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Abstract
Introduction. Neurofibromatosis is a hereditary disorder, in which scoliosis is the most com-
mon orthopedic problem. The goal of this study is a retrospective analysis of results of sco-
liosis surgery in patients with neurofibromatosis, depending on the type of spinal deformity,
and with assessment of spinal balance both in coronal and sagittal planes.
Material consists of 28 consecutive patients with von Recklinghausen disease, treated surgi-
cally due to scoliosis between 1986 and 2008. Dystrophic scoliosis was observed in 21 cases,
“normal” scoliosis – in 7. At the surgery, average patients’ age was 13.5 yrs. The mean follow
up period was 5.4yrs.
Methods. Radiologic data before and after treatment were analyzed as well as at last control
examination. Type of surgery and intra- and postoperative complications were noted.
Posterior fusion was performed in 11 patients, anterior fusion (with or without instrumenta-
tion) and posterior fusion with implants in second stage – 8 cases, anterior release + posterior
fusion (one operation) – 8 patients, anterior fusion with implants – 1 case.
Results. Prior to surgery, average Cobb angle was 85.3o, and it decreased postoperatively to
53.8o. At follow up mean Cobb angle was 60.8o, so mean final correction was 28.2%. Pre-
operatively, the mean kyphosis angle was 63o and lordosis angle was 41o. After surgery ky-
phosis equaled 56.4o and after follow up period 68.9o. After surgery the mean lumbar lordosis
was 39.7o and 48o at last examination. Before surgery mean coronal balance was 5.3mm, after
treatment -3.3mm, and after follow up -11.3mm. Sagittal imbalance was reported in 16 cases
before treatment, in 10 cases after surgery and in 13 cases after follow up.
Conclusion. Correction achieved in scoliosis with neurofibromatosis is smaller than in idio-
pathic scoliosis, and surgery is connected with greater risk of loss of correction. Correction
of pre-existing sagittal imbalance is very difficult. Wide anterior release and posterior fusion
seems to be the best surgical solution.
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Streszczenie
Wstêp. Nerwiakow³ókniakowatoœæ jest genetycznie uwarunkowanym schorzeniem w którym
skrzywienie krêgos³upa jest najczêstszym problemem ortopedycznym. Celem pracy jest retro-
spektywna ocena wyników leczenia operacyjnego skolioz w nerwiakow³ókniakowatoœci
w zale¿noœci od typu skoliozy, z uwzglêdnieniem zachowania siê deformacji zarówno w p³asz-
czyŸnie czo³owej jak i strza³kowej.
Materia³ obejmuje 28 chorych z rozpoznaniem choroby Recklinghausena, operowanych
z powodu skoliozy w latach 1986-2008. Skolioza dystroficzna wystêpowa³a u 21 chorych,
a skolioza “idiopatyczna” u 7. Wiek w chwili operacji wynosi³ œrednio 13,5 lat. Okres obser-
wacji by³ równy œrednio 5,4 lat.
Metodyka. Analizowano dane radiologiczne przed i po operacji oraz po okresie obserwacji.
Oceniano rodzaj operacji oraz powik³ania œród- i pooperacyjne.
Ogó³em spondylodezê tyln¹ wykonano u 11 chorych, spondylodezê przedni¹ (z lub bez instru-
mentarium) i w drugim etapie spondylodezê tyln¹ z instrumentarium – u 8 chorych, jedno-
etapowo uwolnienie przednie + spondylodeza tylna – u 8 chorych, spondylodeza przednia
z instrumentarium – u 1 chorego.
Wyniki. Przed operacj¹ œrednia wielkoœæ skrzywienia wynosi³a 85,3o. Bezpoœrednio po opera-
cji wartoœæ zmniejszy³a siê do 53,8o; aby po w okresie obserwacji wynieœæ 60,8o. Ostateczna
korekcja wynosi³a œrednio 28,2%. Œredni k¹t kifozy piersiowej wynosi³ przed operacj¹ 63o,
a k¹t lordozy 41o. Po operacji k¹t kifozy wynosi³ œrednio 56,4o a po okresie obserwacji 68,9o.
K¹t lordozy po operacji wynosi³ œrednio 39,7o, a podczas badania kontrolnego 48o. Balans
czo³owy przed operacj¹ wynosi³ œrednio 5,3mm, po operacji -3,3mm , a po okresie obserwacji
-11,3mm. Przed operacj¹ zaburzenie balansu strza³kowego wystêpowa³o u 16 chorych. Z³y
balans strza³kowy po operacji wystêpowa³ u 10 chorych, a podczas ostatniej kontroli u 13
chorych.
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Wnioski. Leczenie operacyjne skolioz w nerwiakow³ókniakowatoœci jest zwi¹zane z mniejsz¹
korekcj¹ i wiêkszym ryzykiem utraty korekcji ni¿ w skoliozach idiopatycznych. Istniej¹ce przed
operacj¹ zaburzenie balansu strza³kowego jest trudne do skorygowania. Rozleg³e uwolnienie
przednie i spondylodeza tylna wydaje siê byæ najlepszym rozwi¹zaniem operacyjnym.
S³owa kluczowe: skolioza, nerwiakow³ókniakowatoœæ, choroba Recklinghausena, leczenie
operacyjne

