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Wyniki leczenia operacyjnego skolioz
u chorych z zespołem Marfana

Summary
Background. Scoliosis in patients with Marfan syndrome often has atypical shape and may
be accompanied by disturbed sagittal profile of spine. Conservative treatment is unsuccessful,
so surgery is treatment of choice. The goal of this study is a retrospective analysis of treat-
ment results of patients with Marfan sydrome, operated in one hospital between 1987 and 2006.
Material. Material consists of 15 patients, 7 females and 8 males with Marfan syndrome and
scoliosis. Mean age at surgery was 15.3 years. The mean follow up period was 4.7 years.
Methods. Radiographic data before surgery, after surgery and after follow up period were
analyzed. The type of surgery and intra- and post-operative complications were assessed.
Anterior fusion was performed in 3 cases, posterior fusion – in 9 cases, combined anterior release
and posterior fusion was performed in 3 cases. The mean extent of fusion was 10.9 segments.
Results. The mean preoperative thoracic and lumbar curve were 80.3o and  66.4o respectively.
The mean postoperative thoracic and lumbar curve improved to 47o  and 40.2 o, after  follow
up they equaled 56o and 56,7o. Mean final correction was 41.1% in thoracic spine and 46.5%
in lumbar spine. Before surgery, the mean thoracic kyphosis was 29.1o, and lordosis was 39.9o.
After surgery mean thoracic kyphosis was 28,0o and at control examination: 38.4o. Mean lordosis
was 35.1o after surgery and 37.1o during control examination. After follow up period, coronal
imbalance was in 4 cases, and sagittal imbalance – in 5 cases. In 2 cases progression of sagittal
imbalance was observed after implants removal.
Conclusions. Correction achieved in Marfan syndrome is smaller than in patients with idiopathic
scoliosis, and operative treatment in connected with increased risk of decompensation. Saggittal
imbalance connected with hyperkyphosis and flat back has essential influence on final result of
scoliosis surgery. Implants removal in these patients may cause progression of decompensation.
Key words: Marfan syndrome, scoliosis, operative treatment

Streszczenie
Wstêp. Skolioza wystêpuj¹ca u chorych z zespo³em Marfana ma czêsto „nietypowy” kszta³t
i mo¿e jej towarzyszyæ zaburzony profil strza³kowy krêgos³upa. Leczenie zachowawcze sko-
liozy w zespole Marfana  jest nieskuteczne, wiêc postêpowaniem  z wyboru pozostaje leczenie
operacyjne.  Celem pracy jest retrospektywna ocena wyników leczenia operacyjnego skolioz
u chorych z zespo³em Marfana, operowanych w jednym oœrodku w latach 1987-2006.
Materia³. Materia³ obejmuje 15 chorych, 7 kobiet i 8 mê¿czyzn z zespo³em Marfana i sko-
lioz¹. Wiek w chwili operacji wynosi³ œrednio 15,3 lat. Okres obserwacji by³ równy œrednio
4,7lat.
Metodyka. Analizowano dane radiologiczne przed i po operacji oraz po okresie obserwacji.
Oceniano rodzaj operacji oraz powik³ania œród- i pooperacyjne.
Wykonano korekcjê i spondylodezê przedni¹ u 3 chorych, spondylodezê tyln¹ u 9 chorych,
a jednoczasowe uwolnienie przednie i spondylodezê tyln¹ wykonano u 3 chorych. Ogó³em za-
kres spondylodezy wynosi³ œrednio 10,9 segmentów.
Wyniki. Przed operacj¹ œrednia wielkoœæ skrzywienia wynosi³a 80,3o w odcinku piersiowym
i 66,4o w odcinku lêdŸwiowym. Bezpoœrednio po operacji wartoœci te wynios³y 47o i 40,2o;
a w okresie obserwacji 56o i 56,7o. Ostateczna korekcja wynosi³a œrednio 41,1% w odcinku
piersiowym oraz 46,5% w odcinku lêdŸwiowym. Œrednia kifoza piersiowa wynosi³a przed ope-
racj¹ 29,1o, a lordoza 39,9o. Po operacji kifoza piersiowa wynosi³a œrednio 28,0o a po okresie
obserwacji 38,4o. Lordoza po operacji wynosi³a œrednio 35,1o, a podczas badania kontrolnego
37,1o. Po okresie obserwacji zaburzony balans czo³owy wystêpowa³ u 4 chorych, a nieprawi-
d³owy balans strza³kowy - u 5 chorych. U 2 chorych narastaj¹ce zaburzenie balansu strza³-
kowego zaobserwowano po usuniêciu instrumentarium.
Wnioski. Uzyskiwana korekcja skrzywienia w zespole Marfana jest mniejsza ni¿ w grupie
skolioz idiopatycznych, a leczenie operacyjne obarczone jest zwiêkszonym ryzykiem dekom-
pensacji. Zasadniczy wp³yw na wynik koñcowy po operacji skoliozy ma zaburzenie balansu
strza³kowego zwi¹zane z hyperkifoz¹ i przodopochyleniem tu³owia. Usuniêcie instrumentarium
w tej grupie chorych mo¿e skutkowaæ narastaniem dekompensacji.
S³owa kluczowe: zespó³ Marfana, skolioza, leczenie operacyjne
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WSTĘP
Pocz¹wszy od 1896 toku, kiedy to Marfan opisa³ dziew-
czynkê z d³ugimi, szczup³ymi koñczynami i paj¹kowaty-
mi palcami, wiedza na temat tego zespo³u chorobowego
stopniowo siê poszerza³a (1). Opisano szczegó³owo ce-
chy kliniczne, okreœlono mutacjê w obrêbie chromoso-
mu 5, która tê chorobê wywo³uje. Mimo tak szczegó³o-
wych danych genetycznych, rozpoznanie zespo³u Marfa-
na nadal ustala siê na podstawie kryteriów klinicznych
zaktualizowanych przez de Paepe i wsp. (2). G³ówne
cechy kliniczne obejmuj¹ zmiany w narz¹dzie wzroku,
w uk³adzie kr¹¿enia i narz¹dzie ruchu (3).

