








DEFORMIDADE DE MADELUNG

Ao contrario da alta incidéncia da deformidade de Madelung na DLW (74%), esta é relativamente
baixa nos doentes com Sindrome de Turner (7%) e embora nao sendo claraa sua razao, esta podera
estar relacionada com um efeito protetor associadoa deficiéncia de hormonas esteroides no Sin-
drome de Turner, enquanto as doentes com DLW tém uma funcao ovarica normal.10 A presenca da
deformidade de Madelung foi ainda reportada em doentes com pseudohipoparatiroidismo do tipo 1a
e 1b (mutacao no gene GNAS) e no contexto da Sindrome de unha-patela. 11,12

Uma apresentacao clinica semelhante da deformidade pode surgir no contexto pos traumatico de
fratura epifisidlise ou trauma recorrente com sobrecarga da fise distal do radio em atletas (ginastas),
devendo estar presente no conhecimento e abordagem etioldgica desta patologia. 13

ANATOMOFISIOPATOLOGIA

A deformidade de Madelung e o seu desenvolvimento atribuem-se a um encerramento parcial da
porcao medial e volar da fise distal do radio, em potencial associa¢cao com a presenca de uma banda
fibrosa espessada predominantemente volar (correspondente ao ligamento radiosemilunar)que se
denomina de ligamento de Vickers.14,15 Este ligamento, que tem ainda uma expansao radiotrique-
teral ulnodorsal, foi descrito por Vickers e Nielsen em 1992,e cré-se que tenha um efeito restritivo e
compressivo durante o crescimento da extremidade distal do radio. Este ligamentoprovocara um en-
cerramento precoce e assimeétrico da fise distal do radio, potenciando a migracao proximal do 0sso
semilunar que se insinua e condiciona uma diastase entre o radio e o cubito distais, agravando o pro-
gressao da deformidade.8,14 Contrariamente, alguns autores consideram que o suposto ligamento
de Vickers, nem sempre presente, € na verdade uma porcao capsular hipertrofica do punho, que vai
preencher os 40-60% ausentes da regiao volar da fossa semilunar, sendo na verdade secundario a de-
formidade e nao a sua causa primaria.Recentemente, um estudo multicéntrico retrospetivo anali-
sou/5 casos de deformidade de Madelung tratados cirurgicamente, reportando a presenca intra-op-
eratoria do ligamento de Vickers em 83% dos punhos operados e de uma incisura distal do radio em
/2% dos casos. 16
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DEFORMIDADE DE MADELUNG

Todo o processo fisiopatologico e alteragcoes anatomicas descritascondicionam a presenca de um
radio mais curto com uma exagerada curvaturade concavidade palmar e ulnar e uma excessiva verti-
calizacao da superficie articular distal do radio. Por outro lado, a ulnamantém o seu crescimento lon-
gitudinal, podendo condicionar distalmente fendmenos de subluxacao ou luxacao da ulna e im-
paccao ulnocarpica, apresentando-se a extremidade distal da ulna frequentemente proeminente a
nivel dorsal. Nos casos mais severos, verifica-se uma incongruéncia da articulacao radiocubital
distal e o carpo migra para palmar e proximal criando um aspeto triangular na arquitetura carpiana.

Estas alteracOes anatomicas progressivas vao-se agravando com o crescimento esquelético e condi-
cionando alteracoes na congruéencia articular radiocarpica, ulnocarpica e radiocubital distal, que evol-
uem de uma fase inicial de mera percecao estética, para um aumento significativo da dor ao nivel do
punho, limitacao de amplitude articular, perda de forca de preensao e impacto marcado

nas atividades de vida diaria.17,18,19

DIAGNOSTICO

A maioria dos doentes com deformidade de Madelung inicia sintomatologia entre os 8 e os 14 anos
de idade e a queixa primaria que motiva observacao médica € a dor no punho e/ou rigidez que poten-
cialmente limita as atividades escolares, desportivas e de vida diaria e o impacto estético negativo
que a deformidade provoca.17,20,21,22