WSTĘP
Nerwiakow³ókniakowatoœæ jest genetycznie uwarunkowa-
nym schorzeniem znanym od kilku wieków, chocia¿ F.von
Recklinghausen opisa³ j¹ dopiero w 1882 roku. Zainte-
resowanie ortopedów budzi g³ównie typ I nerwiakow³ók-
niakowatoœci, poniewa¿ wi¹¿e siê on ró¿norodnymi pro-
blemami w narz¹dzie ruchu (1,2). Typowym zaburzeniem
jest skolioza, a w zasadzie kifoskolioza, wystêpuj¹ca
u 15-20% chorych (3). Deformacje krêgos³upa dziel¹ siê
na 4 typy, w tym typ I - „niedystroficzny” jest w zasa-
dzie zbli¿ony do zwyk³ej, „idiopatycznej” skoliozy, a typy
II-IV nazywane s¹ dystroficznymi (4,5). Obraz klinicz-
ny jest doœæ charakterystyczny: poniewa¿ skrzywienia
krêgos³upa mog¹ osi¹gaæ znaczne rozmiary i przebiegaj¹
z du¿¹ rotacj¹ oraz z komponent¹ kifotyczn¹, to znie-
kszta³cenie sylwetki jest du¿e z bardzo widocznym gar-
bem ¿ebrowym i z zaburzeniem balansu tu³owia. Lecze-
nie zachowawcze szczególnie w skoliozach dystroficz-
nych jest bardzo czêsto nieskuteczne, i wielu autorów
podkreœla koniecznoœæ wczesnego i doœæ rozleg³ego le-
czenia chirurgicznego (6). Wiêkszoœæ autorów jest zgod-
na co do zasadnoœci leczenia chirurgicznego, ale zwra-
caj¹ uwagê na zwiêkszone ryzyko powik³añ oraz progre-
sji deformacji nawet po uzyskaniu spondylodezy (7,8).
Pocz¹wszy od Wintera, wielu autorów przedstawia³o
wyniki leczenia operacyjnego ró¿nymi technikami, ale
ma³o jest opracowañ skupiaj¹cych siê analizie nie tylko
wielkoœci korekcji skoliozy ale i zmianach w balansie
czo³owym i strza³kowym (9).

Celem pracy jest retrospektywna ocena wyników
jednego oœrodka w leczeniu operacyjnym skolioz
w nerwiakow³ókniakowatoœci w zale¿noœci od typu sko-
liozy. Autorzy poddadz¹ analizie zachowanie siê defor-
macji zarówno w p³aszczyŸnie czo³owej jak i strza³ko-
wej.

MATERIAŁ
Praca ma charakter retrospektywny, kryteriami w³¹czenia
do badanej grupy by³y: operacja krêgos³upa z powodu
skoliozy w przebiegu choroby Recklinghausena, komplet-
na dokumentacja radiologiczna przed i pooperacyjna oraz
po okresie obserwacji >1rok. Powy¿sze kryteria spe³ni³o
28 chorych z 41 operowanych w latach 1986-2008
z powodu skoliozy w przebiegu choroby Recklinghause-
na. By³o to 12 kobiet i 16 mê¿czyzn, operowanych
w œrednim wieku 13,5 lat ±3 (7-19). Wszyscy chorzy

INTRODUCTION
Neurofibromatosis is a genetically predisposed disorder
that has been known for several centuries already. Ho-
wever, it was described only in 1882 by F. von Recklin-
ghausen. Orthopedists are mainly interested by neurofi-
bromatosis type I, as its problems are motor organ-rela-
ted (1,2). Scoliosis A constitutes its typical disorder, and
kyphoscoliosis more exactly, occurring in 15-20% pa-
tients (3). Spine deformities are divided into 4 types,
including ‘non-dystrophic’ type I – it is basically close
to the simple, ‘idiopathic’ scoliosis. Types II-IV are called
dystrophic (4,5). The clinical image is quite typical: as
spine curvatures may reach significant sizes and occur in
great rotation and with kyphotic component, this silho-
uette deformity is big with a visible costal protuberance
and torso balance disorder. The conservative treatment,
especially in dystrophic scoliosis is very frequently in-
effective, and many authors underline the necessity of an
early and quite extensive surgical treatment (6). Most
authors agree that the surgical treatment is arguable, but
they highlight the increased risk of complications and
progression of deformities even after reaching spondylo-
desis (7,8). Starting with Winter, many authors have
presented the results of surgical treatment by means of
many techniques. However, there are not many case
studies focusing on the analysis of not only the size of
scoliosis correction, but also changes in the frontal and
sagittal balance (9).

The aim of the work is a retrospective evaluation of
results at one center in scoliosis surgical treatment in
neurofibromatosis depending on the type of scoliosis. The
Authors will analyze the deformity both in frontal and
sagittal plane.

MATERIAL
My work is of a retrospective nature. The criteria of
including to the examined group were the following:
spine surgery due to scoliosis in the process of Recklin-
ghausen disease, complete pre- and postoperative radio-
logical documentation as well as documentation after the
observation period >1year. The above criteria were met
by 28 out of 41 operated on patients in the years 1986-
2008 due to scoliosis in the course of Recklinghausen
disease. These were 12 women and 16 men, operated on
in the average age of 13,5 years ±3 (7-19). All patients
were fulfilling the international clinical criteria of Rec-
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spe³niali miêdzynarodowe kryteria kliniczne rozpoznania
choroby Recklinghausena, w tym u wszystkich wystêpo-
wa³y charakterystyczne zmiany skórne – przebarwienia
„cafe-au-lait” (10). Chorych podzielono na dwie grupy.
Grupa 1 to chorzy u których skrzywienie krêgos³upa
mia³o charakter „niedystroficzny” (typ I skoliozy) . Li-
czy³a ona 7 chorych, 5 mê¿czyzn i 2 kobiety, w wieku
œrednio 14,1lat ±3,4 (8-19). Grupa 2 to chorzy u których
wstêpowa³a skolioza dystroficzna (typ II-IV). Do tej
grupy zaliczono pozosta³ych 21 chorych, 10 kobiet i 11
mê¿czyzn w wieku œrednio 13,3lat ±2,9 (7-19). W gru-
pie 2 obecne by³y radiologiczne cechy „dystroficzne”:
o³ówkowate przewê¿enia ¿eber i sklinowacenie krêgów
(obecne u wszystkich chorych z tej grupy) oraz panew-
kowate zniekszta³cenie tylnej krawêdzi trzonów (u 11
chorych).

