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RESUMO

As deformidades angulares congénitas datibia cons-
tituem-se basicamente de duas afecgdes com evolugdes
e prognosticos distintos. Segundo o eixo da angulagéo,
podem ser divididas em antero-laterais e postero-me-
diais. Osautoresavaliaram 33 pacientes portadoresdes-
sasdefor midades com o obj etivo deaveriguar atendén-
cia de prognostico e, para isso, dividiram os pacientes
em dois grupos. No grupo A, formado por 20 portado-
resdedefor midade antero-lateral datibia, constataram
gue 14 pacientestinham evoluido para pseudartrose. A
neur ofibromatose esteve associada em sete pacientes
(35% do total) e, dentre estes, quatro eram portadores
de pseudartrose. No grupo B, constituido por 13 porta-
dores de deformidades poster o-mediais, constatou-se a
tendéncia a correcéo espontanea da angulacéo, persis-
tindo o encurtamento, que na média foi de 2,3cm. A
andlise desses dois grupos de pacientes confirmou as
diferencas significativas quanto ao cur so evolutivo. Seu
conhecimento éfundamental parao estabelecimentoda
condutaaser adotadaem cadaumadasformasdeapre-
sentacéo.

Unitermos — Pseudartrose congénitadatibia; deformidade antero-
lateral da tibia; tibia torta congénita; deformidade
postero-medial datibia

ABSTRACT

Congenital bowing leg: evaluation of 33 cases

Congenital bowing leg comprises two diseases with dif-
ferent evolution and prognosis. It can be classified as an-
terolateral and posteromedial bowing according to themain
axis of tibial angulation. In order to evaluate the progno-
sis of each type of bowing, the authors distributed 33 pa-
tients with these defor mities into two groups. Group A con-
sisted of 20 patients with anterolateral bowing of the tibia.
Among these, 14 patients devel oped pseudoarthrosis. Neu-
rofibromatosis was found in seven patients (35%) and four
of these established pseudoarthrosis. Group B consisted of
13 patients with posteromedial bowing. In this group, the
authors observed a tendency to spontaneous resolution,
with an average limb discrepancy of 2.3 cm. The analysis
of these two groups showed significant differences in the
outcome. The knowledge of the type of deformity prior to
theinitial treatment is fundamental for the management of
these patients.

Key words — Congenital pseudoarthrosis of the tibia; anterolate-
ral bowing of thetibia; congenital bowing leg; poste-
romedial bowing of the tibia
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DEFORMIDADESANGULARES CONGENITAS DA TIBIA

INTRODUCAO

As deformidades angul ares congénitas dos 0ssos da per-
na sao afeccles raras, de etiol ogiaai nda desconhecida*29),
gue apresentam cursos clinicos bastante distintos, tendo
em comum apenas a sua localizagao.

De acordo com o eixo de apresentacdo, podem ser clas-
sificadas em éantero-laterais e pdstero-mediai 149,

Asdeformidades angulares antero-laterai s estdo frequen-
temente associadas com neurofibromatose e evoluem, na
maioria dos casos, para pseudartrose apods a fratura espon-
ténea datibia acometida®®", sendo, por isso, muitas vezes
consideradas na literatura como sinénimas da pseudartro-
se congénita da tibia®8°19, No entanto, apesar de a deno-
minagdo ser consagrada pelo uso, nem todas as deformida-
des antero-laterais evoluem para pseudartrose*2),

Por suavez, a deformidade angular péstero-medial, que
€ também conhecida como tibia curva congénita, associa-
se desde 0 nascimento com o pé cal caneo-valgo©1112) e evo-
lui freglientemente com regressdo progressiva e esponté-
nea da angulagdo, persistindo, porém, o encurtamento, que
pode ser leve ou moderado™?.

O objetivo deste trabalho é a andlise dos pacientes por-
tadores de deformidades angulares congénitas da tibia. O
enfoque principal € centrado na avaliacdo da tendéncia
evolutiva de cada um desses tipos, isolado ou associado
com outras alteragdes, no sentido de confirmar o prognos-
tico nas diferentes apresentactes.