Jedn¹ z najczêœciej wystêpuj¹cych w tym zespole
deformacji narz¹du ruchu jest skolioza. Czêsto ma ona
„nietypowy” kszta³t, odbiegaj¹cy od najczêœciej wystê-
puj¹cych typów skolioz (4). Bocznemu skrzywieniu krê-
gos³upa mo¿e towarzyszyæ poszerzenie kana³u krêgowe-
go w odcinku lêdŸwiowym, zmniejszona gêstoœæ koœci
i zaburzony profil strza³kowy krêgos³upa. Nieprawid³o-
wy kszta³t krêgos³upa w p³aszczyŸnie strza³kowej czêsto
wynika z patologicznej kifotyzacji przejœcia piersiowo-
lêdŸwiowego. Uwzglêdniaj¹c te czynniki Sponseller po-
dzieli³ profile strza³kowe wystêpuj¹ce u pacjentów
z zespo³em Marfana na dwa g³ówne typy: bez zaburzeñ
w odcinku Th12-L2 i z kifotyzacj¹ w tym odcinku (5).

Leczenie zachowawcze skoliozy w zespole Marfana
na ogó³ jest nieskuteczne, wiêc postêpowaniem z wybo-
ru pozostaje leczenie operacyjne, chocia¿ obarczone
pewnym ryzykiem powik³añ (5,6,7). Celem pracy jest
retrospektywna ocena wyników leczenia operacyjnego
skolioz u chorych z zespo³em Marfana, operowanych
w jednym oœrodku w latach 1987-2006.

MATERIAŁ
Materia³ obejmuje 15 chorych, 7 kobiet i 8 mê¿czyzn
z rozpoznanym na podstawie kryteriów klinicznych ze-
spo³em Marfana. Boczne skrzywienie krêgos³upa zauwa-
¿ono u tych chorych w wieku œrednio 6,9 lat ±4,6 (1-
16r.¿.), natomiast wiek w chwili operacji skoliozy wynosi³
œrednio 15,3 lat ±3,7 (7,5-22r.¿). Wszyscy chorzy byli
uprzednio leczeni zachowawczo, chocia¿ tylko 4 z nich
stosowa³o gorsety ortopedyczne. Skoliozie towarzyszy³a
deformacja klatki piersiowej u 7 chorych, pod postaci¹
klatki piersiowej kurzej, szewskiej lub asymetrycznej.
Stosuj¹c podzia³ skolioz wg Kinga, przewa¿a³y skrzywie-
nia typu 2 i 3, pozosta³e typy wystêpowa³y w pojedyn-
czych przypadkach. Analogicznie, korzystaj¹c z podzia-
³u skolioz wg Lenke, przewa¿a³y skrzywienia typu 1 i 3.
Oceniaj¹c kszta³t krêgos³upa w p³aszczyŸnie strza³kowej,
typ I wg Sponsellera wystêpowa³ u 8 chorych, a typ II
(z nieprawid³owym odcinkiem Th10-L2) – u 7 chorych.
Szczegó³owe dane zawarto w tabeli 1.

Wiek w chwili badania kontrolnego by³ równy 21,9
lat ± 4,6 (16-32). Okres obserwacji wyniós³ œrednio 4,7lat
±2,8 (2 – 11,25 lat).

INTRODUCTION
Since 1896, when Marfan described the case of a girl with
long, thin limbs and fingers, our knowledge on this
syndrome has gradually improved (1). Clinical features
were described in details and causing mutation on chro-
mosome 5 was determined. In spite of such detailed
genetic data, Marfan syndrome is still diagnosed using
clinical criteria updated by Paepe et al. (2). Major clini-
cal features consist of eye, cardiovascular and skeletal
system disorders (3).

