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RESUMO

Obijetivo: Avaliar os resultados ap0s a ressecgéo vertebral posterior (RCVP) multiplos niveis em pacientes portadores de cifoescoliose
grave secundaria a neufibromatose tipo 1 (NF-1). Métodos: Estudo retrospectivo de 4 pacientes: adultos do sexo masculino, idade
média de 26,5 anos, portadores de deformidade rigida e grave, cifose média de 122° e escoliose média de 88°, por meio da analise
clinica e exames complementares. Resultados: O seguimento pds-operatério medio foi de 27 meses. Foram ressecadas, em média, trés
vértebras. Consolidacao intersomatica da artrodese foi confirmada por TC em todos os casos. As taxas de correcao das deformidades
sagital e coronal foram de 54,09% e 70,45%%, respectivamente. Previamente a cirurgia, todos os pacientes eram neurologicamente in-
tactos e, como complicagao, um paciente apresentou déficit motor (ASIA D). Ocorreu ainda pneumotorax em dois pacientes. Conclusao:
A correcéo da cifoescoliose grave em pacientes adultos portadores NF-1 € tecnicamente exigente e ndo esté isenta de complicagoes
maiores. Porém, diante da possibilidade restrita de técnicas de correcdo dessas deformidades, a RCVP mudltiplos niveis mostrou-se
uma técnica segura e eficaz. Nivel de evidéncia IV; Série de Casos

Descritores: Neurofibromatose; Cifose; Osteotomia.

ABSTRACT

Objective: To evaluate the results after multiple posterior vertebral column resection (PVCR) in patients with severe kypho-
scoliosis secondary to neurofibromatosis type 1 (NF-1). Methods: Retrospective study of 4 adult male patients, mean age of
26.5 years, with severe rigid deformity, mean kyphosis of 122° and scoliosis of 88°, through clinical analysis and complemen-
tary exams. Results: The mean postoperative follow-up was 27 months. Three vertebrae were resected on average. Interbody
consolidation of arthrodesis was confirmed by CT in all cases. The correction rates of sagittal and coronal deformities were
54.09% and 70.45%, respectively. Prior to surgery, all patients were neurologically intact and as a post-surgical complication
one patient had motor deficit (ASIA D) and pneumothorax also occurred in two patients. Conclusions: The correction of severe
kyphoscoliosis in adult patients with NF-1 is technically demanding and is not free of major complications. However, in view of
the limited possibility of correction of these deformities, multiple-level PVCR has proved to be a safe and effective technique.
Level of evidence IV; Case Series.

Keywords: Neurofibromatoses; Kyphosis; Osteotomy.

RESUMEN

Objetivo: Evaluar los resultados después de la reseccion vertebral posterior (RPCV) en mdltiples niveles en pacientes con
cifoescoliosis grave secundaria a neurofibromatosis tipo 1 (NF-1). Métodos: Estudio retrospectivo de 4 pacientes adultos del sexo
masculino, con promedio de edad de 26,5 arfos, con deformidad rigida grave, cifosis promedio de 122° y escoliosis promedio
de 88°, mediante un analisis clinico y examenes complementarios. Resultados: El seguimiento postoperatorio promedio fue de
27 meses. Tres vértebras fueron resecadas en promedio. La consolidacion de la artrodesis intersomatica fue confirmada por la
TC en todos los casos. Los porcentajes de correccion de las deformidades coronales y sagitales fueron de 54,09% y 70,45%,
respectivamente. Antes de la cirugia, todos los pacientes estaban intactos neuroldgicamente y un paciente tuvo déficit motor como
complicacion (ASIA D) y dos pacientes tuvieron neumotérax. Conclusiones: La correccion de la cifoescoliosis graves en pacientes
adultos con NF-1 es técnicamente exigente y no esta exenta de complicaciones mayores. Sin embargo, en vista de la posibilidad
limitada de correccion de estas deformidades, la RPCV de muditiples niveles ha demostrado ser una técnica segura y eficaz.
Nivel de evidencia IV; Serie de Casos.

Descriptores: Neurofibromatosis; Cifosis; Osteotomia.
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INTRODUCAO

As neurofibromatoses (NF) representam um grupo de alteragoes
hamartomatosas hereditarias, multissistémicas, envolvendo produ-
tos de todas as linhagens germinativas: ectoderme, mesoderme e
endoderme. Essa doenca pode ser dividida em neurofibromatose
periférica ou tipo 1(NF-1) e central ou tipo 2(NF-2). A forma mais
comum ¢é a NF-1 ou doenga de Von Recklinghausen. A NF-2 aco-
mete o sistema nervoso central e esta associada a schwannomas
espinhais muiltiplos.'?

