; TLD: curva toracolombar direita; TLE: curva toracolombar esquerda; LE: curva lombar esquerda; nPl: ndmero de pediculos

instrumentados.

multidisciplinar. O pneumologista avalia a capacidade pul-
monar e define a liberacdo para o procedimento cirargico
(Figuras 1 e 2).

F

Figuras 1 e 2
Aspecto clinico da paciente ASR com AME tipo 2 pré e pos-
operatorio.

Foi avaliado no estudo pré-operatdrio o tipo de cur-
va, com base na vértebra do apice da convexidade, valor
do angulo de Cobb no plano coronal e valor da obliqui-
dade pélvica. Estes dados apresentam boa confiabilida-
de como parametros radiograficos na escoliose neuro-
muscular®, aferidos pelos métodos recomendados pelo
Spinal Deformity Group®. No poés-operatorio, foi ava-
liado nivel de artrodese, quantidade de pediculos instru-
mentados (com parafusos e alguns ganchos), angulo de
Cobb e obliquidade pélvica pos-corregdo, os respectivos
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percentuais de corregdo (Tabelas 2 e 3), além das compli-
cacdes cirurgicas pos-operatorias precoces (até trés me-
ses do pds-operatorio)'?.

TABELA 2 - Corregéio do dngulo de Cobb

Nome Cobb pré Cobb pés Correcdo % de’
(graus)  correcéo
CCAS 115 20 95 82
JMSSA 88 30 58 65
NLB 72 28 44 61
ASR 132 60 72 5
LMS 65 50 15 23
MMP 65 2 63 87
SCC 70 4 66 94
DCF 92 42 50 54
CWAO 100 50 50 50
CRO 115 50 65 56
CHCS 90 40 50 55
DSF 98 42 56 57
GMO 108 48 60 55
WVAS 100 70 30 30
RPF 108 66 42 38
HPL 96 45 51 53

Técnica cirdrgica

Para todos os pacientes, foi realizada corregdo segui-
da de artrodese da curva por via posterior em um unico
tempo cirargico. O paciente, apos anestesia geral, foi co-
locado em dectbito ventral com coxins de silicone em
torax, quadril e face. Realizada exposi¢do da coluna por
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TABELA 3 - Correcéo da obliquidade pélvica

Nome OP pré  OP pés Correcdo % de_
(graus) correg@o
CCAS 32 10 20 68
JMSSA 36 0 36 100
NLB 25 6 19 76
ASR 56 17 39 69
LMS 43 12 31 72
MMP 32 8 24 75
SCC 26 0 26 100
DCF 33 18 15 45
CWAO 30 4 26 86
CRO 25 15 10 40
CHCS 30 15 15 50
DSF 30 11 19 63
GMO 34 17 17 50
WVAS 44 20 24 54
RPF 39 10 29 74
HPL 41 18 23 56

OP: obliquidade pélvica.

incisdo mediana e dissec¢do subperiostal com auxilio de
bisturi elétrico até os dois iliacos. Para instrumentagdo
com parafusos pediculares, foi utilizada a “técnica de
maos livres”! e o controle fluoroscopico final. A curva
foi corrigida com a montagem das duas hastes utilizan-
do os principios de translagdo, derrotagdo, compressao e
distracdo conforme necessario, respeitando o limite do
implante e resisténcia 6ssea do paciente. Foi realizada
decorticacdo das facetas e lamina. Foram retirados os
processos espinhosos que, depois de triturados, sdo uti-
lizados na enxertia do leito de artrodese ja preparado.
Realizou-se fechamento por planos com dreno de aspi-
ragdo. E sempre realizada profilaxia com antibioticos e o
pos-operatorio imediato acontece em unidade de terapia
intensiva (Figuras 3 ¢ 4).

Figuras 3 e 4
Aspecto radiolégico da paciente ASR pré (Cobb=132° e
OP=56°) e pds-operatério (Cobb=60° e OP=17°).

Andlise estatistica

Com os dados obtidos, foi realizada uma analise des-
critiva, calculando-se frequéncias ¢ porcentagens para as
variaveis qualitativas (Tabela 4) e medidas descritivas
para variaveis quantitativas (Tabela 5). Para testar as vari-
aveis medidas pré e pos-tratamento, foi utilizado o teste de
Wilcoxon pareado.

