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Wyniki leczenia operacyjnego deformacji
kręgosłupa u chorych z rdzeniowym zanikiem
mięśni typ II i typ III

Summary

Introduction. Spinal muscular atrophy (SMA) is a group of hereditary diseases that manifests in
weakness and flaccid paresis, marked mostly in lower limbs and proximal rather than distal muscle
groups. Three clinical types may be distinguished depending on the level of muscle involvement.
Spine deformity, present in all non-ambulatory patients poses the greatest orthopaedic challenge.
Scoliosis often called “collapsing scoliosis” hampers or totally impairs independent sitting in this
way decreasing patients function. Treatment of choice is surgical that leads to deformity correction,
prevents further curve progression and facilitates independent sitting.
Aim of paper. Aim of paper is radiological evaluation of results of surgical treatment of spine defor-
mity in patients with SMA type 2 and SMA type 3a all treated with the same Galvsetone-Luque
posterior fusion surgical technique. The study is to establish the optimal criteria for surgical treatment.
Material and methods. Among 173 patients with SMA diagnosis 45 fulfilled the inclusion criteria.
The minimal follow-up period was 5 years, and mean follow-up was 6.9 years (5 – 15 years). Clinical
data, preoperatively and perioperatively was evaluated: age of SMA diagnosis, age of scoliosis onset,
perioperative complications. Moreover radiological data pre- and postoperatively was assessed.
Results. Age at surgery in the study group was mean 11.4 years. Achieved correction after surgery
was mean 49% and 41.9% in the final follow-up. Evaluation of radiological data revealed that better
correction was achieved in younger patients with smaller initial curve. Above that loss of correc-
tion was significantly lower in the more mild form of SMA. Number of postoperative complica-
tions did not correlate with the preoperative pulmonary function.
Conclusion. Treatment of spinal deformities in SMA patients is justified; achieved correction is
approximately 40% with minimal loss during follow-up. Surgical treatment should be introduced
early as possible, in patients with curves less than 80° and younger than 11 years. Those two factors
significantly influence the final outcome.
Key words:  Spinal muscular atrophy, scoliosis, surgical treatment

Streszczenie

Wstęp. Rdzeniowy zanik mięśni (spinal muscular atrophy, SMA)  to grupa dziedzicznych chorób,
której podstawowym objawem klinicznym jest słabość mięśniowa i wiotkość, zaznaczona bardziej
w kończynach dolnych niż górnych, w mięśniach dosiebnych niż odsiebnych. Wyróżnia się trzy
postaci kliniczne rdzeniowego zaniku mięsni, w zależności od stopnia uszkodzenia mięśni. Najwięk-
szym problemem ortopedycznym jest deformacja kręgosłupa, obecna u wszystkich chorych niecho-
dzących. Skolioza, określana jako “zapadająca”, utrudnia bądź uniemożliwia samodzielne siedze-
nie oraz ogranicza sprawność chorych. Leczeniem z wyboru jest leczenie operacyjne mające na celu
korekcję deformacji, zahamowanie progresji oraz poprawę komfortu siedzenia.
Cel pracy. Celem pracy jest radiologiczna ocena wyników leczenia operacyjnego deformacji krę-
gosłupa w grupie chorych z rdzeniowym zanikiem mięśni typ SMA2 i SMA3a leczonych jednolitą
techniką tj. spondylodezą tylną wg Galvestone. Praca ma na celu ustalenie optymalnych kryteriów
leczenia operacyjnego.
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Materiał i metodyka. Spośród 173 chorych z rozpoznaniem SMA 45 spełniało kryteria badania.
Minimalny okres obserwacji po zabiegu operacyjnym wyniósł 5 lat, a średni 6,9 lat (5 – 15 lat).
Oceniano dane kliniczne przed- i okołooperacyjne jak: wiek diagnozy SMA, wiek pojawienia się
deformacji kręgosłupa, wystąpienie powikłań pooperacyjnych. Ponadto oceniano dane radiologicz-
ne przed operacją, bezpośrednio po i w okresie obserwacji.
Wyniki. Wiek w chwili operacji w badanej grupie wyniósł średnio 11,4 lat. Uzyskana korekcja
w całej grupie wyniosła bezpośrednio po operacji średnio 49%, w okresie obserwacji 41,9%.
Oceniając parametry radiologiczne wykazano, że większe korekcje uzyskano w grupie młodszych
chorych, z mniejszym wyjściowym kątem skrzywienia. Ponadto utrata korekcji była znacząco
mniejsza w łagodniejszej postaci SMA. Ilość powikłań pooperacyjnych nie korelowała z wyjścio-
wą wydolnością oddechową.
Wnioski. Leczenie deformacji kręgosłupa w SMA jest uzasadnione, uzyskane korekcje wynoszą około
40% i są one trwałe. Leczenie operacyjne powinno być wdrażane jak najwcześniej, przy skrzywie-
niach mniejszych niż 80°, i u chorych młodszych niż 11 lat. Te 2 czynniki wpływają statystycznie
na występowania niepowodzeń w okresie pooperacyjnym.
Słowa kluczowe: rdzeniowy zanik mięśni, skolioza, leczenie operacyjne

WSTĘP
Rdzeniowy zanik mięśni (ang. spinal muscular atrophy,

SMA; łac. atrophia spinalis musculorum) to grupa dzie-

dzicznych chorób, której podstawowym objawem klinicz-

nym jest słabość mięśniowa i wiotkość, zaznaczona bar-

dziej w kończynach dolnych niż górnych, w mięśniach

dosiebnych niż odsiebnych. Wyróżnia się trzy postaci

kliniczne rdzeniowego zaniku mięsni, w zależności od

stopnia uszkodzenia mięśni, ponadto istnieje pomiędzy

nimi wiele form pośrednich [1]. Postać I (SMA1) to

ciężka postać choroby, gdzie czas przeżycia jest bardzo

krótki, wynoszący zazwyczaj mniej niż niż 24 miesiące.

Postać II (SMA2) obejmuje dzieci, które zaczynają cho-

rować po krótkotrwałym okresie prawidłowego rozwo-

ju, osiągają zdolność samodzielnego siedzenia, ale nie

chodzenia. Czas przeżycia w tej grupie jest różny, zależ-

ny od wydolności oddechowej, ale zazwyczaj wynosi 20

– 30 lat. Postać III (SMA3) to osoby, które są zdolne

przez różny okres czasu do samodzielnego chodzenia, ale

w miarę progresji choroby tracą tę funkcję. Wyróżnia się

tutaj dodatkowo podtyp SMA3a, grupujący chorych,

którzy zaprzestają chodzić zazwyczaj poniżej 10 roku

życia. Czas przeżycia tych chorych może dochodzić do

40 – 50 lat. Pomimo ogromnego postępu medycyny

leczenie rdzeniowego zaniku mięśni nadal pozostaje

objawowe. Dominującym problemem ortopedycznym

u chorych z SMA jest deformacja skoliotyczna kręgosłu-

pa, rozwijająca się u wszystkich chorych niechodzących.

