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I trattamento chirurgico delle
deformita vertebrali neuromuscolari
CON accesso Mininvasivo senza
artrodesi: una tecnica innovativa

Surgical treatment of neuromuscular spine deformity with
minimally invasive fusionless surgery: an innovative technique

Matteo Palmisani' (fofo), Eugen Dema', Rosa Palmisani?, Stefano Cervellati’

' Centro scoliosi e Malattie della Colonna Vertebrale Hesperia Hospital, Modena; 2 Scuola di
Specializzazione in Ortopedia e Traumatologia Universita Politecnica delle Marche, Ancona

Riassunto

Introduzione. La deformita vertebrale nelle malattie neuromuscolari rappresenta una evenienza
molto frequente. Lo scopo di questo lavoro € riportare i risultati del trattamento chirurgico delle
deformita vertebrali neuromuscolari con una originale tecnica mininvasiva senza artrodesi.
Materiali e metodo. Riportiamo i dati relativi a 13 pazienti (6 maschi e 7 femmine) di eta media 14
anni (11-22). Si trattava di 7 casi di tetraparesi spastica in esiti cerebropatia, 2 di atrofia muscolare
spinale tipo 2, 3 casi di sindrome di Rett, mentre in 1 caso si trattava di una scoliosi infantile con
grave ritardo psichico. In tutti i casi alla valutazione anestesiologica risultavano ASA 3.

Risultati. Ad una distanza media di 3 anni (2-4,6a) la scoliosi € stata corretta del 63%, il valore
angolare medio di 107° (88-128°) nel preoperatorio & passato a 40° (12-50°) nel post operatorio.
Una cifosi era presente in 8 casi ed ¢ stata corretta del 64% passando da 96° (85-120°) a 25° (38-
46°). L'inclinazione pelvica ¢ stata corretta dell’'82% da 32° (20-44°) a 6° (0-14°). | tempi chirurgici
sono stati in media 3 ore e 40 min (3,15-5h). Le perdite ematiche intraoperatorie 150 ml (125-300)
e post operatoria 50 ml (0-150), la permanenza media in terapia intensiva 1,5 gg (1-4) e la durata
media del ricovero ¢ stata 9 gg (7-15). Si registrano due complicazioni (15%), un disancoraggio del
connettore ileosacrale ed una infezione del solo sito chirurgico prossimale.

Conclusioni. La tecnica della sintesi mininvasiva senza artrodesi appare promettente, consente di
ottenere delle ottime correzioni delle deformita vertebrali e della inclinazione pelvica con una bassa
percentuale di complicazioni. Attualmente questa tecnica viene riservata a pazienti che presentano
delle condizioni generali che sconsigliano un intervento tradizionale di osteosintesi e artrodesi.

Parole chiave: scoliosi neuromuscolare, trattamento chirurgico, osteosintesi percutanea senza artrodesi

Summary

Backgrounds. Spinal deformity in neuromuscular patients represents a very frequent occurrence.
The aim of this study is to evaluate the results of surgical treatment of neuromuscular spinal
deformity with an original, minimally invasive fusionless technique.

Materials and methods. \We perform 13 patients (6 male and 7 female) with an average age of
14 years (11-22). It was 7 cases of cerebral palsy, 2 spinal muscular atrophy 2, 3 cases of Reft
syndrome, in 1 cases an early onset scoliosis with severe mental retardation.

Results. At latest control 3 years follow-up (2-4.6yr) the mean scoliosis Cobb angle of scoliosis
improved from 107° (88-128°) to 40° (12-50°) which means 63% of correction. The mean
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preoperative kyphosis was 96 ° (85-120°) and it was corrected to 25° (38-46°) (64%). The mean pelvic obliquity has been corrected from 32°
(20-44°) to 6 ° (0-14°) which means 82% of correction. The average surgical time was 3,30 hours (3.15h-5h), the average infraoperative blood
loss was 150 mi (125-300 ml) and post operative 50 ml (0-150 ml), a mean length stay in intensive care was 1.5 days (1-4) and mean discharge
was after 9 days (7-15). We reported two complications (15%), one case of distal dislodgement of ileosacral connector and one infection of the

proximal surgical site only.

Conclusions. The original fusionless minimally invasive technique is promising, providing a significant correction of spinal deformities and pelvic
obliquity with a low rate of complications. Currently chose this technique in patients who have poor general conditions that do not recommend a

conventional spinal surgical treatment.