MATERIAL E METODOS

No Departamento de Ortopedia e Traumatol ogia da Fa-
culdade de Ciéncias M édicas da Santa Casa de S&o Paulo,
“Pavilhdo Fernandinho Simonsen”, foram catalogados 63
pacientes no periodo compreendido entre janeiro de 1977
e marco de 2000.

Os registros levantados estavam arquivados sob a deno-
minacgdo das seguintes palavras-chave fornecidas para a
pesquisa: tibiatorta congénita; deformidades angulares da
tibia; deformidade pdstero-medial da tibia; deformidade
antero-lateral datibia e pseudartrose datibia.

Compareceram para a avaliacdo 40 pacientes, que fo-
ram entrevistados e examinados para a confirmagao e atua-
lizagdo dos dados contidos nos prontuarios; dessetotal, sete

TABELA 1
Distribuicao dos 20 pacientes portadores da deformidade antero-lateral da tibia

Distribution of the 20 patients with anterolateral deformity of the tibia

Nome Idade Sexo Lado Forma Id Neurof Cirurg Encurt.
pseud pre atual
EJV 18 m D PS 7 - S Amp
RFS 26 m D PS 6 - S 0,5
STK 22 f D AL - S S 0,5
ACNS 27 m D PS 6 - S 0,5
TCS 7 f E PS 3 - S 1
BAMF 7 f E AL - - - 4
JBG 4 f D PS 2 S 3
EAB 6 f D PS 2 - S 5
EKG 4 f D PS 2 S S 2
VAG 3 m E PS 1 - S 2
LSP 4 f D AL - - - 2
MQA 3 m E AL - S - 4
MCR 4 m D AL - - - 2
WSR 4 m D PS 1 S S 1
RLCM 35 m D PS 6 - S Amp
MMS 3 f E AL - S - 0,5
PRAS 9 m E PS 5 - S 2
GFA 12 f E PS 6 - S 0,5
CAG 8 m E PS 7 S S 2
MWJS 2 m D PS 0 S - 2

AL = antero-lateral; PS = pseudartrose; Idade = em anos completos; Id pseud = idade que ocorreu a pseudartrose; Encurt. atual = centimetros;

Amp = Amputado.
Fonte: DOT-SCMSP

Rev Bras Ortop — Vol. 37, N° 8 — Agosto, 2002

351



C. SANTILI, M. AKKARI, G. WAISBERG, S.J. LAWAND, W.J. SOUZA & J.C.L. PRADO

tinham outros diagnosticos, como, por exemplo: diastase
tibiofibular distal, pseudartrose congénita dafibula, dentre
outros. Permaneceram, portanto, paraaanalise, 33 pacien-
tes com deformidades angulares congénitas datibia.

Além da identificacéo, as informagtes buscadas foram:
aidade atual, o sexo, o lado comprometido, aformaclini-
ca(antero-lateral ou postero-medial), a presenca ou néo de
neurofibromatose, a idade no surgimento da pseudartrose
(quando presente), cirurgia prévia (quando ocorreu) e o
encurtamento final.

A avaiacdo clinica constou de exame fisico detalhado
e, sempre que possivel, procedeu-se a reconstituicdo evo-
lutiva de cada paciente. Submeteram-se todos a atualiza-
¢do radiografica e, para aferi¢do mais fidedigna da discre-
pancia de comprimento dos membros inferiores, foi
realizada uma escanometria.

Para efeito de andlise, os pacientes foram subdivididos
em grupo A, formado pel os pacientes portadores de defor-
midade antero-lateral (tabela 1), e grupo B, constituido pe-
los pacientes com deformidade angular postero-medial da
tibia (tabela 2).

RESULTADOS

Grupo A — Dos 33 pacientes que compareceram para
avaliacdo, 20 (61%) eram portadores de deformidade ante-
ro-lateral.

