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Exotic congenital scoliosis — the effects of
early arthrodesis
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— ABSTRACT —

Aim. The article presents the difficulties encountered in the treatment of exotic scoliosis and the
optimal treatment options for this pathology.

Material and method. The case presentation of an exotic scoliosis with T6-T11 vertebral block with
hemiver-tebrae, rib fusions and rib agenesis on the concave side, L1-T12 butterfly vertebrae, L2
hemivertebra and lumbar rachischizis, associated with a diastematomyelic bony spur at T12-L1 level,
previous operated, re-quiring surgical reintervention.

Results. Surgical decisions not optimized for each patient may lead to worsening of evolution and raise
dif-ficulties in later treatment.

Discussions. The resection of the hemivertebra and spinal fusion limited to 2 levels is the optimal
treatment for congenital scoliosis that corrects the scoliosis curve and stops progression. The VEPTR
device is the most effective choice to ensure pulmonary development compatible with life in patients with
thoracic insuffi-ciency syndrome.

Conclusions. Exotic scoliosis is a challenging pathology that requires prognosis of development in order to
be able to choose the optimal treatment to ensure the growth and development of the thoracic cavity,
the pulmonary system and the spinal cords.
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— REZUMAT —

Obiective. Articolul prezinta dificultatile intalnite Tn cadrul tratamentului scoliozelor exotice si variantele opti-
me de tratament al acestei patologii.

Material si metoda. Prezentarea unui caz de scolioza exotica cu bloc vertebral cu hemivertebre la nivel
T6-T11, fuziuni si agenezii costale pe partea concava, vertebre in fluture la nivel L1-T12, hemivertebra la
nivel L2 si rahischizis lombar ce asocia si o lama osoasa diastematomielica la nivel T12-L1 operata, ce a
necesitat reinterventia chirurgicala.

Rezultate. Deciziile chirurgicale neoptimizate fiecarei patologii n parte pot duce la agravarea evolutiei si ri-
dica dificultati Tn tratamentul ulterior.

Discutii. Rezectia hemivertebrei si fuziunea spinala limitata la 2 nivele este varianta optima de tratament a
scoliozelor congenitale ce poate asigura redresarea curburii scoliotice si oprirea progresiei acesteia. Dispo-
zitivul VEPTR este varianta cea mai eficienta de asigurare a unei dezvoltari pulmonare compatibile cu viata
n cadrul sindromului de insuficienta toracica.

Concluzii. Scoliozele exotice reprezinta o patologie provocatoare ce necesita previziune a dezvoltarii pentru
a putea alege un tratament optim, ce sa asigure cresterea si dezvoltarea atat a cavitatii toracice si a pulmo-
nului cat si a coloanei vertebrale.

— Cuvinte cheie: scolioza exotica, hemivertebra, diastematomielie, VEPTR _—

OBIECTIVE multiple defecte, de obicei mixte, de formare si de
segmentare, care este de reguld asociatd unor defor-
Scolioza exoticd reprezintd scolioza cu debut miri primare a cavitatii toracice ce duc la sindro-
precoce cu o diformitate complexa, ce asociaza mul de insuficienta toracica (1,2).
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Hemivertebra reprezinta cea mai frecventa mal-
formatie de formare prezenta in cazul scoliozelor
congenitale. Hemivertebra segmentata are un po-
tential evolutiv crescut, motiv pentru care rezectia
sa si fuziunea limitata a segmentului supra si subi-
acent trebuie realizate la varste cat mai mici, ince-
pand chiar cu véarsta de 1 an. Cu cat varsta pacien-
tului este mai mare, cu atat rezultatele interventiei
sunt mai imprevizibile, iar nivelul segmentului ce
necesitd fuziune creste (3). Corectia obtinutd atat
postoperator, cat si pe termen lung este cu atat mai
buna cu cat interventia chirurgicala este efectuata la
varste mai mici, inainte de aparitia modificarilor
structurale si a curburilor secundare (4).