Key words: neuromuscular scoliosis, surgical treatment, minimally invasive fusionless

Il trattamento delle scoliosi neuromuscolari rappresenta
una aperta sfida anche per chirurghi vertebrali esperti sia
per la gravita delle deformita che ci troviamo ad affrontare
sia per le problematiche di carattere generale legate alle
patologie di base che affiggono questi pazienti.

La deformita vertebrale nelle malattie neuromuscolari € una
evenienza molto frequente, spesso insorge in eta infanto
giovanile 2, progredisce rapidamente durante la crescita
in particolare durante o sviluppo puberale e continua a
peggiorare anche durante I'eta adulta 4. Numerosi sono
i contributi in letteratura 247 in cui si evidenzia la mancan-
za di efficacia del trattamento conservativo nel bloccare il
peggioramento delle curve. L'aggravamento della defor-
mita e dell’inclinazione del bacino, che pud raggiungere
anche valori angolari di particolare entita, determina non
solo un decadimento delle condizioni generali e respirato-
rie ma anche un peggioramento della qualita di vita di que-
sti pazienti. Un trattamento chirurgico € indicato quando la
deformita vertebrale progredisce rapidamente nonostante
il trattamento ortopedico, indipendentemente dall’eta del
paziente 8. Gli obbiettivi della chirurgia sono la correzio-
ne della deformita, il ripristino delle curve fisiologiche sagit-
tali del rachide e un corretto asse del tronco che consenta
una confortevole posizione seduta e di liberare I'impiego
degli arti superiori spesso utilizzati per il mantenimento del-
la postura, evitare il deterioramento della funzione respira-
toria ed il miglioramento delle funzioni intestinali, in ultima
analisi migliorare la qualita di vita di questi pazienti ©2,
Ancora oggi Ci si trova, non infrequentemente, di fronte
a quadri clinici e radiografici talmente gravi da impedire
I'esecuzione di un intervento chirurgico gia di per sé gra-
vato da una elevata incidenza di complicazioni . In questi
pazienti infatti & richiesta, nella maggior parte dei casi, una
chirurgia estesa dalla prime vertebre toraciche all'ileo dove
€ necessario un solido ancoraggio per consentire una ra-
pida mobilizzazione del paziente fin dai primi giorni post
operatori senza supporto esterno. La estesa e prolungata
esposizione chirurgica aumenta il rischio di complicazioni
intra e post operatorie. Tra le prime si annovera un vasto
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sanguinamento con necessita di plurime trasfusioni, la frat-
tura delle lamine e la perdita di tenuta delle viti peduncolari
per la scarsa qualita dell’'osso, la possibilita di un danno
neurologico determinato dall’anemia, dall’ipotensione e
dalla correzione della deformita. Tra le complicazioni post
operatorie precoci si possono verificare: la difficolta all’e-
stubazione e problemi polmonari che a volte richiedono
una tracheostomia e la nutrizione parenterale con conse-
guente il prolungamento del ricovero in terapia intensiva.
Tra le complicazioni post operatorie tardive, che spesso
richiedono la revisione dell’impianto, la piu frequente e
temuta ¢ l'infezione del sito chirurgico ma anche il cedi-
mento meccanico, in particolare al passaggio lombosa-
crale, con possibile perdita di correzione 15, Nel 2016 ci
siamo recati presso I'Ospedale Neker di Parigi dove opera
il dr. L. Miladi , Allievo di J. Dubousset, ed abbiamo potu-
to approfondire la tecnica di osteosintesi “Bipolare” senza
artrodesi che sembrava una valida alternativa nei pazienti
in cui, per le condizioni generali scadute, era impossibile o
particolarmente rischioso eseguire un intervento classico
di strumentazione ed artrodesi '°.

Lo scopo di questo lavoro e valutare, ad una distanza me-
dia di 3 anni, i casi sottoposti a questa innovativa tecnica
chirurgica.

Materiali e metodo

Vengono descritti retrospettivamente 13 casi di deformi-
ta vertebrale in pazienti affetti da malattia neuromuscola-
re trattati consecutivamente dall’ ottobre 2016 a marzo
2018. Tutti i pazienti sono stati sottoposti ad intervento
chirurgico di correzione della deformita con tecnica “Bipo-
lare” mininvasiva senza artrodesi. Si trattava di 6 maschi
e 7 femmine con eta media di 14 anni 22, La diagnosi
era rappresentata da 7 casi di tetraparesi spastica in esiti
cerebropatia, 2 di atrofia muscolare spinale tipo 2 , 3 casi
di sindrome di Rett, 1 di scoliosi infantile con grave ritar-
do psichico. Le curve erano tutte toracolombari ad ampio
raggio con curva toracica minore di compenso, si trattava
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in 7 casi di una curva toracolombare sinistra e in 6 casi
toracolombare destra. In tutti i casi era presente una obli-
quita pelvica, sul piano sagittale in 8 casi si associava una
ipercifosi mentre in 2 casi una iperlordosi. Tutti i pazienti
tranne 1 erano costretti in carrozzina.