One of the most common skeletal system deforma-
tions found in the course of Marfan syndrome is scolio-
sis. It is often characterized by „atypical” shape, diffe-
rent from the most commonly found types of scoliosis (4).
Scoliosis may be accompanied by broadening of the
spinal canal in the lumbar region, decreased bone den-
sity and abnormal sagittal spinal profile. Abnormal spi-
ne shape in sagittal plane is often caused by pathologi-
cal kyphosis of thoracolumbar junction. Taking the abo-
ve factors into consideration, Sponseller divided sagittal
profiles observed in patients with Marfan syndrome into
two main types: with no abnormalities within Th12-L2
segment and with Th12-L2 kyphosis (5).

Usually, conservative treatment of scoliosis in the
course of Marfan syndrome is inefficient. Hence, despi-
te complication risk, surgery remains an elective proce-
dure in such cases. Aim of the study was to retrospec-
tively analyze the results of surgical treatment in patients
with Marfan syndrome treated in a single center betwe-
en 1987 and 2006.

MATERIAL
The study was performed on the group of 15 patients,
7 women and 8 men, with Marfan syndrome diagnosed
on the basis of clinical criteria. Scoliosis was diagnosed
on average at the age of 6.9 years ±4.6 (1-16 years of
age), while the operation was performed on average at
the age of 15.3 years ±3.7 (7.5-22 years of age). Con-
servative treatment was performed in all cases, however
only 4 patients used corsets. Scoliosis was accompanied
by chest deformation in 7 patients (keeled, shoemaker’s
or asymmetrical chest). Using King scoliosis classifica-
tion, the studied group consisted mainly of patients with
type 2 and 3 scoliosis, the remaining types were obse-
rved in isolated cases. Similarly, using Lenke scoliosis
classification system, the majority of cases were assi-
gned to type 1 and 3. Spine shape assessment in sagit-
tal plane according to Sponseller’s system led to the
observation of type I in 8 patients and type II (with
Th10-L2 abnormalities) - in 7 patients. Detailed data are
shown in Table 1.

Patients’ age at the moment of control visit was 21.9
years ± 4.6 (16-32). Mean observation time was 4.7 years
± 2.8 (2 – 11.25 years).
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Tab. 1. Dane podstawowe typ wg
Sponsellera

typ wg
Lenke

typ wg
Kinga

wiek w chwili
operacji

wiek w chwili rozpozna-
nia skoliozy

Lp.

1 7 22 3 1c- typ 1B
2 6 19 3 1an typ1A
3 1,5 7,5 3 6cn typ 2A
4 6 17 2 3cn typ2B
5 12 16 3 1bn typ 1A
6 1 16 5 1an typ 2B
7 16 17 1 5c+ typ2A
8 7 14 2 3c- typ 2B
9 1 10 3 3c+ typ 1C

10 7 17 1 6c- typ 2B
11 7 16 3 1an typ 1B
12 10 17 2 1c+ typ 1C
13 14 17 4 3an typ1B
14 6 13 2 3cn typ 2B
15 2 11 2 6cn typ1B

Tab. 1. Basic data Type acc to
Sponseller

Type acc to
Lenke

Type acc to
King

Age at surgeryAge at scoliosis onsetNo

1 7 22 3 1c- typ 1B
2 6 19 3 1an typ1A
3 1,5 7,5 3 6cn typ 2A
4 6 17 2 3cn typ2B
5 12 16 3 1bn typ 1A
6 1 16 5 1an typ 2B
7 16 17 1 5c+ typ2A
8 7 14 2 3c- typ 2B
9 1 10 3 3c+ typ 1C

10 7 17 1 6c- typ 2B
11 7 16 3 1an typ 1B
12 10 17 2 1c+ typ 1C
13 14 17 4 3an typ1B
14 6 13 2 3cn typ 2B
15 2 11 2 6cn typ1B

METODYKA
Wykorzystuj¹c rentgenogramy AP i boczne, oceniano
dane radiologiczne przed i po operacji oraz po okresie
obserwacji. Oceniano rodzaj operacji i zakres spondylo-
dezy, czas trwania operacji, stratê krwi, oraz powik³ania
œród- i pooperacyjne.

LECZENIE OPERACYJNE
Wszyscy chorzy byli operowani w latach 1987-2006.
Wykonano korekcjê i spondylodezê przedni¹ technik¹
bone-on-bone wg Gainesa u 3 chorych (w odcinku pier-
siowym u 2 chorych i w odcinku piersiowo-lêdŸwiowym
u 1 chorego). Izolowan¹ spondylodezê tyln¹ z u¿yciem
instrumentarium wykonano u 9 chorych, rodzaj u¿ytego
instrumentarium zale¿a³ od lat, kiedy chory by³ operowa-
ny: pocz¹tkowo stosowano instrumentarium Harrington-
Luque lub Harrington-Wisconsin, potem instrumentaria
derotacyjne z zastosowaniem haków, oraz œrub przezna-
sadowych. Jednoczasowe uwolnienie przednie i spondy-
lodezê tyln¹ z instrumentarium wykonano u 3 chorych.
Ogó³em zakres spondylodezy waha³ siê od 6 do 15 seg-
mentów, œrednio 10,9 ±3. Czas trwania operacji wynosi³
3,3 godz. ±1 (2,1 – 6 godzin). Strata krwi by³a równa
œrednio 982ml ±571 (150 – 2000ml).

