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RESUMO

Esclerodermia é doenga autoimune crénica, com produgdo excessiva de fibras coldgenas, oblitera¢do da microcirculagéo interferindo no
funcionamento normal dos tecidos. A doeng¢a pode ser sistémica, afetando érgdos distintos, ou localizada apenas na pele. Os sistemas mais
comumente acometidos sdo: pele, sistema musculoesquelético, e érgdos (rins, trato gastrintestinal, pulmées e coracdo). No acometimento
musculoesquelético pode gerar deformidade especialmente em criangas. O objetivo desse trabalho é relatar um caso de esclerodermia com
envolvimento dsseo, seu diagndstico e tratamento.
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ABSTRACT

Scleroderma is a chronic autoimmune disease, with excessive production of collagen fibers, obliteration of microcirculation interfering with
normal tissue functioning. The disease may be systemic, affecting distinct organs, or localized only to the skin. The most commonly affected
systems are: skin, musculoskeletal system, and organs (kidneys, gastrointestinal tract, lungs, and heart). In musculoskeletal involvement can
generate deformity especially in children. The aim of this paper is to report a case of bone involvement scleroderma, its diagnosis and treatment.
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INTRODUCAO

Esclerodermia € doenga autoimune onde individuos predis-
postos geneticamente desenvolvem reacao imune e ativagao de
fibroblastos, comprometendo os pequenos vasos sanguineos e
tecidos. Ocorre alteragdo inflamatoria cronica, com produgao
excessiva de fibras colagenas, obliteracao da microcirculagao
interferindo no funcionamento normal dos tecidos. A doenga é
cronica de etiologia desconhecida. A ativagao do sistema imune
decorre de algum trauma ou infeccao. ManifestagOes clinicas
possiveis: fenomeno de Raynold, diminuicao da mobilidade
do esofago, telangiectasia, espessamento e enrijecimento da
derme, hiperpigmentacao, pele seca e sem pelos.

O diagnostico € firmado pela bidpsia, onde se eviden-
cia espessamento da derme e homogeneizacao das fibras
colagenas. A doenca pode ser sistémica, afetando orgaos
distintos, ou localizada apenas na pele. Os sistemas mais
comumente acometidos sao: pele, sistema musculoesquelé-
tico, e 6rgaos (rins, trato gastrintestinal, pulmoes e coragao).
A pele fica endurecida, espessa, em geral hiperpigmentada
e lisa. O tipo localizado se da em placas (morfeia) ou em
faixa (linear). O acometimento linear tem maior chance de
desenvolver deformidade, comprometimento neurolégico
e incapacidade. A preven¢ao destes comprometimentos é

um dos objetivos do tratamento. A esclerose sistémica se
manifesta acometendo apenas orgaos internos, sem com-
prometer a pele. O grau de evolugao € variavel, nos casos
difusos com comprometimento de visceras existe risco de
encurtar a sobrevida 25679 12,1410

No acometimento musculoesquelético pode gerar defor-
midade especialmente em criancas "¥. Cada deformidade
necessita estudo prévio e previsao do resultado para evitar
complicagGes futuras & 481019 O objetivo desse trabalho é
relatar um caso de esclerodermia com envolvimento 0sseo,
seu diagnostico e tratamento.

RELATO DE CASO

Paciente de 13 anos que em 2008 apresentava deformida-
de em membro inferior direito, com marcha claudicante por
aparente encurtamento do membro inferior direito, que era
mais afinado, atrofico em relagdo ao contralateral e mancha
escurecida mais acentuada na regiao anterior da coxa direita e
discreta na perna direita, associado ao valgismo do lado afetado.
Radiografias panoramicas dos membros inferiores a presenca
de encurtamento do lado direito, que ficou comprovado pela
escanometria (figura 1), onde se verificou que o membro
inferior direito era 3,5 cm mais curto.
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Figura 1. Radiografia panoramica dos membros inferiores (A), escanometria
dos membros inferiores com membro inferior direito 3,5 cm menor (B).

Optou-se pelo tratamento de alongamento 6sseo da perna
direita em primeiro passo. O método escolhido foi osteotomia
da metafise proximal da tibia e ter¢o médio para distal na fibula
e montagem de fixador circular de Ilizarov para alongamento
progressivo. Terminado o alongamento da perna e feita equali-
za¢ao dos membros, confirmou-se a manutencao do valgismo
que nao foi objetivado no primeiro passo do tratamento, por
se tratar de uma deformidade no fémur (figura 2).

Figura 2. Radiografia panoramica dos membros inferiores com fixador
externo de llizarov em alongamento progressivo da perna (A), e
demonstrando o desvio em valgo do membro inferior direito (B).

Como segundo passo, entao realizou-se osteotomia varizan-
te distal do femur com cunha de adicao lateral para correcao
do eixo mecanico. O grau de corre¢do deve ser respeitado em
cerca de | mm de abertura para cada grau de angulacao do
desvio do eixo femoral. Como o desvio estava apontado 11
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graus no lado direito e 6 graus no lado esquerdo (normal), a
diferenca € de 5 graus. Foi realizada ostetomia e fixacdo com
placa de Puddu, com cunha lateral de 5 mm e correcao do

eixo do féemur (figura 3).

Figura 3 - Incidéncias radiograficas apos osteotomia distal do fémur (A) e
correcao do eixo de carga com a osteotomia do fémur (B).

Paciente se encontra com 25 anos, satisfeita com o tra-
tamento realizado (figura 4). Apresenta queixa relativa de
hiperpressao patelar por atrofia do quadriceps, particularmente
do vasto lateral decorrente da patologia de base. Foi realizada
cirurgia de retirada da placa e liberagao da banda patelar lateral,
com melhora razoavel.

Figura 4 - Resultado final com o alinhamento dos membros, sendo no lado
direito a fotografia da paciente e do lado direito a radiografia panoramica.

DISCUSSAO

A paciente apresentava encurtamento tanto de tibia,
quanto de fémur. A opcao pelo alongamento da tibia é
um método mais facil e menos morbido ® 9. O alonga-
mento de fémur ficou por conta da cunha de adicao em 5
mm. Alongamento femoral por meio do fixador circular €
muito utilizado, mas existem graus de complicacoes pela
quantidade de massa muscular ao redor do fémur, ainda



mais nesta situacao, em que ja havia fibrose decorrente da
patologia de base V. Uma opcao por alongamento neste
sitio poderia resultar em desastre.

O joelho direito resultou discretamente acima da linha
articular do joelho esquerdo, mas a percepc¢ao estética € mi-
nima e nao resulta em prejuizo funcional. O desalinhamento
do membro em valgo era proveniente do fémur, com o apice
proximo ao joelho, portanto, a osteotomia distal no fulcro da
deformidade permite a correcdo apropriada “ 10119,

O tratamento realizado foi satisfatorio, com o objetivo
atingido, mostrando a validade da associacao de métodos
de tratamento distintos no momento oportuno. Apesar do
resultado excelente com a técnica, isso nao desmerece outros
métodos de tratamento e corregées em tempo Unico.
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