CLINICA

Na avaliacao clinica destes doentes identifica-se uma deformidade do punho com desvio cubital,
uma ulna distal com proeminéencia dorsale uma subluxacao volar do carporelativamente ao ante-
braco, que |he confere um aspeto de “dorso de garfo”. A subluxacao volar do carpo € mais percetivel
quando se observa o antebraco do ladoulnar, sendo que ao observarmos o antebraco através do lado
radial, os tendoes extensores atenuam o real step-off articular. 1,20A extensao do punho, desvio cubi-
tal e supinacao do antebraco podem estar variavelmente limitadas de acordo com a gravidade da de-
formidade e a articulacao radiocubital distal pode apresentar-se laxa ou instavel.

A funcao distal da mao e do cotovelo nao sao geralmente afetadas.
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DEFORMIDADE DE MADELUNG

Em casos de diagnodstico tardio e evolucao grave da doenca, pode ocorrer rotura de tendoes exten-
sores do punho e/ou dedosdevido ao efeito de friccao repetidaassociada ao posicionamento anoma-
lo e proeminente da regiao distal da ulna. 1,20,23

Os doentes com deformidade de Madelung no contexto de DLW apresentam um fendtipo carac-
teristico com deformidade dos punhos associada a baixa estatura, encurtamento mesomélico dos
membros e historia familiar de fendtipo semelhante.20

Nestes casos, é essencial aprofundar a historia familiar e avaliar tambémclinicamente irmaos mais
jovensque mesmo assintomaticos possam ja manifestar a doenca, possibilitando o diagnostico e
opcoes de tratamento mais precoces e de menor agressividade.

ESTUDOS COMPLEMENTARES DE DIAGNOSTICO

Quando na presenca de suspeita clinica, a avaliacao radiografica é habitualmente solicitada e pe-
remptoria na confirmacao diagnostica, existindo critérios validados para o efeito que consideram dif-
erentes carateristicas clinicas e ou variaveis radiograficas (encurtamento do radio, alteragcao da
forma da epifise distal do radio, “triangularizacao” do carpo, inclinacao ulnar, afundamento do semilu-
nar, angulo da fossa semilunar, desvio palmar do carpo, inclinacao palmar, variancia ul-
nar..).24,25,26Estas medicdes devem ser efetuadas através de exame radiografico do punho e do an-
tebrago (anteroposterior e perfil).Historicamente as medig¢oes radiograficas realizadas tinham como
referéncia o radio, sendo que pelas alteracoes patoldgicas e variabilidade anatomica que |he

esta associada se considera habitualmente a ulna como o osso de referéncia para avaliacao ra-
diografica da deformidade. Neste sentido, McCarroll descreveu4 parametros radiograficos e os seus
limites para o diagnostico da deformidade de Madelung. Estes critérios consideram a inclinacao
ulnar=33°, o afundamento do semilunar =4mm, o angulo da fossa semilunar = 40° e o desvio palmar
do carpo = 20mm.24(Figura 1). O mesmo autor, noutro estudo em que compara punhos normais com
0s que apresentam deformidade de Madelung27, refere que nos casos de deformidade ligeira os
doentes poderao ter valores de medicao radiografica proximos da normalidade (inclinacao ulnar,
afundamento do semilunar, angulo da fossa semilunar e desvio palmar do carpo), facto corroborado
por Farr, que constata uma baixa confiabilidade e concordancia diagndstica inter-observador dos
referidos parametros radiograficos para os casos de deformidade ligeira de Madelung. 28
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Figura 1. Critérios de McCarrol:

1) inclinacao ulnar =33°;

2) afundamento do semilunar = 4mm;
3) angulo da fossa semilunar = 40°;
4) desvio palmar do arpo = 20mm.

