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RESUMO

0 paciente relatado apresentava raquitismo hipofosfatémico,
a principal forma hereditaria de alteragdo no metabolismo da
vitamina D, com a tipica deformidade multiapical em varo dos
quatro segmentos 0sseos dos membros inferiores. Este artigo tem
como objetivo descrever a sequéncia de correcao e a estratégia de
tratamento para correcéo da deformidade dos membros inferiores do
paciente com diagnostico de raquitismo hipofosfatémico, através
de osteotomias, fixacdo externa monoplanar em cada fémur e
fixag@o externa circular hexapodal nas tibias. Os procedimentos
foram realizados somente apds controle clinico da doenca.
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INTRODUCAO

0 raquitismo corresponde a um conjunto de patologias relacio-
nadas a distlrbios no metabolismo da vitamina D, com diferentes
etiologias. Dentre essas patologias, o raquitismo hipofosfatémico
engloba um grupo de desordens em que a ingestdo normal de
vitamina D é insuficiente e cursa com mineralizagdo 6ssea anor-
mal na placa de crescimento, em decorréncia da perda de fosfato
pelos rins'.

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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Essa patologia tem origem hereditaria, podendo ser autossomica
dominante ligada ao X, devida a uma mutagao no gene regulador do
fosfato (PHEX) que fica inativado. Essa alteragdo do receptor causa
0 aumento da produgéo do hormdnio FGF23 (fator de crescimento
de fibroblastos) produzido pelos osteoblastos e ostedcitos. A fungéo
desse hormdnio seria reduzir a reabsorgdo do fosfato pelo tibulo
renal proximal e inibir a agdo da enzima 25-hidroxi-1 - hidroxilase,
responsavel pela sintese da forma ativa da vitamina D'. Entdo a
mutagdo causa grande eliminacdo urindria de fosfato.
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0Os achados clinicos mais comuns do raquitismo nutricional tam-
bém sdo encontrados no raquitismo hipofosfatémico; inicialmente,
ocorre 0 aumento da espessura dos punhos, tornozelos, joelhos e
jungdes costocondrais (rosario raquitico), por serem locais de ra-
pido crescimento 0sseo e mineralizagdo. Outros achados clinicos
importantes sdo: retardo no fechamento das fontanelas, hipoplasia
do esmalte do dente, sulcos de Harrison no térax pela tragéo do
diafragma, pectus carinatus e escavatum, deformidades 6sseas no
radio, ulna distais e nos membros inferiores, baixa estatura relacio-
nada a descarga de peso sobre 0ss0s com baixa resisténcia e insu-
ficiente mineralizagao?.

As alteracdes radiograficas sdo semelhantes aquelas encon-
tradas no raquitismo nutricional, incluem: alargamento das fises,
osteopenia metafisaria, genovaro, coxa vara, deformidade ao longo
do eixo do fémur e da tibia, deformidades nos membros superiores.

Os exames laboratoriais sdo necessarios para o diagndstico,
revelando niveis normais de calcio, niveis normais de PTH (parator-
monio), hipofosfatemia, niveis muito baixos de 1,25(0H), vitamina D,
hiperfosfaturia, concentracdo elevada de fosfatase alcalina sérica,
calcidria normal ou reduzida's.

0 tratamento clinico ndo tem como objetivo normalizar os niveis
de fosfatemia, mas melhorar a velocidade de crescimento, impedir
a progressdo das deformidades 6sseas e minimizar os distirbios
metabdlicos'?,

Para tanto, faz-se a reposicéo de fosfato (sais neutros de fosfato
inorganico de sodio e potassio), em que o fosforo elementar é ad-
ministrado, gradualmente, numa dose de 30-60 mg/Kg/dia, dividido
em quatro a seis fragdes por dia. As vezes é necessaria a reposicao
de calcio concomitantemente. O calcitriol pode ser ingerido na dose
de 0,03-0,07 pg/Kg/dia, por via oral, dividida em uma ou duas
doses, exceto em pacientes com hipercalcitria associada'*®,

Esse tratamento deve ser mantido até o final do crescimento es-
tatural. Devido a perda de altura nos anos anteriores ao tratamento,
pode haver déficit na estatura final. O uso das medicacdes deve ser
suspenso uma semana antes das cirurgias ortopédicas e reintro-
duzido quando o paciente voltar a deambular, para evitar hipercal-
ciurria, pois 0 tempo de imobilizacao predispde a maior reabsorgao
Ossea. O sucesso do controle clinico é observado pela diminuicdo
dos niveis séricos de fosfatase alcalina, atingindo niveis normais ou
levemente elevados'=*.