METHODS
Anteroposterior and lateral x-ray images were used to assess
radiological data before and after the surgery as well as during
follow-up period. The following factors were assessed: type
of surgery, range of spondylodesis, duration of surgery, blo-
od loss and intra- and postoperative complications.

SURGICAL TREATMENT
All patients underwent surgery between 1987 and 2006.
In 3 patients correction and anterior spondylodesis was
performed using bone-on-bone technique according to
Gaines (in 2 patients within thoracic spine and in 1 patient
within thoracolumbar segment). Isolated posterior spon-
dylodesis using instruments was performed in 9 patients.
The type of used instruments depended on the time of
operation (at the beginning Harrington-Luque or Harring-
ton-Wisconsin instruments were used, later on derotation
instruments with hooks and transepiphyseal screws were
used). In another 3 patients simultaneous anterior rele-
ase and posterior spondylodesis with instruments were
performed. In general, spondylodesis range was between
6 and 15 segments, mean value 10.9 ±3. Surgery dura-
tion was 3.3 hours. ±1 (2.1 – 6 hours). Average blood loss
was 982 ml ±571 (150 – 2000ml).
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WYNIKI
Wielkoœæ skrzywienia w odcinku piersiowym przed ope-
racj¹ wynosi³a œrednio 80,3o ±27,2 (45 – 138o). Skrzy-
wienie w odcinku lêdŸwiowym wynosi³o œrednio 66,4o

±31,8 (29 – 130o). Korektywnoœæ obliczona na podsta-
wie zdjêcia w elongacji wynosi³a w odcinku piersiowym
52,8o ±21,0 (22-93o), a w odcinku lêdŸwiowym 44,8o

±23,4 (20-90o).
Kr¹g szczytowy w odcinku piersiowym by³ po³o¿ony

w wiêkszoœci przypadków w zakresie Th6-Th9, a w od-
cinku lêdŸwiowym by³ to L2 lub L3. Odleg³oœæ krêgu
szczytowego od linii œrodkowej (AVT) wynosi³a œrednio
66,3mm ±31,3 (9 – 110mm) w odcinku piersiowym
i 37,8mm ±27,9 (0 – 100m) w odcinku lêdŸwiowym.
Wartoœæ bezwzglêdna przesuniêcia tu³owia (trunk shift,
TS) wynios³a przed operacj¹ œrednio 16,6mm ±10,1
(5 – 40mm). Balans czo³owy okreœlany odleg³oœci¹ siód-
mego krêgu szyjnego od linii œrodkowej (C7-CSL) wy-
nosi³ przed operacj¹ œrednio 10,8mm ±26,2 (-37
– 80mm). Kifoza piersiowa by³a zró¿nicowana – od hi-
pokifozy czy wrêcz lordozy piersiowej a¿ do znacznej
hiperkifozy, œrednio wynosi³a 29,1o ±31,5 (-18 – 86o).
Tak¿e w zakresie lordozy wystêpowa³o znaczne zró¿ni-
cowanie wartoœci k¹towych miêdzy pacjentami: œrednio
lordoza wynosi³a 39,9o ±25,7 (4 – 85o). Znaczne zabu-
rzenie balansu strza³kowego wystêpowa³o u 7 chorych.

Bezpoœrednio po operacji skrzywienie w odcinku pier-
siowym wynosi³o œrednio 47o ±23,5 (22 – 92o), a w od-
cinku lêdŸwiowym 40,2o ±21,5 (4 – 80o). Po okresie
obserwacji te wartoœci k¹tów wynosi³y odpowiednio 56o

±33,7 (24 – 135o) i 56,7o ±34,7 (18 – 146o). Korekcja
bezpoœrednio po operacji by³a równa w odcinku piersio-
wym œrednio 43,2% ±13,4 (23,5-64,5%), a w odcinku
lêdŸwiowym 39,1% ±23,2 (0-86,7%).

Œrednia utrata korekcji w okresie obserwacji nie by³a
istotna statystycznie, i ostateczna korekcja wynosi³a œred-
nio 41,1% ±15,3 (12,2-66%) w odcinku piersiowym oraz
46,5% ±27,3 (17,2-100%) w odcinku lêdŸwiowym. Do
danych z odcinka piersiowego nie uwzglêdniono 1 cho-
rego, u którego w okresie obserwacji wyst¹pi³a znaczna
progresja skrzywienia po usuniêciu instrumentarium tyl-
nego. Pooperacyjne wartoœci pozosta³ych parametrów
w p³aszczyŸnie czo³owej zawarto w tabeli 2.

Po operacji kifoza piersiowa wynosi³a œrednio 28,0o

±22,8 (5 – 85o), a po okresie obserwacji zwiêkszy³a siê do
38,4o ±25,6 (3 – 95o). W danych tych nie ujêto jednego
chorego ze skrajn¹ hyperkifoz¹ piersiow¹ (ponad 100o).
Lordoza po operacji wynosi³a œrednio 35,1o ±17,8 (0 –
65o), a podczas badania kontrolnego 37,1o ±19,4 (6 – 66o).