Recentemente, Hegazy veio salientar a importancia de se considerar parametros radiograficos base-
ados no eixo central do osso capitatum, revelando uma maior concordancia intra e inter-observador
para as medicoes baseadas no 0sso do carpo do que nas baseadas na ulna, nao tendo no entanto es-
tabelecido valores de referéncia diagnodstica.29Segundo Zebalaa deformidade de Madelung faz
parte de um espectro clinico e radiografico em que se podem identificar 2 tipos distintos: um tipo
com envolvimento do radio distal e um tipo com envolvimento global de todo o radio, associado a
maior severidade da curvatura do radio, impacto funcional e deformidade estética.30 O mesmo autor
no seu trabalho refere ainda que a maioria dos doentes com deformidade de Madelung apresenta

baixa estatura e encurtamento mesomeélico compativel com DLW.30



DEFORMIDADE DE MADELUNG

Adicionalmente, € ainda possivel observar radiograficamente um espectro de anomalias esqueléti-
cas do membro superior associadas a DLW tais como a sinostose lunopiramidal ou outras anomalias

congenitas e/ou secundarias dos 0ssos do carpo, braquidactilia ou braquimetacarpia do 5° raio.
31,32

O estudo por TC do antebraco e punho nao éhabitualmente util para o diagnostico da deformidade de
Madelung, podendo no entanto ser importante para umamaior compreensao tridimensional de defor-
midades mais graves,possibilitando maior acuidade e precisao no planeamento pré-ope- ratorio. O
avanco tecnologico da TC e dos softwares informaticos de planeamento pre-operatorio, permitem a
criacao de modelos de reconstrucao tridimensional, possibilitando analises detalhadas da deformi-
dade e mesmo comparativas com o membro contra-lateral (quando livre de doenca), possibilitando
a criacao de guias de corte customizados. 33,34

Relativamente a utilizacao da RMN, esta nao € habitualmente considerada na abordagem diagnosti-
ca, embora alguns autores advoguem o seu uso, referindo como vantagem a identificacao precoce
do espessamento do ligamento radiosemilunar volar (Vickers),possibilitando a sua excisao profilati-
ca e evitando o agravamento progressivo da deformidade.

Quanto ao estudo genético para confirmacao diagnodstica de discondrosteose de Léri-Weil, nao
existe uma obrigatoriedade explicita de orientacao para teste genético imediato destes doentes, uma
vez que a informacao que acrescenta nao implica um relevante beneficio para as suas vidas, sendo
que a parte das alteracoes esqueléticas descritas nao parecem existir complicacoes de doencas
sistémicas associadas.21 Acresce ainda que estas criancas partilham o mesmo fendtipo que os
seus pais, pelo que essa é a sua normalidade, nao se sentindo diferentes ou estigmatizadas.21 Ainda
assim, ha centros que realizam estudo genético a estes doentes, explicando-se o caracter de trans-
missao dominante da doenca e o risco de transmissao das mesmas carateristicas num futuro proje-
to parental.Por outro lado, nalguns doentes com deformidade de Madelung de etiologia desconheci-
da e caracteristicas clinicas nao enquadraveis no espectro clinico habitual, deve ser considerada a re-
alizacao de estudo genético no sentido de identificar potenciais alteracoes cromossomicas.3
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TRATAMENTO

Na literatura encontram-se descritas diversas alternativas para o tratamento cirurgicoda deformi-
dade de Madelung, nao existindo um consenso inequivoco relativamente a indicacao, orientacao e
tipo de procedimento para os diferentes graus de severidade. O foco do tratamento definitivo passa

necessariamente pelas op¢oes cirurgicas.

CONSERVADOR

O tratamento conservador encontra-sedescrito na literatura para as fases iniciais da doenca, nomea-
damente no controlo da sintomatologia ligeira ou esporadica relacionada com a deformidade de
Madelung. Este incide frequentemente na utilizacao de ortoteses do punho e antebraco e na modifi-
cacao das atividade fisicas que impliqguem a dorsiflexao do punho, sendo habitualmente pouco
eficaz e incapaz de prevenir a progressao da deformidade.

