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Summary

Imperfect ostheo-
genesis

This study is based

on experience in
the treatment of one
patient aged of 36
years with imperfect

osteogenesis type 111

B, which in the pe-
riod from 2010 to
2011 was operated in
the clinic ““V. Betisor
“ of the NSPCEM.
Corrective osteotomy
with combined fixa-
tion in both legs was
performed.

Pezrome

Hecosepuiennutii
ocmeozenes

Jlannas cmamos onu-
cbleaem Haul ONbim 6
Jledenuu 00OHot Oob-
Hotl 36-u nem ¢ 6o-
aesuvio Jlobcmeun
Bponux mun I1IB,
KOMopoii 8 nepuoo ¢
2010 no 2011 6 kau-
nuxe «B. Beyuwop»
HHIII]CHII 6viau
npouseedeHbvl KOpUK-
mupymuue ocmeo-
momuu ¢ KomMOUHU-
posanHviMu ¢hukca-
mopamu Ha o0beux
HO2AX.
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OSTEOGENEZA IMPERFECTA
(CAZ CLINIC)

Actualitatea temei

Osteogeneza imperfecta (Ol) reprezinta un grup de afectiuni caracterizate prin
fracturi spontane sau traumatisme minore, dentinogeneza imperfecta (D) si pierderea
auzului la varsta de adult. Aceasta este intalnita la aproximativ 7 din 100,000 popu-
latie pe globul pamantesc, fiind in usoara crestere. in articolele de specialitate sunt
descrise 8 tipuri de osteogeneza imperfecta, tipurile cel mai frecvent intalnite — circa
51a 100,000 populatie - fiind tipurile I si IV [1].

Material si metoda

Pacienta C.T., 36 de ani, s-a adresat in clinica in iulie 2010 cu acuze la dureri in
regiunea gambei drepte, prezenta deformitatilor la nivelul ambelor femure si gam-
be. Durerile au aparut treptat pe parcursul ultimelor trei luni, se acutizeaza in timpul
mersului, pacienta fiind nevoita sa se deplaseze cu 2 carje. Durerile sunt localizate la
varful diformitdtii gambei, aparute in urma fracturilor diafizare de tibie. Pe parcursul
vietii, pacienta a suportat 18 fracturi diafizare ale oaselor tubulare lungi (femure,
gambe, antebratul stang).

Este al treilea copil in familie; sora si fratele mai mare sunt sanatosi, cu exceptia
prezentei dentinogenezei imperfecte. inaltimea pacientei constituia 125 cm, inaltimea
parintilor, din spusele pacientei, fiind de aproximativ 165 cm. inaltimea fratelui si a
surorii fiind respectiv de 185 cm si 179 cm.

Din anamneza, nasterea si perioada prescolard au trecut fara particularitati,
dezvoltandu-se normal atat fizic, cat si mental. Prima fractura a survenit la nivelul
antebratului stang la 7 ani, apoi la 8 si 9 ani, fiind tratate prin imobilizari ghipsate. La
10 ani si-a fracturat gamba stanga, ce a fost tratata in aparat llizarov. in urma dezvol-
tarii unei diformitati a gambei stangi la 14 ani, la Kiev i s-a efectuat osteotomie de
corectie si osteosinteza extrafocard cu aparatul llizarov. La 16 ani isi fractureazd gamba
dreapta, fiind tratata prin imobilizare ghipsata. La 21 ani isi fractureaza femurul stang,
fiind tratatd prin tractiune continud timp de 2 luni. Ultima fractura a fost inregistrata
in anul 2003, la varsta de 27 de ani, cand pacienta, in urma unui traumatism minor,
se alege cu o fractura inchisa pe diafiza femurala dreaptd. Dupa pregatirea preope-
ratorie, se efectueaza reducerea sangeranda a femurului fracturat si osteosinteza
combinata - centromedular si aparat extern tijat. In timpul interventiei s-a depistat
canalul medular femural ingustat, ceea ce nu a permis implantarea tijei Kuncher de
cea mai mica dimensiune, aplicandu-se o tija de tip Bogdanov preconizata pentru
humerus.