Skolioza, określana jako „zapadająca”, utrudnia bądź

uniemożliwia samodzielne siedzenie oraz ogranicza

sprawność chorych [2,3,4]. Deformacja kręgosłupa ob-

niża także wydolność oddechową chorych zmniejszając

objętość klatki piersiowej i prowadząc do restrykcyjnej

niewydolności oddechowej [5]. Ostatecznie może być

przyczyną skrócenia czasu życia [4,5]. Leczeniem z wy-

boru jest leczenie operacyjne polegające na rozległej spon-

dylodezie mającej na celu korekcję deformacji, zahamo-

wanie progresji oraz poprawę komfortu siedzenia, a co za

tym idzie także potencjalną poprawę funkcji oddechowej.

INTRODUCTION
Spinal muscular atrophy (SMA) is a group of hereditary

diseases, with the main manifestation being progressive

muscle weakness a flaccid paresis, marked mostly in

lower extremities than in upper, in proximal rather than

distal muscles. Three clinical types of spinal muscular

atrophy can be distinguished, above that many interme-

diate forms are seen [1]. Type I (SMA1) is a severe type,

where life expectancy is very low; children usually die

before reaching 24 months. Type II (SMA2) includes

children, who after a short period of normal development

reach the level of independent sitting but are never able

to walk independently. Life expectancy in this group

depends strongly on the respiratory function, and is 20

– 30 years. Type III (SMA3) comprises children, who for

a certain period of time are able to walk, and loose this

ability as the disease progresses. In this group a subtype

SMA3a may be distinguished, this includes children that

become wheelchair-bound usually before 10 years of age.

Life expectancy in this type is 40 – 50 years. Despite

a huge progress of medical science the treatment of SMA

is still symptomatic only. The dominant orthopaedic

aspect of SMA patients is spine deformity, developing in

all non-ambulant patients. Scoliosis, often referred as

“collapsing”, hampers or totally impairs independent

sitting in this way decreasing patients function [2,3,4].

The deformity decreases also the respiratory status nar-

rowing the diameter of the chest and leading to restric-

tive lung disease [5]. Ultimately this leads to shortening

of life [4,5]. The treatment of choice is surgery that

consists of wide posterior fusion giving correction, pre-

venting further progression, facilitating sitting, and le-

ading to potential improvement of respiratory function.
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CEL PRACY
Celem pracy jest radiologiczna ocena wyników leczenia

operacyjnego deformacji kręgosłupa w grupie chorych

z rdzeniowym zanikiem mięśni typ SMA2 i SMA3a le-

czonych jednolitą techniką tj. spondylodezą tylną wg Ga-

lvestone z użyciem pętli podłukowych wg Luque z okre-

sem obserwacji pooperacyjnej minimum 5 lat. Praca ma

odpowiedzieć na następujące pytania: jaki jest optymal-

ny wiek i wielkość skrzywienia dla wykonania zabiegu

operacyjnego oraz czy występowanie powikłań okołoope-

racyjnych uzasadnia przeprowadzanie zabiegów operacyj-

nych.

MATERIAŁ
W latach 1985 – 2007 leczono operacyjnie 173 chorych

z rozpoznaniem rdzeniowego zaniku mięśni potwierdzo-

nym na podstawie badań klinicznych oraz dodatkowych:

genetycznych, elektromiograficznych bądź histopatolo-

gicznych. Spośród tej grupy 45 chorych spełniało kryte-

rium czasowe badania oraz posiadało pełną dokumenta-

cję kliniczną umożliwiającą analizę. Było to 17 chłopców

i 28 dziewcząt. Wiek w chwili operacji w badanej gru-

pie wyniósł średnio 11,4 lat. U większości chorych

stwierdzono skrzywienie piersiowo-lędźwiowe, ze szczy-

tem skrzywienia przypadającym między Th12 a L1, były

to skrzywienia długołukowe obejmujące średnio 9,7

kręgów (6 – 12, SD=1,7). U wszystkich chorych, poza

dwoma, obecne było skośne ustawienie miednicy. Mini-

malny okres obserwacji po zabiegu operacyjnym wyniósł

5 lat, a średni 6,9 lat (5 – 15 lat).

TECHNIKA OPERACYJNA
U wszystkich chorych wykonano zabieg spondylodezy

tylnej z użyciem prętów kotwiczących w miednicy wg

Galvestone oraz użyciem segmentarnych pętli podłuko-

wych wg Luque. Chorzy układani byli w pozycji leżącej

na brzuchu, wykonywano cięcie wzdłuż wyrostków

kolczystych od poziomu Th1 do poziomu L5, odsłania-

no tylną kolumnę kręgosłupa, następnie odsłaniano kol-

ce biodrowe tylne górne. W całym operowanym zakre-

sie usuwano wyrostki stawowe i powierzchnie stawowe,

następnie na każdym segmencie, po wykonaniu otworu

w więzadle żółtym, przekładano pętle Luque. Kolejno

odpowiednio doginano pręty i wprowadzano je do wy-

konanych otworów w obrębie kolców biodrowych tyl-

nych górnych. Korygowano skrzywienie przez dociągnię-

cie pętli do prętów, a co za tym idzie kręgosłupa do pręta,

czyli manewr translacji. Następnie całe pole operacyjne

obsypywano mrożonymi przeszczepami kostnymi, allo-

genicznymi. Pozostawiano w ranie drenaż ssący i zamy-

kano warstwowo ranę. Chorzy nie wymagali żadnego

unieruchomienia zewnętrznego w okresie pooperacyjnym.

Na siadanie w wózku inwalidzkim zezwalano w pierw-

szych dobach po operacji, w zależności od stanu miej-

scowego rany pooperacyjnej.

AIM OF PAPER
Aim of this paper is radiological evaluation of surgical

treatment of spinal deformity in patients with SMA2 and

SMA3a treated with posterior fusion utilizing Galvesto-

ne-Luque technique with minimum 5 year follow-up. The

paper is aimed to answer the following questions: what

is the optimal age and curve magnitude for performing

surgery and whether the presence of complications justi-

fies the necessity of surgery.