TABELA 4 - Frequéncias e porcentagens para
varidveis: sexo, diagnéstico, nivel, complicacoes
e tipo de curva

Variavel Frequéncia %
Sexo
Feminino 8 50
Masculino 8 50
Total 16 100
Diagnéstico
AME-II 14 87,5
AME-III 2 12,5
Total 16 100
Nivel
T2-1 3 18,8
T3-1 4 25,0
T4-1 7 43,8
T5-1 2 12,5
Total 16 100,0
Complicacées
Deiscéncia FO 2 12,5
Infeccdo FO 2 12,5
Parestesia sentado 1 6,2
Total 5 31,2
Tipo de curva
Lombar E 1 6,3
Toracolombar D 2 12,5
Toracolombar E 13 81,3
Total 16 100

FO: ferida operatéria.

TABELA 5 - Estatisticas descritivas para as
varidveis quantitativas

Varigveis n  Minimo Méximo Média Eaej:éz
|dade 16 9 23 14,81 3,94
Peso (kg) 16 25 61 47,50 10,02
Cobb pré 16 65 132 94,62 19,32
OP pré 16 25 56 34,75 8,23
nPI 16 16 23 19,94 1,74
Cobb pés 16 2 70 40,44 19,59
% Cobb 16 23 94 57,13 18,82
OP pos 16 0 20 11,31 6,37
% OP 16 40 100 67,44 18,02

OP: obliquidade pélvica; nPl: nimero de pediculos instrumentados.
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Em todos os testes, o nivel de significancia adotado foi
de 5% ou o valor de p correspondente. Todas as analises
foram feitas no programa SPSS for Windows, v.12.

RESULTADOS

O angulo de Cobb coronal médio das curvas operadas
foi de 94,6° (variagdo de 65 a 132°), e apds a cirurgia o
Cobb médio foi de 40,4° (variagdo de dois a 70°), uma cor-
recdo média de 54,2° (57,2%). Para obliquidade pélvica
pré-operatoria, o valor médio foi de 34,7° (variacdo de 25
a 56°), e no pds-operatorio a obliquidade pélvica média foi
de 11,3° (variagdo de 0 a 20°), com uma corregao média de
23,4° (67,4%).

Cinco pacientes apresentaram complicagdes pos-ope-
ratorias precoces (31,2%). Dois casos de infeccdo (12,5%),
sendo uma superficial com resolugdo apos curativos ¢ an-
tibioticoterapia endovenosa, uma infec¢do profunda que
necessitou de limpeza cirurgica e antibioticoterapia endo-
venosa, com boa resolucdo sem necessidade de retirada
do implante. Ocorreu deiscéncia na ferida pds-operatoria
em dois pacientes (12,5%), ambas resolvidas com des-
bridamento das bordas e nova sutura, sem necessidade de
retalho ou intervengdo da cirurgia plastica. Um paciente
apresentou parestesia (6,2%) em um membro inferior ao se
manter sentado na cadeira durante o pos-operatorio que foi
resolvida apos adaptacdo da cadeira de rodas. Este pacien-
te foi 0 que manteve a maior obliquidade pélvica residual
(20°), o que poderia justificar o quadro clinico.

Pelo teste de Wilcoxon pareado para angulo de Cobb
e obliquidade pélvica, notou-se diferenga significativa nos
valores obtidos nos periodos pré e pos-operatorio.

DISCUSSAO

Ainda ndo existe tratamento medicamentoso especifico
para AME, mas ha um aumento da expectativa de vida dos
pacientes que se deve ao melhor manejo pulmonar, com
técnicas de ventilagdo intermitente sob pressao positiva, e
importante corre¢do da escoliose®’.

Utilizamos o método proposto por Byers e Banker®
na classificagdo dos pacientes com AME, dividida em trés
tipos:

- AME tipo 1 ou forma aguda da doenga de Werdnig-
Hoffman. Tipo mais severo de AME, diagnosticado até os
seis meses, com alta incidéncia de faléncia respiratoria e
obito antes dos dois anos de idade.

- AME tipo 2 ou forma cronica da doenca de Werdnig-
Hoffman. Tipo intermedidrio da doenga com inicio dos
sintomas dos 6 aos 18 meses de idade. As criangas sdo
muito fracas, com dificuldade para andar sem auxilio e
alguns sentam sem apoio. A sobrevida ¢ variavel, com
pacientes sobrevivendo até a terceira ou quarta década. A
fraqueza muscular afeta, de inicio, os membros inferiores
e os musculos proximais ao tronco mais que os distais.

- AME tipo 3 ou doenc¢a de Kugelberg-Welander.
Forma que se apresenta apos os 18 meses de idade. Muitas
vezes, a crian¢a tem uma marcha, mesmo com fraqueza da
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musculatura proximal do quadril, podendo deambular até
a terceira década e com leve comprometimento dos mem-
bros superiores®.

