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RESUMO

Obijetivo: Avaliar o resultado do tratamento cirdrgico da escoliose em pacientes com atrofia muscular espinhal (AME) tipo 2. Método:
Estudo retrospectivo com 12 pacientes portadores de AME tipo 2 submetidos a artrodese e instrumentacéo para correcdo da escoliose
com mais de dois anos de seguimento. Foi avaliado o grau e percentual de correcao da deformidade e da obliquidade pélvica no pés-
-operatério e a perda na Ultima avaliagao, além das complicagdes e o impacto do tratamento sobre a fungao respiratéria. Resultados: O
seguimento médio foi de 77,5 meses (6,4 anos) + 58,9 meses (4,9 anos), o angulo de Cobb pré-operatério médio foi de 76,1° = 31,7°
(85° a 144°) e no pbs-operatdrio de 29,5° + 23,2° (5° a 90°), com a corregdo média de 46,6° (61,29%). A obliquidade pélvica média no
pré-operatorio foi de 15,1° = 13,3° (variagdo de 0° a 37°), e no pds-operatério de 8,5° = 9,9° (variagdo de 0° a 30°), com uma correcao
média de 6,5° (43,37%). Cinco pacientes tiveram complicagbes (41,6%). A Capacidade Ventilatéria Forgada (CVF) média pré-operatoria
foi de 62,9% = 38,6% (variagdo de 23,3% a 89%) e de 45,9% = 25,0% (variagdo de 15% a 86,2%), na Ultima avaliagdo. O declinio foi de
17% da capacidade vital, com redugéo de 2,4% por ano de seguimento. Conclusdes: O tratamento cirlrgico da escoliose em pacientes
com AME permite corrigir a obliquidade pélvica e restabelecer o balango sagital e coronal liberando as méaos para as atividades da vida
diaria. A fungdo pulmonar foi afetada positivamente pelo tratamento.

Descritores: Atrofia muscular espinhal; Escoliose/cirurgia; Artrodese; Fusao vertebral; Testes de fungéo respiratéria.

ABSTRACT

Objective: To evaluate the outcome of surgical treatment of scoliosis in patients with spinal muscular atrophy (SMA) type 2. Methods: A
retrospective study with 12 patients with SMA type 2 who underwent arthrodesis and instrumentation for scoliosis correction with more than
two years of follow-up. The degree and rate of correction of deformity and pelvic obliquity postoperatively and loss in the last evaluation were
evaluated, in addition to the complications and the impact of treatment on respiratory function. Results: Mean follow-up was 77.5 months
(6.4 years) = 58.9 months (4.9 years), Cobb angle before surgery averaged 76.1° = 31.7° (35° to 144°) and postoperatively was 29.5° +
23.2° (5° to 90°), with correction average of 46.6° (61.29%). The average pelvic obliquity preoperatively was 15.1° = 13.3° (range 0° to 37°),
and 8.5° = 9.9° (range 0° to 30°) postoperatively, with an average correction of 6.5° (43.37%). Five patients had complications (41.6%). The
forced ventilatory capacity (FVC) preoperative average was 62.9% + 38.6% (range 23.3% to 89%) and 45.9% =+ 25.0% (range 15% to 86.2%)
in the last evaluation. The decline was 17% of vital capacity, with a reduction of 2.4% per year of follow-up. Conclusions: Surgical treatment
of scoliosis in patients with SMA allows the correction of pelvic obliquity and restoration of the sagittal and coronal balance freeing the hands
for activities of daily living. Lung function was positively affected by treatment.

Keywords: Muscular atrophy, spinal; Scoliosis/surgery; Arthrodesis; Spinal fusion, Respiratory function tests.