Od operacji do czasu badania kontrolnego nie zanoto-
wano ¿adnych powik³añ neurologicznych ani kardiologicz-
nych w ocenianej grupie pacjentów. W okresie obserwa-
cji 7 chorych przeby³o 9 dodatkowych operacji. By³y to:
gibbektomia z dodatkow¹ korekcj¹ u 2 chorych, oraz
spondylodeza tylna z u¿yciem instrumentarium – u 2 cho-
rych (w tym 1 chory wymaga³ dodatkowej reoperacji
z powodu zmiany po³o¿enia górnych haków i progresji ki-
fozy), usuniêcie instrumentarium – u 4 chorych.

RESULTS
Mean preoperative thoracic scoliosis angle was 80.3o

±27.2 (45 – 138o). Mean lumbar scoliosis angle was 66.4o

±31.8 (29 – 130o). Correctivity calculated on the basis
of x-ray images taken after elongation was 52.8o ±21.0
(22-93o) in thoracic spine and 44.8o ±23.4 (20-90o) in
lumbar spine.

Top vertebra was located within Th6-Th9 in thoracic
spine and L2 or L3 in lumbar spine. Mean distance
between top vertebra and midline was 66.3mm ±31.3
(9 – 110mm) in thoracic spine and 37.8mm ±27.9 (0 –
100m) in lumbar spine. Absolute value of mean preope-
rative trunk shift (TS) was 16.6mm ±10.1 (5 – 40mm).
Mean preoperative frontal balance defined as a distance
between seventh cervical vertebra and midline (C7-CSL)
was 10.8mm ±26.2 (-37 – 80mm). Thoracic kyphosis was
diverse - starting from hypokyphosis or even thoracic
lordosis to advanced hyperkyphosis. Mean kyphosis angle
was 29.1o ±31.5 (-18 – 86o). Lordosis range was also
diverse in angular values between individuals: mean
lordosis angle was 39.9o ±25.7 (4 – 85o). Significant
sagittal balance impairment was observed in 7 patients.

Directly after the operation mean thoracic and lum-
bar scoliosis angle were 47o ±23.5 (22 – 92o), and 40.2o

±21.5 (4 – 80o) respectively. After follow-up period,
angular values have changed into 56o ±33.7 (24 – 135o)
and 56.7o ±34.7 (18 – 146o) respectively. Directly after
the operation correction was 43.2% ±13.4 (23.5-64.5%)
in thoracic spine and 39.1% ±23.2 (0-86.7%) in lumbar
spine.

Mean correction loss after follow-up period was sta-
tistically insignificant, and mean final correction was
41.1% ±15.3 (12.2-66%) in thoracic spine and 46.5%
±27,3 (17.2-100%) in lumbar spine. The data concerning
thoracic spine did not include 1 patient, in whom scolio-
sis progressed significantly after removal of posterior
instrument. Postoperative values of the remaining para-
meters in frontal plane are shown in Table 2.

After the surgery mean thoracic kyphosis angle was
28.0o ±22.8 (5 – 85o) and after follow-up period it incre-
ased up to 38.4o ±25.6 (3 – 95o). The above data do not
include one patient with extreme thoracic hyperkyphosis
(over 100o). Mean postoperative lordosis angle was 35.1o

±17.8 (0 – 65o) and after follow up period 37.1o ±19.4
(6 – 66o).

In the time between surgery and follow-up examina-
tion no neurological or cardiological complications were
observed in the studied group of patients. In the follow-
up period 7 patients underwent 9 additional operations.
The additional operations were the following: gibbecto-
my with additional correction in 2 patients, posterior
spondylodesis using instruments - in 2 patients (including
1 patient who needed additional reoperation because of
hook relocation and progression of kyphosis), instrument
removal - in 4 patients.
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Tab. 2. Dane radiologiczne
– radiogram AP

Badanie kontrolnePo operacjiPrzed operacj¹

K¹t w odcinku 80,3o ±27,2 47o ±23,5 56o ±33,7
piersiowym (45 – 138o) (22 – 92o) (24 – 135o)

K¹t w odcinku 66,4o ±31,8 40,2o ±21,5 56,7o ±34,7
lêdŸwiowym (29 – 130o) (4 – 80o) (18 – 146o)

AVT w odcinku 66,3mm ±31,3 35,5mm ±24,6 46,9mm ±20,6
piersiowym (9 – 110mm) (5-74mm) (7-70mm)

AVT w odcinku 37,8mm ±27,9 34,3mm ±19,6 36,0mm ±25,7
lêdŸwiowym (0 – 100m) (0-74mm) (0-90mm)

TS 16,6mm ±10,1 1,5mm ±8,4 7,9mm ±16,2
(5 – 40mm) (-12- 15mm) (-22- 40mm)

C7-CSL 10,8mm ±26,2 1,5mm ±21,6 3,5mm ±30,5
(-37 – 80mm) (-40 – 55mm) (-67 – 80mm)

Tab. 2. Radiologic data – AP
x-ray image

Follow upAfter surgeryBefore surgery

Thoracic angle 80,3o ±27,2 47o ±23,5 56o ±33,7
(45 – 138o) (22 – 92o) (24 – 135o)