A média de idade obtida foi de 10 anos e quatro meses;
0 paciente mais velho desse grupo tinha 35 anos e trés me-
ses e, 0 mais hovo, dois anos e quatro meses.

Nesse grupo observou-se ligeiro predominio do sexo
masculino, sendo 11 homens comprometidos (55%) e nove
pacientes do sexo feminino (45%).

Quanto ao lado envolvido, tivemos 12 pacientes com o
acometimento a direita (60%) e oito a esquerda (40%).

Apenas um paciente ja apresentava pseudartrose estabe-
lecida desde o nascimento (fig. 1).

A pseudartrose foi constatada em 70% dos pacientes,
havendo, portanto, seis ainda sem essa alteracdo (fig. 2). A
média de idade para o seu surgimento foi de trés anos e
nove meses.

A neurofibromatose concomitante foi considerada quan-
do, ao examefisico, haviaa presenca de manchas cuténeas
“café com leite” ou nddulos subcutaneos. 1sso ocorreu em
sete pacientes (35%) deste grupo A, sendo que, destes sete,
quatro ja haviam evoluido para pseudartrose.

Quinze pacientes (75%) haviam sido submetidos a tra-
tamento cirdrgico prévio e, amaioria destes, amais de um
procedimento (70%). Dos 14 pacientes que evoluiram para
pseudartrose, o tratamento objetivando a correcdo e con-
solidacdo foi tentado em 13, excluindo-se apenas, até o
momento, o paciente MWJS, portador da verdadeira pseu-
dartrose congénita, presente ja ao nascimento (tabela 1).

TABELA 2
Distribuicao dos 13 pacientes portadores da deformidade pdstero-medial

Distribution of the 13 patients with posteromedial deformity

Nome Idade Sexo Lado Forma Id Neurof Cirurg Encurt.
pseud pre atual

TJC 13 m E PM - - S 2
PRS 7 m E PM - - - 2
RFSR 7 m E PM - - - 4
JCS 7 f E PM - - - 3,5
MSF 6 f E PM - - - 2
NNS 5 f D PM - - - 4
FITJ 14 m E PM - - S 0,5
CMO 3 m D PM - - - 1
TDC 5 m E PM - - - 4,5
GMD 4 m E PM - - - 0,5
JHMS 2 m D PM - - - 2,5
HCD 2 m D PM - - - 2
RFC 4 m D PM - - - 3

PM = pdstero-medial; Idade = anos completos; Encurt. atual = centimetros.
Obs: Para efeito de confeccao das tabelas, as idades foram aqui consideradas em anos completos; no entanto, para os célculos de médias e no

texto, elas estdo apostas em anos e meses.
Fonte: DOT-SCMSP
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Fig. 1 — Paciente B.A.M.F. com deformidade antero-lateral aos 9
meses e aos 6 anos de idade; aspectos clinico e radiografico.

Fig. 1- Patient B.A.M.F. with anterolateral deformity at 9 months
and 6 years old; clinical and radiographic aspects.

Dentre aquel es pacientes que haviam sido submetidos a
varios procedi mentos cirdrgicos para obter a consolidacéo
da pseudartrose e ndo obtiveram sucesso, dois foram am-
putados.

A média atual de encurtamento no grupo A, excluindo-
se esses dois pacientes amputados, foi de 1,9cm, variando
de 4,0 a 0,5cm, ressalvando-se que alguns foram submeti-
dos ao alongamento 6sseo, além dos procedimentos para a
correcdo da deformidade.

Grupo B —Dototal de 33 pacientes avaliados, 13 (39%)
apresentavam deformidades angulares péstero-mediais da
tibia (fig. 3A e 3B).

Quanto a distribuicgo por sexo, 10 pacientes eram mas-
culinos (77%) e trés femininos (33%).

A média de idade nesse grupo foi de seis anos e dois
meses, variando desde o mais velho, com 14 anos e dois
meses, a0 Mais novo, com dois anos e um més.
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Fig. 2 — Radiografias do paciente M.W.J.S. com pseudoartrose
congénita da tibia

Fig. 2 - X-rays of patient M.W.J.S. with congenital nonunion of
the tibia

Quanto ao lado acometido, oito pacientes (62%) tinham
adeformidade no esquerdo, enquanto os outros cinco (38%)
apresentavam o desvio postero-media na perna direita.

