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RESUMO 
O paciente relatado apresentava raquitismo hipofosfatêmico, 
a principal forma hereditária de alteração no metabolismo da 
vitamina D, com a típica deformidade multiapical em varo dos 
quatro segmentos ósseos dos membros inferiores. Este artigo tem 
como objetivo descrever a sequência de correção e a estratégia de 
tratamento para correção da deformidade dos membros inferiores do 
paciente com diagnóstico de raquitismo hipofosfatêmico, através 
de osteotomias, fixação externa monoplanar em cada fêmur e 
fixação externa circular hexapodal nas tíbias. Os procedimentos 
foram realizados somente após controle clínico da doença. 

Palavras-chave: Raquitismo hipofosfatêmico. Fixador externo. 
Osteotomia.

SUMMARY
The patient reported presented hypophosphatemic rickets, the main 
hereditary cause of altered Vitamin D metabolism, with the typical 
multiapical deformity in varus in the four bone segments of the lower 
limbs. This article aims to describe the sequence and the strategies 
to correct the deformity of lower limbs of the patient diagnosticated 
with hypophosphatemic rickets, through osteotomies, monolateral 
external fixator in both femurs and hexapodal circular external 
fixator in tibias. The procedures were performed only after clinical 
control of the disease.
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INTRODUÇÃO
O raquitismo corresponde a um conjunto de patologias relacio-

nadas a distúrbios no metabolismo da vitamina D, com diferentes 
etiologias. Dentre essas patologias, o raquitismo hipofosfatêmico 
engloba um grupo de desordens em que a ingestão normal de 
vitamina D é insuficiente e cursa com mineralização óssea anor-
mal na placa de crescimento, em decorrência da perda de fosfato 
pelos rins1.

Essa patologia tem origem hereditária, podendo ser autossômica 
dominante ligada ao X, devida a uma mutação no gene regulador do 
fosfato (PHEX) que fica inativado. Essa alteração do receptor causa 
o aumento da produção do hormônio FGF23 (fator de crescimento 
de fibroblastos) produzido pelos osteoblastos e osteócitos. A função 
desse hormônio seria reduzir a reabsorção do fosfato pelo túbulo 
renal proximal e inibir a ação da enzima 25-hidroxi-1 - hidroxilase, 
responsável pela síntese da forma ativa da vitamina D1. Então a 
mutação causa grande eliminação urinária de fosfato.
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Os achados clínicos mais comuns do raquitismo nutricional tam-
bém são encontrados no raquitismo hipofosfatêmico; inicialmente, 
ocorre o aumento da espessura dos punhos, tornozelos, joelhos e 
junções costocondrais (rosário raquítico), por serem locais de rá-
pido crescimento ósseo e mineralização. Outros achados clínicos 
importantes são: retardo no fechamento das fontanelas, hipoplasia 
do esmalte do dente, sulcos de Harrison no tórax pela tração do 
diafragma, pectus carinatus e escavatum, deformidades ósseas no 
rádio, ulna distais e nos membros inferiores, baixa estatura relacio
nada à descarga de peso sobre ossos com baixa resistência e insu-
ficiente mineralização2. 

As alterações radiográficas são semelhantes àquelas encon-
tradas no raquitismo nutricional, incluem: alargamento das fises, 
osteopenia metafisária, genovaro, coxa vara, deformidade ao longo 
do eixo do fêmur e da tíbia, deformidades nos membros superiores. 

Os exames laboratoriais são necessários para o diagnóstico, 
revelando níveis normais de cálcio, níveis normais de PTH (parator-
mônio), hipofosfatemia, níveis muito baixos de 1,25(OH)

2 
vitamina D, 

hiperfosfatúria, concentração elevada de fosfatase alcalina sérica, 
calciúria normal ou reduzida1,3.

O tratamento clínico não tem como objetivo normalizar os níveis 
de fosfatemia, mas melhorar a velocidade de crescimento, impedir 
a progressão das deformidades ósseas e minimizar os distúrbios 
metabólicos1,3.