RESUMEN

Objetivo: Evaluar los resultados del tratamiento quirdrgico de la escoliosis en pacientes con atrofia muscular espinal (AME) de tipo 2.
Métodos: Estudio retrospectivo de 12 pacientes con atrofia muscular espinal tipo 2 que fueron sometidos a artrodesis e instrumentacion
para la correccion de la escoliosis, con mas de dos anos de sequimiento. En la ultima evaluacion, se evaluaron el grado y el porcentaje
de correccion de la deformidad y la oblicuidad pélvica después de la operacién y la pérdida, ademas de las complicaciones y el impacto
del tratamiento sobre la funcion respiratoria. Resultados: El promedio de seguimiento fue 77,5 meses (6,4 afios) + 58,9 meses (4,9 anos),
el angulo de Cobb antes de la cirugia en promedio 76,1° + 31,7° (35° a 144°) y el postoperatorio fue 29,5° + 23,2° (5° a 90°), con un pro-
medio de correccién de 46,6° (61,29%). La oblicuidad pélvica promedio en el preoperatorio fue 15,1 © = 13,3° (variacién de 0 °a 37 °) y
después de la operacion 8,5° + 9,9° (variacion de 0° a 30°), con una correccion promedio de 6,5 ° (43,37%). Cinco pacientes presentaron
complicaciones (41,6%). La Capacidad Ventilatoria Forzada (CVF) preoperatoria promedio fue 62,9% + 38,6% (variacion de 23,3% a 89%),
y 45,9% =+ 25,0% (variacion de 15% a 86,2%) en la ultima evaluacion. La disminucion fue de 17% de la capacidad vital, con una reduccion
de 2,4% por afo de sequimiento. Conclusiones: El tratamiento quirdrgico de la escoliosis, en pacientes con AME, permite la correccion de
la oblicuidad pélvica y restaurar el equilibrio sagital y coronal, liberando las manos para las actividades de la vida diaria. La funcién pulmonar
se vio afectada positivarnente por el tratamiento.

Descriptores: Atrofia muscular espinal; Escoliosis/cirugia; Artrodesis; Fusion vertebral; Pruebas de funcidn respiratoria.
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INTRODUCAO

A atrofia muscular espinhal (AME) é doenca genética de heran-
¢a autossémica recessiva que afeta o corpo do neurénio motor no
como anterior da medula espinhal e tem a prevaléncia de 8:100,000
nascidos vivos. E a doenca neuromuscular fatal mais comum da
infancia e o terceiro diagnéstico de doenga neuromuscular mais
freqUiente em criangas abaixo dos 18 anos',

Conforme a época do inicio das manifestagdes clinicas doenga
e a gravidade do comprometimento motor, a AME ¢é classificada
por Byers e Baker em trés formas:*°

A infantil aguda (doencga de Werdnig-Hoffmann aguda ou atrofia
muscular espinhal tipo I) é diagnosticada nos primeiros meses de
vida. Geralmente estes pacientes raramente sobrevivem apoés os
dois anos de idade, devido a insuficiéncia respiratéria. A doenga
se caracteriza pela auséncia de movimentos espontaneos das
extremidades, arreflexia, fasciculagado de lingua e por tremores
finos dos dedos. A crianga assume a postura de batraquio dos
membros inferiores, a fungdo da musculatura intercostal é débil e
a respiragéo é diafragmatica. Essas criangas interagem apropria-
damente para sua idade.

Na atrofia muscular espinhal tipo Il (doenga de Werdnig-Hoffmann
crénica) as criangas séo hipotdnicas e tem o desenvolvimento motor
normal até cerca de seis a oito meses de idade. O envolvimento dos
membros inferiores € mais evidente, conseguem sentar com apoio,
mas raramente deambular. A sobrevida é variavel, sendo que muitos
pacientes atingem a terceira e quarta década de vida.

A atrofia muscular espinhal tipo Ill (doenca de Kugelberg-
Welander) se apresenta com um quadro clinico mais brando, ma-
nifestando-se na infancia tardia ou adolescéncia. Estes pacientes
geralmente s&do deambuladores, mas com sinal de trendelemburg e
hiperlordose lombar devido a insuficiéncia da musculatura antigravi-
taria. Com o balango sagital negativo o gasto de energia da marcha
€ menor e permite a bipedestagao por mais tempo. A habilidade
qualidade da deambulagdo esta relacionada a idade do inicio da
manifestagdo da doenca?.