MATERIAL
Between 1985 and 2007 there were 173 patients with the

diagnosis of SMA stated basing on clinical and additio-

nal findings: genetic, electromyographic or histological,

that were treated surgically. Among this group 45 patients

fulfilled the criteria of inclusion and had full radiologi-

cal data available. There were 17 boys and 28 girls. Age

at surgery was 11.4 on average. Most patients had

a thoraco-lumbar curve, with the apex located between

Th12 and L1, curves were usually long, “C” shaped, and

included mean 9.7 (6 –12, SD=1.7) vertebrae. In all

patients, but two, pelvic obliquity was present. Minimal

follow-up was 5 years; mean follow-up 6.9 years (5 – 15

years).

SURGICAL TECHNIQUE
All patients underwent posterior fusion utilizing solid

rods with pelvic anchorage according to Galvestone tech-

nique with sublaminar Luque wires. Patients were posi-

tioned prone, the incision was performer along the spi-

nous processes from the 1st thoracic vertebra (Th1) to the

5th lumbar vertebra (L5), and the paraspinal muscles were

dissected to the sides, then posterior superior iliac spine

were reached. In the whole extent of the fusion articular

processes and facets were removed, following that on

each segment a small incision in the ligamenta flava was

performed and Luque wires were passed. Next the rods

were bent according to the expected correction and fixa-

tion to the pelvis was done. The correction was perfor-

med using the translation technique. Following that al-

logeneic bone was laid over the fused levels. A suction

drainage was left in the wound and the incision was

sutured. No external immobilization was required in the

postoperative period. Independent sitting was allowed

directly after surgery depending on the local status of the

wound.
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METODYKA
Oceniano następujące ogólne dane kliniczne: wiek dia-

gnozy SMA, wiek zaprzestania chodzenia, wiek pojawie-

nia się deformacji kręgosłupa, stosowane leczenie zacho-

wawcze. Ponadto oceniano następujące dane przedope-

racyjne: waga, natężona pojemność życiowa (FVC)

mierzona za pomocą spirometru. Kolejno oceniano dane

śródoperacyjne: czas trwania operacji, strata krwi, zakres

spondylodezy; oraz dane pooperacyjne: wielkość drena-

ży, konieczność przetaczania koncentratu krwinek czer-

wonych (KKCz), konieczność mechanicznej wentylacji

i jej długość; oraz wystąpienie wszelkich powikłań śród-

i pooperacyjnych. Ocenie poddano radiogramy operowa-

nych chorych przed i po leczeniu operacyjnym oraz

w okresie obserwacji. Analizowano następujące parame-

try: wielkość kąta skrzywienia, odległość środka trzonu

kręgu szczytowego od linii środkowo-krzyżowej (AVT)

oraz kąt pochylenia miednicy w stosunku do linii pozio-

mej na radiogramach w projekcji przednio-tylnej. Ponadto

badaną grupę chorych podzielono na dwie podgrupy ze

względu na wiek w chwili operacji i oceniono odrębno

wyniki w tych podgrupach. Jako kryterium, przyjęto wiek

11 lat, ze względu na fakt, że taka była średnia wieku

chorych w chwili operacji. Wydzielono, więc grupę

A (n=26), chorych operowanych poniżej 11 roku życia

i grupę B (n=19), chorych operowanych powyżej 11 roku

życia. Ponadto podzielono też chorych na 3 podgrupy ze

względu na wyjściowy kąt skrzywienia, przyjmując prze-

działy o wielkości 40°. Grupa I to chorzy z wyjściowym

kątem skrzywienia między 40° - 80°; grupa II chorzy o

kącie skrzywienia między 81° - 120° i grupa III, chorzy

z kątem skrzywienia pomiędzy 121° a 160°. Oceniono też

wczesny przebieg pooperacyjny w zależności od wyjścio-

wej wartości natężonej pojemności oddechowej (FVC),

dzieląc chorych na 3 podgrupy, grupa 1 o FVC<30%,

grupa 2, chorzy z przedoperacyjną wartością FVC mię-

dzy 31% a 60% i grupa 3, chorzy z FVC większym niż

60%.

WYNIKI
W badanej grupie było 25 chorych z SMA2 i 20 chorych

z SMA3a. Wiek diagnozy choroby wyniósł średnio 2,2

roku (1 – 8; SD=1,2), był on wyższy w grupie chorych

z typem SMA3a (1,8 lat vs. 3,8 lat). Większość dzieci

w grupie chorych z SMA2 w ogóle nie chodziła samo-

dzielnie, bądź chodziła bardzo krótko, wiek zaprzestania

chodzenia w tej grupie wyniósł średnio 1,3 roku (1 – 3,

SD=0,7). W grupie chorych z SMA3a wiek ten wyniósł

średnio 5,2 roku (1 – 10, SD=2,3). Skolioza pojawiała

się w ocenianej grupie średnio niecałe 3 lata od momen-

tu zaprzestania lokomocji, w wieku średnio 5,9 lat (3 –

10, SD=2,1). Spośród całej grupy tylko 11 chorych (24%)

pierwotnie leczonych było gorsetem przed rozpoczęciem

leczenia w naszym Ośrodku. U wszystkich chorych na

podstawie analizy radiogramów przedoperacyjnych wy-

kazano progresję skrzywienia wynoszącą średnio 12,8°/

rok (0° - 50°, SD=10,4°/rok). Roczna progresja skrzywie-

nia była nieco mniejsza w grupie chorych z SMA2 niż

METHODS
Following clinical data was evaluated: age of SMA

detection, age of becoming wheelchair-bound, age of

spinal deformity onset, applied conservative treatment.

Above that following preoperative data was assessed:

weight, forced vital capacity (FVC) measured using

a spirometer. Next operative data was noted: time of sur-

gery, blood loss, extent of spinal fusion, and postopera-

tive data: drainage, need for blood transfusion, need of

mechanical ventilation, and the presence of all postope-

rative complications. Radiograms were then analyzed:

curve magnitude, distance from the vertebral body cen-

tre to the central sacral line (AVT), and pelvic obliquity

on the antero-posterior radiograms. The study group then

was divided in two subgroups depending on the age of

surgery. The criterion was age of 11 years, since this was

the mean age in the whole group. Group A consisted of

patients operated on below the age of 11 years (n=26) and

group B that consisted of children operated on above 11

years of age (n=19). Then an analysis according to the

preoperative Cobb angle was performed, study group was

divided in three subgroups of 40° intervals. Group

I enclosed patients with the preoperative curves ranging

from 40° to 80°, group II was formed by patients with

Cobb angle between 81° and 120°, and group III formed

by patients with the Cobb angle initially exceeding 121°

but lower than 160°. The initial postoperative period was

than analyzed according to the preoperative respiratory

function based on forced vital capacity (FVC) values,

subgroup 1 consisted of children with FVC<30%, group

2 FVC ranging from 31% to 60%, and group 3, patients

with FVC above 60%.

