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RESUMO

Essa revisdo sistematica de literatura tem como objetivo realizar a revisao
bibliografica sobre Abordagem terapéutica de joelhos Genu Varum em pacientes com
Acondroplasia, apresentando condutas clinicas para o tratamento de joelhos Genu
Varum nesses pacientes. Para o presente estudo foi utilizado levantamento
bibliografico do periodo de 1995 a 2020 nas plataformas SciELO, Lilacs, Medline,
Google Scholar e Pubmed utilizando as palavras-chave: Acondroplasia, Genu Varum
e Condutas Terapéuticas para a selecdo de artigos nas devidas plataformas. Foram
selecionados artigos apoOs a leitura dos resumos e entao feito a leitura dos projetos
mais relevantes sobre o tema geral, analisando o material produzido através de
tabelamento e selecdo de artigos de acordo com autor; tema; ano; revista; objetivo e
principais resultados. Organizou-se os artigos em ordem cronoldgica, apresentando
as abordagens realizadas em cada estudo, dentre os resultados obtidos pode ser
observado cada conduta clinica e cirargica, evidenciando a osteotomia acompanhada
do aperto do ligamento colateral lateral e a ndo unido fibular planejada, além do uso
da artrografia como forma de exame complementar. A partir dos resultados adquiridos,
conclui-se que além das formas tradicionais de intervencao para joelhos em varo em
pacientes com acondroplasia ha evidencias cientificas de existéncias de maneiras
alternativas de resolutividade 6sseas nestes pacientes, visando qualidade de vida dos

pacientes.

Palavras-chave: Acondroplasia; Genu Varum; Condutas Terapéuticas;



ABSTRACT

This systematic literature review aims to carry out the bibliographic review on
the Therapeutic Approach of Genu Varum knees in patients with Achondroplasia,
presenting clinical approaches for the treatment of Genu Varum knees in these
patients. For the present study, a bibliographic survey from 1995 to 2020 was used on
the SciELO, Lilacs, Medline, Google Scholar, and Pubmed platforms using the
keywords: Achondroplasia, Genu Varum, and Therapeutic Approaches for the
selection of articles on the appropriate platforms. Articles were selected after reading
the abstracts and then reading the most relevant projects on the general theme,
analyzing the material produced through tabulation and selection of articles according
to the author; theme; year; magazine; objective and main results. The articles were
organized in chronological order, presenting the approaches taken in each study,
among the results obtained, each clinical and surgical approach can be observed,
evidencing the osteotomy accompanied by the tightening of the lateral collateral
ligament and the planned fibular nonunion, in addition to the use of arthrography as a
form of complementary examination. From the results obtained, it is concluded that in
addition to the traditional forms of intervention for varus knees in patients with
achondroplasia, there is scientific evidence of the existence of alternative ways of bone
resolution in these patients, aiming at the patients' quality of life.

Keywords: Achondroplasia; Genu Varum; Therapeutic Approaches;
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1. INTRODUCAO

As displasias esqueléticas (DE) estéo integradas em um grupo heterogéneo de
doencas que se assimilam entre si de acordo com sua apresentacéo clinica, achados
radiologicos e padrbes de heranca que afeta o crescimento, a morfologia e o
desenvolvimento do sistema locomotor (CALDERON et al. 2018). Existem mais de
270 Displasias Esqueléticas descritas, porém o numero DE que podem ser
diagnosticadas durante o periodo gestacional por meio de ultrassonografia se reduz
consideravelmente (CALDERON et al. 2018).

Entre as displasias esqueléticas ja identificadas, a Acondroplasia € a forma com
maior predominancia em todo mundo, sendo um dos fatores responsaveis pelo
nanismo (CALDERON et al. 2018). Essa doenga tem como principal alvo o tecido
0sseo ou cartilaginoso, 0 que ocasiona primordialmente a desproporcéo corporal a
gual afeta o crescimento fetal ou restricdes no periodo da infancia, sendo um dos
fatores pelos quais individuos acondroplasicos desenvolvem baixa estatura (UNANUE
et al. 2015).

Figura 1 — A imagem apresenta a desproporcéo corporal no crescimento pré-natal de RN em

portadores de displasias osseas.

Fonte: Hilbert (2014)
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1.1. ACONDROPLASIA

A acondroplasia esté inclusa dentro das displasias esqueléticas, grupo este de
patologias determinadas geneticamente (PIRES e TALLES., 2015). Sua palavra tem
origem do grego: a = sem, condro = cartilagem e plasia = desenvolvimento, ou seja,
significa “sem formacgao de cartilagem” (RODRIGUES et al., 2010)

A acondroplasia afeta a ossificacdo endocondral, criando empecilhos na
consolidagdo Ossea a partir de cartilagem preexistente. Logo, este déficit torna os
0ssos longos do esqueleto apendicular reduzidos, estruturando membros superiores
e inferiores curtos em comparacéo ao tronco (RODRIGUES et al., 2010). Individuos
afetados por essa doenca desenvolvem despropor¢cdes 0sseas importantes, sendo
capazes de comprometer a densidade e a forma dos ossos, modificando dessa
maneira o seu comprimento e favorecendo o aparecimento da baixa estatura (PIRES
e TALLES., 2015).