A AME apresenta heranga autossémica recessiva de distribui-
¢do quase igual entre os sexos, com leve predominancia no sexo
masculino'. Mais de 98% dos casos s&o causados por mutagbes na
porcao telomérica do gene SMN, sendo a analise deste de grande
valor para o diagnostico?.

A escoliose é a principal manifestagao ortopédica da doenga,
a sua prevaléncia e magnitude estao diretamente relacionadas a
capacidade de deambulagéo e a gravidade da doenca. Sua apre-
sentagao tipica é uma curva longa, em “C”, dextroconvexa, asso-
ciadas a obliquidade pélvica e 90% curvas Unicas. Destas, 80% sao
toracolombares e 20% tordcicas. Inicialmente as curvas flexiveis
apesar do grande valor angular e evoluem com rapida progressao
e piora da capacidade vital. A historia natural da escoliose nao
tratada inclui: perda da capacidade sentar e de usar os membros
superiores devido a necessidade de usé-los para suporte do tronco;
bursite isquiatica com escara de decubito; dor lombar, impacto da
coluna contra a crista illaca e comprometimento cardiopulmonar
progressivo secundério a doenga restritiva pulmonar®.

As indicagbes de tratamento cirlrgico séo: deformidade pro-
gressiva refratéaria ao tratamento ortético e curvas maiores de 40
a 60 graus e perda da capacidade de sentar. O tratamento geral-
mente consiste da artrodese com instrumentagdo de T2 ao sacro
por acesso posterior, alguns autores tem utilizado as hastes de
crescimento (dual growing rod) nas criangas imaturas. O acesso
anterior é eventualmente indicado em curvas de grande magnitude
(>100 graus), em pacientes muito imaturos e sem comprometimen-
to pulmonar, embora muitos autores ndo o recomendem, devido ao
impacto negativo na capacidade vital®.

As complicagdes pos-operatodrias relacionadas ao tratamento
cirirgico da escoliose é frequente, variando 24-75%. Sendo as
principais as pulmonares e infecciosas®.

Deterioragédo da fungéo pulmonar € a principal causa da
mortalidade em pacientes com doencas neuromusculares,

como a AME’. A melhora da fungéo pulmonar, apods o trata-
mento cirdrgico, apresenta resultados controversos na literatura.
Alguns estudos demonstram deterioragdo continua no pos-
operatério, outros ndo demonstraram qualquer modificagdo
e outro observou melhora da fungéo pulmonar. Apesar dos
resultados relatados o impacto positivo do tratamento cirdrgico
da escoliose na fungdo pulmonar destes pacientes ndo esta
bem estabelecido®.

O objetivo deste estudo retrospectivo é avaliar os resultados da
corregao cirlrgica da escoliose nos pacientes portadores de AME
tipo 2 comparando os estudos radiogréficos pre, pds-operatéria e
na ultima consulta, a fun¢éo pulmonar, bem como a complicagoes
e ganhos relacionados ao tratamento (Figuras 1-5).

Figura 1. Radiografia AP pré-operatoria.

Figura 3. Ultimo seguimento.
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Figuras 4 e 5 - Imagem clinica do paciente no Ultimo seguimento.

MATERIAIS E METODOS

Foi realizada revisao dos prontuérios dos pacientes portadores
de AME e submetidos ao tratamento cirdrgico de escoliose no
Hospital Pequeno Principe de 1990 a 2009. Nesse periodo foram
tratados 12 pacientes (Tabela 1).

Trés pacientes eram do sexo masculino (25%) e 9 do sexo fe-
minino (75%). A idade média na data da cirurgia foi 11,21 anos =
2,64 anos (variagéo de 9 a 16 anos) e o peso médio era 25,67 kg =
5,36 kg (variagdo de 14 a 36 kg). Todos eram portadores da forma
infantil cronica ou do tipo 2, na escala de fungao motora FMS tipo |.
Quanto a maturidade no momento da cirurgia, aferida pelo sinal de
risser, oito pacientes Risser zero (66,7%), dois pacientes risser um
(16,7%), um paciente risser 4 (8,3%) e um paciente risser 5(8,3%).