Nos pacientes com deformidade postero-medial, ndo foi
observada associacdo com neurofibromatose ou qual quer
outra afeccdo ortopédica.

Dois pacientes (15%), neste grupo B, foram submetidos
acirurgias prévias a nossa avaliacdo, sendo uma unicain-
tervencdo em cada, que consistiu no alongamento 6sseo
para equalizacéo dos membros inferiores.

A médiade encurtamento atual neste grupo B éde 2,3cm,
sendo o maior de 4,0cm e o menor de 0,5cm.

Para ambos os grupos A e B, a observacéo do encurta-
mento inicia ndo foi possivel, umavez que em muitos pron-
tuérios ndo encontramos esse dado no examefisico inicial.

DISCUSSAO

Asdeformidades angulares congénitas datibia séo doen-
¢as raras que apresentam incidéncia de 1:140.000 nasci-
dos vivos?,
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Fig. 3a — Deformidade pdstero-medial da tibia, paciente T.J.C.;
aspecto clinico e radiogréfico inicial.

Fig. 3a — Posteromedial deformity of the tibia, patient T.J.C.; ini-
tial clinical and radiographic aspect.

A distincdo conceitual precisa entre deformidade ante-
ro-lateral e pseudartrose congénita da tibia, ainda € con-
troversanaliteratura®191419, Muitasvezes, essesdoisdiag-
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Fig. 3b
Aspecto
radiografico,
paciente T.J.C.
aos 6 anos

Fig. 3b
Radiographic
aspect, patient
T.J.C. at 6 yo

nAsticos sao usados como sinbnimos. Cumpre, porém, res-
saltar que o termo pseudartrose congénita datibia, embora
consagrado, deve ser reservado, segundo Morrissy eWeins-
tein® e Paterson®, para os casos em que se observa a pre-
senca de pseudartrose, franca ou incipiente, j4 ao nasci-
mento.

Na prética, pode-se observar que dentre os portadores
da deformidade antero-lateral da tibia, existe um espectro
de variabilidade evolutiva, havendo casos de criancas que
nascem com a pseudartrose ja estabel ecida, ou que sofrem
a fratura nos primoérdios da infancia. Por outro lado, ha
criancas com idade maior, que apresentam apenas a defor-
midade e que, apds queda banal, ndo obtém a consolida-
¢a0 Gssea da fraturalte,

Consideramos, dessa forma, que, em nossa casuistica,
dos 14 pacientes que apresentavam pseudartrose, apenasum
deve ser rotulado com o diagndstico de pseudartrose congé-
nita da tibia. Os outros 13 casos evoluiram para pseudar-
trose num determinado momento, quer seja apds um trau-
maou apds tentativa cirdrgicade correcéo da deformidade.

Rev Bras Ortop — Vol. 37, N° 8 —Agosto, 2002
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Outros argumentos, contrarios ao uso do termo pseudar-
trose congénita como sinbnimo de angulacdo antero-late-
ral datibia, sdo relatos na literatura de pacientes com de-
formidade antero-lateral que evoluiram com resolucéo
espontanea™!4. Dentre os pacientes por nés estudados, ape-
nas um, hoje com sete anos e trés meses de idade, evolui
com sinais clinicos e radiograficos de aparente resolugdo
espontanea da angulagdo, enquanto 0s outros cinco, ape-
sar da deformidade, mantém-se com a tibia integra até o
momento.

Nospacientesdo grupo A (deformidades éntero-laterais),
amédia de idade em que ocorreu a pseudartrose foi de trés
anos e nove meses. Segundo Boyd®9, os critérios para a
determinacdo da probabilidade de o paciente vir a desen-
volver pseudartrose devem incluir o somatério de dados
clinicos, radiogréficos e histol 6gicos. Efetivamente, ndo ti-
vemos possi bilidade de aplicar esses conceitos nos pacien-
tes estudados, principal mente porque ndo realizamos de
rotina a avaliagdo histoldgica em casos operados.