In tutti i casi era presente una gravissima insufficienza re-
spiratoria di grado restrittivo, in 2 casi era necessaria una
nutrizione enterale. Alla valutazione anestesiologica globa-
le erano stati classificati ASA 3.

Valutazione preoperatoria

Tutti i pazienti sono stati ricoverati per studio ad una di-
stanza media di 2 mesi prima dell’intervento. Sono stati
esequiti oltre agli esami di laboratorio, elettrocardiogram-
ma, ecocardiogramma e prove di funzionalita respiratoria.
Lo studio radiografico del rachide comprendeva: radiogra-
fie panoramiche in toto in 2 proiezioni in carico (posizio-
ne seduta) e supina. Lo studio comprendeva inoltre una
risonanza magnetica nucleare del rachide in toto che &
stata eseguita in tutti i casi in sedazione. In casi particolari
(2 casi) di grave alterazione neurologica sono stati ese-
guiti i potenziali motori e sensitivi per I'acquisizione di un
tracciato da confrontare durante il monitoraggio intraope-
ratorio '¢'7, | pazienti sono stati sottoposti a visita aneste-
siologica ed i casi discussi collegialmente con i colleghi
anestesisti rianimatori. Infine i parenti dei pazienti veniva-
no resi edotti delle decisioni prese sulla operabilita, delle
modalita dell’intervento con i relativi benefici e le possibili
complicazioni.

Tecnica chirurgica
Tutti i pazienti sono stati sottoposti ad anestesia generale
totalmente endovenosa (TIVA-TCI) senza blocco neuro-

muscolare, monitoraggio dei potenziali evocati motori e
sensitivi e somministrata la profilassi antibiotica preope-
ratoria. Il rachide e stato posto in trazione attraverso il
posizionamento di una pinza cranica di Mayfield ed una
contro trazione esercitata agli arti inferiori con bendaggio
a cerotto (Fig. 1). La trazione agli arti € stata asimmetrica
per consentire una correzione preoperatoria dell’obliquita
pelvica. Attraverso una breve incisione cutanea al passag-
gio lombosacrale e con due accessi para vertebrali, incisa
la fascia divaricati i muscoli lunghissimo e multifido si rag-
giunge il rachide . Non vengono aperte le articolazioni
0 lesionate le strutture capsulo legamentose. Si posizio-
na un connettore poliassiale, ancorato al sacro attraver-
SO una vite ileosacrale (Fig. 2) che viene introdotta con
un sistema cannulato (Fig. 3). Con una incisione cutanea
centrata sulle prime vertebre toraciche, raramente dalle
ultime cervicali, una volta eseguita la scheletrizzazione,

Figura 2. Sistema di fissaggio ileosacrale.

Figura 1. Il paziente in trazione sul letto operatorio.
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Figura 3. Sistema di guida per il posizionamento della vite ileosa-
crale.

mantenendo integre le articolazioni ¢ le strutture legamen-
tose, si eseguono due coppie di pinze con uncini laminari
e peduncolari intervallate da una vertebra libera. Si fanno
passare per via sottocutanea le barre, 5,5 mm di diametro
in cromo cobalto, modellate secondo le curve fisiologiche
sagittali ed ancorate agli uncini prossimali che in seguito
VENgONO connesse, con doppio connettore barra-barra,
a quelle ancorate ai connettori ileosacrali. Si eseguono le
manovre correttive per consentire la correzione della de-
formita vertebrale e I'obliquita pelvica. Le barre vengono
poi solidarizzate attraverso I'impiego di 2 o 3 dispositivi
di connessione trasversale (Fig. 4). Nei pazienti in crescita
si puo utilizzare un sistema originale in auto elongazione
“Nemost” che permette lo slittamento progressivo delle
barre attraverso un sistema a cremagliera che sfrutta la
mobilita del paziente o le trazioni progressive esercitate sul
tronco durante gli spostamenti (Fig. 5). In 9 casi abbiamo
utilizzato la sintesi bipolare con impianto classico in 4 casi
e stato associato il sistema di auto elongazione.