Quanto ao padréo da curva, sete pacientes apresentaram curva
toracolombar (58,4%), trés pacientes curva lombar (25%) e dois
pacientes curva toracica (16,6%). Os niveis de artrodese variaram
quanto a vértebra proximal e distal, sendo cinco pacientes T2-S1
(41,7%), 3 pacientes T1-S1 (25%), 2 pacientes T2-L5 (16,7%), um
paciente T1-L5 (8,3%) e 1 paciente T5-L5 (8,3%).

A abordagem e instrumentacéo posterior exclusiva foi utilizada
em 9 pacientes (75%) e abordagem combinada via anterior e pos-
terior em 3 pacientes (25%). Quanto ao tipo de instrumentagao, foi
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utilizado material de terceira geracao em quatro pacientes (33%),
hibrida com amarria e parafuso pedicular em trés pacientes (25%),
instrumentacéo de Hartschill em 3 pacientes (25%) e amarria su-
blaminar com fixagao no iliaco pela técnica de Luque-Galveston
em trés pacientes (25%).

Em oito pacientes (66,7%) foi utilizado enxerto homdélogo de
banco de tecidos musculoesqueléticos, em trés pacientes (25%)
foi utilizado enxerto da crista iliaca e em um paciente (8,3%) foi
utilizado enxerto de iliaco associado a hidroxiapatita.

Foi avaliado o grau de correcao e perda da curva principal e
da obligtidade pélvica bem como a capacidade ventilatéria no pré-
operatério e ultimo seguimento, além das complicagbes cirlrgicas
pbs-operatorias.

RESULTADOS

A descricao dos resultados relativos a variaveis quantitativas foi
expressa através de médias e desvios padrdes. Ja para variaveis
qualitativas os resultados foram descritos através de frequéncia e
percentual. Para comparacao dos resultados de dois momentos con-
secutivos foi considerado o teste t-Student para amostras pareadas.

O seguimento médio foi de 77,5 meses (6,4 anos) = 58,9 meses
(4,9 anos).

O angulo de Cobb coronal médio pré-operatorio foi de 76,1° =
31,7° (variagdo de 35° a 144°), e pbs-operatério de 29,5° + 23,2°
(variagéo de 5° a 90°), obtendo corregdo média de 46,6° (61,29%).
Na ultima avaliagdo foi de 35,0° + 24,2°, com uma perda de corre-
¢ao média de 5,5° (Tabela 2).

A obliquidade pélvica pré-operatéria foi de 15,1° = 13,3° (va-
riacéo de 0° a 37°), e no pbs-operatdrio 8,5° + 9,9° (variagéo de
0° a 30°), com uma correcao media de 6,5° (43,37%). No ultimo
seguimento foi de 12,1° = 9,8°, com uma perda de correcéo de
3,5° (Tabela 2).

Cinco pacientes apresentaram complicagbes pos-operatorias
(41,6%), sendo que alguns pacientes apresentaram mais de uma
complicagao. Ocorreram dois casos de infeccao (16,6%), uma no
pbs-operatdrio imediato que necessitou desbridamento e curativos,
sendo realizado fechamento em 2° tempo, neste caso foi a segunda
cirurgia, porque a primeira realizada em outro servigo a instrumen-
tacéo foi curta e estava descompensada, ao final de quatro anos
de pds-operatdrio estava bem compensada sem perda da correcao
obtida e ndo apresentou recidiva do quadro infeccioso. O outro caso
de infeccao foi tardia de baixa viruléncia, com mais de quatro anos
de seguimento, necessitou de retirada do implante apresentado

Tabela 1. Perfil dos pacientes operados, acesso utilizado, nivel de artrodese, instrumentagao e enxerto utilizados, seguimento.