Existem ainda dois subtipos de apresentacdo, a neurofibromatose
segmentar, com caracteristicas de NF-1 e presente em Unico segmen-
to corporal e a schwannomatose, uma forma de mosaico da NF-2. A
NF-1 ¢ a Unica forma associada as deformidades da coluna vertebral.®

Descrita pela primeira vez por Gould, em 1918, as deformidades
da coluna vertebral associadas a NF-1 foram identificadas como a
principal manifestagdo ortopédica dessa condicao.* A cifoescoliose
é definida por uma escoliose acompanhada de cifose maior que
50 graus, sendo a principal causa de déficit na NF-1 e em muitos
casos associada a deformidade grave.® Existem dois padrdes de
curvas nas deformidades vertebrais: distréficas e nao-distréficas. As
deformidades néo distréficas da NF-1 s&o as mais comuns e podem
ser tratadas de forma semelhante a curvas idiopaticas. Em contra-
partida, as deformidades associadas as alteragdes distroficas, sdo
incomuns, porém de natureza maligna, apresentam-se como curvas
de raio curto, cifose angular associada e alterages radiograficas que
incluem acunhamento vertebral, ectasia dural, meningocele, aumento
do forAmen intervertebral e escavagéo do corpo vertebral ®

As possibilidades terapéuticas para corregao de curvas graves
e rigidas na NF-1 sdo bastante restritas e tecnicamente exigentes,
motivo pelo qual ndo raro encontramos pacientes portadores de
cifoescoliose grave “negligenciados”. Associada a esses fatores
adiciona-se a dificuldade de acesso desses individuos aos cen-
tros especializados de cirurgia da coluna vertebral. A literatura
mundial existente a cerca desse cenario é escassa € ao Nosso
conhecimento existem poucos estudos sobre 0 manejo cirlrgico
da cifoescoliose grave na NF-1 através de resseccao vertebral por
via posterior (RCVP).67 Esta técnica tem por vantagem o alto poder
de corregao, principalmente em deformidades angulares e rigidas,

uma vez que promove uma descompressao circunferencial e mo-
bilizagao das trés colunas de Denis.®°

O presente estudo visa avaliar os resultados obtidos e a viabili-
dade da técnica de RCVP para o tratamento da cifoescoliose grave
e rigida na NF-1 em pacientes adultos.

MATERIAL E METODOS

Estudo retrospectivo realizado através da avaliagéo clinica e
radiolégica da corregao pela técnica de RCVP multiplos niveis para
o tratamento da cifoescoliose grave em pacientes portadores de
NF-1, com relato de inicio antes dos dez anos de idade. Foram
analisados quatro pacientes do sexo masculino, adultos, com mé-
dia de idade, no momento da cirurgia, de 26,5(23 - 32) anos e
preenchendo os critérios para diagnéstico clinico de NF-1, proposto
em 1988."° Todos os pacientes eram portadores de deformidades
do tipo distréfica e neurologicamente intactos, ASIA E, e foram
operados pela mesma equipe cirlrgica.