Ogó³em okres obserwacji wynosi³ œrednio 5,4 lat ±3,9
(1-14), w tym w grupie 1 by³o to 5,1lat ±4,3 (1-13),
a w grupie 2: 5,5lat ±3,8 (1-14).

METODYKA
Na podstawie radiogramów AP i bocznych analizowano
dane radiologiczne przed i po operacji oraz po okresie
obserwacji. W sk³ad wykreœlanych parametrów wchodzi-
³y: typ skrzywienia, zakres deformacji, wielkoœæ k¹ta
skoliozy wg Cobba, AVT (Apical Vertebral Translation=
odleg³oœæ krêgu szczytowego od linii œrodkowej), TS
(trunk shift = przemieszczenie klatki piersiowej), balans
czo³owy liczony jako odleg³oœæ œrodka krêgu Th1 od linii
œrodkowej, wielkoœæ kifozy, lordozy, k¹t Th12-L2 na
zdjêciu bocznym, balans strza³kowy. Przedstawiono ro-
dzaj operacji, zakres spondylodezy, stratê œródoperacyjn¹
krwi, czas trwania operacji oraz powik³ania œród- i po-
operacyjne.

WYNIKI
Dane przedoperacyjne. Deformacja krêgos³upa w p³asz-
czyŸnie czo³owej by³a zlokalizowana w odcinku piersio-
wym u 22 chorych, w odcinku piersiowo-lêdŸwiowym
– u 3 chorych, w odcinku lêdŸwiowym u 1 chorego,
a skolioza dwu³ukowa piersiowa wystêpowa³a 2 u cho-
rych. Kr¹g szczytowy najczêœciej le¿a³ miêdzy Th7
a Th10 (u 20 chorych).

Przed leczeniem operacyjnym k¹t skrzywienia wg
Cobba wynosi³ œrednio 85,3o± 24,9 (44-133); w grupie
1 by³ równy 75,4o±22,1 (50-114), a w grupie 2 by³ nieco
wiêkszy i wynosi³ œrednio 89,3o±25,2 (44-133) (tab.1).
K¹t skrzywienia na zdjêciu elongacyjnym wynosi³ œred-
nio 67,8o ±20,2 (40-113). Elastycznoœæ krêgos³upa wy-
nosi³a œrednio 21% ±14,7(0-58). AVT wynosi³o œrednio
75,6mm ±38,9(25-165). Balans czo³owy by³ bardzo zró¿-
nicowany i wynosi³ œrednio 5,3mm ±38(-90 – 115).
Przemieszczenie klatki piersiowej (Trunk Shift, TS) by³o
równe œrednio 23,9mm ±21,2(0-75). Œrednie wartoœci
k¹tów w p³aszczyŸnie strza³kowej przed operacj¹ by³y
nastêpuj¹ce: kifoza 63o ±33,7(5-145), lordoza 41o ±18,6
(-13 – 100) (tab.2). K¹t Th12-L2 by³ bardzo zró¿nicowa-

klinghausen disease. In all of them there were characte-
ristic skin changes – discoloration ‘cafe-au-lait’ (10).
Patients were divided into two groups. The I group con-
sists of patients where the spine curvature was of a ‘non-
dystrophic’ nature (scoliosis type I) . It affected 7 patients,
5 men and 2 women, aged on average 14,1 years ±3,4
(8-19). The II group includes patients with dystrophic
scoliosis (typ II-IV). This group included the remaining
21 patients, 10 women and 11 men aged on average 13,3
years ±2,9 (7-19). In group II we could observe radio-
logical ‘dystrophic’ traits: pencil-shaped coarctation of
ribs and wedging of vertebrae (present in all patients from
this group) and acetabular deformation of the posterior
edges of the corpuses (in 11 patients).

In general, the follow-up period amounted on avera-
ge to 5,4 years ±3,9 (1-14), where in group I it was
5,1years ±4,3 (1-13), and in group II: 5,5 years ±3,8 (1-
14).

METHODOLOGY
On the basis of AP and lateral radiograms, we have
analyzed pre- and postsurgical radiological data and in
the post follow-up period. The parameters were as fol-
lows: type of curvature, range of deformity, size of sco-
liosis angle according to Cobb, AVT (Apical Vertebral
Translation), TS (trunk Shift), frontal balance counted as
the distance of the vertebrae centre Th1 to the line of
centres, size of kyphosis, lordosis, angle Th12-L2 on the
lateral image, sagittal balance. We presented the type of
surgery, the range of spondylodesis, intraoperative blood
loss, surgery duration and intra- and postoperative com-
plications.

RESULTS
Pre-operative data. Spine deformity in the frontal plane
was located in the pectoral segment in 22 patients, thora-
columbar segment – in 3 patients, in the lumbar segment
in 1 patient, and two-arcs and thoracic scoliosis occur-
red in 2 patients. The apical vertebrae was most frequ-
ently situated between Th7 and Th10 (in 20 patients).