Para tanto, faz-se a reposição de fosfato (sais neutros de fosfato 
inorgânico de sódio e potássio), em que o fósforo elementar é ad-
ministrado, gradualmente, numa dose de 30-60 mg/Kg/dia, dividido 
em quatro a seis frações por dia. Às vezes é necessária a reposição 
de cálcio concomitantemente. O calcitriol pode ser ingerido na dose 
de 0,03-0,07 µg/Kg/dia, por via oral, dividida em uma ou duas 
doses, exceto em pacientes com hipercalciúria associada1,3-5. 

Esse tratamento deve ser mantido até o final do crescimento es-
tatural. Devido à perda de altura nos anos anteriores ao tratamento, 
pode haver déficit na estatura final. O uso das medicações deve ser 
suspenso uma semana antes das cirurgias ortopédicas e reintro-
duzido quando o paciente voltar a deambular, para evitar hipercal-
ciúria, pois o tempo de imobilização predispõe à maior reabsorção 
óssea. O sucesso do controle clínico é observado pela diminuição 
dos níveis séricos de fosfatase alcalina, atingindo níveis normais ou 
levemente elevados1,3-5.

As deformidades multiapicais ântero-laterais do fêmur e a tíbia 
vara são as mais encontradas nesses casos. Podem ser necessárias 
osteotomias em múltiplos níveis, seguidas de fixação externa para 
realinhamento progressivo, ou agudo com placa, fixador externo ou 
haste intramedular. Quanto mais jovem o paciente, maior a possibi-
lidade de recorrência da deformidade após o tratamento1,5.

RELATO DE CASO
Paciente LMS, sexo feminino, natural da cidade de São Paulo – 

SP, 20 anos, estudante.

Aos 2 anos e 6 meses, apresentava baixa estatura e deformidade 
em membros inferiores (genovaro bilateral). Aventado o diagnóstico 
de raquitismo hipofosfatêmico, com as seguintes dosagens séricas: 
Cálcio (Ca) 8,9 mg/dL (8,5-11mg/dL), Potássio (K)= 2,6 mMol/L 
(3,5-5,0 mMol/L), Fosfatase Alcalina (FA) = 537 U/L (56-156 U/L), 
Fósforo (P)= 2 mg/dL (3-7 mg/dL).

Foi iniciado tratamento medicamentoso por via oral, com o uso 
de vitamina D (5 a 10 ng/Kg), fosfato de sódio (30-60 mg/Kg/dia), 
cálcio (1000 mg/dia), calcitriol (30 a 70 ng/kg/dia). O controle clí-
nico foi observado pela redução da FA para 162 U/L (Tabela 1). No 
entanto, houve persistência da deformidade em varo e rotacional 
dos membros inferiores (Figura 1).

Figura 1. Imagem clínica de paciente com deformidade dos membros in
feriores. À direita, desvio em varo dos membros inferiores. À esquerda, desvio 
rotacional das tíbias encontrado pelo ângulo coxa-pé

Tabela 1. Exames laboratoriais de paciente com raquitismo hipofosfatêmico, a 
diminuição dos valores de FA denotam controle clínico da patologia

Idade (anos) 4 8 18 Referência

Ca* mg/dL 8,9 9,7 9,2 8,8-10,8

K† mMol/L 2,6 - - 3,5-4,5

FA‡ U/L 537 427 162 102-400

p** mg/dL 2 2 4-7

*Cálcio; †Potássio; ‡Fosfatase Alcalina; **Fósforo.
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Na avaliação radiográfica, foi observado desvio bilateral em varo 
dos membros inferiores, com valores de MAD (distância do mau ali-
nhamento) de 4,6 cm à direita e de 3,7 cm à esquerda (Figura 2). A 
análise do alinhamento no plano frontal está demonstrada na figura 2, 
com os valores dos ângulos laterais proximais (mLPFA) e distais (mL-
DFA) de cada fêmur, ângulos mediais proximais (mMPTA) e ângulos 
laterais distais (mLDTA) de cada tíbia, como pode ser visto na figura 2. 
Os valores negativos de ângulo coxa-pé no MID=38° e no MIE=30° 
(Figura 1) demonstram desvio em rotação interna das tíbias.