Asocierea dintre hemivertebra si diastematomi-
elie este rar intalnitd in populatie; doar 1,8-16%
dintre scoliozele congenitale asociaza lama diaste-
matomielica (5). In literatura de specialitate exista
numeroase dezbateri privind indicatia exciziei la-
mei diastematomielice in absenta manifestarilor
neurologice chiar in prezenta unei curburi scolioti-
ce ce necesita tratament chirurgical. Simpla excizie
a hemivertebrei si fuziunea segmentara scurteaza
practic coloana §i nu reprezintd o indicatie clara
pentru excizia lamei diastematomielice, Insa orice
alt procedeu de indreptare a curburilor secundare
poate duce la elongatie medulara care este fixata In
jurul lamei si, in consecinta, la leziuni medulare se-
cundare, ceea ce reprezinta o indicatie pentru reze-
ctia lamei diastematomielice In absenta manifesta-
rilor neurologice (6). O altad discutie este legata de
ritmul de crestere diferit al structurilor osoase ver-
tebrale fata de cel al elementelor nervoase ce poate
cauza manifestari neurologice o datd cu cresterea
).

Fuziunea spinala bisegmentara bilaterald preco-
ce a coloanei toracale este considerata metoda de
electie in tratamentul scoliozelor congenitale avand
un efect neglijabil asupra cresterii coloanei verte-
brale. In cazul scoliozelor congenitale exotice ce
asociaza si fuziuni spinale, exista studii care arata
ca prin simpla fuziune spinald segmentara poate re-
zulta o coloana toracalad scurta care poate duce la
aparitia sindromului de insuficienta toracica (8).

Sindromul de insuficientd toracicd presupune
incapacitatea toracelui de a suporta cresterea nor-
malad pulmonara si functia respiratorie normala (9).
Cresterea in volum a toracelui are loc pe parcursul
copildriei continuand in adolescentd, insa numarul
alveolelor nu creste decat pana la 4 ani, motiv pen-
tru care toracostomiile de expansiune si montarea
unui dispozitiv VEPTR trebuie realizate cat mai
precoce, ideal la varsta de 1 an (10).

Dispozitivul VEPTR asigurd marirea cavitatii
toracice prin distractari progresive asigurand indi-
rect si controlul diformitatii spinale (9,11).

Obiectivul principal al acestui articol este de a
prezenta cazul unei paciente la care nu s-au urmat
principiile de tratament privind momentul operator
si tehnica operatorie.

MATERIALE S| METODA

Vom prezenta cazul unei paciente In varsta de 6
ani, cu o scolioza exotica, operata, ce prezinta actu-
almente un important dezechilibru postural si o
marcanta disproportie intre Tnaltimea trunchiului si
lungimea membrelor (Fig. 1). Aceasta prezinta dis-
paritia lordozei lombare, antepulsia bazinului si a
trunchiului, aparitia unei cifoze jonctionale, accen-
tuarea lordozei cervicale si o usoara pozitie in genu
flexum pentru a permite mentinerea echilibrului in
ortostatism. Inaintea interventiei chirurgicale de la
varsta de 4 ani, pacienta prezenta o scolioza conge-
nitala de tip exotic ce prezenta urmatoarele malfor-
matii vertebrale: bloc vertebral cu hemivertebre la
nivel T6-T11, fuziuni si agenezii costale pe partea
concava, vertebre in fluture la nivel L1-T12, hemi-
vertebra la nivel L2 si rahischizis lombar (Fig. 2 A
si B). De asemenea, s-a identificat si o lama osoasa
diastematomielica la nivel T12-L1 (Fig. 2 C si D).
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FIGURA 1. Aspectul clinic la 6 ani, inainte de
reinterventia chirurgicald; se observa dispropotrtia dintre
torace si membre, cu o atitudine de genu flexum,

antepulsia trunchiului gi a toracelui cu disparitia lordozei
lombare

Interventia chirurgicala a presupus excizia lamei
diastematomielice, rezectia posterioara a blocului
hemivertebral T9-L2 si implant VEPTR lamina
vertebrald-aripad iliacd bilateral. Au urmat apoi, la
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FIGURA 2. A si B — Imagine de reconstructie 3D a
rahisului fata si spate, preoperator, la varsta de 4 ani;
C — Sectiune transversala CT a lamei de
diastematomielie;