RESULTS
In the study group 25 patients were diagnosed with SMA2

and 20 patients with SMA3a. Mean age of diagnosis was

2.2 years (1 – 8;SD-1.2), was slightly higher in children

with type SMA3a (1.8 years vs. 3.8 years). Majority of the

children with SMA2 type never were able to walk inde-

pendently or walked for a short period of time. Mean age

of becoming wheelchair-bound was in this group 1.3 years

(1 – 3,SD=0.7). In the SMA3a type this age averaged 5.2

years (1 – 10,SD=2.3). Age of onset of deformity was

usually 3 years after becoming wheelchair-bound, the mean

age was 5.9 years (3 – 10,SD=2.1). In the whole group

only 11 patients (24%) were treated using a brace prior

to treatment in our hospital. In all patients analysis of pre-

operative radiograms revealed a progression of the cu-

rve averaging 12.8°/year (0° – 50°,SD=10.4°/years).
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SMA3a (11,2°/rok vs. 14,9°/rok). Wiek wykonania zabie-

gu operacyjnego wyniósł średnio 11,4 lat (5 – 21,

SD=3,6lat). Ze względu na skośne ustawienie miednicy

u wszystkich chorych stosowano technikę operacyjną

z użyciem prętów kotwiczących w miednicy wg tech-

niki Galvestone z segmentarnymi, podłukowymi pętla-

mi według Luque [6]. Podstawowe dane przed- i śród-

operacyjne przedstawia tabela 1. Wszyscy chorzy

w ocenianym materiale w pierwszej dobie pooperacyj-

nej byli wentylowani mechanicznie, 6 chorych wymagało

wentylacji przez 2 doby, a tylko 1 chora przez 3 doby.

U 3 chorych, z niską rezerwą oddechową, wykonano

zabieg tracheostomii i wentylowano mechanicznie przez

rurkę tracheostomijną. U wszystkich chorych przetacza-

no KKCz, ilość przetaczanych jednostek wyniosła śred-

nio 3,4 (1 – 6, SD=1,2). Zanotowano następujące powi-

kłania śródoperacyjne i wczesne pooperacyjne: uszkodze-

nie opony twardej z wyciekiem płynu mózgowo-rdzenio-

wego (leczone zachowawczo) – 2 chorych, pogorszenie

funkcji neurologicznej z przejściowymi zaburzeniami

zwieraczy – 1 chora, nieprawidłowe gojenie się rany

Tab. 1. Basic pre- and intraope-
rative data

All patients Patients

with SMA2

Patients

with SMA3a

Age at surgery
 (years)

11,4 lat
(5 – 21)

10,5 lat
(5 – 21)

12,6 lat
(8 – 21)

Body weight
(kg)

32 kg
(13 – 68)

29,3 kg
(13 – 55)

35,3 kg
(15 – 68)

FVC (forced vital
capacity, %)

46,8%
(19 – 80)

40,6%
(21 – 83)

54,1%
(19 – 86)

Time of surgery
(hours)

3,7 godziny
(2 – 7)

3,5 godziny
(2,5 – 5,5)

3,8 godziny
(2 – 7)

Intraoperative blood
loss (ml)

660 ml
(150 – 1150)

620 ml
(150 – 2200)

712 ml
(150 – 1350)

Fusion range
(number of fused

segments)

15,2
(12- 17)

15,0
(12 – 17)

15,4
(13 – 17)

Tab. 1.  Podstawowe dane przed-
i śródoperacyjne

Wszyscy chorzy Grupa chorych

z SMA2

Grupa chorych

z SMA3a

Wiek w chwili operacji
(lata)

11,4 lat
(5 – 21)

10,5 lat
(5 – 21)

12,6 lat
(8 – 21)

Waga ciała
(kg)

32 kg
(13 – 68)

29,3 kg
(13 – 55)

35,3 kg
(15 – 68)

FVC (natężona
pojemność życiowa, %)

46,8%
(19 – 80)

40,6%
(21 – 83)

54,1%
(19 – 86)

Czas trwania operacji
(godziny)

3,7 godziny
(2 – 7)

3,5 godziny
(2,5 – 5,5)

3,8 godziny
(2 – 7)

Śródoperacyjna strata
krwi (ml)

660 ml
(150 – 1150)

620 ml
(150 – 2200)

712 ml
(150 – 1350)

Zakres spondylodezy
(ilość usztywnionych

segmentów)

15,2
(12- 17)

15,0
(12 – 17)

15,4
(13 – 17)

Annual progression was modestly lower in SMA2 type

than in SMA3a type (11.2°/year vs. 14.9°/year). Age of

surgery in the study group was 11.4 years on average (5

– 21,SD=3.6years). Due to pelvic obliquity present in all

patients surgical technique using anchorage to the pelvis

and sublaminar wires was utilized [6]. Basic pre- and

postoperative data are presented in table 1. All patients

in this group required at least one day of mechanical ven-

tilation, 6 had mechanical ventilation prolonged to 2 days

and only one patient – 3 days. In three cases, in patients

with initial low respiratory status tracheostomy was per-

formed. All patients needed blood transfusion in the

postoperative period, mean number of unit per patient

was 3.4 (1 – 6,SD=1.2). Following complications du-

ring surgery and early postoperative period were pre-

sent: cerebro-spinal liquid leakage (conservative tre-

atment) – 2 case, decrease of neurological status with

temporary sphincter dysfunction – 1 case, improper

wound healing requiring surgery – 3 cases, improper

position of the pelvic rod requiring surgery – 1 case.



57Results of surgical treatment of spine deformities in patients with spinal muscular atrophy type II and type III

4 (20) 2010

operacyjnej wymagające interwencji chirurgicznej – 3

chorych, nieprawidłowe założenie pręta w obrębie mied-

nicy wymagające reoperacji – 1 chora. W okresie obser-

wacji zanotowano ponadto następujące późne powikła-

nia: wysunięcie prętów z miednicy – 6 chorych, w tym

u 2 wymagało to ponownej interwencji chirurgicznej,

odczyn przy górnym biegunie prętów wymagający inter-

wencji chirurgicznej – 2 chorych, późna infekcja wyma-

gająca całkowitego usunięcia implantów – 1 chora.