1.1.1 Etiologia

A Acondroplasia esta incluida dentro das displasias esqueléticas e é a maior
causa de nanismo em todo mundo, ocasionada pela anormalidade na ossificacéo
endocondral (NOGUEIRA et al., 2018). Esta doenca acomete entre 1.3 a 1.5 por
10.000 nascidos vivos, trata-se se uma enfermidade de carater autossomico
dominante, fazendo com que em 90% dos casos surge através de uma mutacdo
espontanea (NOGUEIRA et al., 2018).

A probabilidade de uma crianca desenvolver acondroplasia € de
aproximadamente 50% caso um dos pais seja afetado pela doenca, podendo ter uma
maior incidéncia quando um dos membros da filiagdo tenha idade superior a 33 anos
(NOGUEIRA et al., 2018). A enfermidade acondroplésica € manifestada tanto por um
genotipo heterozigoto ou homozigoto, sendo repassada pelo elo paterno ou materno
ou ambos (NOGUEIRA et al., 2018). As caracteristicas fenotipicas do portador da
Acondroplasia esquelética sdo semelhantes, apresentando um perfil clinico tipico da
doenca (NOGUEIRA et al., 2018).
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1.1.2. Fisiopatologia

As alteragBes genéticas percebidas nos pacientes com acondroplasia estao
localizadas no cromossomo quatro, mais precisamente no braco curto deste
cromossomo (FRADE et al., 2012). Foi constatado a presenca de uma mutacdo no
receptor do fator de crescimento do fibroblasto tipo 3 (FGFR3) isto ocorre devido a
substituicdo do amino&cido arginina pelo aminodcido glicina no dominio
transmembrana do individuo localizado nos condrécitos da placa de crescimento dos
0ssos (FRADE et al., 2012). A ativacdo de FGFR3 impede o crescimento da cartilagem
gue ocorre na placa epifisaria, prejudicando a troca da cartilagem por tecido 6sseo e

assim proporcionando a restricdo no tamanho final dos ossos (FRADE et al., 2012).

Figura 2 — llustracdo mutagénica de substituicdo do amino&cido arginina por glicina no dominio

de transmembrana localizada na placa epifisaria.

FGFR3

Norma ] = .

© Morrys C. Kaisermann M.D.

Fonte: Foldynova-Trantirkova et al. (2012).

O crescimento longitudinal dos ossos é€ feito dentro da placa epifisaria em por
um processo denominado ossificagcdo endocondral que ocorre a partir de um modelo
cartilaginoso hialino. (FRADE et al., 2012). A cartilagem hialina durante seu
mecanismo de amadurecimento passa por diversas modificacdes o0 que propicia a
reducdo e mineralizacdo da matriz cartilaginosa além da hipertrofia e apoptose dos
condrécitos que dara espago paro o surgimento de lacunas nas quais posteriormente
serdo substituidas por capilares sanguineos e células osteogénicas, gerando o

desenvolvimento vertical dos ossos longos. (FRADE et al. 2012). Entretanto,


http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/humu.21636/pdf
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pacientes com acondroplasia contém certa incapacidade de executar essa atividade
organica proporcionando restricdo da estatura corpérea (FRADE et al. 2012).

Apesar desse disturbio de crescimento em pacientes com acondroplasia, o
amadurecimento dos 0ssos de maneira transversal se mantém conservada, pois sua
maturagdo estd vinculada ao processo de ossificacdo intramembranosa,
amadurecimento o qual realiza a troca de tecido 6sseo esponjoso por tecido compacto
com a participacdo direta dos osteoblastos sem a presenca do papel da cartilagem
para desempenhar a fungdo de crescimento transversal. (FRADE et al. 2012). Dessa
maneira, individuos adultos com acondroplasia no seu processo final de
desenvolvimento ira apresentar ossos do esqueleto apendicular curtos e largos
(FRADE et al. 2012).

1.1.3 Diagndéstico

O diagnostico da Acondroplasia é dado a partir do nascimento ao se analisar
caracteristicas clinicas tipicas da doenca (CIALZETA, 2009). Entretanto, ao se realizar
ultrassonografias morfolégicas que comumente é feita a partir da 16° semana de
gestacao e for comprovado a percepcao de desproporcdo dos membros inferiores e
superiores em relacdo ao térax, 0ssos longos abaixo do percentil, cranio aumentado
com fronte proeminente, face tipica e polidramnio pode-se pressupor que o RN
nascera com acondroplasia (CIALZETA, 2009).

Além das caracteristicas de presuncado percebidas nos exames de imagem
realizados no periodo fetal e da avaliacdo clinica realizada apds o nascimento, é
possivel realizar o diagnostico por meio do estudo biomolecular, ferramenta na qual
ird investigar mutacdes genéticas que neste caso estardo ligadas ao receptor do fator

de crescimento do fibroblasto tipo 3 que pode estar disponivel (UEMURA et al. 2002).
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Figura 3 — Nesta ultrassonografia de 33 semanas de gestacdo podemos visualizar medidas do

cranio no percentil 90, Polidramnio e Fronte proeminente. Caso de Acondroplasia.