D — Sectiune transersala IRM a lamei de
diastematomielie;

E — Sectiune transversala CT a lamei
diastematomielice la véarsta de 6 ani

intervale de 7 luni, 2 distractari ale dispozitivului
VEPTR de pe partea dreapta cu 1 cm, respectiv 0,5
cm si extragerea clemei proximale de prindere a
sleevului dispozitivului VEPTR de pe partea stan-
ga.

Predictiv, In cursul unei dezvoltari normale, pe
parcursul unui an si jumatate, conform schemelor
de crestere ale lui Dimeglio si Bonnel cu privire la
cresterea coloanei vertebrale, pacienta trebuia sa
prezinte o crestere in indltime a coloanei vertebrale
de ~2 cm (10). Evolutia reala, pe parcursul acestui
an si jumatate, ne arata in schimb stagnarea creste-
rii coloanei vertebrale sub implant (10,29 cm preo-

FIGURA 3. Imagine radiologica fata si profil, evolutiv,
preoperator la 4 ani (A si D), cu cele 2 dispozitive
VEPTR montate la 4 ani (B si E) si postoperator dupa
rezectia lamei de diastematomielie si repozitionarea
VEPTR-ului (C si F)

perator T1-T12 vs. 10,48 cm la 1 an si jumatate),
accentuarea curburii scoliotice (57,4 grade Cobb
preoperator vs 63,3 grade Cobb la 1 an si jumatate)
si 0 aparenta echilibrare a umerilor cu o discrepanta
de nivel a umerilor ameliorata de la 3,71 cm la 1,9
cm (Fig. 3 A si B). In plan sagital insi, se observa
disparitia completd a lordozei lombare si aparitia
unei cifoze toracale jonctionale (prabusirea anteri-
oara a toracelui superior) cu aparitia unei hiperlor-
doze cervicale secundare (Fig. 3 D si E). Sindromul
de insuficienta toracald a ramas prezent cu accentu-
area respiratiei de tip abdominal.
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La varsta de 6 ani, se decide reinterventia chi-
rurgicala ce presupune initial suprimarea dispoziti-
vului VEPTR de pe convexitate si repozitionarea
componentei distale a dispozitivului VEPTR stang,
de pe bazin pe L5 pentru a elibera jonctiunea lom-
bosacrata si a putea efectua investigatii ulterioare
cu minime artefacte, in vederea reevaluarii mozai-
cului de malformatii congenitale prezente. Intrao-
perator, s-a constatat rigidizarea coloanei sub im-
planturi realizate pe o distantd mult prea extinsa si
bilateral. De asemenea, s-a constatat o osteoporoza
marcantd a corpilor vertebrali. Examenul computer
tomograf al statusului actual ne releva prezenta in
continuare a lamei diastematomielice (Fig. 2 E), a
unui bloc vertebral de la T3-L2 si mentinerea fuzi-
unilor costale sub forma unei platose costale, pre-
cum si prezenta unei zone de fuziune induse de gre-
farea cu rol de fuziune in situ a zonei de maxima
curbura scoliotica.