O planejamento cirlrgico foi realizado com exame neurolégico,
radiografias panoramicas da coluna vertebral e tomografia com-
putadorizada com reconstrucdes axial, coronal e sagital. Foram
analisados os valores angulares de cifose e escoliose, displasia
pedicular, presenca de luxagao da articulagao costovertebral, es-
cavagao de corpos vertebrais, aumento do didmetro dos forma-
mens intervertebrais e defeitos laminares. Todas as curvas eram
de raio curto e a magnitude média pré-operatéria da cifose foi de
122°(100° - 171°) e da escoliose associada foi de 88°(72-109°),
mensuradas utilizando o software SURGIMAP® (Figura 1).
Técnica Cirtrgica RCVP: Todas as cirurgias foram realizadas com a
presenca de dois cirurgides da mesma equipe, com o paciente sob
neuromonitorizagao intraoperatéria. Com o paciente posicionado
em decubito ventral, se realiza a exposicao da coluna vertebral e
instrumentacédo com parafusos pediculares. Uma haste temporéria
moldada in situ é conectada aos parafusos, unilateralmente, para
estabilizacao da coluna durante o processo de resseccao dos ele-
mentos vertebrais. Apds costectomia de aproximadamente 6¢cm
de cada arco costal do corpo vertebral a ser ressecado, se realiza
dissecgao subperiosteal através da parede lateral da vértebra. Du-
rante esse procedimento, é importante o controle do sangramento
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Figura 1. Apresentacéo clinica e imagens radiogréaficas pré-operatérias dos quatro pacientes do estudo.
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advindo de lesdes de artérias segmentares. Sob visualizagéo direta,
procede-se a resseccao dos corpos verterbrais periapicais e discos
adjancentes ao RCVP conforme analise clinica e fluoroscépica intrao-
peratéria, sempre de lateral para medial, deixando a parede posterior
da vertebra, que proteje a dura mater, para ser ressecada em uma
Ultima etapa, apds hemostasia epidural. Com a liberagéo anterior e
posterior, a haste temporéria é substituida por outra pré-moldada e
realiza-se as manobras variadas de correcdo da deformidade, tipo:
compressao/distracao, cantilever e modelagem in situ. Uma cesta
de titanio tipo Mesh contendo enxerto autdlogo proveniente das
costelas e elementos anteriores e posteriores é posicionada entre
as placas terminais remanescentes. MUltiplas osteotomias facetarias
completas, pela técnica descrita por Ponte," sao realizadas, para fle-
xibilizacao adicional. E realizada decorticacao vertebral posterior com
enxertia e a ferida fechada por planos. Quando houve pleurotomia foi
instalado dreno torécico estando ja o paciente em decuUbito dorsal.

RESULTADOS

A média de deformidade residual, em graus, apos corregao no
plano coronal foi de 26°, com uma taxa de corregao de 70,45%. A
média de deformidade residual, em graus, apos corregéo no plano
sagital foi de 56°, com uma taxa de corregao de 54,09%. (Figura 2)
Foram ressecados, em média, 3(2-5) corpos vertebrais. A avaliagao
da consolidagao 6ssea através de TC, realizada seis meses apos a
cirurgia evidenciou fusao da artrodese em 100% dos casos, confir-
mada pela presenca de ponte ¢ssea no interior da cesta. (Figura 3)
N&o houve falha do material de instrumentacao em qualquer dos
casos do estudo. Todos os pacientes utilizaram ortese tipo OTLS
por um periodo minimo de seis meses. (Figura 4)

No presente estudo, dos quatro pacientes com acompanhamen-
to em médio prazo, dois pacientes apresentaram déficit neuroldgico
intra-operatdrio, destes, um paciente permaneceu com ASIA D em
membros inferiores apds 6 meses. Outras complicacoes foram a
presenga de pneumotdrax pds-operatério em dois pacientes, 0s
quais atribuimos a anatomia distorcida e dificuldade de identifica-
¢ao de plano anatémico. Ambos apresentaram evolugao benigna,
sendo os drenos de torax retirados antes do 7° dia pds-operatorio.
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DISCUSSAO

As deformidades da coluna vertebral séo identificadas como a
principal manifestagao ortopédica associadas a NF-1, presente em 2
a 16% dos casos.* As deformidades caracterizadas como distroficas,
apresentam comportamento agressivo, com escavacao vertebral
importante e, por isso, requerem estabilizacao anterior e posterior
combinadas,'? particularmente em pacientes jovens.' Mesmo defor-
midades que ndo se apresentem como distréficas na apresentagao
inicial podem sofrer mudanga de padréo radiolégico e clinico, feno-
meno conhecido como modulacdo.™ Num estudo de Sirois et al., 23
pacientes de 32 avaliados (72%) com deformidade vertebral apresen-
tavam curvas distréficas. A incidéncia de pseudoartrose foi de 38%
para o grupo distréfico submetido a fuséo posterior isolada. A taxa
de perda de corregéo foi de 12,7° e uma média de 1,7 procedimen-
tos foi necesséria para uma fuséo posterior estavel, concluindo-se

Figura 3. Reconstrugéo sagital de exame tomogréfico, pré e apds seis meses
de cirurgia mostrando ressecgao de cinco corpos vertebrais e consolidagéo
da artrodese no interior da cesta de titanio.

Figura 2. Resultados radiograficos pds-operatdrio da corregdo das deformidades dos quatro pacientes do estudo.
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Tabela 1. Resultados clinicos e radiolégicos da corregéao da cifoescoliose
grave na NF-1 por RCVP muiltiplos niveis.