Paciente Sexo Idade Peso Risser Curva Acesso Nivel Instrumentacéo Enxerto Seguimento
1 F 9a +8m 26 kg Zero LD VP T2-S1 Hartschill lliaco + Hidroxiapatita 5a + 2m (62m)
2 F 9a + bm 24 kg Zero TLE VA +VP T2-S1 Luque-Galveston lliaco 6a + 10m (82m)
3 F 8a +9m 21kg Zero LD VA +VP T2-S1 Hartschill Aloenxerto Obito
4 F 8a +4m 28 kg Zero TD VA +VP T2-L5 Hibrido Aloenxerto 9a + 9m (117m)
5 F 10a + Tm 25kg Zero LD VP T1-L5 Parafusos Pediculares Aloenxerto 2a (24m)

6 M 10a +2m 28 kg Zero LD VP T2-S1 Hibrido Aloenxerto 5a + 10m (70m)
7 F 12a + 6m 26 kg 1 LD VP T1-$1 Lugue-Galveston Aloenxerto 2a (24m)

8 M 11a +3m 28kg Zero LD VP T-S1 Hartschill lliaco 19 +9m (237m)
9 F 15a + 8m 36 kg 4 LD VP T2-S1 Hibrido Iliaco 5a +6m (66m)

10 M 9a +2m 14 kg Zero TLE VP T5-L5 Parafusos Pediculares Aloenxerto 5a +9m (69m)

" F 13a +5m 22 kg 1 LD VP T1-51 Parafusos Pediculares Aloenxerto 4a + 1m (49m)
12 F 16a +1m 30kg 5 TE VP T2-L5 Parafusos Pediculares Aloenxerto 43 + 5m (53m)
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a resolucdo do quadro. Na retirada do implante foi identificado
pseudartrose na transicao toracolombar que manteve-se assinto-
matica, sem perda da corregdo com 2 anos de pds-operatério. Um
paciente apresentou progressao da curva proximal ao implante com
necessidade de estender da artrodese. Um paciente apresentou
quebra do material, sem necessidade de intervencao. Um paciente
evoluiu com obito (8,3%) no pos-operatorio imediato, secundario a
insuficiéncia respiratéria aguda (Tabela 3).

Tabela 2. Correcéo do angulo de Cobb e obliquidade pélvica.

Paciente Pré-op ;:8?:‘ Ultimo | Pré-op Obliig,lﬂgﬂﬁf, PO Uttimo
1 35° 21° 30° 3 0° 5°
2 86° 42° 58° 37° 20° 27°
3 70° 5° 5° 0° 0° 20°
4 18° 30° 35° 0° 1° 2°
5 56° 5° 8° 16° 3 5°
6 90° 16° 16° 26° 12° 12°
7 48° 18° 33° 12° 13° 11°
8 76° 34° 50° 17° 3° 11°
9 65° 30° 30° 25° 12° 10°
10 144° 90° 90° 30° 30° 30°
n 52° 30° 30° 0° 0° 0°

Tabela 3. Complicagoes.
Paciente Complicagdes
1 n
2 n
3 Obito
4 n
5 n
6 n
7 n
8 n
9 Infeccdo, Pseudartrose
10 Alongamento da artrodese, Obito
" Quebra de material
12 Infecgdo

TABELA 4. Variacao da CVF no pré-operatério e no Ultimo seguimento.

A fungao pulmonar foi avaliada através do percentual obtido/
preditivo da capacidade vital forcada (CVF) no pré-operatério e no
ultimo seguimento. Foram excluidos da analise os dois pacientes
que apresentaram obito e um paciente que nao realizou espirome-
tria no pds-operatdrio. Ao total 9 pacientes (75%) apresentaram
CVF media de 62,9% = 38,6% (variagdo de 23,3% a 89%) no pré-
operatorio. No ultimo seguimento a CVF media foi de 45,9% =
25,0% (variagado de 15% a 86,2%), apresentando um declinio de
17% da capacidade vital, diminuicdo de 2,4% por ano de seguimen-
to. Apesar da média apresentar declinio, 3 pacientes apresentaram
melhora da CVF (Tabela 4).