Before the surgical treatment, the curvature angle
according to Cobb amounted on average to 85,3o± 24,9
(44-133); in group 1 it equaled 75,4o±22,1 (50-114), and
in group 2 it was slightly higher and reached on average
89,3o±25,2 (44-133) (tab.1). The curvature angle on the
elongation image amounted on average to 67,8o ±20,2
(40-113). The spine resilience amounted on average to
21% ±14,7(0-58). AVT amounted on average to 75,6mm
±38,9(25-165). The frontal balance was very varied and
amounted on average to 5,3mm ±38(-90 – 115). The trunk
shift, TS equaled on average to 23,9mm ±21,2(0-75).
Average angle values in the sagittal plane before the
surgery were as follows: kyphosis 63o ±33,7(5-145),
lordosis 41o ±18,6(-13 – 100) (tab.2). The Th12-L2 angle
was diversified and amounted on average to -3,1o ±14(-
45 – 40). The disorder of sagittal balance was observed
in 16 patients (57,1 %).
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Tab. 3. Zmiany kąta lordozy
w zależności od typu skrzywie-
nia

Grupa 2Grupa 1

Lordoza przed leczeniem (o) 35,9±10,7 (22-51) 42,8±20,5 (-13-100)
Lordoza po operacji (o) 35±4,6 (28-40) 41,8±21,4 (-20-80)
Lordoza podczas ostatniego badania (o) 40,2±8,6 (28-50) 50,6±31,1 (-54-103)

Tab. 3. Changes of lordosis
angle in different types of sco-
liosis

Group 2Group 1

Lordoza przed leczeniem (o) 35,9±10,7 (22-51) 42,8±20,5 (-13-100)
Lordoza po operacji (o) 35±4,6 (28-40) 41,8±21,4 (-20-80)
Lordoza podczas ostatniego badania (o) 40,2±8,6 (28-50) 50,6±31,1 (-54-103)

Tab. 1. Zmiany kąta skrzywienia
w zależności od typu skoliozy

Grupa 2Grupa 1

K¹t Cobba przed leczeniem (o) 75,4±22,1 (50-114) 89,3±25,2 (44-133)
K¹t Cobba po operacji (o) 40,6±12,4 (22-55) 58,1±29,6 (14-132)
K¹t Cobba podczas ostatniej kontroli (o) 47,4±11,5 (26-62) 65,2±28,7(24-125)
Korekcja ostateczna (%) 34,5±18,3 (12-58) 26,1±25,3(-20-76)

Tab. 1. Cobb angle according
to type of scoliosis

Group 2Group 1

Cobb angle before the treatment (o) 75,4±22,1 (50-114) 89,3±25,2 (44-133)
Cobb angle after the surgery (o) 40,6±12,4 (22-55) 58,1±29,6 (14-132)
Cobb angle during the last check (o) 47,4±11,5 (26-62) 65,2±28,7(24-125)
Final correction (%) 34,5±18,3 (12-58) 26,1±25,3(-20-76)

Tab. 2. Zmiany kąta kifozy
w zależności od typu skrzywie-
nia

Grupa 2Grupa 1

Kifoza przed leczeniem (o) 34,6±24,3 (5-76) 72,9±31,5 (5-145)
Kifoza po operacji (o) 32,3±12,4 (15-45) 64,4±30,5 (15-135)
Kifoza podczas ostatniego badania (o) 41,7±18,4 (12-60) 82,0±35,1 (30-157)

Tab. 2. Changes of kyphosis
angle in different types of sco-
liosis

Group 2Group 1

Kyphosis before treatment (o) 34,6±24,3 (5-76) 72,9±31,5 (5-145)
Kyphosis after treatment (o) 32,3±12,4 (15-45) 64,4±30,5 (15-135)
Kyphosis during the last examination (o) 41,7±18,4 (12-60) 82,0±35,1 (30-157)

ny i wynosi³ œrednio -3,1o ±14(-45 – 40). Zaburzenie
balansu strza³kowego obserwowano u 16 chorych (57,1 %).

Zabiegi operacyjne. Na przestrzeni analizowanych 20
lat stosowano ró¿ne techniki operacyjne i ró¿ne rodzaje
instrumentarium. Ogó³em izolowan¹ spondylodezê tyln¹
wykonano u 11 chorych, spondylodezê przedni¹ (z lub
bez instrumentarium) i w drugim etapie spondylodezê
tyln¹ z instrumentarium – u 8 chorych, jednoetapowo
uwolnienie przednie + spondylodeza tylna – u 8 chorych,
spondylodeza przednia z instrumentarium – u 1 chorego.
U 2 chorych z grupy spondylodezy tylnej jednoczasowo
usuniêto guza (nerwiakow³ókniaka) z okolicy œródpiersia
i klatki piersiowej (z dostêpu przedniego). Œredni czas
operacji wynosi³ 3,8h ±1(2-5), a œrednia strata krwi 695ml
±367(200-1700). Iloœæ segmentów objêtych spondylodez¹
waha³a siê od 6 do 13, œrednio wynosi³a 9,6±2,1. Powi-
k³ania wczesne wyst¹pi³y u 4 chorych: p³ynotok po uszko-
dzeniu opony – u 1 chorego, zaburzone gojenie rany
wymagaj¹ce szwów wtórnych – u 1 chorego, nasilenie
objawów neurologicznych istniej¹cych przed operacj¹
(niedow³ad koñczyn dolnych) – u 1 chorego, zespó³