La examenul obiectiv se mentioneaza statura joasa a pacientei, cu sclerele de
culoare albastruie-surie. Oasele craniului si ale fetei, claviculele, forma cutiei toracice
sunt fara diformitati. Radiologic se evidentiaza formatiuni de boabe la coaste. Mem-
brele superioare sunt scurte, corespunzatoare staturii. Mobilitatea in articulatiile
glenohumerale, cotului si pumnului sunt in volum deplin. Se determina limitarea
neinsemnata a miscadrilor prosupinatorii mai pronuntat pe stanga. Membrele inferioare
sunt deformate semnificativ, atat pe contul coapselor, cat sigambelor. Pe tegumente
sunt prezente numeroase cicatrice postoperatorii dupa reduceri deschise si osteo-
sinteza extrafocara. Coapsele sunt dezaxate in varus de aproximativ 40° pe dreapta si
20° pe stanga si antecurbatie bilaterala de aproximativ 30°. Mobilitatea in articulatiile
coxofemurale este pastratd, cu exceptia abductiei coapsei drepte (25°). Ambele gambe
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sunt torsionate cu antecurbatie de 110° pe stanga
si de 70° pe dreapta. Se determind o hipotrofie
marcata a musculaturii ambelor gambe, ce permite
aprecierea conturului osos. La nivelul articulatiilor
genunchilor se determina o usoara instabilitate in
planurile frontal si sagital. Forta muschilor coapsei
si gleznei constituie 3 puncte din 5. Mobilitatea in
articulatiile gleznei este pastrata. Plantele au forma
obisnuita. Greutatea pacientei constituie 43 kg.

La palpare se determina dureri pronuntate la
nivelul 1/3 medii a gambei drepte, fara mobilitate
patologica.

Examenele radiologice si TC la membrele in-
ferioare au confirmat deformarea ambelor femure
si gambe in toate cele 3 planuri. Deformarea mai
importanta era prezenta la gamba dreapta, unde la
varful curburii era o fractura de stres, manifestata
prin semnul radiologic de ,zona looser".

Luandin consideratie sindromul algic pronuntat
si diformitatea marcata, a fost luatd decizia de a efec-
tua osteotomia de corectie a oaselor gambei stangi.
La investigatia tomografica s-a depistat ca diametrul
canalului medular la nivelul istmusului osului tibial
constituia numai 4 mm, din ce motiv osteosinteza
centromedulara era imposibila, deoarece astfel de
dimensiuni nu sunt prezente la tijele zavorate. A fost
preconizata osteosinteza combinatd, centromedular
cu tijd Ender pentru gamba, cu diametnrul de 4 mm,
siaparatul llizarov din 2 inele. Planningul preoperator
a fost efectuat cu ajutorul schiagramelor, care au
denotat necesitatea rezectiei cuneiforme la 2 nivele
pentru corectia diformitatilor.

Pacienta a fost operata cu anestezie spinala. in
timpul interventiei, la nivelul zonelor looser se de-
termina mobilitate patologica. S-a efectuat rezectia
segmentara a tibiei la 2 nivele conform planningului
preoperator. in unul dintre segmente a fost inclusa
zona looser. La fibula hipotrofiata a fost efectuata
osteoclazia in focar inchis. Dupa aceasta s-a alezat
canalul medular cu un burghiu de 5 mm grosime
si s-a efectuat osteosinteza centromedulara cu tije
Ender si aparatul llizarov. Intraoperator s-a obser-
vat o tensionare marcatd a gastrocnemienilor cu
pozitionarea fortata a plantei in ecvinus, ce a servit
dreptindicatie pentru alungirea subcutanatain,Z"a
tendonului Achile.n timpul interventiei, fragmentul
tibial intermediar s-a despicat din cauza curburii.
Perioada postoperatorie a decurs fara incidente. Pla-
gile s-au vindecat primar. Mobilitatea in articulatiile
genunchiului si gleznei a fost incurajata din primele
zile postoperator. Dupa inlaturarea firelor, pacienta
ainceput sprijinul dozat pe piciorul operat, aparatul
llizarov fiind inlaturat la 3 luni postoperatorii. Dure-
rile mentionate anterior au disparut. La termenul
de 6 luni clinic si radiologic erau prezente semnele
consolidarii focarelor de osteotomie. Dupa inter-
ventia efectuatd lungimea membrului pelvin drept
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s-a majorat cu 5 cm, ceea ce a dus la discrepanta in
lumgimea membrelor pelvine.