-
»~

BPD: 88.25 mm
35w 5d (Madlock)
HC: 321.21 mm
30w 2d (Hadlock)

Fonte: Dietrich et. al. (2010)

Figura 4 — Imagem da ultrassonografia gestacional de um feto no qual apresenta 0ssos longos

abaixo do percentil,despropor¢cdes dos membros inferiores e superiores em relagdo ao térax e face
tipica.

Fonte: Pires e Talles (2015)
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1.1.4 Quadro Clinico

As caracteristicas da acondroplasia, tanto clinicas quanto radiolégicas sdo bem
especificas, pois apresentam estatura baixa desproporcional ocasionado pelo
encurtamento dos membros inferiores e superiores em relacédo ao tronco, um aumento
da circunferéncia cefalica, cifose toracolombar com hiperlordose, base do cranio
hipoplésica, ténus muscular diminuidos, ossos iliacos arredondados, diminuigcdo
progressiva para baixo na distancia interpedincular da area dorsal para a lombar
(CIALZETA, 2009). Evidenciam também maos com dedos curtos e grossos, atraso no
desenvolvimento motor, atraso na erup¢ao dentaria com alteracdes na quantidade e
na forma dos dentes (UEMURA et al, 2002).

Figura 5: Aimagem apresenta caracteristicas clinicas comuns na acondroplasia como estatura
baixa, membros curtos (bracos e coxas), Anormalidades esqueléticas, aparéncia da mao anormal,
dedos engrossados com espaco persistente entre os dedos medial e anelar, testa saliente, cranio

aumentado e desproporcional ao corpo e pernas tortas.

Fonte: Tavares et al. (2016).

A baixa estatura € o traco mais comum na acondroplasia, mas ela € percebida
em decorréncia da falta de crescimento dos membros enquanto o seu tronco
permanece normal e € devido a isso que o tamanho sentado dos portadores da
doenca demonstra percentis elevados, a altura varia para homens e mulheres entre
122 e 157cm em homens e 117 e 137 cm em mulheres (CIALZETA, 2009). Nos



16

primeiros anos de vida as criangas com essa displasia 0ssea apresentam um retardo
no desenvolvimento motor devido a fraqueza muscular transitoria ou uma distrofia
muscular congénita e desequilibrios osteoarticulares, adquirindo dessa forma uma
marcha independente e eficiente apenas aos dois anos de idade (CIALZETA, 2009).

Apesar de poder apresentar um amplo leque de sinais e sintomas, existem
agueles nos quais podem se destacar dos demais e se mostrar de maneira corriqueira
no decorrer da vida como: demora no desenvolvimento maduro do corpo,
hiperlaxidade dos ligamentos das articulagées, macrocefalia, hipotonia nos primeiros
anos, otite média de repeticdo aguda com perda auditiva condutiva, um atraso no
desenvolvimento linguistico, hipoplasia do macico facial com maior suscetibilidade
para aquisicao de patologias respiratorias, hipoplasia da base do cranio com disfuncéo
tubal e dificuldades de locomocgéo ocasionado pela aparicdo de deformidades nos
joelhos no formato de genu varum (CIALZETA, 2009).

1.2. GENU VARUM

Genu varum € uma condicdo normalmente genética em que os joelhos se
mantém afastados mesmo que o individuo consiga encostar os tornozelos um no
outro, isto ocorre quando os 0ssos tibia e fémur ndo estdo corretamente nivelados,
ocasionando um arqueamento das pernas (RESENDE et al, 2011). Este alinhamento
anormal no plano frontal do joelho, é alvo de pesquisas pela sua importancia clinica
(RESENDE et al, 2011).

A incongruéncia dos membros inferiores, especialmente o joelho, pode ser
relacionado a dores articulares e podem ocorrer desordem estruturais que podem
ocasionar problemas na sustentacdo muscular, tenddes, ligamentos e retinaculos, e
com isso, modificando o alinhamento do joelho em varo ou valgo, podendo alterar a
funcdo dos joelhos (RESENDE et al, 2011). Cabe ressaltar que existem elementos
nos quais podem contribuir para haja a complicacdo do quadro como raca, peso,
distarbios metabdlicos e hormonais (RESENDE et al, 2011).
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Figura 6 — A imagem apresenta um paciente com joelhos genu varum, em que os joelhos se

mantem afastados mesmo que o paciente consiga encostar os tornozelos um no outro.

Fonte: Song et al. (2006)

1.2.1 Conduta Médica

O genu varum, tem grande relevancia na procura de consultas clinicas
pediatricas na area da ortopedia, sendo a mais comum no publico infantil (BROOKS
e GROSS, 1995). Em sua maioria, o arqueamento das pernas € corrigido com o
crescimento, pois 0 numero de criangas que apresentam repercussdes sistémicas
acompanhas é pequeno. Condicdes como acondroplasia, raquitismo resistente a
vitamina D, Osteodistrofia renal e ostegénese imperfeita podem ocasionar problemas
funcionais se nao tratadas, repercutindo diretamente na qualidade de vida de seus
portadores (BROOKS e GROSS, 1995).