Tab. 2. Wyniki radiologiczne
z uwzględnieniem podtypu SMA

Wszyscy chorzy Grupa chorych

z SMA2

Grupa chorych

z SMA3a

Kąt skrzywienia przed
operacją (°)

106°
(38 – 158)

101,7°
(38 – 158)

111,3°
(43 – 150)

Kąt skrzywienia bezpo-
średnio po operacji (°)

56,9°
(9 – 125)

53,7°
(9 – 125)

60,9°
(13 – 115)

Kąt skrzywienia w okresie
obserwacji 5-letniej (°)

63,3°
(14 – 135)

67,1°
(14 – 135)

63,4°
(15 – 112)

Pochylenie miednicy przed
operacją (°)

26°
(0 – 85)

25,9°
(3 – 85)

26,2°
(0 – 60)

Pochylenie miednicy
bezpośrednio po operacji (°)

12,6°
(0 – 35)

11,8°
(0 – 32)

13,5°
(0 – 35)

Pochylenie miednicy w
okresie obserwacji 5-letniej (°)

14,7°
(0 – 40)

16°
(0 – 38)

12,9°
(0 – 40)

AVT przed operacją (mm) 90,4 mm
(18 – 223)

82,0 mm
(18 – 165)

100,9 mm
(45 – 223)

AVT bezpośrednio
 po operacji (mm)

56,1 mm
(5 – 120)

51,2 mm
(10 – 120)

62,4 mm
(5 – 100)

AVT w okresie 5-letniej
obserwacji (mm)

63,2 mm
(5 – 130)

60,9 mm
(5 – 130)

66,2 mm
(9 – 115)

Tab. 2. Radiological results ac-
cording to SMA type

All patients Patients

with SMA2

Patients

with SMA3a

Cobb angle preoperatively
(°)

106°
(38 – 158)

101,7°
(38 – 158)

111,3°
(43 – 150)

Cobb angle directly
after surgery (°)

56,9°
(9 – 125)

53,7°
(9 – 125)

60,9°
(13 – 115)

Cobb angle in 5-year
follow-up (°)

63,3°
(14 – 135)

67,1°
(14 – 135)

63,4°
(15 – 112)

Pelvic inclination preoperati-
vely (°)

26°
(0 – 85)

25,9°
(3 – 85)

26,2°
(0 – 60)

Pelvic inclination directly
after surgery (°)

12,6°
(0 – 35)

11,8°
(0 – 32)

13,5°
(0 – 35)

Pelvic inclination in 5-year
follow-up (°)

14,7°
(0 – 40)

16°
(0 – 38)

12,9°
(0 – 40)

AVT preoperatively (mm) 90,4 mm
(18 – 223)

82,0 mm
(18 – 165)

100,9 mm
(45 – 223)

AVT directly
after surgery (mm)

56,1 mm
(5 – 120)

51,2 mm
(10 – 120)

62,4 mm
(5 – 100)

AVT in 5-year
follow-up (mm)

63,2 mm
(5 – 130)

60,9 mm
(5 – 130)

66,2 mm
(9 – 115)

In the follow-up period following late complications

were noted: displacement of the pelvic rod – 6 cases,

of which 2 required revision surgery, aseptic bursitis in

the proximal site of the rods requiring surgery – 2 cases,

late infection that needed implant removal – 1 case.
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Tab. 3. Wyniki radiologiczne
z uwzględnieniem wieku w chwili
operacji

Grupa A

(operowani <= 11 r.ż.)

Grupa B

(operowani > 11 r.ż.)

Kąt skrzywienia przed operacją (°) 94,2°
(38 – 139)

122,1°
(53 – 158)

Kąt skrzywienia bezpośrednio po operacji (°) 45,1°
(9 – 84)

73,0°
(15 – 125)

Kąt skrzywienia w okresie obserwacji
5-letniej (°)

53,4°
(14 – 100)

79,2°
(18 – 135)

Ostateczna korekcja (%) kąta skrzywienia 53,7%
(30,1 – 84,1)

42,6%
(18,3 – 71,7)

Pochylenie miednicy przed operacją (°) 21,7°
(0 – 85)

31,9°
(0 – 60)

Pochylenie miednicy bezpośrednio
po operacji (°)

8,8°
(0 – 26)

17,7°
(0 – 35)

Pochylenie miednicy w okresie obserwacji
5-letniej (°)

12,1°
(0 – 40)

18,6°
(0 – 38)

Ostateczna korekcja (%) pochylenia miednicy 57,8%
(-12,6 – 100)

47,7%
(8,0 – 100)

AVT przed operacją (mm) 82,0 mm
(18 – 165)

100,9 mm
(45 – 223)

AVT bezpośrednio
 po operacji (mm)

51,2 mm
(10 – 120)

62,4 mm
(5 – 100)

AVT w okresie 5-letniej obserwacji (mm) 60,9 mm
(5 – 130)

66,2 mm
(9 – 115)

Ostateczna korekcja (%) AVT 42,8%
(6,7 – 88,9)

30,9%
(10,5 – 80,0)

Tab. 3. Radiological results ac-
cording to age of surgery

Group A

(age at surgery <= 11 y.)

Group B

(age at surgery > 11 y.)

Cobb angle
preoperatively  (°)

94,2°
(38 – 139)

122,1°
(53 – 158)

Cobb angle directly
after surgery (°)

45,1°
(9 – 84)

73,0°
(15 – 125)

Cobb angle in 5-year
follow-up (°)

53,4°
(14 – 100)

79,2°
(18 – 135)

Final correction (%) of the Cobb angle 53,7%
(30,1 – 84,1)

42,6%
(18,3 – 71,7)

Pelvic inclination preoperatively (°) 21,7°
(0 – 85)

31,9°
(0 – 60)

Pelvic inclination directly
after surgery (°)

8,8°
(0 – 26)

17,7°
(0 – 35)

Pelvic inclination in 5-year follow-up (°) 12,1°
(0 – 40)

18,6°
(0 – 38)

Final correction (%) of pelvic inclination 57,8%
(-12,6 – 100)

47,7%
(8,0 – 100)

AVT preoperatively (mm) 82,0 mm
(18 – 165)

100,9 mm
(45 – 223)