Surgical interventions. In the span of the analyzed 20
years, we applied different surgical techniques and diffe-
rent types of instrumentarium. In general, the isolated
posterior spondylodesis was carried out in 11 patients,
anterior spondylodesis (with or without intrumentarium)
and in the second stage posterior spondylodesis with in-
strumentarium – in 8 patients, anterior onemilestone rele-
ase + posterior spondylodesis – in 8 patients, anterior
spondylodesis with instrumentarium – in 1 patient. In
2 patients from posterior spondylodesis group at one period
we removed a tumour (neurofibromatic tumor) from the
area of the mediastinum and the thoracic cage (frontal
access). The average surgical time was 3,8h ±1 (2-5), and
the average blood loss was 695ml ±367(200-1700). The
number of segments encompassed by spondylodesis oscil-
lated between 6 and 13, it amounted on average to 9,6±2,1.
Early complications occurred in 4 patients: rhinorrhoea
after leptomeninx damage – in 1 patient, disturbed wound
healing requiring secondary sutures – in 1 patient, inten-
sification of pre-operative neurological symptoms (pare-
sis of lower limbs) – in 1 patient, Horner syndrome – in
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Hornera – u 1 chorego. PóŸne powik³ania zwi¹zane
z instrumentarium wyst¹pi³y u 5 chorych. Ogó³em w okre-
sie obserwacji 10chorych by³o dodatkowo operowanych.
Reoperacje wynikaj¹ce z problemów z instrumentarium
dotyczy³y 7 chorych, operacje korekcji garbu ¿ebrowego
+ usuniêcie implantów – 3 chorych.

Dane pooperacyjne. Po operacji k¹t skrzywienia wg
Cobba wynosi³ œrednio 53,8o± 27,2 (14-132); w grupie
1 by³ równy 40,6o±12,4 (22-55), a w grupie 2: 58,1o±29,6
(14-132). Po okresie obserwacji k¹t skrzywienia wg
Cobba wynosi³ œrednio 60,8o± 26,5 (24-125); w grupie
1 by³ równy 47,4o±11,5 (26-62), a w grupie 2 – 65,2o

±28,7(24-125). Zatem korekcja ostateczna (liczona
w stosunku do danych podczas ostatniej kontroli) wynio-
s³a œrednio 25,1o± 23,5 (-20-76), czyli 28,2% ±24,5 (-30,8
-76). Wiêksza by³a w grupie 1, gdzie wynios³a œrednio
34,5%±18,3 (12-58), natomiast w grupie 2 wynosi³a tylko
26,1%±25,3(-20-76). Po operacji AVT wynosi³o œrednio
41mm ±31,2(-32-110), a po okresie obserwacji 46,8mm
±36,8 (-47-140). Po operacji balans czo³owy wynosi³
œrednio -3,3mm ±27,2(-95 – 37). Po okresie obserwacji
balans czo³owy by³ równy œrednio -11,3mm ±36,7 (-160-
25). Œrednie przemieszczenie klatki piersiowej (TS)
wynosi³o po operacji 12mm ±10,1(0-40), i po okresie
obserwacji uleg³ niewielkim zmianom wynosz¹c œrednio
12,9mm ±10,2 (0-40). W p³aszczyŸnie strza³kowej k¹t
kifozy po operacji wyniós³ œrednio 56,4o ±30,4(15-135),

Fig. 1. Patient UW, female,
10yrs , dystrophic scoliosis,
scoliosis:133o, kyphosis: 90o.
A – AP view, B – lateral view
Ryc. 1. Pacjentka UW, lat 10,
skolioza dystroficzna, kąt sko-
liozy 133o, kąt kifozy 90o. A –
radiogram AP, B – radiogram
boczny

A B

1 patient. Late complications related to instrumentarium
occurred in 5 patients. In total, during the follow-up pe-
riod, 10 patients were additionally operated on. Reopera-
tions resulting from problems with instrumentarium con-
cerned 7 patients, surgeries relating to the correction of rib
protuberance + implant ablation – 3 patients.

Post-operative data. After the surgery, the curvature
angle according to Cobb amounted to 53,8o± 27,2 (14-
132); in group 1 it equaled to 40,6o±12,4 (22-55), and in
group 2: 58,1o±29,6 (14-132). After the follow-up period,
the curvature angle according to Cobb amounted on
average to 60,8o± 26,5 (24-125); in group 1 it equaled
to 47,4o±11,5 (26-62), and in group 2 - 65,2o±28,7(24-
125). So, the final correction (calculated in relation to data
during the latest checking) amounted on average to 25,1o±
23,5 (-20-76), that is 28,2% ±24,5 (-30,8 -76). It was
higher in group 1, where it amounted on average to
34,5%±18,3 (12-58), whereas in group 2 it amounted to
only 26,1%±25,3(-20-76). Postoperative AVT amounted
on average to 41mm ±31,2(-32-110), and the post-follow-
up period AVT - 46,8mm ±36,8 (-47-140). The postope-
rative frontal balance amounted on average to -3,3mm
±27,2(-95 – 37). The post-follow-up frontal balance was
on average -11,3mm ±36,7 (-160-25). The average posto-
perative trunk shift (TS) was 12mm ±10,1(0-40), and the
post follow-up TS underwent slight changes and amoun-
ted on average to 12,9mm ±10,2 (0-40). In the sagittal
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a po okresie obserwacji zwiêkszy³ siê do 68,9o ±41(-35
– 157). Szczególnie w grupie 2 zwiêkszy³ siê k¹t kifozy
podczas ostatniego badania, i wrêcz przekroczy³ warto-
œci przedoperacyjne (tab.2). Œrednie wartoœci k¹ta lordo-
zy by³y równe po operacji 39,7o ±18,1(-20 – 80), a po
okresie obserwacji 48o ±27,4(-54 – 103). Ostateczne
wartoœci lordozy w grupie 1 niewiele przekracza³y ogól-
nie przyjête normy i wynosi³y od 28o do 50o, œrednio
40,2o±8,6. K¹t lordozy podczas badania kontrolnego
w grupie 2 by³ bardzo zró¿nicowany: od -54o do 103o,
œrednio 50,6o±31,1 (tab.3). K¹t Th12-L2 w p³aszczyŸnie
strza³kowej nadal by³ bardzo zró¿nicowany i wynosi³ po
operacji œrednio -3,5o ±12,3(-28 – 40), a po okresie
obserwacji -3o ±21(-28 – 88). Po operacji z³y balans
strza³kowy wystêpowa³ u 10 chorych (35,7 %). Podczas
ostatniej kontroli z³y balans w p³aszczyŸnie strza³kowej
by³ obserwowany u 13 chorych (46,4%): w tym u 10
chorych nie zmieni³ siê w stosunku do stanu sprzed le-
czenia, u 6 chorych poprawi³ siê, a u 3 chorych pogor-
szy³ w okresie obserwacji. W tej grupie by³o tylko
2 chorych z grupy 1(28,6%) i 11 chorych z grupy 2 (sko-
lioz dystroficznych) (52,4%). W wiêkszoœci przypadków
zaburzenia kompensacji dotyczy³y pacjentów ze skrajn¹
deformacj¹ kifotyczn¹ obecn¹ ju¿ przed leczeniem.