Risultati

Tutti i pazienti sono stati sottoposti a controllo radiografico
alla dimissione, a 12 mesi dall’intervento ed al controllo
finale ad una distanza media di 3 anni (2-4,6a). La scolio-
si presentava un valore angolare preoperatorio medio di
107° (88-128°) che ¢ stata corretta del 63%, passando ad
un valore angolare medio 40° (32-66°) nel post operatorio.
Una ipercifosi era presente in 8 casi ed ¢ stata corretta del
64% passando da una media preoperatoria di 96° (85-
120°) a 25° (38-46°). In 2 casi era presente una iperlordosi
totale del rachide che presentava un valore angolare di 90°
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e 108° che ¢ stata rispettivamente corretta a 60° e 75°.
L'inclinazione pelvica, presente in tuttii casi, presentava un
valore angolare medio di 32° (20-44°) ¢ stata corretta del
82% passando in media a 6° (0-14°) nel post operatorio. |
tempi chirurgici sono stati in media 3 ore € 40 min. (3,15-
5). Le perdite ematiche intraoperatorie sono state in media
150 ml (125-300) e post operatorie di 50 ml (0-150). La
permanenza media in terapia intensiva ¢ stata di 1,5 gg (1-
4) e la durata media del ricovero € stato 9 gg (7-15). Non
abbiamo avuto perdita di correzione nei controlli a distan-
za. Si registrano due complicazioni (15%). In un caso, tra
i primi operati, si € verificato lo sganciamento della toulip
del connettore sacrale, evenienza legata probabilmente al
non adeguato serraggio del bullone che solidarizza la vite
ileosacrale e connettore, senza evidenza di perdita di cor-
rezione ma che ha richiesto la sostituzione del connettore,
mentre nel secondo caso si e trattato di una infezione del
solo sito chirurgico prossimale guarita dopo pulizia chi-
rurgica senza interessamento del sito lombosacrale. La
valutazione dei risultati clinici post operatori & stata fatta
interpellando direttamente i pazienti collaboranti, i parenti
ed i fisioterapisti che avevano in cura i pazienti quando
non collaboranti. Tutti si sono dichiarati molto soddisfatti
del risultato clinico radiografico e funzionale attraverso una
piu confortevole posizione seduta. La revisione chirurgica,
eseguita nei due casi di complicazioni, non ha inciso sul ri-
sultato finale e sul quadro funzionale e clinico dei pazienti.

Discussione

Le deformita vertebrali in pazienti affetti da patologie neuro-
muscolari differiscono rispetto alle scoliosi idiopatiche per la
precocita di insorgenza e per il rapido aggravamento legato
principalmente alla debolezza dei muscoli secondario alla
patologia neurologica di base. Il trattamento ortopedico e ri-
abilitativo che opportunamente viene instaurato nelle prime
fasi dell'insorgenza della deformita € inefficace a bloccarne
I'evoluzione, ma nelle prime fasi della cura ha lo scopo di
mantenere una confortevole posizione seduta e, quando
possibile, di raggiungere I'eta che consenta di eseguire
un unico intervento chirurgico. Ma quando si evidenzia un
peggioramento, nonostante il trattamento ortopedico, non
bisogna esitare a porre I'indicazione al trattamento chirur-
gico anche in eta infantile '°22. In questi pazienti, dove non
e possibile eseguire un intervento di artrodesi vertebrale, si
eseguono artrodesi apicali e strumentazioni sotto fasciali da
allungare progressivamente durante la crescita come per
le scoliosi idiopatiche infantili ad insorgenza precoce (early
onset scoliosis). A differenza della tecnica di Marchetti € Fal-
dini 2 si esegue una strumentazione sotto fasciale senza
artrodesi e per evitare interventi di messa in tensione della
strumentazione, la tecnica mette a disposizione un sistema
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Figura 4. (A-B) Paziente di anni 13, affetta da S. di Rett con grave cifoscoliosi. (C-D) Controllo post operatorio. (E-F) Controllo a 3 anni. (G)
Quadro clinico pre operatorio. (H) Quadro clinico a distanza di 3 anni.