As formas de tratamento e corre¢cdo do genu varum é feita de acordo com a
causa base e com grau da alteracéo, podendo ser solucionado com intervengdes que
variam desde uma suplementacdo de célcio ou de vitamina D até uma cirurgia
realinhamento os ossos (NOGUEIRA et al, 2018). Sabe-se que o tratamento de
deformidades que proporciona um bom alinhamento e saude das articulacdes tem
maior consenso entre ortopedistas, sendo cogitadas com maior frequéncia em casos

mais graves da deformidade em genu varum (NOGUEIRA et al. 2018).



18

1.3. JUSTIFICATIVA

As displasias esqueléticas fazem parte do grupo de doencas raras com alto
grau de morbimortalidade, apresentando a Acondroplasia como a mais comum dentre
elas. (PIRES e TALLES. 2015). A Acondroplasia favorece o surgimento de atrasos no
desenvolvimento neuropsicomotor, dificuldades de locomocdo gerada por
deformidades no alinhamento dos joelhos em formato de genu varum e restricdo de
crescimento (NOGUEIRA et al. 2018).

Apesar de ser facilmente diagnosticado por meio da ultrassonografia no periodo
pré-natal devido a visualizacdo do encurtamento femoral, existe uma limitada
diversidade de artigos sobre a Acondroplasia, principalmente, quando colocamos em
foco as condutas terapéuticas adequadas para o alinhamento dos joelhos, neste tipo
de caso o genu varum. Diante disso, € de fulcral importancia a realizacao pesquisas
cientificas no cenario académico que favorecam a obtencédo de novos dados sobre
abordagens eficazes para restauracéo do alinhamento no plano frontal dos joelhos em
varo em portadores da Acondroplasia. Com isso seré possivel ampliar as informacdes
dentro da sociedade cientifica, entre os profissionais da saude e pacientes, além de
obter estudos consistentes para a realizacdo de uma conduta terapéutica adequada,
primordial para o desenvolvimento pleno do paciente acondroplasico e garantia da
sua qualidade de vida.

2. OBJETIVO

2.1.OBJETIVO GERAL

Apresentar condutas clinicas e cirargicas para o tratamento de joelhos genu

varum em pacientes com Acondroplasia.
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2.2.OBJETIVOS ESPECIFICOS

e Fornecer dados atualizados sobre a abordagem terapéutica adequada para o
alinhamento dos joelhos em pacientes com acondroplasia;

e Perscrutar exames complementares de imagem para guiar a melhor
abordagem em joelhos em genu varum em portadores da acondroplasia;

o Estabelecer por meio de estudos categorizados quais condutas terapéuticas
sdo mais eficazes para o tratamento de joelhos genu varum em individuos com
acondroplasia;

e Analisar as diferentes formas de intervencéo para a realiza¢do do alinhamento

das deformidades 6sseas em varo em pacientes acondroplasicos.

3. METODOLOGIA

3.1.TIPO DE ESTUDO

Trata-se de uma revisdo sistematica de literatura e pesquisa bibliogréfica.

3.2.INSTRUMENTOS DE COLETA DE DADOS

Desenvolveu-se uma revisdo sistematica de literatura mediante a busca nas
bases de dados SciELO, Lilacs, Medline, Google Scholar e Pubmed com bibliografias
brasileiras e internacionais, incluindo artigos publicos, trabalhos académicos e revistas
cientificas, utilizando os termos “Acondroplasia”, “Genu Varum “Abordagem
Terapéutica” em conjunto com seus acronimos equivalentes de acordo com seus

descritores em ciéncias da saude encontrados na plataforma DeCS.
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3.3. ANALISE DE DADOS

A priori, foi realizado a verificagdo da incidéncia de artigos publicados em
revistas cientificas nas bases de dados supra citadas, onde ocorreu as fases
primordiais de selecdo. A principio, a etapa inicial de apuracdo ocorreu mediante a
busca dos artigos encontrados por meio das palavras chaves relacionadas com o
tema em adjunto com seus acronimos correspondentes: acondroplasia,
achondroplasia, achondroplasie, displasias saddan, sindrome esqueleto — pele —
encéfalo, deformidade em varo do joelho, geno varo, genu varo, genu varus,
genuvaro, joelho varo, joelhos arqueados, pernas cambotas, varo, varo de joelho, varo
do joelho, abordagem terapéutica, manejo terapéutico, tratamento.

Em segundo plano, apo6s a ocorréncia da identificacao foi executada a primeira
selecdo na qual destinou-se a restringir o niumero de artigos por meio da leitura dos
titulos seletando aqueles que vao de encontro a abordagem pretendida pelo trabalho
de concluséo de curso.