Fig. 2. Patient UW, surgery in
1996: excision of neurofibroma
via thoracotomy and posterior
fusion with Harrington-Luque
instrumentation. After surgery
scoliosis: 65o, kyphosis 90o.
A – AP view, B – lateral view
Ryc. 2. Pacjentka UW, opero-
wana w 1996r: usunięcie ner-
wiakowłókniaka przez torakoto-
mię, jednoczasowa spondylode-
za tylna z instrumentarium Har-
rington-Luque. Po operacji kąt
skoliozy 65o, kąt kifozy 90o.
A – radiogram AP, B – radio-
gram boczny

A B

plane, the kyphosis angle after surgery was on average
56,4o ±30,4(15-135), and after the follow-up period it
increased to 68,9o ±41(-35 – 157). In group 2 especially,
the kyphosis angle increased during the last examination,
and it has in fact exceeded the pre-surgical values (tab.2).
Postoperative average values of lordosis angle equaled to
39,7o ±18,1(-20 – 80), and post-follow-up values were 48o

±27,4(-54 – 103). The final values of lordosis in group
1 slightly exceeded the generally adopted norms and
reached between 28o and 50o, on average 40,2o±8,6. The
lordosis angle during the follow-up evaluation in group
2 was very diversified: from -54o to 103o, on average
50,6o±31,1 (tab.3). The postoperative Th12-L2 angle in
the sagittal plane was still very diversified and amoun-
ted, on average, to -3,5o ±12,3(-28 – 40), and the post-
follow-up Th12-L2 angle was -3o ±21(-28 – 88). Posto-
peratively, the wrong sagittal balance occurred in 10
patients (35,7 %). At the last check, the wrong balance
in the sagittal plane was observed in 13 patients (46,4%):
in 10 patients it has not changed in proportion to the pre-
treatment state, in 6 patients it has improved, and in
3 patients it has deteriorated during the follow-up period.
In this group there were only 2 patients from group
1 (28,6%) and 11 patients from group 2 (dystrophic sco-
liosis) (52,4%). In most cases, the compensation disor-
ders affected patients with severe kyphotic deformity,
already present before treatment.
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Fig. 3. Patient UW, 2yrs after
surgery. Meantime – reopera-
tion – upper hook realignment
with additional distraction.
Too short posterior fusion.
Progression of kyphotic defor-
mity. Scoliosis: 75o, kyphosis
115o. Due to oncologic treat-
ment revision spinal surgery
was postponed.
A – AP view, B – lateral view
Ryc. 3. Pacjentka UW, 2 lata po
operacji. W międzyczasie reope-
racja – poprawa położenia
górnego haka, dodatkowa ko-
rekcja. Zbyt krótka spondylode-
za. Progresja deformacji ki fo-
tycznej. Kąt skoliozy 75o, kąt
kifozy 115o. Z powodów lecze-
nia onkologicznego odstąpiono
od reoperacji kręgosłupa.
A – radiogram AP, B – radio-
gram boczny

A B

Fig. 4. Patient PW, female,
13yrs, dystrophic scoliosis,
scoliosis:100o, kyphosis: 39o.
A – AP view, B – lateral view
Ryc. 4. Pacjentka PW, lat 13,
skolioza dystroficzna, kąt sko-
liozy 100o, kąt kifozy 39o.
A – radiogram AP, B – radio-
gram boczny

A B
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Fig. 5. Patient PW, surgery in
2008: anterior release and po-
sterior fusion with derotative
instrumentation. After surgery
scoliosis: 24o, kyphosis 25o.
A – AP view, B – lateral view
Ryc. 5. Pacjentka PW, operowa-
na w 2008r: uwolnienie przed-
nie i w drugim etapie spondy-
lodezy tylna z instrumentarium
derotacyjnym. Po operacji kąt
skoliozy 24o, kąt kifozy 25o.
A – radiogram AP, B – radio-
gram boczny

A B

Fig. 6. Patient PW, 1yr after
surgery. Good result. Scoliosis:
24o, kyphosis 37o.
A – AP view, B – lateral view
Ryc. 6. Pacjentka PW, 1rok po
operacji. Wynik dobry. Kąt sko-
liozy 24o, kąt kifozy 37o.
A – radiogram AP, B – radio-
gram boczny