Sendo assim, foi indicado tratamento cirúrgico das deformi-
dades dos membros inferiores desse paciente em três tempos. 
Utilizou-se o programa Bone Ninja® no planejamento pré-opera-
tório. O primeiro procedimento foi realizado quando a paciente 
tinha 18 anos: correção no fêmur direito em 12/08/2015, seguida 
por cirurgia no fêmur esquerdo em 09/12/2015. Nessas cirurgias, 

foi realizada correção aguda da deformidade, através de osteo-
tomia valgizante, osteossíntese com fixador externo monolateral 
LRS Orthofix®, cujas correções angulares foram norteadas pelo 
CORA (Centro de Orientação e Angulação – ápice da deformidade) 
de cada fêmur (Figura 3). Apesar de serem deformidades multia-
picais, os diversos CORAs foram resumidos em um único distal 
nos fêmures. As osteotomias foram realizadas 9,4 cm proximal ao 
CORA articular à direita e 13 cm proximal ao CORA à esquerda, 
com translação medial intencional das extremidades distais de 
cada fêmur: 1,6 cm à direita e de 2 cm à esquerda.

O tratamento cirúrgico nas tíbias foi realizado em 18/05/2016, 
baseado nos CORAs das tíbias (Figura 3) e ângulos coxa-pé (Figu-
ra 1). Foi realizada osteotomia valgizante e derrotatória (30°) bila-
teral através de correção gradual com fixadores externos circulares 
do tipo hexapodal (Taylor Spatial Frame®), para correções graduais 
dos desvios angulares no plano frontal e rotacionais. O nervo fibular 
foi descomprimido em cada membro como profilaxia de lesões pelo 
grande desvio rotacional. Houve formação de regenerado com boa 
qualidade óssea de 1,6 cm à direita e 1,9 cm à esquerda.

Figura 3. Radiografias dos membros inferiores com o CORA de resolução da de
formidade multiapical de cada osso longo. À esquerda, (A) cada fêmur com seu 
respectivo CORA. À direita, (B) cada tíbia com seu respectivo CORA, e o fêmur com 
as deformidades corrigidas agudamente e fixadas com montagem monoplanar. 
Observar a translação medial intencional dos fragmentos devido à osteotomia fora do 
CORA de resolução. Observar melhora da deformidade em varo dos fêmures LDFA 
93 à direita e LDFA 90 graus à esquerda

A B

Figura 2. Imagens radiográficas com presença de deformidade em varo nos quatro 
segmentos dos membros. À esquerda, demonstrado o eixo biomecânico passando 
medial ao centro do joelho, com suas respectivas MAD (teste do mau-alinhamento). À 
direita, o diagnóstico da deformidade, com os valores dos ângulos laterais proximais 
(mLPFA) e distais (mLDFA) de cada fêmur, ângulos mediais proximais (mMPTA) e ângulos 
laterais distais (mLDTA) de cada tibia (teste de orientação articular)
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Os fixadores externos dos quatro segmentos foram retirados 
num único procedimento em 07/12/2016. Houve boa consolidação 
óssea do fêmur e tíbia bilateralmente e correção das deformidades 
com bom aspecto clínico e radiográfico final (Figuras 4 e 5).

DISCUSSÃO
Mesmo após o tratamento clínico, as deformidades dos mem-

bros inferiores persistem, sendo necessário o tratamento cirúrgico 
cuja possibilidade de recorrência é maior quanto mais jovem for o 
paciente1,6. 