Em terceira instancia, a apuracao final dos artigos selecionados conduziu-se a
partir da leitura prévia dos resumos seguindo os devidos fatores: |) ano de publicagédo
— selecionando artigos publicados entre os anos de 1995 a 2021; Il) veiculo de
publicacdo — Google Scholar, Lilacs, Medline, Scielo Pubmed, Ill) idioma de
publicacao — artigos publicados em lingua inglesa, espanhola, portuguesa e francesa;
IV) modalidade de producéo cientifica — Ser& incluidos trabalhos originais, relatos de
caso e estudos tedrico. Por fim, apos o periodo de leitura dos resumos foi efetivado a
exploracdo completa dos artigos, selecionando aqueles que estardo presentes no

processo crucial da discusséao.

3.4.CRITERIOS DE INCLUSAO

Os critérios de inclusdo de referéncias, foi desenvolvido por meio de leitura
seletiva dos artigos ap0s o levantamento preliminar dos resumos, dessa forma

selecionando os artigos originais que delimitou o material para analise.
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3.5.CRITERIOS DE EXCLUSAO

Os critério de exclusdo ocorreram por meio de andlise dos titulos e leitura
preliminar dos resumos dos artigos, excluindo os que nao foram de encontro com as
palavras chaves e pontos cruciais do tema, distanciando dos critérios de inclusdo de

referéncia.

3.6.ORGANIZACAO E TABELAMENTO DOS DADOS

Com os artigos em maos, foi feita a leitura analitica e detalhada para
estabelecer um tabelamento dos trabalhos selecionados a fim de obter informacdes
sobre a abordagem terapéutica em joelhos genu varum em pacientes com
Acondroplasia. Com o método de sistematizacéo, € possivel esquematizar o material
para uma melhor andlise de cada producédo cientifica, realizando a estruturacdo de
cada ponto chave: titulo de artigo, autores, ano de publicagdo, objetivo, revista de
divulgacao e principais resultados encontrados. Os artigos irdo compor o corpus da
revisdo elaborada através de uma analise descritiva e qualitativa da amostra
bibliografica, de acordo com uma sintese encontrada pelos autores. A busca nas
bases de dados e a analise dos estudos foram realizadas em agosto de 2021 de forma

individual e independente (Fluxograma 1).
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Fluxograma 1 - Fluxograma do processo de sele¢do individual e independente dos artigos incluidos na

reviséo.
NUumero de artigos encontrados nas plataformas
Pubmed Scholar Lilacs Medline Scielo
N=111 N=1520 N=3 N=29 N=11
Numero de artigos em que foram lidos os resumos
Pubmed Scholar Lilacs Medline Scielo
N=10 N= 15 N=3 N= 3 N=2
Numero de artigos nos quais foram realizados leitura completa
Pubmed Scholar Lilacs Medline Scielo
N=2 N=3 N=3 N=3 N=0

4. RESULTADOS

As organizacdes das leituras ocorreram a partir da elaboracdo de categorias

relativas ao tema, as quais surgiram apos analise dos materiais avaliados. Os artigos

analisados estdo no quadro 1, em ordem cronolégica de acordo com seu ano de

publicacéo.

Quadro 1. Quadro constituido das publicacdes analisadas.

Titulo Autor/ano Revistas Objetivos Principais resultados
Genu  Varum in | BROOKS WC, | Journal of the | O objetivo desse artigo € | O estudo evidenciou
Children: Diagnosis | GROSS RH, | American revisar fatores favoraveis | quais pacientes estédo
and Treatment 1995. Academy of | para a avaliacdo do genu | aptos para realizar
Orthopaedic varum, as condicbes que | tratamento do genu
Surgeons contribuem para essa | varum e o0 grau de

patologia e opc¢bes de
tratamento.

deformidade tolerado,
estes individuos néo
apresentam quadro de
acondroplasia.
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O papel da artrografia | FRASER SC, | Journal of | Os objetivos foram: | —o uso | Durante este estudo
na selegcdo de uma | etal., 2011. Pediatric da osteotomia baseada nos | evidenciou-se que a
osteotomia para a Orthopaedics achados radiograficos | utilizacé@o da artrografia
corregdo de genu poderia ser diferente da | influencia na selegéo
varo em pacientes baseada em buscas | do local em que sera
pediatricos com radiogréficas e artogréficas | realizado a osteotomia
acondroplasia combinadas; Il — a diferenca | em cerca de 60.8% dos
seriam mais prevalentes em | casos de genu varo em
uma faixa do que em outra | individuos com
faixa etaria. acondroplasia.
Tratamento de | NOGUEIRA Técnicas em | Este artigo tem como | Pela analise critica do
deformidade em varo | MP, et al., | Ortopedia objetivo descrever o | relato de caso,
dos membros | 2018. tratamento do genu varum e | evidencia-se que o0
inferiores em encurtamento ésseo, e isto | primeiro procedimento
acondroplasia inclui a osteotomias da tibia | que ocorre a colocacéo
e estabilizacdo com fixador | das placas de dois
externo circular (llizarov) | furos com parafusos
para correcdo gradual da | que divergem
deformidade e alongamento | gradualmente corre o
0sseo, esteotomia | risco de evoluir com
valgizante de fémur distal | recidiva, sendo
direito como forma de | necessario a avaliagao
corregao aguda e | individual de cada caso
estabilizacdo com fixador | para sua execucao.
externo monolateral e por
fim, hemiepifisiodese lateral
de fémur distal e tibia
proximal dos membros.
Resultados através | WEINER DS, | Medicine Este estudo tem como | Durante as analises de
da maturidade | et al., 2019. objetivo  descrever as | casos envolvendo 53
esquelética da néo técnicas cirargicas para | pacientes, foi
unido fibular genu varum e relatar seus | evidenciado que cerca
planejada para o resultados radiograficos e | de 60% dos individuos
tratamento de geno clinicos da coorte estudada. | submetidos a
varo na pseuartrose fibular
acondroplasia planejada  obtiveram
Um  estudo melhora plena do
retrospectivo guadro de instabilidade
observacional articular do joelho e do
arqueamento das
pernas.
Correcéo da | KURIAN BT, et | Strategies in | O objetivo desse estudo é | Dentre os 12 pacientes
deformidade da | al., 2019. Trauma  Limb | relatar a técnica utilizada e | submetidos a