CIRURGICO

Existem diversas opcoes de tratamento cirurgico de acordo com a severidade da deformidade e
idade do doente, sendo que a cirurgia esta habitualmente indicada nos casos de dor persistente, lim-
itacao funcional, lesao nervosa compressiva, rotura tendinosa associada ou deformidade 0ssea

progressiva em doente esqueleticamente imaturo.3,21,23,35 O tratamento cirurgico da deformidade
de Madelung pode ser dividido em 3 categorias diferentes: cirurgia preventiva precoce, correcao
tardia da deformidade e procedimentos de resgate. Em doentes assintomaticos, esqueleticamente
imaturos e com deformidade ligeira,existem autores que defendem a realizacao de uma fisiolise se-
letiva do radio distal e seccao do ligamento de Vickers, como uma abordagem que permite minimizar
ou evitar o aparecimento e progressao da deformidade.14,36 Este procedimento é realizado atraves
de uma abordagem volar classica de Henry para oradio distal, permitindo identificar e seccionar o lig-
amento de Vickers, situado num plano profundo ao musculo pronator quadratus. Através do estudo
pré-operatorio, fluoroscopia intra-operatoria e visualizacao direta, € possivel identificar e curetar a
ponte 6ssea presente na regiao volar e ulnar da fise distal do radio e interpor tecido muscular (prona-
tor quadratus) ou gordura para preencher o espaco curetado e prevenir a formacao de barra éssea

(procedimento de Langenskiold).
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DEFORMIDADE DE MADELUNG

Diferentes autores descrevem bons resultados associados ao procedimento, com reducao do quadro
algico nos doentes operados, auséncia de progressao da deformidade com melhoria radiografica e
melhoria rapida na mobilidade do punho e supinacao do antebraco.14,36 Em adolescentes com sin-
tomatologia e deformidade estruturada, o tratamento incide frequentemente em osteotomias correti-
vas, sendo a osteotomia em cupula do radio distaluma das opcoes mais atrativas pelos bons resulta-
dos clinicos e radiograficos associados.37,38,39,40 Esta osteotomia em cupula permite uma restitu-
icao intraoperatoria tridimensional parcial ou total do alinhamento radiocarpico e radioulnar e uma

ligeira diminuicao da variancia ulnar pela translacao distal da faceta do semilunar associada a ro-
tacdo do segmento distal do radio.39,40(Figura 2)

Figura 2. Osteotomia em cupula do radio distal:

a) Abordagem volar do radio (entre flexor carpi radialis e artéria radial) e identificagao/secc¢ao do ligamento deVickers;
b) Fenestracao do cortex volar com fio de Kirschner (K);

c) Introducao de 2 fios K paralelos através da estiloide radial até ao local da osteotomia e osteotomia arciforme com ostedto-
MO Curvo;

d) Manobra de reducao (tracao longitudinal, desvio radial, pronacao e desvio dorsal do fragmento distal) efixagdo com fios K;
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DEFORMIDADE DE MADELUNG

Relativamente a osteotomia em cupula do radio distal com seccao do ligamento de Vickers, Stein-
man refere no seu trabalho com follow-up médio de 11 anos, bons resultados pds-operatorio com
manutencao da inclinacao radial e melhorias significativas na flexao do punho e supinacao do ante-
braco.39 O autor refere ainda que os casos de doenca mais severa se correlacionam a longo prazo
com os piores resultados radiograficos e funcionais.39