Caso 1|Caso 2|Caso 3|Caso 4| Média c:ﬁ'e(::;o
Idade 23 anos|28 anos|32 anos|24 anos giqaeg%z -----
Sexo M M M M | - e
24 30 20 22 27
Acompanhamentq meses | meses | meses | meses | meses |
Niveis de RCV 5 2 2 3 3 | -
ASIA
(Pré-operatério) E E E E | ] -
ASIA (6 meses) D E E E | - [
Fuséo + + + R e B
COBB sagital o o o N o |
(Pré-operatorio) 171 100 108 109 122
COBB sagital | 4090 | 440 | 360 | 35° | 56° | 54,09%
(6 meses) ,
Correcdo COBB o o o R o |
(Pré-operatério) 84 85 72 109 88
Correcdo COBB
(6 meses) 220 44° 3° 34° 26° 70,45%

que curvas cifoescolidticas devem ser tratadas com fusao anterior e
posterior combinadas.'® Durrani et al. demonstraram em seu estudo
que 81% dos pacientes portadores de NF-1, jovens e com curvas
néo distréficas, sofreram o fenémeno da modulagéo, desenvolvendo
manifestacoes carateristicas da cifoescoliose distréfica.*

A corregao de deformidades graves e rigidas através da realiza-
¢ao de osteotomia de trés colunas, apesar de eficazes possuem alta
complexidade técnica, exigem treinamento especializado e estrutura
hospitalar adequada, mesmo assim nao estéo isentas de riscos,
sendo frequente complicacdes. As osteotomias tipo RCVP realiza-
das em mdultiplos niveis sdo classificadas como grau 6 segundo a
classificacdo de Frank Schwab et al e devem ser utilizadas como
Ultimo recurso na corregdo de deformidades graves rigidas.'® Em
estudo com 147 pacientes portadores de deformidade da coluna
vertebral, submetidos a tratamento cirirgico com RCVP Lenke et al.
encontraram uma taxa de 59% de complicagdes.'” No presente es-
tudo, dos quatro pacientes com acompanhamento em médio prazo,
dois pacientes apresentaram alteragdo do potencial evocado motor
no intra-operatério, destes, um paciente permaneceu com exame

Figura 4. Imagens clinicas pré e pos-operatérias comparativas do resultado final apos correcao da deformidade dos quatro pacientes do estudo.

neuroldégico ASIA D em membros inferiores apds 6 meses. Além
disso, um dos casos teve de ser abordado em 2 tempos cirlrgicos,
em decorréncia da gravidade da curva e volume de sangramento.

Tradicionalmente, o tratamento preconizado em casos de cifoesco-
liose grave secundaria a NF-1 é a abordagem combinada por flexibiliza-
céo e artrodese vertebral anterior associada a suporte mecanico através
de fibula ou cesta metélica seguida de artrodese posterior, minimizando
0s risco de erosao pos-operatoéria devido a alteragoes distroficas, pseu-
doartrose e proporcionando estabilidade por um longo periodo, porém
com resultados varfaveis na corregéo final.'® Nosso estudo apresentou
taxa de consolidacao de 100%, confirmada por avaliacao clinica e
radiolégica e manutengdo da correcao obtida e resultados clinicos
bastante satisfatorios, porém sabemos que esses pacientes devem ser
acompanhados por toda vida devido ao risco de escavagao vertebral
continua e méa qualidade 6ssea, inerentes a doenca.

Ha estudos evidenciando bons resultados com a técnica do
RCVP para tratamento de deformidades vertebrais graves em de-
formidades idiopaticas, congénitas e neuromusculares,' porém
a literatura é bastante escassa em se tratando de deformidades
secundarias a NF-1 corrigidas pela técnica RCVP®'® Em nosso
estudo observamos bons resultados em relacao a taxa de correcéo,
consolidagao e complicagdes associadas.

Como limitagéo do estudo, identificados o baixo nimero de pa-
cientes, entretanto, face a escassez da literatura em relagéo ao tema,
consideramos satisfatérios os resultados obtidos, sendo importante que
essas informagdes fomentem mais pesquisas sobre as opgoes de trata-
mento das deformidades vertebrais graves utilizando a técnica de RCVP

CONCLUSAO

A correcao da cifoescoliose grave em pacientes adultos
portadores NF-1 é tecnicamente exigente e ndo esta isenta de
complicagées, porem diante da possibilidade restrita de técnicas de
corregéo dessas deformidades, a RCVP multiplos niveis mostrou-se
uma técnica segura e eficaz.

Todos os autores declaram nao haver nenhum potencial conflito
de interesses referente a este artigo.
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