perna de bacia na
acondroplasia por
meio de
realinhamento 6sseo
combinado e aperto
do ligamento
colateral lateral

Reconstr vol. 14

0s primeiros resultados do
aperto do ligamento
colateral lateral (LCL) com
correcao do joelho varo em
criancas acondroplasicas.

osteotomia aliado ao
aperto do LCL,
evidenciou-se que em
100% dos
procedimentos
realizados
proporcionaram maior
gualidade de vida, sem
o] surgimento de
complicagbes maiores.

Os artigos utilizados para analise, quanto ao ano de publicacdo estdo

classificados da seguinte forma: dentre os 5 artigos analisados na integra, observou-
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se que 20% foi publicado no ano de 1995, 20% em 2006, 20% no ano de 2011 e por
fim 40% dos artigos selecionados para discussao do trabalho de conclusdo de curso
possuem como ano de publicacédo o ano de 2019. Em relacdo ao delineamento dos
artigos selecionados, observou-se que em maior parte sao do tipo qualitativo, cerca
de 80% dos artigos enquanto 2,0% estudos sao quantitativos.

Dentre os 5 autores que foram selecionados para o estudo, 80% realizaram as
pesquisas com analise das caracteristicas radiograficas e conduta cirargica utilizada
para o tratamento de deformidades em genu varum em pacientes com acondroplasia.
E 20%, evidenciaram as condutas terapéuticas para o alinhamento anormal dos
joelhos no publico sem mutacdes no gene que codifica o receptor 3 do fator de
crescimento de fibroblastos (FGFR-3), utilizado nesse trabalho de conclusao de curso
para fim de comparacao.

Dessas pesquisas, 60% dos estudos fizeram uma andlise de casos
retrospectivos de um grupo de pacientes submetidos ao tratamento cirlrgico para
correcdo do genu varum em pacientes acondroplasicos, apontando os métodos,
materiais, técnica cirargica utilizada e complicagbes. Em 20% dos artigos
selecionados utilizou como metodologia o estudo de caso no qual foi relatado as
abordagens clinicas e cirurgicas, os achados radiogréficos, evolu¢do e complicages

do alinhamento dos joelhos.

5. DISCUSSAO

O joelho genu varum em pacientes com acondroplasia propicia instabilidade
articular, artralgia e dificuldade no desenvolvimento das fungbes motoras. Com isso,
abordagens terapéuticas podem concretizar o alinhamento dos joelhos genu varum
na tentativa de garantir resolutividade clinica e qualidade de vida a esse publico.

Primordialmente, inicia-se esta discussao pela analise do estudo de Brooks e
Gross (1995). Este trabalho envolve pacientes ndo acondroplasicos, cujas indicacées
para intervencdo no genu varum nao sdo bem definidas, uma vez que alinhamento
neutro dos joelhos conclui-se por volta dos 18 meses de idade. Neste contexto, opta-
se como conduta a utilizacdo de radiografias para a organizacdo do planejamento

cirdrgico caso seja necessario. Todavia, a abordagem cirdrgica precoce no genu varo
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pode ser iniciada caso o arqueamento das pernas seja causado por tibia vara infantil
e angulo metafisario-diafisario de 11 graus ou maior acompanhado de sinais clinicos
como: instabilidade posterolateral e torcao tibial interna persistente.

O tratamento segundo Brooks e Gross (1995) pode solucionar a torcéo tibial
interna. O ideal é realizar a osteotomia antes dos 4 anos de idade devido a provavel
necessidade de nova abordagem cirargica em criancas mais velhas. Tendo isso em
vista, Brooks e Gross (1995) analisou retrospectivamente os fatores que afetam o
resultado de 77 osteotomias tibiais proximais realizadas em 25 pacientes com tibia
vara e encontraram uma taxa de 76% de recorréncia da deformidade em criangas
operadas apos os 4,5 anos de idade, ndo obstante, em criancas mais novas a taxa de
recorréncia da deformidade em varo foi de 31%.