As deformidades multiapicais antero-laterais do fémur e a tibia
vara &0 as mais encontradas nesses casos. Podem ser necessarias
osteotomias em multiplos niveis, seguidas de fixacdo externa para
realinhamento progressivo, ou agudo com placa, fixador externo ou
haste intramedular. Quanto mais jovem o paciente, maior a possibi-
lidade de recorréncia da deformidade apds o tratamento’®.

RELATO DE CASO

Paciente LMS, sexo feminino, natural da cidade de Sdo Paulo —
SP, 20 anos, estudante.
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Aos 2 anos e 6 meses, apresentava baixa estatura e deformidade
em membros inferiores (genovaro bilateral). Aventado o diagndstico
de raquitismo hipofosfatémico, com as seguintes dosagens séricas:
Calcio (Ca) 8,9 mg/dL (8,5-11mg/dL), Potassio (K)= 2,6 mMol/L
(3,5-5,0 mMol/L), Fosfatase Alcalina (FA) = 537 U/L (56-156 U/L),
Fosforo (P)= 2 mg/dL (3-7 mg/dL).

Foi iniciado tratamento medicamentoso por via oral, com 0 uso
de vitamina D (5 a 10 ng/Kg), fosfato de sddio (30-60 mg/Kg/dia),
calcio (1000 mg/dia), calcitriol (30 a 70 ng/kg/dia). O controle cli-
nico foi observado pela reducdo da FA para 162 U/L (Tabela 1). No
entanto, houve persisténcia da deformidade em varo e rotacional
dos membros inferiores (Figura 1).

Tabela 1. Exames laboratoriais de paciente com raquitismo hipofosfatémico, a
diminui¢ao dos valores de FA denotam controle clinico da patologia

Idade (anos) 4 8 18 Referéncia
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

*Célcio; TPotassio; *Fosfatase Alcalina; **Fésforo.

Figura 1. Imagem clinica de paciente com deformidade dos membros in-
feriores. A direita, desvio em varo dos membros inferiores. A esquerda, desvio
rotacional das tibias encontrado pelo angulo coxa-pé
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Na avaliagdo radiografica, foi observado desvio bilateral em varo
dos membros inferiores, com valores de MAD (distancia do mau ali-
nhamento) de 4,6 cm a direita e de 3,7 cm a esquerda (Figura 2). A
analise do alinhamento no plano frontal esta demonstrada na figura 2,
com 0s valores dos angulos laterais proximais (mLPFA) e distais (mL-
DFA) de cada fémur, angulos mediais proximais (MMPTA) e angulos
laterais distais (MLDTA) de cada tibia, como pode ser visto na figura 2.
Os valores negativos de angulo coxa-pé no MID=38° e no MIE=30°
(Figura 1) demonstram desvio em rotagdo interna das tibias.

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

mLPFA
ax

mLDTA

81

Figura 2. Imagens radiograficas com presenca de deformidade em varo nos quatro
segmentos dos membros. A esquerda, demonstrado o eixo biomecanico passando
medial ao centro do joelho, com suas respectivas MAD (teste do mau-alinhamento). A
direita, o diagndstico da deformidade, com os valores dos angulos laterais proximais
(mLPFA) e distais (mLDFA) de cada fémur, angulos mediais proximais (MMPTA) e angulos

laterais distais (MLDTA) de cada tibia (teste de orientacéo articular)

=
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foi realizada correcdo aguda da deformidade, através de osteo-
tomia valgizante, osteossintese com fixador externo monolateral
LRS Orthofix®, cujas correcdes angulares foram norteadas pelo
CORA (Centro de Orientag@o e Angulacdo — apice da deformidade)
de cada fémur (Figura 3). Apesar de serem deformidades multia-
picais, os diversos CORAs foram resumidos em um Unico distal
nos fémures. As osteotomias foram realizadas 9,4 cm proximal ao
CORA articular a direita e 13 cm proximal ao CORA a esquerda,
com translagdo medial intencional das extremidades distais de
cada fémur: 1,6 cm a direita e de 2 cm a esquerda.

0 tratamento cirlrgico nas tibias foi realizado em 18/05/2016,
baseado nos CORAs das tibias (Figura 3) e angulos coxa-pé (Figu-
ra 1). Foi realizada osteotomia valgizante e derrotatdria (30°) bila-
teral através de correcdo gradual com fixadores externos circulares
do tipo hexapodal (Taylor Spatial Frame®), para corregdes graduais
dos desvios angulares no plano frontal e rotacionais. O nervo fibular
foi descomprimido em cada membro como profilaxia de lesdes pelo
grande desvio rotacional. Houve formagéo de regenerado com boa
qualidade 6ssea de 1,6 cm a direita e 1,9 cm a esquerda.