AVT directly
after surgery (mm)

51,2 mm
(10 – 120)

62,4 mm
(5 – 100)

AVT in 5-year
follow-up (mm)

60,9 mm
(5 – 130)

66,2 mm
(9 – 115)

Final correction (%) of AVT 42,8%
(6,7 – 88,9)

30,9%
(10,5 – 80,0)
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Odsetek reoperacji w całej grupie wyniósł 31%, ilość

reoperacji na jednego wyniosła średnio 0,3 (0 – 3,

SD=0,8). W okresie obserwacji 1 chora z postacią SMA2

zmarła. Radiologicznie uzyskano korekcję u wszystkich

chorych wynoszącą bezpośrednio po operacji 49% (18,3

– 84,1%,SD=16,4%), a w okresie 5-letniej obserwacji

41,9% (11,8 – 82,9%,SD=17,4%). Dokładne wyniki ra-

diologiczne z podziałem na grupy chorych z dwoma

typami SMA przedstawia tabela 2. Utrata korekcji

w okresie 5-letniej obserwacji wyniosła dla całej grupy

7,9% (-3% – 57,9%, SD=10,1%). Utrata korekcji była

znacząco mniejsza w grupie chorych z SMA3a niż

w grupie chorych z SMA2 (4,3% vs. 7,3%). Analizując

wyniki w podgrupach z podziałem na wiek w chwili

operacji, w grupie A stwierdzono większą korekcję niż

w grupie B, różnica ta była istotna statystycznie (53,7%

vs. 42,6%). Dokładną analizę radiologiczną w tych pod-

grupach przedstawia tabela 3. Jak widać procentowa

korekcja wszystkich analizowanych parametrów była

większa w grupie A, czyli chorych młodszych, w porów-

naniu z grupą B. Trzeba jednak zauważyć, że wyjściowe

wartości wszystkich ocenianych parametrów deformacji

były wyjściowo wyższe w grupie chorych powyżej 11

roku życia. Utrata korekcji w okresie 5-letniej obserwa-

cji w obu grupach była porównywalna. Po analizie radio-

gramów chorych z uwzględnieniem wyjściowego kąta

skrzywienia wyraźnie widać, że u chorych z wyjściowo

Tab. 4. Wyniki radiologiczne
z uwzględnieniem wyjściowego
kąta skrzywienia

Grupa I

(kąt skrzywienia

40°-80°)

Grupa II

(kąt skrzywienia

81°-120°)

Grupa III

(kąt skrzywienia

121°-160°)

Liczba chorych 10 16 19

Wiek w chwili operacji
(lata)

9,6
(7 – 13)

10,6
(5 – 21)

13,1
(7 – 21)

Ostateczna korekcja
(%) kąta skrzywienia

51,4%
(24,3 – 66,6)

44,7%
(18,0 – 82,9)

34,4%
(11,8 – 54,0)

Utrata korekcji w
okresie obserwacji (%)

6,6%
(-1,9 – 18,6)

5,9%
(-2,4 – 17,1)

6,5%
(-3,7 – 18,5)

Łączna liczba
reoperacji

1(10%) 4 (25%) 9 (47%)

Tab. 4. Radiological results ac-
cording to preoperative Cobb
angle

Group I

(Cobb angle

40°-80°)

Group II

(Cobb angle

81°-120°)

Group III

(Cobb angle

121°-160°)

Number of patients 10 16 19

Age at surgery (years) 9,6
(7 – 13)

10,6
(5 – 21)

13,1
(7 – 21)

Final correction (%)
of Cobb angle

51,4%
(24,3 – 66,6)

44,7%
(18,0 – 82,9)

34,4%
(11,8 – 54,0)

Loss of correction at
final follow-up (%)

6,6%
(-1,9 – 18,6)

5,9%
(-2,4 – 17,1)

6,5%
(-3,7 – 18,5)

Total number
of reoperations

1(10%) 4 (25%) 9 (47%)

The percentage of reoperations in the whole group was

31%, number of revision surgery averaged 0.3/patient (0

– 3,SD=0,8). One patient with SMA2 died in the follow-

up period. Radiologically, after surgery the mean correc-

tion was 49% (18.3 – 84.1%,SD=16.4%), and in the 5-

year follow-up period was 41.9% (11.8 –

82.9%,SD=17.4%). Detailed radiological results are

shown in table 2. Loss of correction during the 5-year

follow-up period was 7.9% (-3% – 57.9%,SD=10.1%).

Loss of correction was significantly lower in patients with

SMA3a than SMA2 (4.3% vs. 7.3%). After analyzing the

correction depending on the age of patients at surgery,

correction in group A was significantly greater than in

group B (53.7% vs. 42.6%). The detailed analysis is

shown in table 3. Mean correction of all analyzed para-

meters was better in group A than group B. on the other

hand the initial value of these parameters was also lower

in patients younger than 11 years. Loss of correction in

both groups was comparable in the 5-year follow-up.
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Tab. 5. Dane pooperacyjne
z uwzględnieniem wyjściowej
wartości natężonej pojemności
oddechowej (FVC)

Grupa 1

(FVC < 30%)

Grupa 2

(FVC 31-60%)

Grupa 3

(FVC > 61%)

Liczba chorych 9 26 10

Ilość dni mechanicznej
wentylacji

1,3
(1 – 3)

1,3
(1 – 2)

1
(1 – 1)

Ilość chorych wymaga-
jąca tracheostomii

1 (11,1%) 2 (7,6%) 0

Ilość reoperacji 0,1
(0 – 1)

0,5
(0 – 3)

0

Tab. 5. Postoperative data ac-
cording to preoperative forced
vital capactiy (FVC)

Group 1

(FVC < 30%)

Group 2

(FVC 31-60%)

Group 3

(FVC > 61%)

Number of patients 9 26 10

Number of days of
mechanical ventilation

1,3
(1 – 3)

1,3
(1 – 2)

1
(1 – 1)

Number of requiring
tracheostomy

1 (11,1%) 2 (7,6%) 0

Number
of reoperations

0,1
(0 – 1)

0,5
(0 – 3)

0

mniejszym kątem skrzywienia uzyskana korekcji jest sta-

tystycznie większa, natomiast ilość powikłań zdecydowa-

nie mniejsza. Dokładne wyniki radiologiczne z podzia-

łem według wyjściowego kąta skrzywienia przedstawia

tabela 4. W okresie pooperacyjnym w grupie z najniższa

FVC (<30%) nie zanotowano większej ilość powikłań po-

operacyjnych ani dłuższego okresu utrzymywania mecha-

nicznej wentylacji, ale w tej grupie chorzy wymagali

częściej tracheostomii. Nie było to jednak znamienne

statystycznie.