Em doentes esqueleticamente imaturos e idade superior a 10 anos, a epifisiodese distal da ulna é
ainda uma opc¢ao a valorizar em associacao a osteotomia metafisaria do radio distal, permitindo min-
imizar a probabilidade de agravamento da deformidade ulnocarpica e da eventual necessidade tardia
de osteotomias de encurtamento da ulna.40Adicionalmente, em casos de maior gravidade com im-
paccao ulnocarpica, a osteotomia de encurtamento da ulna pode ser associada no mesmo tempo ou
num segundo tempo cirurgico para equilibrar o punho e minimizar a dor ulnocarpica ou a dor da artic-
ulacao radio cubital distal.170 encurtamento do cubito possibilita uma melhoria importante ao nivel
da dor, mobilidade, forca e valorizacao estética destes doentes.41,42,43 Quanto aos criterios ra-
diograficos e valores de referéncia na tomada de decisao para realizacao de uma osteo-

tomia de encurtamento da ulna, Farr descreve que os fatores preditivos que indicam a necessidade
de um encurtamento primario sao uma variancia ulnar de 5mm, um afundamento do semilunar de
4mm e um desvio palmar do carpo de 22mm.40 Segundo o autor, o desvio palmar progressivo e
ainda preditivo da necessidade de encurtamento secundario da ulna.40

Encontram-se descritas na literatura diferentes técnicas, abordagens e métodos de fixacao alternati-
vos, que incluem desde procedimentos de distracao progressiva do radio com llizarov9, osteotomia
em cunha invertida por abordagem volar44, osteotomia de correcao e encurtamento distal do cubito
e radio por via dorsal45, reconstrucao da fossa semilunar com enxerto de osso semilunar46 ou méto-
dos que associam multiplas osteotomias atraves de guias customizados baseados em modelos tri-
dimensionais.33,34

Em doentes esqueleticamente maduros e com deformidades graves, associadas a alteragcoes degen-
erativas radiocarpica e radiocubital distal severas, poderao estar ainda indicados outros procedimen-
tos como o Sauveé-Kapandji4/, a artrodese parcial ou artrodese total do punho1.
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PERSPETIVAS FUTURAS

Segundo descreve Peymani3 na sua revisao sistematica sobrea deformidade de Madelung, a maioria
dos estudos, embora considerando diferentes abordagens de tratamento cirurgico, reportam que de
uma forma global os doentes referem uma reducao importante da sua dor e melhoria das amplitudes
articulares na avaliacao pos-operatéria.No entanto,estes estudos analisados utilizam frequente-
mente diferentes variaveis e métodos de avaliacao radiografica ou funcional, o que enfraguece a
analise comparativa e impossibilita conclusdoes com maior relevancia cientifica. Neste sentido, a se-
melhanca do que sugere Peymani no seu artigo, € importante a criacao e definicao de protocolos de
orientacao clinica que permitam avaliacoes uniformizadas e facilitem futuros estudos, compensan-
do a existéncia de amostras de doentesde pequena dimensao.

Como orientacao futura, importa investigar e refletiracerca da histéria natural da doenca, acerca das
limitacoes clinicasao nivel do diagnostico das formasmais ligeiras da deformidadee no contributo in-
dividual de diferentes fatores que permitem antecipar a necessidade de intervencao terapéutica pro-
filatica ou precoce. O conhecimento alargado da progressao da deformidade e dos seus diferentes
graus de severidade, permitira uma indicagao cirurgica mais precisa e a criacao de sistemas de clas-
sificacao que permitirao orientar para o tratamento.

A possibilidade de uma correcao cirurgica otimizada da deformidade através da utilizacao crescente
de modelos e técnicas de impressao tridimensionalé também hoje uma realidade e um foco impor-
tante no presente e no futuro do tratamento destes doentes. Esta possibilidade permite nao s6 uma
melhor compreensao anatomica da deformidade mas tambéem uma maior capacidade de planeamento
pré-operatorio e antecipacao do resultado cirurgico a alcancar, sendo no entanto precisos mais estu-
dos para avaliar o real impacto desta metodologia no resultado funcional e estético dos doentes.

Por fim, realcar que dos inumeros métodos e técnicas cirurgicas existentes para o tratamento da de-
formidade de Madelung, € importante alcancar uma maior definicao e clarificacao individualizada
dos seus resultados a longo prazo, valorizando o impacto funcional e o risco de desenvolvimento pre-
coce de artrose do punho destes doentes em funcao das diferentes técnicas cirurgicas.
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