Dois pacientes evoluiram com ébito, um no pds-operatdrio
imediato devido a insuficiéncia respiratéria aguda, sendo ex-
cluido da analise estatistica, e outro com 5 anos e 9 meses de
seguimento.

DISCUSSAO

O objetivo do tratamento cirdrgico da deformidade da coluna
vertebral no pacientes portador de AME visa a melhora da quali-
dade de vida obtendo a liberacao das méaos para realizagao das
atividades diarias, permite melhora da condicao de frequentar a
escola, a melhora da auto- imagem, bem como minimiza o impac-
to negativo da deformidade da coluna na fungéo pulmonar®. Gra-
nata et al.* relataram que os pacientes nao tratados apresentaram
grande prejuizo estético e deterioragdo da fungdo, obrigando-os
a utilizar os membros superiores para manter o equilibrio sentado.

A maioria das series mostra um percentual de corregao da
escoliose que varia de 40 a 50% '3, Nossa amostra a corregédo
da curva foi de 41° (61%) com uma perda de 5° no Ultimo segui-
mento. A corregao da obliqlidade pélvica foi de 6,5°, semelhante
as encontradas na literatura'®'3. Em comparacéo a outros estu-
dos a perda da correcgao na ultima avaligao foi maior, no entanto
este estudo é o que tem o tempo maior de seguimento médio
que foi de 6,4 anos.

Pacientes portadores de escoliose neuromuscular submetidos
ao tratamento cirlrgico estao sujeitos a complicacdo no pos-ope-
ratério. De acordo com diversos autores varia 24-75%° Moha-
mad et al. relataram aproximadamente 33,1% e que as compli-
cagOes mais frequentes acometem o sistema respiratério (19,4%).
Neste estudo encontramos complicagbes pds-operatérias em
41,6% dos casos, sendo que em sua maioria foram resolvidas e
nao trouxeram prejuizo final ao resultado do tratamento.

A deterioragéo da fungao pulmonar é condigdo inerente aos
portadores de AME e escoliose®. Os dados encontrados na litera-
tura apontam para a continuidade do declinio da fungao pulmonar
apos o tratamento cirtrgico, porém em menor velocidade que no
pré-operatoério e os néo tratados cirurgicamente. Somente Robin-
son et al.” encontraram melhora da CVF apds a corregéo cirlrgica.

A longo prazo o declinio da fungéo pulmonar parece ocorrer

Capacidade Ventilatoria Forgada (CVF)

Pré-operatoria

Ultimo Seguimento

Paciente Preditivo Obtido % do previsto Preditivo Obtido % do previsto
1 2,06 08 39% 2,59 0,72 27%
2 1,37 0,59 43% 2,88 0,56 19%
3 24 0,56 23% 2,74 0,88 32%
4 2,15 1,21 56% 31 0,47 15%
5 1,74 2,54 146% 1,86 16 86%
6 2 1,53 77% 47 2,86 60%
7 1,89 1,68 89% 2,52 1,58 62%
8 2,01 0,48 23% 2,94 0,95 32%
9 347 2,38 68% 375 29 7%
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mais lentamente. Agudamente apds a cirurgia existe tendéncia
a uma reducao acentuada da capacidade pulmonar, devido a
modificagéo e acomodagéo da caixa toracica. Chong et al.’®, em
um estudo comparativo do tratamento cirlrgico da escoliose em
pacientes com Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) e AME,
encontraram piora de 10% da capacidade vital no 1° ano apoés o
tratamento cirdrgico de pacientes com DMD e AME, com estabili-
zagao do declinio no segundo ano em cerca de 3% no grupo AME
e 2% no grupo DMD. Chng et al .8 relataram redugéo da CVF/ano
de 7,7% para 3,8% em 3,6 anos de seguimento pds-operatério
através espirometrias seriadas. Neste estudo, encontramos re-
ducéo meédia de 17% da CVF em um seguimento médio de 6,4
anos, contudo, 3 pacientes apresentaram melhora da capacidade
pulmonar no pés-operatoério. Nos estudos em que houve analise
clinica dos pacientes, a maioria das familias perceberam uma
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