A B
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DYSKUSJA
U chorych z nerwiakow³ókniakowatoœci¹ deformacja
krêgos³upa wystêpuje stosunkowo czêsto. Mo¿e siê ona
jednak znacznie ró¿niæ morfologi¹ zniekszta³cenia od
klasycznych typów skoliozy idiopatycznej (4,11).
W analizowanej grupie w wiêkszoœci przypadków by³o
to skrzywienie w odcinku piersiowym, ale o bardzo ma³ej
korektywnoœci nie przekraczaj¹cej 30%!. Taka sztywnoœæ
deformacji jest doœæ charakterystyczna, zw³aszcza
w przypadku skolioz dystroficznych – a w tej pracy sta-
nowi³y one wiêkszoœæ. Dodatkowo wspó³istnia³y zaburze-
nia balansu strza³kowego pod postaci¹ hiperkifozy. Le-
czeniem z wyboru jest u tych pacjentów leczenie opera-
cyjne, a szybka progresja zarówno skoliozy jak i kifozy
sk³ania do wczesnej interwencji operacyjnej (7). Niewiel-
kie deformacje w obu p³aszczyznach: czo³owej i strza³-
kowej (poni¿ej 50o) s¹ z powodzeniem leczone spondy-
lodez¹ tyln¹ (12). Nadal problem stanowi¹ jednak du¿e,
sztywne kifoskoliozy. Wiêkszoœæ autorów jest zgodna, ¿e
jakaœ forma spondylodezy przedniej i tylnej (jedno- lub
dwuetapowo) jest najlepszym rozwi¹zaniem, ale nie
gwarantuj¹cym sukcesu w 100% (8). Obecnie Koptan
podaje bardzo dobre wyniki takiego leczenia z ponad 60%
korekcji w grupie 32 chorych (13). W naszym materiale
w skoliozach dystroficznych korekcja nie przekracza 30%
- ale i korektywnoœæ przedoperacyjna by³a mierna. Tak
niewielka korekcja mo¿e te¿ wynikaæ z ró¿nego typu
instrumentarium u¿ywanego podczas zabiegów – w latach
80-tych i 90-tych. Wspó³czesne instrumentaria ze œruba-
mi przez nasadowymi umo¿liwiaj¹ wiêksz¹ korekcjê
deformacji skoliotycznej (ryc.4-6). Równie¿ w skoliozach
„niedystroficznych” korektywnoœæ, jak i wielkoœæ korekcji
nie osi¹ga przeciêtnych wartoœci uzyskiwanych w skolio-
zach idiopatycznych - by³y to skrzywienia po prostu du¿o
sztywniejsze ni¿ „zwyk³e” skoliozy. Szczup³oœæ materia³u
w grupie „niedystroficznej” uniemo¿liwi³a bardziej za-
awansowan¹ analizê statystyczn¹ ró¿nic miêdzy dwoma
grupami.

Koptan nie podaje szczegó³owo, jak du¿e zaburzenia
balansu strza³kowego wystêpowa³y w jego grupie chorych
(13). Shahcheraghi podaje korekcjê miejscowej kifozy
z 69o do 49o ale ze znaczn¹ utrat¹ korekcji w okresie
obserwacji mimo bardzo rozleg³ej operacji z korporek-
tomi¹ przedni¹ w³¹cznie (14). Tak¿e w naszym materia-
le hiperkifoza stanowi³a podstawowy problem. W skolio-
zach „niedystroficznych” problem balansu strza³kowego
by³ znacznie mniejszy – wszyscy ci chorzy podczas
ostatniego badania kontrolnego mieli w miarê prawid³o-
we krzywizny krêgos³upa w p³aszczyŸnie strza³kowej
i tylko u 2 stwierdzono znaczne zaburzenie balansu w tej
p³aszczyŸnie. W skoliozach dystroficznych nie uda³o siê
trwale skorygowaæ du¿ych zaburzeñ kifotycznych – po
operacji by³a poprawa, ale utrata korekcji w okresie
obserwacji by³a znaczna.

Wielu autorów podkreœla s³ab¹ jakoœæ tkanki kostnej
i osteoporozê u tych chorych co prowadzi w konsekwencji
do pooperacyjnych powik³añ zwi¹zanych z instrumenta-
rium (wyrwanie haków, œrub, z³amanie prêta, itp.)

DISCUSSION
In patients with neurofibromatosis, spine deformity oc-
curs relatively frequently. It may however differ signifi-
cantly by way of the morphology of deformity from
classic types of idiopathic scoliosis (4,11). In the analy-
zed group, in most cases, this was a curvature in the
thoracic segment, but with a small correctivity not exce-
eding 30%!. Such rigidity of deformity is quite charac-
teristic, especially in case of dystrophic scoliosis – and
in this work they constituted the greatest part. Additio-
nally, disorders of sagittal balance coexisted under the
form of hyperkyphosis. Surgical treatment in these pa-
tients was a treatment of choice, and quick progression
both of scoliosis and kyphosis incites for early surgical
intervention (7). Slight deformities in both planes: fron-
tal and sagittal (below 50o) are successfully treated by
posterior spondylodesis (12). However, big, rigid kypho-
scoliosis still constitutes a problem. Most authors agree
that some form of anterior and posterior spondylodesis
(one- or two- staged) is the best solution, but it is does
not guarantee success in 100% (8). At present, Koptan
gives very good results of such treatment with more than
60% of correction in a group of 32 patients (13). In our
material, in dystrophic scoliosis, the correction does not
exceed 30% - but the pre-operative correction was poor.
Such slight correction may result from a different type
of instrumentarium used during interventions – in the
eighties and nineties. Contemporary instrumentaria with
epiphysealscrews allow a greater correction of scoliotic
deformity (fig. 4-6). Also in ‘non-dystrophic scoliosis’ the
correctivity, as well as the size of the correction, does not
reach average values obtained in idiopathic scoliosis –
these were simply curvatures far more rigid than ‘regu-
lar’ scoliosis. The scantiness of material in the ‘non-
distrophic’ group did not allow for a more advanced
statistical analysis of differences between both groups.