Lumbar angle 66,4o ±31,8 40,2o ±21,5 56,7o ±34,7
(29 – 130o) (4 – 80o) (18 – 146o)

Thoracic AVT 66,3mm ±31,3 35,5mm ±24,6 46,9mm ±20,6
(9 – 110mm) (5-74mm) (7-70mm)

Lumbar AVT 37,8mm ±27,9 34,3mm ±19,6 36,0mm ±25,7
(0 – 100m) (0-74mm) (0-90mm)

TS 16,6mm ±10,1 1,5mm ±8,4 7,9mm ±16,2
(5 – 40mm) (-12- 15mm) (-22- 40mm)

C7-CSL 10,8mm ±26,2 1,5mm ±21,6 3,5mm ±30,5
(-37 – 80mm) (-40 – 55mm) (-67 – 80mm)

Podczas badania kontrolnego prawid³owy balans czo³o-
wy wystêpowa³ u 11 pacjentów, a zaburzony – u 4 chorych
(ryc.1). Zaburzenie balansu strza³kowego (przodopochy-
lenie sylwetki, hyperkifoza, flat back) zaobserwowano
u 5 chorych. Hyperkifoza by³a problemem u 2 chorych,
u pozosta³ych dysbalans strza³kowy wynika³ z patologii
przejœcia piersiowo-lêdŸwiowego i przodopochylenia
sylwetki. U 2 chorych narastaj¹ce zaburzenie balansu
strza³kowego zaobserwowano po usuniêciu instrumenta-
rium.

Analizuj¹c ³¹cznie balans tu³owia w obu p³aszczy-
znach: skompensowan¹ sylwetkê podczas badania kon-
trolnego mia³o 9 chorych, a nieprawid³ow¹, zdekompen-
sowan¹ – 6 chorych.

OMÓWIENIE
Skolioza jest czêstym objawem u chorych z zespo³em
Marfana – wiêkszoœæ autorów ocenia jej czêstotliwoœæ na
ponad 50% (4, 5, 8). Morfologia skrzywienia w p³asz-
czyŸnie czo³owej bywa podobna do skoliozy idiopatycz-
nej, ale czêstotliwoœæ wystêpowania poszczególnych
typów skrzywieñ ró¿ni siê od populacji chorych ze sko-
lioz¹ idiopatyczn¹ (5). Deformacje krêgos³upa najczêœciej
dotycz¹ odcinka piersiowego (8), Glard oceniaj¹c szcze-
gó³owo morfologiê ³uków skoliotycznych, stwierdzi³, ¿e

During the follow-up examination normal frontal
balance was observed in 11 patients, and abnormal fron-
tal balance - in 4 patients (Fig.1). Sagittal balance distur-
bances (body anteversion, hyperkyphosis, and flat back)
were observed in 5 patients. Hyperkyphosis was a pro-
blem found in 2 patients, while in the remaining group
sagittal disbalance resulted from thoracolumbar junction
pathology and body anteversion. In 2 patients progres-
sion of disturbances of sagittal balance was observed after
instruments removal.

To summarize trunk balance in sagittal and frontal
planes, compensated body silhouette during follow-up
examination was observed in 9 patients, while in 6 pa-
tients body silhouette was decompensated.

DISCUSSION
Scoliosis is a common symptom of Marfan syndrome
- the majority of authors determine scoliosis frequency
for more than 50% (4, 5, 8). Scoliosis morphology in
frontal plane was similar to idiopathic scoliosis; howe-
ver, the frequency of individual types of scoliosis dif-
fered from the population with idiopathic scoliosis (5).
Spine deformations are commonly localized in thoracic
spine (8). Glard, who detailedly assessed scoliosis arc
morphology, stated that even in „typical” scoliosis the-
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Fig. 1. Patient KL, age at surgery 17 yrs, thoracic and lumbar scoliosis.  Follow up 8yrs. Good result. A – AP radiogram before surgery.
Curve angle: 76o in thoracic and 70o in lumbar area. B – lateral radiogram before surgery. C – AP radiogram 8 yrs after surgery. Curve
angle 31o and 21o. D – lateral radiogram after follow up
Ryc. 1. Pacjent KL, operowany w wieku 17lat, skolioza piersiowa i lędźwiowa. Okres obserwacji 8 lat. Wynik dobry. A – RTG AP przed
operacją. Kąt skrzywienia: 76o w odcinku piersiowym i 70o w odcinku lędźwiowym. B – RTG boczne przed operacją. C – RTG AP po 8 latach
od operacji. Kąt skrzywienia 31o i 21o. D – RTG boczne po okresie obserwacji

A B C D

nawet w „typowych” skoliozach istniej¹ ró¿nice w po³o-
¿eniu krêgu szczytowego oraz krêgów koñcowych
w porównaniu do chorych ze skolioz¹ idiopatyczn¹ (4).