REZULTATE

S-a decis reinterventia chirugicald pentru exci-
zia completd a lamei diastematomielice (pentru a
evita eventualele complicatii neurologice ce pot re-
zulta in urma procedeelor ortopedice) cu repozitio-
narea VEPTRului CIII-L1, efectuarea a 3 tora-
costome, rezectie hemivertebra T11 de pe con-
vexitate si fuziune segmentala unilaterala T8-T10-
T12-L1 (Fig. 4 B).
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FIGURA 4. Aspectul intraoperator

Obiectivele acestei interventii sunt corectia par-
tiald a curburii scoliotice prin rezectia hemiverte-
brei si fuziunea segmentara unilaterala pe 4 nive-

luri precum si asigurarea stabilitatii montajului prin
plasarea corecta contralaterala a dispozitivului
VEPTR. Rationamentul interventiei a fost de a co-
recta curbura scoliotica si de a opri evolutia, dar si
de a incerca expandarea cavitatii toracice si distrac-
tarea In lungime a coloanei toracale cu ajutorul dis-
pozitivului VEPTR. Intraoperator, s-a constat o im-
portantd fibroza locald atat la nivelul regiunii
toracale joase, cat si a regiunii lombare, cu prezenta
unor zone de artrodeza completa (Fig. 4 A). Posto-
perator, s-a observat o usoara corectare a curburii
scoliotice, ajungand la 50 grade (Fig. 3 C). Urmea-
za a se face distractari seriate la fiecare 4 luni pen-
tru ca la terminarea cresterii si se converteasca
montajul in vederea corectiei definitive a diformi-
tatii spinale restante. Evolutia cazului este impre-
dictibila pe termen lung.

DISCUTII

Progresia naturald a scoliozelor congenitale
exotice, cu fuziuni costale, bara unilaterala si hemi-
vertebre este de 5-10 grade anual, adica o agravare
de minim 120 de grade pana la finalul cresterii,
ceea ce poate duce la decesul prematur al pacientu-
lui prin insuficientd cardiorespiratorie; motiv pen-
tru care sistarea evolutiei curburii scoliotice este
obiectivul principal si trebuie realizata cat mai ra-
pid. In literatura este prezentat cazul unui pacient
cu o scolioza congenitald de 90 de grade cu o bara
unilaterald nesegmentatda T6-T9, hemivertebre T9
si T12 pe partea contralaterala si fuziuni costale
C7-C12 pe partea concava, ce a fost tratat prin fuzi-
une spinald posterioara T3-T12 si osteotomii ale
coastelor fuzionate la varsta de 1 an. Reevaluarea la
36 de ani distanta a aratat o scadere a capacitatii
functionale pulmonare la 42% fata de normal, dar
cu stagnarea progresiei curburii scoliotice la valori-
le postoperatorii (12).

Obtinerea unei lungimi a coloanei toracale de
minimum 18 cm conferda o functie pulmonara ac-
ceptabila ce scade mortalitatea (13), astfel, momen-
tul interventiei si nivelul fuziunii trebuie alese ti-
nand cont de aceste doud aspecte: indltimea co-
loanei vertebrale si gradul curburii scoliotice.

Rolul principal al dispozitivului VEPTR este de
a imbunatati functia pulmonara prin stabilizarea si
distractarea toracelui si secundar de a controla cur-
bura scoliotica. Indicatiile acestui dispozitiv sunt
bine stabilite in cadrul FDA-ului (United States
Food and Drug Administration): sindromul de
coaste flotante, sindromul constrictiv toracic (in-
clude scolioza si fuziuni costale), sindromul de to-
race hipoplastic (include sindromul Jeune, acon-
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droplazia, sindromul Jarcho-Levin, sindromul Ellis
van Creveld) si scoliozele congenitale sau neurolo-
gice progresive. Absenta cresterii coloanei si evo-
lutia curburii scoliotice sub acest dispozitiv pot fi
semne de indicatie terapeutica inadecvata sau eroa-
re tehnica de aplicare.

CONCLUZII

Scoliozele exotice reprezinta o patologie com-
plexa prezentand manifestari clinice si impact asu-
pra dezvoltarii inca de la varste foarte mici. Trata-
mentul acestei patologii este o adevarata provocare
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