DYSKUSJA
Analizując dane literaturowe warto podkreślić, że powyż-

sza praca przedstawia i ocenia grupę chorych, bardzo

jednolitą, jedną z najliczniejszych w literaturze. Najlicz-

niej opisywane grupy obejmują 40 chorych, lecz opero-

wanych różnymi technikami [7], a nie w sposób jedno-

lity jak w przypadku przedstawionego materiału. Z kolei

klasyczna praca włoskich autorów, Merliniego i Grana-

ty, przedstawiająca naturalną historię i wyniki leczenia

deformacji kręgosłupa obejmuje 109 chorych, lecz jedy-

nie 6 przypadków, które były leczone operacyjnie [8].

W literaturze istnieje zgodność, że pojawienie się defor-

macji kręgosłupa jest ściśle związane z utratą funkcji cho-

dzenia, chociaż moment pojawienia się deformacji nie jest

sprecyzowany [2,3,4,8]. W przedstawionej grupie było to

niecałe 3 lata od momentu zaprzestania chodzenia, jed-

nak wtedy deformacji osiągnęła już wysokie wartości

kątowe. Niemniej w grupie chorych z diagnozą SMA3a

było 3 chorych, u których deformacja była już obecna

w chwili, gdy chorzy samodzielnie chodzili. Podobne

spostrzeżenie przedstawił też Evans, który spośród 11

chorych samodzielnie chodzących wyodrębnił aż 7 z nie-

The analysis of postoperative radiograms depending on

the initial Cobb angle clearly reveals that the correction

in patients with initially lower curve magnitude is stati-

stically greater and the risk of postoperative complica-

tions lower. Detailed data are presented in table 4. In the

postoperative period in patients with lowest FVC (<30%)

we did not notice more complications nor need for lon-

ger mechanical ventilation, but those patients more often

required a tracheostomy. These data were not statistical-

ly significant.

DISCUSSION
After analysis of literature it is needed to underline, that,

according to the authors knowledge, this paper presents

and evaluates one of the most numerous and uniform

group of patients with SMA. The biggest study includes

40 patients but treated with different surgical techniques

[7], not like in the presented paper. A classic paper of the

Italian authors Merlini and Granata presented the natu-

ral history and results of surgical treatment includes 109

cases, but of these only 6 were treated surgically [8]. In

the literature there is accordance, that the onset of spinal

deformity is related with the loss of motor function,

though the exact time period from that moment to the

onset in not well established [2,3,4,8]. In the presented

group this period of time was less than 3 years, but it

reached big values at that time. On the other hand in three

patients with SMA3a the deformity was present already

before becoming wheelchair-bound. Also Evans presen-

ted a group of 11 patients who presented mild deformity

despite being able to walk independently [10]. A consen-

sus exists regarding the effects of bracing in these patients

[3,4]. This was also demonstrated in this paper. Moreover
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wielkiego stopnia skoliozą [10]. Istnieje w literaturze

zgodność, co do braku efektów leczenie gorsetem [3,4].

Zostało to także potwierdzone w przedstawionym mate-

riale. Ponadto gorsetowanie może też zmniejszać wydol-

ność oddechową chorych siedzących i ograniczać chorych

jeszcze chodzących [11,12]. Jedyną wartość gorsetowa-

nia wykazano dla chorych dzieci poniżej 10 roku życia,

ze skrzywieniem nieprzekraczającym 20°-40° wg Cob-

ba. Celem leczenia ortotycznego była nie tyle korekcja

skrzywienia, ale zmniejszenie tempa progresji i odczeka-

nie z wdrożeniem leczenia operacyjnego do wieku ok. 10

– 12 lat [10]. Wskazania do leczenia operacyjnego dla

chorych z SMA nie są jasno ustalone. Evans i Shapiro

zalecają leczenie operacyjne, spondylodezę tylną,

w momencie, gdy skrzywienie osiąga 40°-60° wg Cob-

ba, a przy skrzywieniach powyżej 100° zalecają dodat-

kowo wykonanie spondylodezy przedniej in situ i następ-

nie spondylodezy tylnej [10,12]. Natomiast Phillips su-

geruje wykonanie zabiegu przy skrzywieniu wynoszącym

już 35° [13]. Z drugiej strony oceniając naturalną histo-

rię deformacji kręgosłupa w przebiegu SMA Merlini

i Granata konkludują, że wykonanie zabiegu jest uzasad-

nione w skrzywieniach większych niż 85° [8]. Po ana-

lizie wyników tego badania autor uważa jednoznacznie,

że leczenie operacyjne powinno być wdrażane jak naj-

wcześniej, przy skrzywieniu wyjściowym między 40°

a 80° osiągnięta korekcja jest większa, a ryzyko powi-

kłań mniejsze niż u chorych z większymi skrzywienia-

mi. Technika operacyjna stosowana przez autorów po-

zwala na korekcję nie tylko deformacji kręgosłupa, ale

także poprawę skośnego ustawienia miednicy, co wpły-

wa na poprawę samodzielnego siedzenia. Brown porów-

Pict. 1. Radoliogical studies of female patient, M.R., age 11, prior to burgery, sitting, a-p  view (a), sitting a-p view postoperatively (b),
and 6 years follow-up, sitting a-p view
Ryc. 1. Radiogram chorej M.R., lat 11, a-p przedoperacyjny na siedząco (a), a-p pooperacyjny na siedząco (b) i 6 lat po operacji a-p na siedząco

a b c

bracing may diminish the respiratory function in non-

ambulatory patients and decrease the function of still

walking patients [11,12]. The only value of bracing was

demonstrated in children younger than 10 years with

curves not exceeding 20°- 40° Cobb angle. The aim of

this treatment was not correction of the curve but reduc-

tion of the pace of curve progression and delaying of

surgery until the age of 10 12 years [10]. Indications for

surgical treatment in patients with SMA are not well

established. Evans and Shapiro recommend surgery,

posterior fusion, when the curve magnitude reaches 40°-

60° Cobb angle, and in curves exceeding 100° anterior

in situ fusion followed by posterior fusion is proposed

[10,12]. In turn Phillips suggests performing surgery

sooner, when Cobb angle reaches 35° [13]. Contrary,

Merlini and Granata having performed a study of natu-

ral history of spine deformities in SMA patients conclu-

de that surgery is justified in curves greater than 85° [8].