No entanto, para Fraser, et al. (2011) o estudo descreve que as radiografias
séo utilizadas para determinar o centro de rotacdo da angulacdo, determinando dessa
maneira o local adequado para o procedimento de osteotomia. Entretanto, devido ao
grande envelope de cartilagem em criancas e jovens, uma radiografia por si s6 pode
nao ser suficiente para localizar o local da deformidade em varum nos pacientes com
acondroplasia. De acordo com Fraser, et al (2011) foi encontrada uma baixa
concordancia entre os observadores usando o método do desvio mecéanico do eixo
para medir o angulo tibial proximal medial e o angulo tibial distal lateral em criancas
menores de 6 anos. Dessa forma, a pesquisa mostrou a existéncia de equivocos na
medicao das articulacdes entre as por¢des tibiais proximais e distais, especialmente
em criangas com acondroplasia.

Durante a realizacéo do artigo de Fraser, et al (2011) foi utilizado um teste de
associacdo do x2 para confirmar se a adicdo de achados artrograficos tem relacéo
com a mudanga do local de realizacdo da osteotomia. Como resultado, houve
modificagdo do local da abordagem cirargica em cerca de 60.8% dos casos. Neste
estudo, ndo houve recidivas da deformidade em genu varum ou reoperagdes, no
entanto o trabalho conclui que a inclusdo da artrografia como exame complementar
de imagem trara uma melhor precisao cirirgica e resultados mais promissores.

Em contrapartida, o estudo de caso de Nogueira, et al. (2018) retrata um
portador acondroplasico com varo articular e diafisario com recurvato proximal da tibia
e deformidades angulares multiapicais, sendo submetido a intervegdo cirargica por
llizarov. No relato, aos 4 anos o paciente sofreu duas osteotomias em tibia esquerda

com utilizacéo de fixador externo circular (llizarov) para correcao gradual do varo com
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consolidagéo apos o 5° més de pOs operatorio, repetindo o processo em membro
inferior direito sem intercorréncia. Nao obstante, houve recidiva de geno varo bilateral
com maior grau de comprometimento a direita, sendo necessaria a reabordagem em
fémur e tibia.

Em suma, a abordagem cirlrgica realizada por Nogueira, et al (2018) inicia-se
a partir de osteotomias realizadas em regido de metafise proximal e meta diafisaria
distal da tibia e em fibula com utilizacdo de fixador externo circular para a correcéo
gradual do varo, proporcionando alongamento ésseo de aproximadamente 5
centimetros. Com o decorrer do procedimento, a montagem do llizarov foi modificada
para a reparacdo do giro interno tibial com componentes de rotacdo em porcao
proximal e distal a osteotomia ligadas a hastes rosqueadas posicionadas radialmente
aos anéis, obtendo reparabilidade das deformidades e consolidacao dos regenerados
0sseos apds 5 meses. Posteriomente, com a recidiva do arqueamento dos joelhos foi
executado a hemiepifiodese lateral em fémur distal e tibia proximal com uso de placas
em 8 e osteotomia valgarizante aguda com fixador externo, obtendo resolutividade
plena.

Dessa forma, o estudo de Nogueira, et al (2018), mostrou que o llizarov nem
sempre € eficiente em decorréncia da resposta insuficiente das fases de crescimento
acometidas pela acondroplasia. Em consonancia, o uso de fixadores externos como
mecanismo auxiliador no tratamento obteve resultados promissores devido as
deformidades angulares na acondroplasia serem de origem multiapicais e
multiplanares. Dessa forma, este método é capaz de solucionar com integralidade as
deformidades ésseas de forma gradativa ou aguda, promovendo alongamento dos
membros

Outra forma de abordagem em joelhos genu varum em pacientes com
acondroplasia pode ser vista no trabalho de Weiner, et al. (2019). De acordo com ele,
o tamanho desproporcional da fibula em comparacao a tibia favorece a ocorréncia de
tensao entre 0s 0ss0s, propiciando o surgimento do arqueamento em varo das pernas.
Dessa forma, a realizacdo da nao unido fibular planejada (PNF) por meio da excisao
de uma secéo da fibula em regido proximal, com objetivo de evitar a possibilidade de
valgo distal do tornozelo oferece maiores beneficios aos individuos.

Conforme Weiner, et al. (2019), as indicagbes para PNF em pacientes
acondroplasicos com genu varum incluem primordialmente artralgia nos joelhos,

instabilidade articular, lacunas radiograficas nos membros inferiores em ortostase e



27

crescimento desproporcional entre a fibula sobre a tibia identificado antes dos 7 anos
de idade. O autor abordou essa faixa etaria devido a sua inconformidade e frustacéo
com as experiéncias falhas de osteotomia tibio-fibular em criancas menores de 8
anos. Nao obstante, as contraindica¢cfes da n&do unido fibular planejada destinou-se
aqueles individuos em que foram encontrados um arco em valgo na juncao proximal
média da fibula, no eixo médio ou uma inclinagdo em valgo no tornozelo.