originale di auto elongazione delle barre (NEMOST). Si tratta
di un meccanismo a cremagliera che sfrutta la mobilita del
rachide nei pazienti deambulanti e la trazione esercitata sul
tronco del paziente durante gli spostamenti in carrozzina
nei non deambulanti. Questo sistema & stato impiegato in 4
pazienti con ottimi risultati (Fig. 5). Prolungare il trattamento
ortopedico, nonostante il peggioramento della curva, deter-
mina il progressivo deterioramento della funzionalita respi-
ratoria 24, la sempre maggiore difficolta a mantenere la sta-
zione seduta confortevole e conseguente peggioramento
delle condizioni di vita di questi pazienti. Non & infrequente
a tutt’oggi assistere a deformita vertebrali che raggiungono
valori angolari proibitive da affrontare chirurgicamente che,
associate alle condizioni generali e respiratorie particolar-
mente deteriorate, possono addirittura impedire I'esecu-

GIOT

zione dell’'intervento per un rischio peri operatorio troppo
elevato. Infatti € ormai ampiamente dimostrato in letteratura
come le condizioni cliniche scadute siano alla base dell’al-
ta incidenza di complicazioni e del risultato insoddisfacente
postoperatorio 228, In questi casi I'impiego di una sintesi
vertebrale mininvasiva pud svolgere un ruolo fondamenta-
le. Per chi & fermamente convinto che una solida artrodesi
vertebrale sia I'unico baluardo per consentire un risultato
duraturo nel tempo, € un salto culturale senza precedenti.
Ma la comprensione dei principi su cui si fonda la “Tecnica
Bipolare” ci ha spinto ad applicarla anche perché era l'unica
opportunita chirurgica per i questi pazienti. Questi principi
sono principalmente di ordine biomeccanico e biologico. Il
principio biomeccanico si realizza attraverso la configura-
zione geometrica dell'impianto a “Torre Eiffel” e sulla solidita
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Figura 5. (A-B) Paz. di anni 11. Grave cifoscoliosi in atrofia muscolare spinale di tipo 2. (C) Operata di osteosintesi mininvasiva senza artro-
desi con sistema di auto allungamento della strumentazione. La radiografia in proiezione anteroposteriore postoperatoria (sin) confrontata
con quella ad un anno (centro) e a 3 anni (destra). (D) la radiografia in proiezione laterale a distanza di 3 anni. (E) Quadro clinico preopera-
torio. (F) Quadro clinico post operatorio. (G) Quadro clinico a 3 anni.

del costrutto che poggia su due forti punti di presa ai poli.
Ne consegue che la sospensione della colonna vertebrale
integra nelle sue strutture capsulo legamentose e I'elasticita
dellimpianto permettono di assorbire gli stress riducendo
notevolmente il rischio di rottura delle barre. L'autore della
tecnica riporta 1 solo caso di cedimento meccanico della
strumentazione nei primi 100 casi trattati con un controllo
a distanza minima di 5 anni . La sospensione del rachi-
de, I'accesso mininvasivo e la tensione elastica del rachide
sottoposto a trazione determinano, come effetto biologico,
una fibrosi ed anchilosi articolari con conseguente progres-
sivo irrigidimento della colonna e riduzione degli stress sui
mezzi di sintesi. Le possibilita correttive della scoliosi e delle
deformita sagittali di questa tecnica sono sovrapponibili alle
altre 233, ma & nella correzione della obliquita pelvica che
si possono raggiungere percentuali di correzione superiori
all’80%, maggiore rispetto a quanto riportato in letteratura.
L'impiego di una trazione preoperatoria, associata alla sta-
bilita del montaggio bipolare probabilmente sono alla base
dei risultati clinici radiografici. La tecnica Bipolare consente,
a nostro awviso, di avere tempi chirurgici piu bassi, di ridurre
il ricorso ad emotrasfusioni, una mobilizzazione rapida dei
pazienti con un ridotto ricorso ad analgesici, di minimizzare
il numero di complicazioni che nella nostra casistica, consi-
derando il caso di cedimento meccanico frutto della curva

6

di apprendimento, € limitato ad un solo caso di infezione del
solo sito chirurgico prossimale. Tutto va rapportato, owvia-
mente, alla gravita della deformita e alla tipologia di pazienti
che sono stati trattati con questa tecnica, il cui trattamento
chirurgico in modo tradizionale era sconsigliato.

Conclusioni

Pur nella esiguita del numero dei casi trattati si pud espri-
mere un giudizio positivo dell’esperienza fin qui fatta, ciono-
nostante questa tecnica per ora viene riservata solo a casi
in cui un trattamento chirurgico classico, strumentazione
peduncolare /0 sotto laminare estesa all’leo ed artrode-
Si, non puod essere eseguito o fortemente sconsigliato. Un
maggior numero di pazienti e un controllo a distanza piu
lungo saranno necessari per valutare la possibilita di esten-
derla a tutti i casi di deformita vertebrali neuromuscolari.
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