Profil strza³kowy krêgos³upa u chorych z zespo³em
Marfana jest bardzo zró¿nicowany. Zwykle przyjê³o siê
uwa¿aæ, ¿e krêgos³up piersiowy u tych chorych jest lor-
dotyczny, ale Sponseller wykaza³, ¿e tak samo mo¿e
wyst¹piæ prawid³owa kifoza oraz hyperkyfoza. W ocenia-
nej przez niego grupie a¿ 41% chorych mia³o zwiêkszon¹
kifozê piersiow¹. W swojej pracy zwróci³ on te¿ uwagê
na tendencje do d³ugich ³uków kifotycznych, siêgaj¹cych
a¿ do odcinka lêdŸwiowego. Znaczny procent chorych
posiada wiêc zaburzony balans w p³aszczyŸnie strza³ko-
wej, a przejœcie piersiowo-lêdŸwiowe jest kifotyczne (5).
W naszej grupie chorych typ II wg Sponsellera (tzn.
z nieprawid³owym ustawieniem odcinka Th10-L2) wystê-
powa³ a¿ u 47% chorych, co mog³o mieæ wp³yw na
wyniki leczenia operacyjnego.

Skolioza w zespole Marfana ma wiêksze tendencje do
narastania przed okresem dojrzewania ni¿ skolioza idio-
patyczna, a skrzywienia powy¿ej 30-40o powiêkszaj¹ siê
nawet u doros³ych (5, 9). Mo¿liwoœci leczenia s¹ ogra-
niczone – wiêkszoœæ autorów jest zgodna, ¿e leczenie
gorsetem jest praktycznie nieskuteczne u tych chorych
i w skrzywieniach przekraczaj¹cych 40o postêpowaniem

re are some differences in top and bottom vertebra lo-
calization in comparison to the patients with idiopathic
scoliosis (4).

Sagittal spine profile in patients with Marfan syndro-
me is very diverse. Usually it is stated, that thoracic spine
in this group of patients is lordotic; however, Spondeller
has shown that in these cases normal kyphosis or hyper-
kyphosis is also possible. In his group of patients so much
as 41% individuals had hyperkyphosis in thoracic spine.
Moreover, he noticed the tendency to long kyphotic arcs
leading down to lumbar spine. A significant percentage
of patients are characterized by impaired sagittal balan-
ce and kyphotic thoracolumbar junction (5). In our
material, type II according to Sponseller (i.e. with abnor-
mal Th10-L2 localization), was found in as much as 47%
of patients. This finding could have influenced the results
of surgical treatment.

Scoliosis in the course of Marfan syndrome in com-
parison to idiopathic scoliosis has the tendency to pro-
gress before puberty, and angular values of more than 30-
40o can progress even in adults. Treatment possibilities
are limited - the majority of experts agree that in this
group of patients corset is practically ineffective and in
scoliosis over 40o surgery is treatment of choice. Fast
progression in spite of conservative treatment can be
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z wyboru jest leczenie operacyjne (6, 10, 11, 12). Szyb-
k¹ progresj¹ mimo leczenia zachowawczego nale¿y t³u-
maczyæ du¿y k¹t skrzywienia przed operacj¹, przekracza-
j¹cy w naszym materiale 80o w odcinku piersiowym.

Mimo istniej¹cej wady tkanki ³¹cznej skrzywienia
w zespole Marfana s¹ zaskakuj¹co bardziej sztywne
i mniej korektywne ni¿ w skoliozie idiopatycznej. Uzy-
skana w tym badaniu korekcja wynosi³a niewiele ponad
40%, a ostateczna wielkoœæ k¹ta skrzywienia by³a gor-
sza ni¿ uzyskiwana na zdjêciu elongacyjnym. Ograni-
czon¹ wielkoœæ korekcji podaj¹ tak¿e inni autorzy,
a Jones podkreœla znaczn¹ utratê korekcji w okresie ob-
serwacji maj¹c¹ wp³yw na ostateczn¹ korekcjê, która nie
przekracza³a 40% (7, 12, 13, 14, 15). Leczenie operacyj-
ne zwykle wi¹¿e siê ze zwiêkszon¹ œródoperacyjn¹ utra-
t¹ krwi, zw³aszcza przy spondylodezach d³ugoodcinko-
wych. Silvestre przy spondylodezie obejmuj¹cej œrednio
12,3 poziomy podaje 1850ml straty krwi, a Jones – ponad
2000ml (12,13). W tej sytuacji utrata krwi 982ml przy
œrednio ponad 10 segmentach w zakresie spondylodezy
nie jest du¿a, choæ i tak wiêksza ni¿ w skoliozie idiopa-
tycznej. Nale¿y podkreœliæ brak œród- i pooperacyjnych
powik³añ sercowo-naczyniowych w analizowanej grupie,
podobnie jak w pracy Robina oraz brak innych, opisy-
wanych powik³añ zwi¹zanych w wad¹ tkanki ³¹cznej jak
tracheomalacja czy pêkniêcie œledziony (15, 16, 17).