Figura 3. Radiografias dos membros inferiores com o CORA de resolugdo da de-
formidade multiapical de cada osso longo. A esquerda, (A) cada fémur com seu
respectivo CORA. A direita, (B) cada tibia com seu respectivo CORA, e o fémur com
as deformidades corrigidas agudamente e fixadas com montagem monoplanar.
Observar a translagdo medial intencional dos fragmentos devido a osteotomia fora do
CORA de resolucéo. Observar melhora da deformidade em varo dos fémures LDFA
93 a direita e LDFA 90 graus a esquerda
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Os fixadores externos dos quatro segmentos foram retirados
num Unico procedimento em 07/12/2016. Houve boa consolidacéo
Ossea do fémur e tibia bilateralmente e corre¢do das deformidades
com bom aspecto clinico e radiografico final (Figuras 4 € 5).

DISCUSSAO

Mesmo apos o tratamento clinico, as deformidades dos mem-
bros inferiores persistem, sendo necessario o tratamento cirlirgico
cuja possibilidade de recorréncia ¢ maior quanto mais jovem for o
paciente'®,

Ha& muitos métodos para correcdo de deformidades, dentre eles
fixacdo externa, fixacdo intramedular ou combinacdo desses meé-
todos. A utilizacdo da fixagdo externa possui como vantagens des-

Figura 4. Aspecto clinico e radiografico finais. A direita, membros inferiores alinhados

clinicamente. A esquerda, radiografia panordmica de membros inferiores, o eixo bio-

mecanico a direita com leve desvio em varo (MAD=15 mm), 0 eixo a esquerda passa

no centro do joelho
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carga precoce no membro operado, maior estabilidade, correcdo
progressiva ou aguda e menor risco de lesao neurovascular®”, Tem
como desvantagens maior risco de recorréncia da deformidade, risco
de fratura no segmento alongado ap6s a remocao do fixador externo
e infeccao do trajeto dos pinos™.

A fixagdo intramedular isolada para tratar esse tipo de deformi-
dade pode proporcionar um menor risco de recidivas, mas sao
necessarias mais osteotomias para alinhamento anatomico do
segmento abordado. No estudo realizado por Song et al. com 20
pacientes, 24 membros foram tratados com fixag&o externa, 6 com
haste intramedular isolada e 25 membros com associagéo dos 2
métodos. Os membros com fixac&o intramedular tiveram menos re-
corréncia de deformidades diafisarias. Quando tratados com haste
isoladamente necessitaram de multiplas osteotomias cuja estabili-
dade limitada nao permitiu carga precoce®.

O tratamento que associa a fixagdo externa com tutor intramedu-
lar pode diminuir as desvantagens de cada método, possibilitando
menor tempo de fixacdo externa, descarga precoce, menor indice
de rigidez articular, maior estabilidade rotacional, menor risco de
fratura apos a retirada do fixador, diminuindo as chances de infec-
¢do do trajeto dos pinos e migragdo da haste’.

Kane et al. encontraram resultados satisfatorios no tratamento de
deformidades em 9 criangas com raquitismo hipofosfatémico com
osteotomia e osteossintese com fixador externo monolateral Ortho-
fix, realizando, primeiramente, a corre¢do aguda dos fémures an-
tes das tibias na mesma cirurgia’. Popkov et al realizou um estudo

Figura 5. Aspecto clinico da paciente nos periodos pré-operatdrio, durante o tra-
tamento e apds a retirada dos fixadores

Senvio ds Ortopdia & raumatologia » S30 Palo  Brasil



retrospectivo com 47 criangas com raquitismo hipofosfatémico e
deformidades dos membros inferiores, em que um grupo foi trata-
do com fixador externo llizarov e o outro tratado com esse fixador
associado com haste flexivel intramedular. Houve maior recorrén-
cia da deformidade nos pacientes em que ndo foi usada haste
intramedular. No grupo que associava as técnicas houve menor
tempo de fixacdo externa e menor risco de complicagdo do uso
prolongado de fixador externo®,

A fixacéo externa foi preferida para o caso abordado, permitindo
uma corre¢do multiplanar no mesmo 0sso de modo agudo nos fé-
mures e progressivo nas tibias. Foi possivel 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 nao corrigir 0 antecurvato dos fémures no plano sagital devido
a boa amplitude de movimento e adaptacédo dos joelhos, além de
bom alinhamento clinico. Ao final do tratamento, alcangou-se bom
alinhamento dos membros inferiores. Como complicagoes, ocor-
reu infeccdo 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-
torio, desapareceram completamente. A paciente retornou as suas
fungdes de estudo e trabalho, e voltou a praticar atividades fisicas.
Ela mantém a reposicéo de célcio e vitamina D para minimizar o
risco de recidivas.
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