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RESUMO

Ovrrelato de caso neste trabalho diz respeito a uma sindrome complexa, etiologicamente pouco conhecida e nomeada de artrogripose multipla
congénita que é caracterizada por mdiltiplas contraturas articulares, presentes ao nascimento podendo ainda, comparecer isoladamente ou
agregadas a outras anomalias congénitas. O mecanismo bdsico das contraturas articulares é a acinesia fetal. O tratamento pode ser ou néo
cirdrgico e reabilitativo necessitando do auxilio de uma equipe multidisciplinar. Neste relato vamos discorrer o tratamento de deformidade em
flexéo do joelho com fixador esterno tipo llizarov.

DESCRITORES: SINDROME COMPLEXA. ARTROGRIPOSE MULTIPLA CONGENITA. CONTRATURAS ARTICULARES. ANOMALIAS CONGENITAS.

ABSTRACT

The case report in this work concerns a complex syndrome, etiologically little known and named congenital multiple arthrogryposis that is
characterized by multiple joint contractures, present at birth and may appear alone or in addition to other congenital anomalies. The basic
mechanism of joint contractures is fetal akinesia. The treatment may or may not be surgical and rehabilitative, requiring the assistance of a
multidisciplinary team. In this report we will discuss the treatment of deformity in flexion of the knee with llizarov sternum fixator.
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INTRODUCAO

alteracao do sistema nervoso central sem evidéncia de

A Artrogripose Multipla Congénita € uma sindrome clinica
rara que ocorre em 1 a cada 3 mil nascidos vivos, distinta por
contratura persistente ao nivel das articulagoes, aparece sempre
no nascimento, nao progressiva e consiste normalmente em
multiplas e simétricas, inexistindo déficit intelectual. Sheldon,
em 1932, sugeriu o termo amioplasia, em funcao do compro-
metimento muscular envolvido.

Fisher e colaboradores (1970) definiram que para o
diagnostico de AMC sdo necessarios o comprometimento
de pelo menos duas articulagoes em duas areas diferentes
do corpo; presenga de membros de aspecto fusiforme;
auséncia e/ou distribuicao anormal de pregas cutaneas;
deformidades angulares dos membros; pterigio cutaneo;

doenca neurologica progressiva.

O tratamento € multidisciplinar, visando a qualidade
de vida do paciente. O tratamento ortopédico visa a correcao
das deformidades e ganho de amplitude de movimentos das
articulagdes, associado a cirurgia ou ndo, com posterior fisiote-
rapia e uso de orteses para manutengao das corregoes obtidas,
devido ao alto indice de recidivas.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, com 06 anos de idade, apre-
sentando desde o nascimento deformidades nos membros
superiores e inferiores diagnosticada com artrogripose mul-
tipla congénita na forma amioplasica com um més de vida.
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As deformidades estao em extensao de cotovelo e flexao de
punhos, dedos e joelhos, além de coxa vara a direita e pé
equinovaro aducto rigido. A deformidade do pé foi corrigida
cirurgicamente aos 3 anos de idade (Figura 1).

Submetida a cirurgia para correcdo da flexao do joelho
seguida de uso de fixador externo com aparelho llizarov

bilateral, gesso bilateral do tipo membro inferior completo
e uso de Ortese e reabilitacao fisioterapica (Figuras 1, 2,
3ed).

Figura 1 - Deformidade em flexo dos joelhos na artrogripose multipla congénita

A montagem de fixador externo com aparelho llizarov
bilateral foi feita no mesmo ato cirurgico, composto com duas
charneiras e dois motores em cada membro, orientado como
ritmo de corregao de uma volta em cada motor duas vezes
ao dia. (Figura 2).

Figura 2 - Fixador externo dinamico do tipo llizarov, montado para correcéao
do flexo do joelho

Decorridos cinco meses, foi removido o fixador externo
fazendo o uso de anestesia. A Figura 3 apresenta a paciente
com gesso bilateral do tipo membro inferior completo para
manter a correcao do flexo do joelho.

Figura 3 - Gesso bilateral em membro inferior para correcao do flexo
do joelho

ApOs uso do gesso pelo periodo de um més iniciou o uso
de ortese paralelo a reabilitagdo fisioterapica (Figura 4).

Figura 4 - Ortese bilateral em membro inferior para manutencéo da
correcao do flexo do joelho

DISCUSSAO

Conner (1970); Hughes (1935) e Samervaille (1960)
afirmam que nao ha definicdo quanto a hereditariedade, as
deformidades s3o frutos de alteragdes neurogénicas, miopati-
cas, a displasia esquelética.

Segundo Hall (1996), a patogénese exata da maioria dos
casos do Artrogripose ndo é conhecido, mas todos envolvem
diminuicdao do movimento fetal, isto €, acinesia fetal. Os meca-
nismos sugeridos para a diminuigao o movimento fetal inclui:

" Anormalidades de estrutura nervosa ou fungao, incluin-
do a central e sistemas nervosos periféricos, ® anormalidades
da estrutura muscular ou fungdo, ® anormalidades do tecido
conjuntivo, ¥ Limitacdo do espaco ou movimento dentro do
utero, © Comprometimento vascular intra-uterino, e © do-
engas maternas, como diabete, esclerose multipla, miastenia
grave, entre outras. Uma vez diminuido o movimento fetal
surgem as contraturas articulares ao nascimento. Quanto mais
tempo diminuir o movimento fetal, mais grave € a limitagao
do movimento.
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A classificacao da AMC segundo Hall (1998 apud
Staheli, 1998), sdo divididos em trés tipos: contraturas articu-
lares congénitas com envolvimento primario dos membros;
contraturas articulares congénitas multiplas com envolvimento
de outras partes; contraturas articulares congénitas associadas
a disfun¢ao do sistema nervoso central.

Os joelhos sao acometidos entre 40% a 80% dos casos dos
pacientes com AMC , com contraturas em flexao na maioria
das vezes. O objetivo € corrigir para valores inferiores a 20°
de flexao.

A deformidade em flexao do joelho de 30° a 40° permite
que a correcao possa ser tanto cirdrgica como nao cirurgica. O
grande obstaculo atualmente € a terapéutica da deformidade
do joelho em flexdo acima de 40°. As deformidades maiores
quase sempre sdo seguidas de subluxacao posterior da tibia
impedindo o apoio e a marcha acarretando em graves sequelas.

O método de aplicagdo de fixador externo (llizarov) surgiu
como um conforto no tratamento desses pacientes e para os
ortopedistas que se viam incapacitados diante da doenga (BRA-
CKETT e OSGOQOD, 1971; TACHDIJIAN, 1976). Antes do
uso do fixador externo como tratamento, grande parte destes
pacientes que apresentavam contraturas severas optavam por
desarticulacao do joelho e protetizagao.

Conforme mostrado na literatura médica e em experiéncia
do servico, a técnica de llizarov € um método simples, seguro
e eficaz para corre¢ao de deformidades em flexao do joelho
em pacientes portadores de artrogripose multipla congeénita.
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