Pacienta s-a prezentat in septembrie 2011 cu
insistenta de a fi operata si la gamba dreapta. Din
considerentele prezentei diformitatii marcate la
nivelul gambei drepte si discrepantei de lungime a
membrelor inferioare, s-a efectuat osteotomia cune-
iforma a tibiei si osteosinteza combinata: centrome-
dular si aparat extrafocal de tip Ilizarov. Pacienta a
refuzat interventiile chirurgicale pe femure. Perioada
postoperatorie a decurs fara incidente, sprijinul do-
zat pe membrul operat fiind reluat la 2 saptamani,
lungimea membrelor s-a echilibrat. Aparatul llizarov
a fost inlaturat la 3 luni.

Rezultate

Rezultatul tratamentului a fost evaluat la ter-
menul de 18 luni dupa corectia la gamba stanga si
de 6 luni la gamba dreapta. La momentul ultimei
examindri, pacienta nu acuza dureri in regiunea
gambelor. Se deplaseaza de sine statator cu ajutorul
unui baston in mana dreaptd, din cauza scaderii for-
tei musculare la membrul inferior stdng. Mobilitatea
tuturor articulatiilor membrelor inferioare a revenit
la perioada preoperatorie. Desi inaltimea pacientei
s-a marit cu 5 cm, ea ramane de statura mica cu di-
formitati evidente ale membrelor inferioare la nivelul
coapselor. Radiologic la nivelul ambelor gambe se
observa traiectele consolidate ale osteotomiilor de
corectie si prezenta fixatoarelor metalice cetrome-
dulare pe fondul unei bune axdri a segmentelor
respective. Totodata, radiologic se determina aparitia
unei,zone looser” la nivelul varfului curburii osului
femural stang, care nu era la examinarile preceden-
te. In acelasi timp, pacienta refuza sa fie operats la
coapsa stanga, deoarece nu are dureri si mizeaza
pe tratamentul antiosteoresorbtiv cu bifosfonati.
Pacienta este satisfadcuta de rezultatul tratamentului
si s-a reintors la profesiunea de baza - croitorie.

Discutii

Osteogeneza imperfecta sau boala oaselor
fragile este una dintre cele mai frecvente displazii
scheletice. Este o boala generalizata a tesutului
conjunctiv, care se poate manifesta prin unul sau
mai multe simptome. Morbiditatea si mortalitatea
asociate cu osteogeneza imperfecta variaza larg
in functie de genotip. Variabilitatea depinde si de
mutatiile genetice suferite [1].

Pana recent corectarea chirurgicala a defor-
marilor, fizioterapia si sustinerea ortotica erau prin-
cipalele optiuni terapeutice pentru osteogeneza
imperfectd. Odata cu intelegerea mai profunda a
mecanismelor moleculare ale bolii, a castigat popula-
ritate si tratamentul medical pentru cresterea masei
osoase si a duritatii osului. Se folosesc bifosfonatii,
pamidronatul, care inhiba resorbtia de os mediata de




osteoclaste prin legarea de hidroxiapatita; imbunata-
teste semnificativ evolutia bolii de tipurile IlI, IV prin
scaderea frecventei fracturilor, cresterea densitatii
osoase, scaderea durerii osoase si cresterea inalti-
mii. Se administreaza hormon de crestere pentru
stimularea functiei osteoclastelor, hormon paratiroid
recombinat uman, transplant de maduva [2, 3].