O tratamento dos pacientes com angulacéo antero-late-
ral deve ser realizado de maneira cautel osa®>'®. Segundo
Morrissy™ e Paterson®, a terapéutica cirdrgica deve ser
aplicada, apenas, nos pacientes que progrediram para pseu-
dartrose. Os pacientes que evoluem com maior encurta-
mento sdo, na sua maioria, aqueles que foram submetidos
a diversos procedimentos”12,

Nos pacientes do grupo A, o valor médio do encurta-
mento encontrado foi de 1,91cm, abrangendo, no entanto,
um grupo heterogéneo de criangas quanto ao tratamento,
incluindo desde aguel as que ndo foram submetidas aquais-
quer tentativas de correcdo até as que sofreram vérias ci-
rurgias corretivas, inclusive para o alongamento da perna.

O tratamento preventivo pode estar indicado para os pa-
cientes com angulacdo antero-lateral datibia, havendo in-
clusive sinais radiogréficos sugestivos de ma evolugao®.
No entanto, sua indicacdo, por vezes, acelera o processo
para a pseudartrose e piora 0 prognéstico, ndo sendo uni-
versalmente recomendéavel 7:919),

A escolhadatécnicacirdrgicamais adequada paraa cor-
recdo e resolucdo do problema ainda é motivo de contro-
vérsia e estudo®*®, Muitas ja foram empregadas e, dentre
as utilizadas atualmente, a do enxerto vascularizado da fi-
bula contralateral® e a metddica com o uso do aparelho de
Ilizarov® tém of erecido os resultados mais promissores.

Utilizamos no DOT-SCMSP vérias técnicas ao longo dos
anos, atualmente, estamos empregando a técnica microci-
rurgica do enxerto vascularizado de fibula.
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Dentre os 14 pacientes que desenvolveram pseudartrose
no grupo A, dois foram amputados (EJV e RLCM) ap6s
diversastentativas cirlrgicas detratamento. O paciente EJV
apresentava antes da amputac@o encurtamento de 10cm,
enquanto RLCM, de 7cm; cada um ja havia sido submeti-
do a seis tentativas cirlrgicas, sem obter sucesso quanto a
consolidacdo (tabela 1).

Morrissy, em 1982, considera que a opcao pela ampu-
tacdo € mais um desafio nessa doenca e lanca a idéia do
momento de “ parar de tentar” . Nesse sentido, M cCarthy©
sugere trés critérios para orientagcdo dos cirurgides quanto
a decisao de amputar 0 membro acometido: an&o consoli-
dacdo Ossea apOs trés tentativas cirdrgicas; discrepancia
de comprimento maior que 5cm; e o desenvolvimento de
pé deformado e ndo funcional apos tratamento prolongado.

Os maus resultados cirurgicos fregiientemente sdo cor-
relacionados com pacientes que apresentam neurofibroma-
tose concomitantel®14.1821),

Dependendo da casuistica levantada, a neurofibromato-
se tem sido associada com a pseudartrose datibia em pro-
porcdo que pode variar desde 38% até 70% dos pacien-
tes®, porém em muitos casos ndo se encontra a presenca
histol 6gica de neurofibromas no local da pseudartrose*>
223 'mesmo quando as amostras de tecido sdo estudadas
sob microscopia eletrénica.

N&o h4, portanto, como estabelecer relacéo de causa e
efeito entre as duas doencas?”, fato este que também ob-
Servamos Nos NOSSOS Casos, Pois, NOS sete pacientes porta-
dores de neurofibromatose, apenas quatro eram portadores
de pseudartrose.