Ró¿norodne zaburzenia profilu strza³kowego krêgo-
s³upa w zespole Marfana stanowi¹ wyzwanie dla chirur-
ga – odtworzenie prawid³owej kifozy i lordozy stanowi
jeden z g³ównych celów operacji (18). Nie jest to zada-
nie ³atwe do uzyskania – Jones opisa³ znaczny odsetek
dekompensacji w obu p³aszczyznach, co prawdopodob-
nie by³o zwi¹zane z stosunkowo krótkim zakresem spon-
dylodezy (13). Przy d³u¿szych usztywnieniach ryzyko
dysbalansu maleje, Silvestre w grupie 23 chorych ope-
rowanych rozlegle z dostêpu tylnego nie odnotowa³ ¿ad-
nego takiego powik³ania. W naszej grupie chorych pod-
czas badania kontrolnego a¿ 5 z 15 (30%) prezentowa³o
zaburzenia balansu strza³kowego (w tym dwóch tak¿e
czo³owego). Nale¿y zaznaczyæ, ¿e zaburzenia balansu
strza³kowego przed operacj¹ obecne by³y u 7 chorych, co
stanowi blisko po³owê ca³ej grupy. Niestety nie u wszyst-
kich uda³o siê je skorygowaæ. U 2 chorych narastanie
dysbalansu (hyperkifozy i przodopochylenia) zaobserwo-
wano po usuniêciu instrumentarium, co potwierdza spo-
strze¿enia Amisa o ryzyku zwi¹zanym z usuniêciem
instrumentarium, nawet przy stwierdzonych cechach zro-
stu kostnego (19). Na narastanie kifozy i zaburzeñ balansu
móg³ te¿ mieæ wp³yw efekt skrêcenia krêgos³upa, zw³asz-
cza u m³odszych chorych (20).

explained by relatively large preoperative scoliosis angle
- over 80o in thoracic spine in our material.

Despite connective tissue abnormalities, scoliosis
observed in Marfan syndrome is surprisingly more rigid
and less corrective in comparison to idiopathic scoliosis.
In our study, average correction was a little above 40%,
and final scoliosis angular value was smaller than the
value obtained on elongation x-ray. Limited correction
values were reported by other authors. Jones emphasized
significant loss of correction in follow-up period resul-
ting in diminished final correction values below 40% (7,
12, 13, 14, 15). Surgical treatment is usually related to
intraoperative blood loss, especially during long spondy-
lodesis. In spondylodesis regarding mean 12.3 levels
Silvestre showed 1850 ml blood loss, while Jones - more
than 2000 ml (12,13). In this situation, 982 ml of lost
blood on average during the surgery concerning spondy-
lodesis of more than 10 segments is relatively low va-
lue; however it is still more than in case of idiopathic
scoliosis. It should be emphasized that, similarly to Robin
et al., there were no intra- and postoperative cardiovascu-
lar complications observed in the studied group, as well
as no other typical complications related to connective
tissue defect such as tracheomalacia or spleen rupture (15,
16, 17).

Various abnormalities of sagittal spine profile obse-
rved in Marfan syndrome are a challenge for the surgeon
- normal kyphosis and lordosis restoration is one of the
major aims of the operation (18). It is not an easy task.
Jones has described a significant percentage of decom-
pensations in both sagittal and frontal planes. It was
probably related to relatively short range of spondylode-
sis (13). In longer stiffening, disbalance risk is decreased.
In 23 patients operated from broad posterior approach,
Silvestre did not observe any example of this complica-
tion. In our group of patients, as many as 5 from 15 (30%)
patients had abnormal sagittal balance (including two
patients with simultaneous frontal balance abnormalities).
It should be emphasized, that preoperative sagittal balance
abnormalities were found in 7 patients that constitutes
almost 50% of the whole group. Unfortunately, it was
impossible to correct the abnormalities in all patients. In
2 patients progression of disbalance (hyperkyphosis and
anteversion) was observed after instrument removal. The
observation is consistent with Amis, who described the
risk related to instrument removal even after proved bone
consolidation (19). Kyphosis and balance abnormalities
progression could be also influenced by the effect of spine
twist effect, especially visible in younger patients (20).
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WNIOSKI
1. Uzyskiwana korekcja skrzywienia w zespole Marfana

jest mniejsza ni¿ w grupie skolioz idiopatycznych,
a leczenie operacyjne obarczone jest zwiêkszonym ry-
zykiem dekompensacji

2. U pacjentów z zespo³em Marfana zasadniczy wp³yw
na wynik koñcowy po operacji skoliozy ma zaburze-
nie balansu strza³kowego zwi¹zane z hyperkifoz¹
i przodopochyleniem tu³owia

3. Usuniêcie instrumentarium w tej grupie chorych mo¿e
skutkowaæ narastaniem dekompensacji.

CONCLUSIONS
1. Correction obtained in patients with Marfan syndro-

me is smaller than in patients with idiopathic scolio-
sis and, moreover, surgical treatment carries higher risk
of decompensation.

2. Sagittal balance abnormalities related to hyperkypho-
sis and trunk anteversion substantially influence results
of surgical treatment in patients with Marfan syndro-
me.

3. In this group of patients, instrument removal may
result in decompensation progression.