Há muitos métodos para correção de deformidades, dentre eles 
fixação externa, fixação intramedular ou combinação desses mé-
todos. A utilização da fixação externa possui como vantagens des-

carga precoce no membro operado, maior estabilidade, correção 
progressiva ou aguda e menor risco de lesão neurovascular(6,7). Tem 
como desvantagens maior risco de recorrência da deformidade, risco 
de fratura no segmento alongado após a remoção do fixador externo 
e infecção do trajeto dos pinos7-9.

A fixação intramedular isolada para tratar esse tipo de deformi
dade pode proporcionar um menor risco de recidivas, mas são 
necessárias mais osteotomias para alinhamento anatomico do 
segmento abordado. No estudo realizado por Song et al. com 20 
pacientes, 24 membros foram tratados com fixação externa, 6 com 
haste intramedular isolada e 25 membros com associação dos 2 
métodos. Os membros com fixação intramedular tiveram menos re-
corrência de deformidades diafisárias. Quando tratados com haste 
isoladamente necessitaram de múltiplas osteotomias cuja estabili-
dade limitada não permitiu carga precoce9. 

O tratamento que associa a fixação externa com tutor intramedu-
lar pode diminuir as desvantagens de cada método, possibilitando 
menor tempo de fixação externa, descarga precoce, menor índice 
de rigidez articular, maior estabilidade rotacional, menor risco de 
fratura após a retirada do fixador, diminuindo as chances de infec-
ção do trajeto dos pinos e migração da haste7-9. 

Kane et al. encontraram resultados satisfatórios no tratamento de 
deformidades em 9 crianças com raquitismo hipofosfatêmico com 
osteotomia e osteossíntese com fixador externo monolateral Ortho-
fix, realizando, primeiramente, a correção aguda dos fêmures an-
tes das tíbias na mesma cirurgia7. Popkov et al realizou um estudo 

Figura 4. Aspecto clínico e radiográfico finais. À direita, membros inferiores alinhados 
clinicamente. À esquerda, radiografia panorâmica de membros inferiores, o eixo bio
mecânico a direita com leve desvio em varo (MAD=15 mm), o eixo à esquerda passa 
no centro do joelho

Figura 5. Aspecto clínico da paciente nos períodos pré-operatório, durante o tra
tamento e após a retirada dos fixadores
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retrospectivo com 47 crianças com raquitismo hipofosfatêmico e 
deformidades dos membros inferiores, em que um grupo foi trata-
do com fixador externo Ilizarov e o outro tratado com esse fixador 
associado com haste flexível intramedular. Houve maior recorrên-
cia da deformidade nos pacientes em que não foi usada haste 
intramedular. No grupo que associava as técnicas houve menor 
tempo de fixação externa e menor risco de complicação do uso 
prolongado de fixador externo10. 

A fixação externa foi preferida para o caso abordado, permitindo 
uma correção multiplanar no mesmo osso de modo agudo nos fê-
mures e progressivo nas tíbias. Foi possível dar carga precoce nos 
membros afetados e teve menor morbidade, pois foi realizada uma 
osteotomia para cada femur; se fosse adotado o tratamento intra-
medular, deveriam ser feitas pelo menos 2 osteotomias. Optou-se 
por não corrigir o antecurvato dos fêmures no plano sagital devido 
à boa amplitude de movimento e adaptação dos joelhos, além de 
bom alinhamento clínico. Ao final do tratamento, alcançou-se bom 
alinhamento dos membros inferiores. Como complicações, ocor-
reu infecção superficial de um pino que foi sanada com antibio-
ticoterapia oral. As dores nos joelhos e nos tornozelos, que eram 
suas queixas devido ao desalinhamento importante no pré-opera-
tório, desapareceram completamente. A paciente retornou às suas 
funções de estudo e trabalho, e voltou a praticar atividades físicas. 
Ela mantém a reposição de cálcio e vitamina D para minimizar o 
risco de recidivas.
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