Este de mentionat ca ultimele tendinte in
chirurgia Ol sunt nu numai tratamentul fracturilor
patologice, ci si preintampinarea lor prin osteo-
tomii de corectie (osteotomii sau osteosinteze de
prevenire).

Referitor la cazul prezentat, trebuie mentio-
nat faptul ca pacienta datd sufera de osteogeneza
imperfecta tipul Ill B, deoarece semnele clinice au
aparut la maturizare, dar nu indata dupa nastere, si
a fost afectatd dantura. Dentinogeneza imperfecta
prezentd la toti membrii familiei poate denota o
nuantd familiala a maladiei. Consolidarea in termeni
optimi a osteotomiilor confirma normalizarea oste-
ogenezei cu timpul, iar prezenta zonelor looser la
nivelul curburilor ne demonstreaza ca osteotomiile
de corectie trebuie efectuate cat mai timpuriu nu
numai cu scop de corectie, dar si cu scop de prevenire
a aparitiei acestora [3].

Concluzii

+  Osteogenzaimperfecta este o maladie ereditara
gravad, ce duce la o morbiditate, invaliditate si
mortalitate crescuta.

CONFERINTA STIINTIFICA

«  Cauza invalidizarii pacientilor adulti cu oste-
ogeneza imperfecta sunt diformitatile severe
ale membrelor inferioare si aparitia restructu-
rarii patologice o osului la nivelul curburilor,
denumita ,zona looser”, ce necesita tratament
chirurgical.

. Managementul chirurgical al acestor pacienti
necesitd o examinare clinica, radiologica si
tomografica minutioasa si o dotare cu instru-
mentar special.

. Metoda de osteosinteza combinata - cetrome-
dular si aparat extern - poate fi consideratd o
metoda de electie in tratamentul acestui grup
de pacienti, in lipsa tijelor centromedulare za-
vorate cu design special.
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ASPECTE TACTICE
DE TRATAMENT AL INFECTIILOR OASELOR
TUBULARE LUNGI ALE MEMBRULUI PELVIAN

Grigore VEREGA,
Rodica IORDACHESCU, Leonid FEGHIU

Summary

Tactical aspects of treatment of infections in long bones
of lower leg

Despite recent advances in medicine, particularly in the field
of antibiotics and reconstructive surgery, the treatment of
osteomyelitis remains complex and expensive. The standard
treatment is antibiotic therapy and surgical treatment, which
includes sanitation, removing the dead space, restoring the
blood supply, adequate coverage of the soft tissues, stabili-
zation and reconstruction.

In this article is described the general classification of os-
teomyelitis by Cierny-Mader, as well as performed volume
of treatment depending on the type of osteomyelitis in 223
patients.

134

Pe3zrome

Taxmuueckue acnekmul 1eueHus UHPEKYUIl 6 ONUHHBIX
mpyoéuamuelx KOCmAX KOHeUHocmell

Hecmomps na nocnednue docmuoicenusi ¢ meduyuHe,
0CobeHHO 6 0bIaCMU AHMUOUOMUKOG U PEKOHCTNPYKMUBHOT
Xupypeuu, ieueHue OCmMeoMUenuno8 OCMaémcsi C10HCHbIM U
oopozocmosium. Cmanoapmmuoe 1edeHue ocyecmeiaemcs
anmubuomuxomepanueil U ONepamusHblM JedeHUeM,
Komopoe GKI4aem canayuio, yCmpaneHue MEPmeo2o
npocmpancmed, 60CMAHOGIEeHUEe KPOBOCHADICEHUS,
A0eKBamHoe NOKpblmue MIeKux mranetl, Cmaduiu3ayuro
U PEKOHCMPYKYUIO.

B cmamwe onucanvl 0bwue npunyunsl Kaiaccuguxayuu
ocmeomuenumog no Cierny-Mader, a maxaice 8binonHeH bl
00bEM NIeYeHUs 8 3a8UCUMOCIU O MUNA OCMEOMUETUMA
y 223 nayuenmos.