A idade de inicio da escoliose varia com a gravidade da
doenga, o tipo 1 ocorre antes dos 2 anos, entre 1 e 7 anos
no tipo 2 e entre 4 e 14 anos no tipo 3°. Em nosso estudo,
foram operados apenas pacientes com AME tipo 2 e 3, que
s80 os que se beneficiam da cirurgia na 2* década de vida.

O manejo desses pacientes com Orteses pode ser utili-
zado para diminuir a progressdo da escoliose e tentar pos-
tergar a cirurgia nos pacientes mais jovens, entretanto nao
¢ um tratamento definitivo, pois essas curvas sdo progressi-
vas**%, Além disso, o uso do colete tende a agravar a pneu-
mopatia restritiva, sendo descontinuado pelos pacientes?®.

Embora a recomendagdo para cirurgia sejam curvas
progressivas acima de 50°*¢, a maioria das séries aborda
pacientes com curvas coronais maiores'?>!4, demonstrando
a dificuldade de prever o ritmo de progressao ¢ aumento
da rigidez dessas curvas. O objetivo ¢ promover uma ar-
trodese numa posi¢ao de equilibrio e conforto na posi¢ao
sentado. Em geral, a abordagem envolve instrumentagdo
e artrodese via posterior, sem requerer liberagdo anterior,
pela flexibilidade e hipotonia desses pacientes’.

A maioria das séries mostra bons resultados com ins-
trumental de Harrington ou Luque, com corre¢do coronal
entre 33 ¢ 50%'*'4, e espera-se que o uso de instrumentos
de 3? gerag@o possam beneficiar ainda mais os pacientes.
Nao foram encontrados registros de séries com uso ex-
clusivo de parafusos pediculares em pacientes com AME.
Desde o advento do instrumental de Harrington'®, muitos
outros sistemas de corre¢do foram desenvolvidos. Os para-
fusos pediculares permitem ao cirurgido uma melhor cor-
recdo tridimensional da escoliose. Aqueles que defendem
seu uso referem como vantagem a fixagao das trés colunas
com melhora da corregdo coronal sagital e rotacional, me-
nores indices de pseudartrose, menos falha do implante e
menos necessidade de drteses no pds-operatorio'®!7,

Pode-se evitar a via anterior, o que ja foi descrito em
corre¢do de curvas acima de 100° e superar o fenomeno
do crankshaft, que também foi demonstrado por Suk et
al.'. Evitar a invasdo da caixa toracica ¢ benéfico ¢ ma-
ximiza a fun¢do pulmonar dos pacientes com escoliose,
em especial com a derrotagdo da caixa toracica que pode
ser visualizada por tomografia computadorizada'®, o que
¢ uma grande vantagem para os pacientes com AME pela
restricdo pulmonar. Outra vantagem do parafuso € estar
fora do canal em relagdo aos fios e ganchos. Além disso,
facetas, lamina e transversa livres de implante permitem
maior superficie para decorticacdo e enxertia sem desesta-
bilizar a montagem".

Embora as taxas de complicagdo sejam altas no pacien-
te neuromuscular (24-75%)'°, ha uma melhora na qualida-
de de vida dos pacientes®. Bridwell et al., em seu trabalho
com escoliose neuromuscular flacida progressiva (inclui-
dos nesse grupo AME e distrofia muscular de Duchene),
observaram que a maioria dos pacientes e familiares
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acreditam que a cirurgia da coluna melhorou a fun¢ao, a
cosmética, o equilibrio para sentar e a qualidade de vida'®.

A literatura mostra que, a longo prazo, ocorre uma per-
da dos resultados com piora do angulo de Cobb, ¢ nas séries
misturam pacientes com diferentes patologias, o que dificul-
ta seu entendimento especifico e criagao de escalas proprias
para avaliagdo dos resultados’. Para pacientes com AME, um
maior seguimento e séries com mais pacientes podem levar
a uma melhor compreensdo da progressdo da curva e do
momento para indicar a cirurgia, resultando na obtencao do
maximo de corre¢do. Os parafusos pediculares com certeza
devem fazer parte do arsenal terapéutico para esses pacientes.

CONCLUSOES

O tratamento cirurgico de pacientes com AME com
artrodese via posterior utilizando parafusos pediculares
tem grande potencial de corre¢do da deformidade coro-
nal e da obliquidade pélvica. Os resultados do presente
estudo mostraram-se superiores aos valores apresentados
na literatura com outros instrumentais, ¢ ndo houve regis-
tro de grandes complicagdes no pos-operatorio precoce.
Entretanto, ha necessidade de melhor avaliagdo das com-
plicagdes tardias, perda de correcdo e melhora do balanco
sagital. Tais dados também devem apresentar melhores re-
sultados que os outros métodos de correcao.
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