Koptan does not provide in detail how big the disor-
ders of sagittal balance were in his group of patients (13).
Shahcheraghi gives the correction of local kyphosis from
69o to 49o but with a significant correction loss during
the follow-up period despite a very extensive surgery
including anterior corporectomy (14). Also in our mate-
rial, hyperkyphosis constituted the basic problem. In
‘nondystrophic’ scoliosis, the issue of sagittal balance was
significantly lower – all these patients during the last
follow-up evaluation had moderately correct spine curva-
tures in the sagittal plane and only in 2 patients we sta-
ted a significant balance disorder in this plane. In dys-
trophic scoliosis, we did not succeed to correct on
a permanent basis big kiphotic disorders – after surgery,
there was melioration, but correction loss at the follow-
up period was significant.

Many authors highlight the poor quality of bone tis-
sue and osteoporosis in those patients, what leads as
a consequence to post-operative complication related with
the instrumentarium (avulsion of hooks, screws, fracture
of the bar, etc.) with supervening loss of correction and
lack of adhesion (15,16,17). Progression of scoliosis and
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z nastêpow¹ utrat¹ korekcji i brakiem zrostu (15,16,17).
Progresja skoliozy i kifozy wynika zwykle z obecnoœci
pseudoartrozy – czêstoœæ ich wystêpowania mala³a w
piœmiennictwie wraz z rozwojem coraz bardziej agresyw-
nych technik operacyjnych : od 38% stawów rzekomych
u Sirois i Drennan’a po 6,2% u Koptana (13,18). Winter
zmieniaj¹c technikê z samej spondylodezy tylnej na
spondylodezê przedni¹ i tyln¹ podniós³ w swoim mate-
riale odsetek zrostu kostnego do 80% (19). Obserwowa-
na w naszym materiale utrata korekcji mo¿e wynikaæ
z podobnych przyczyn. Poniewa¿ nie by³o przeprowadzo-
nych badañ obrazowych w kierunku diagnostyki stawów
rzekomych i nie wszyscy chorzy z progresj¹ byli opero-
wani, nie mo¿na jednoznacznie okreœliæ iloœci stawów
rzekomych. S¹ one jednak najbardziej prawdopodobn¹
przyczyn¹ progresji deformacji.

Wp³ywa na wielkoœæ korekcji nie tylko deformacji, ale
i za burzeñ balansu oraz na stabilnoœæ korekcji mo¿e mieæ
tak¿e rozleg³oœæ spondylodezy. Spondylodeza w naszym
materiale obejmowa³a œrednio 9,6 segmentów. Koptan
podaje 12-13 segmentów ze spondylodez¹ tyln¹, z dobr¹
i trwa³¹ korekcj¹ pooperacyjn¹ (13). Shahcheraghi obj¹³
spondylodez¹ nica³e 9 segmentów, ale te¿ jego korekcja
deformacji w p³aszczyŸnie strza³kowej by³a mierna,
z zauwa¿aln¹ utrat¹ korekcji. Podsumowuj¹c, uzyskane
przez nas wyniki sk³aniaj¹ do dok³adnego planowania
operacji zw³aszcza w skoliozach dystroficznych, z dwu-
etapow¹ rozleg³¹ spondylodez¹ przedni¹ i tyln¹.

WNIOSKI
1. Leczenie operacyjne skolioz w nerwiakow³ókniakowa-

toœci jest zwi¹zane z mniejsz¹ korekcj¹ i wiêkszym
ryzykiem utraty korekcji ni¿ w skoliozach idiopatycz-
nych.

2. Istniej¹ce przed operacj¹ zaburzenie balansu strza³ko-
wego jest bardzo trudne do skorygowania i w istotny
sposób wp³ywa na wynik koñcowy leczenia.

3. Rozleg³e uwolnienie przednie i spondylodeza tylna
wydaje siê byæ najlepszym rozwi¹zaniem operacyj-
nym.

kyphosis results usually from the presence of pseudoar-
throsis – the frequency of their occurrence was dimini-
shing in literature together with the development of more
aggressive surgical techniques: from 38% of false joints
in Sirois and Drennan to 6,2% in Koptan (13,18). Win-
ter, converting the technique from posterior spondylode-
sis only to anterior and posterior spondylodesis, increased
in its material the proportion of bone union to 80% (19).
The observed correction loss in our material may result
from similar causes. As there were no imaging examina-
tions carried out in the direction of false joint diagnostics,
and not all patients with progression were operated on,
we cannot define unambiguously the number of false
joints. They are however the most probable cause of
deformity progression.

It influences the correction size of not only the de-
formation, but also balance disorders. The correction
stability can also be influenced by the size of spondylo-
desis. Spondylodesis, in our material, encompassed on
average 9,6 segments. Koptan provides 12-13 segments
with posterior spondylodesis, with good and permanent
post-operative correction (13). Shahcheraghi included in
the spondylodesis not all 9 segments, and at the same time
its deformity correction in the sagittal plane was medio-
cre, with a visible correction loss. To sum up, the obta-
ined results incite to a thorough planning of the surgery,
especially in dystrophic scoliosis, with a two-staged
extensive anterior and posterior spondylodesis.

CONCLUSIONS
1. Surgical treatment of scoliosis in neurofibromatosis is

related to a lower correction and greater risk of cor-
rection loss than in idiopathic scoliosis.

2. The existing sagittal balance before the surgery is very
difficult to correct and influences the result of the final
treatment in a significant way.

3. Extensive anterior release and posterior spondylode-
sis seems to be the best surgical solution.
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