O procedimento cirdrgico narrado por Weiner et al (2019), inicia-se por meio de
uma inciséo feita transversalmente do espaco popliteo seguindo o curso do nervo
fibular comum, buscando a cabeca da fibula. Posteriormente, serd realizada
fasciotomia e a disseccédo extraperiosteal ao redor do 0sso, dessa forma trés incisdes
transversais serao realizadas no periésteo mantendo sua continuidade longitudinal e
sua integridade. Por fim, sera executada a ostectomia da fibula da qual sera ressecado
um segmento medindo cerca de 2.5 a 3 centimetros de comprimento, proporcionando
a liberacéo do efeito tenséo evidenciado nos joelhos genu varum em pacientes com
acondroplasia.

No artigo escrito por Weiner et al. (2019), apdés o segundo dia de internacéo
hospitalar o paciente recebia alta com curativo nos MMII, no 10° dia pds-operatério
era permitido a descarga total do peso durante a deambulagdo. Em relagdo aos
resultados obtidos durante a avaliagcdo do estudo, evidenciou-se que cerca de 60%
dos pacientes submetidos a cirurgia de PFN demonstraram melhora significativa, 17%
permaneceram com 0 mesmo grau de comprometimento articular e 23% foram

considerados falhas devido a necessidade de uma reabordagem cirdrgica.

Figura 7. Apresenta radiografias de uma cirurgia realizada recentemente seguindo: (A) pré-
cirurgia, (B) 7 semanas apds o procedimento cirurgico, (C) 7 meses ap0s a cirurgia. Antes da cirurgia

o0 varu apresentava medicao de 2 dedos, 1,5 dedos 7 semanas ap6s e direto 7 meses apos a cirurgia

Fonte: Weiner et al. (2019)
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Em relacdo a técnica cirargica executada no estudo de Kurian et al. (2019)
foram analisados 12 casos de portadores da acondroplasia com genu varum, obtendo
realinhamento 6sseo por meio do fixador externo llizarov e sistema de reconstrucao
do membro Orthofix. Inicialmente, ocorre a osteotomia tibial sem que haja osteotomia
fibular associada com o uso de fixador externo em porgéo proximal e distal da regido
osteotomizada. Posteriormente, 0 mecanismo de correcdo e de alongamento 6sseo
produzido pela osteotomia proporionara um movimento distal da fibula em relacdo a
tibia sem ocorréncia da ruptura do enxcaixe do tornozelo, favorencendo o aperto
simultdneo do LCL. Por fim, uma vez que o ligamento colateral lateral seja apertado o
suficiente para corrigir o angulo de convergéncia da linha articular a fibula sera
capturada em porcéao proximal via fixador externo e submetida a uma osteotomia em
porcao distal, permitindo o crescimento posterior dos membros inferiores.

De acordo com os resultados de Kurian et al. (2019), todos os pacientes tiveram
desfechos clinicos satisfatorios com a combinacdo do aperto LCL e o procedimento
de realinhamento tibial por osteotomia, atingindo 100% de efetividade clinica
terapéutica. Nas radiografias, o0 eixo mecanico € de 1-15 mm ao centro do joelho,
porém os pacientes apresentavam grande desvio medial do eixo mecanico antes da
cirurgia, o que foi corrigido para percentuais normais apds o procedimento cirdrgico.
Como complicac¢des: quatro pacientes apresentaram infecgdes de grau Il no local do
pino que foram tratadas com cuidados rigorosos; um paciente desenvolveu paralisia
transitéria do nervo fibular com recuperagéo espontanea e um paciente necessitou de

uma nova osteotomia em decorréncia a consolidagéo prematura da regeneracao tibial.

Figura 8: Paciente citada no estudo Kurian et al. (2019) antes da realizagéo cirdrgica.
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Fonte: Kurian et al. (2019)
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Figura 9. Paciente citada no estudo Kurian et al. (2019) apés recuperacao do procedimento cirirgico.

Fonte: Kurian et al. (2019)

6. Conclusao

A osteotomia tibial e fibular aliado a modulagdo do crescimento é consenso
entre os ortopedistas como a conduta mais aceita para o tratamento das deformidades
em varo em portadores da acondroplasia. O uso da artrografia como ferramenta de
analise radiografica contrastada permite uma abordagem cirlrgica de maior precisao
para a correcdao do genu varum, diminuindo as chances de recidiva. Estudos
atualizados constatam formas alternativas para solucionar o arqueamento anormal
das pernas, demonstrando resultados promissores e eficazes. Nao ha base para
fundamentar comparacdes entre as eficacias dos estudos devido a auséncia de
investigagdo cientifica do tipo ensaio clinico ou metanalise sobre a abordagem
terapéutica de maior eficiéncia para o alinhamento dos joelhos em varo em pacientes
acondroplasicos. Evidencia-se uma escassez de trabalhos cientificos sobre a tematica
abordada neste TCC, mostrando a necessidade de um maior investimento de tempo
e recurso financeiro para que se possa oferecer a populacdo acondroplasica uma

resolutividade definitiva do genu varum e uma melhor qualidade de vida.


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc
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