Descritapelaprimeiravez em 1949, por Heyman e Hen-
don@>1112) | 3 deformidade péstero-medial datibia associa-
se freglientemente com pé calcaneo-valgo*1224, No seu
curso clinico evolutivo, ndo esta relacionada com a neuro-
fibromatose, nem tampouco evolui para pseudartrose. E de
ocorréncia muito menos freqliente que a curvatura éntero-
lateral 213 e foi encontrada em 13 (39%) dos pacientes
portadores de “deformidade” da perna.

Apesar da aparéncia clinica, muitas vezes alarmante, as
angul acdes postero-mediai s apresentam tendéncia a corre-
¢80 espontanea, restando como complicacéo residual ape-
nas a discrepancia no comprimento dos membros inferio-
res®11.2), Ha, ainda, a possibilidade de alguns pacientes
apresentarem, ao longo do seu crescimento, um pé signifi-
cantemente menor que o do lado oposto®?,

A eficacia do uso de drteses que sdo prescritas para au-
xiliar ou induzir a corregdo das deformidades mais graves
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€ questionavel. Segundo revisao feita por Hofmann e Wen-
ger®d, os autores observaram casos que evoluiram espon-
taneamente para a resolucdo, apesar de néo terem feito
gualquer tipo de tratamento. Esse fato foi também obser-
vado nos pacientes por nés estudados, muito embora néo
tenhamaos utilizado qualquer tipo de értese.

Devido ao seu prognostico evolutivo favoravel, o trata-
mento cirdrgico precoce ndo deve ser precipitado, estando
reservado para as criangas que ndo apresentam correcéo
angular suficiente, ou devido ao encurtamento remanes-
cente da perna, durante sua evolugdo13), No levantamen-
to do Servico, até o momento, apenas dois pacientes (15%)
foram operados, objetivando o alongamento 6sseo para a
equalizacdo dos membros inferiores: acirurgiafoi realiza-
da quando os pacientes se encontravam proximos da matu-
ridade esguel ética.

N&o se pode, portanto, descartar a possibilidade de que
pacientes com angulagdo postero-medial venham a neces-
sitar de cirurgia para a correcdo ou egqualizacéo dos mem-
brosinferiores, devendo os pais ser orientados no acompa-
nhamento ambulatorial.

A média de encurtamento atual obtida no grupo B (de-
formidades péstero-mediais) foi de 2,3cm, ressaltando que
este valor foi encontrado num grupo que compreende pa-
cientes em diferentes estégios de maturidade, além de en-
globar dois ja operados para a equalizacéo dos membros.
Na literatura*121321.29  ndo ha citacdo quanto ao valor
médio de encurtamento final nos portadores de angul acbes
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congeénitas postero-mediais da tibia. Acreditamos que esse
segjaum valor dificil de determinar, devido ao pequeno nu-
mero de pacientes acometidos por essa afeccdo e as im-
ponderaveis variabilidades étnicas.

CONCLUSOES

Os pacientes com deformidades angulares antero-late-
rais da tibia constituem um grupo de evolugdo heterogé-
nea, mas que apresenta, na maioria dos casos, tendéncia a
evolucdo para pseudartrose. No entanto, alguns pacientes
podem apresentar resolucéo espontanea; ndo ha previsibi-
lidade para o fato, 0 que coloca em questionamento alguns
procedimentos cirdrgicos ditos preventivos, pois podem
piorar o progndstico da doenca.

A associacdo dessa deformidade com a neurofibromato-
se ndo parece ser do tipo causa e efeito e a sua freqliéncia
varia muito, conforme a amostra de pacientes estudada. Ja
o0s pacientes com deformidade congénita da tibia do tipo
postero-medial apresentam tendéncia para a corregéo es-
pontanea, ndo havendo indicagdo para correcdo cirdrgica
precoce nesta deformidade, a qual pode ser aplicada, se
necessario, no fina do crescimento.

Os pais devem ser orientados quanto a evolugédo favora
vel das angulagdes postero-mediais da tibia, devendo-se,
porém, ser ressaltada a possibilidade de persisténcia do
encurtamento, o que poderaimplicar anecessidade dealon-
gamento 6sseo ou epifisiodese do membro contralateral,
para a equializacdo dos membros inferiores.
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