After the analysis of the results of this study the author

believes that surgery should be proposed at an early stage,

in curves ranging from 40° to 80° Cobb angle since

in these cases the correction is higher and risk of com-

plications lower than in patients with greater curves.
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Pict. 2. Radiological studies a-p sitting preoperatively (a) and postoperatively (b) and clinical picture preoperatively (c) and postopertively
(d) of a female patient, P.R., age 11, diagnosed with SMA3a, treated surgically with currently used pedicular instrumentation
Ryc. 2. Radiogram przedoperacyjny a-p na siedząco (a) i pooperacyjny (b) oraz obraz kliniczny przedoperacyjny (c) i pooperacyjny (d) chorej
P.R., lat 11, z rozpoznaniem SMA3a, leczonej operacyjnie techniką spondylodezy tylnej z użyciem współcześnie stosowanego instrumentarium
przeznasadowego

a b c d

nał wyniki leczenia operacyjnego deformacji kręgosłupa

u chorych z SMA z użyciem pręta Harringtona i techni-

ką segmentarną wg Luque, w tej ostatniej grupie zano-

towano istotnie mniej komplikacji pooperacyjnych i istot-

nie mniejszą utratę korekcji [16]. Zakres spondylodezy

powinien obejmować cały odcinek piersiowy kręgosłu-

pa i sięgać do poziomu Th2 (rycina 1). W przypadkach,

gdy spondylodeza kończyła się na poziomach niższych

dochodziło do zagięcia kręgosłupa powyżej górnego

bieguna instrumentarium. Stosowanie współczesnego in-

strumentarium z użyciem śrub przeznasadowych pozwa-

la na uzyskanie lepszej korekcji, ale też opisywana czę-

stość komplikacji jest wyższa niż prezentowana przez au-

torów [14]. Autorzy obecnie także stosują taką technikę

operacyjną, ale okres obserwacji pooperacyjnej jest sto-

sunkowo krótki (rycina 2). Pomimo wyjściowych dużych

wartości kątowych skrzywienia nie jest zalecane stoso-

wanie dostępu przedniego celem liberalizacji przedniej

kolumny kręgosłupa. Wziąwszy pod uwagę fakt, że pra-

wie wszystkie skrzywienia swoim szczytem przypadają

na przejście kręgosłupa piersiowego w lędźwiowy, to

dostęp przedni wymaga przecięcia przepony, co z kolei

zmniejsza wydolność oddechową chorych. Aprin w swo-

jej pracy wykazał, że u chorych, u których wykonano

procedurę z dostępu przedniego znacząco częściej nie-

zbędne było wykonanie tracheostomii w okresie poope-

racyjnym [11]. Przytaczane w piśmiennictwie korekcje

wahają się między 30% a 63% [9,15,16,17,18], co jest

zgodne z prezentowanym przez autora materiałem. Trzeba

jednak podkreślić, że wyjściowe wartości kątowe defor-

macji w danych literaturowych są znacznie niższe niż

w przedstawionej grupie, wahały się one między 37°

The surgical technique used by the authors leads not only

to curve correction but also to alignment of the pelvis,

what leads to better comfort of sitting. Brown compared

the results of surgical treatment using the Harrington rod

and Luque technique, in the second group the number of

complications and the loss of correction were significan-

tly lower [16]. The range of fusion should include the

whole thoracic spine up to level of second thoracic ver-

tebra, Th2 (figure 1). In cases when fusion was stopped

on lower levels a coronal imbalance directly above the

fusion occurred postoperatively. Using modern instru-

mentation with pedicle screws allows better correction,

but the rate of complications in the literature is higher

than the rate in this study [14]. Authors currently use also

this surgical technique, but the follow-up periods are

relatively short (figure 2). Despite the fact that the

magnitude of the curves is usually big performing ante-

rior approach in order to achieve anterior release is not

recommended. Taking into account the fact that most of

the curves have the apex on thoraco-lumbar junction, this

approach requires phrenotomy that diminishes the respi-

ratory function. Aprin demonstrated in his work that in

the group of patients that had anterior approach perfor-

med the risk of carrying out tracheostomy was signifi-

cantly increased [11]. The average corrections quoted in

the literature vary from 30% to 63% [9,15,16,17,18],

what is similar with the presented results. It must be un-

derlined that the preoperative magnitude of the curves

in the literature is smaller and varies from 37° to 80°

compared to mean angle 106° in the presented material.
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a 80° w porównaniu ze średnim wyjściowym kątem

skrzywienia 106° w przedstawionym materiale. Analizu-

jąc możliwe powikłania pooperacyjne, w piśmiennictwie

na pierwsze miejsce wysuwa się problem zmniejszenia

wydolności oddechowej i konieczności długotrwałej wen-

tylacji mechanicznej [11,13,16], w badanej grupie najdłu-

żej mechanicznej wentylacji wymagali chorzy ze skrzy-

wieniem wyjściowo przekraczającym 100° wg Cobba.

Wyjściowa natężona pojemność życiowa w badanej gru-

pie wyniosła średnio 46,8%, natomiast wahała się ona od

19% do 86%. Podobnie jak Piasecki [15] uważamy, że

chorzy z niską wydolnością oddechową (FVC<30%)

mogą być leczeni operacyjnie. Zabieg tracheostomii

wykonano jedynie u 3 chorych, ze skrzywieniem prze-

kraczającym 100°, starszych niż 15 lat oraz z wyjściową

wartością FVC wynoszącą odpowiednio 19%, 42%

i 48%. Opisywane są także inne powikłania ogólne jak:

zapalenie płuc, przerwanie przepony, zatorowość płucna

czy niedrożność jelit [2,11,15,19], jednak żadnego z tych

powikłań nie obserwowano w badanej grupie. Stwierdzo-

no natomiast jeden przypadek pogorszenia funkcji neu-

rologicznej, przejściowego zaburzeń czucia kończyn

dolnych i zaburzeń funkcji zwieraczy. Boachie-Adjei

oceniał chorych ze skoliozą neuromięśniową leczonych

instrumentarium segmentarnym Luque, u 6,5% chorych

zauważył on zaburzenia neurologiczne, ale grupa przez

niego badana była niejednorodna [20], według wiedzy

autora nie było do tej pory prac oceniających funkcje

neurologiczne chorych z rdzeniowym zanikiem mięśni

leczonych tą techniką operacyjną. Podsumowując nale-

ży podkreślić, że korekcja skrzywienia kręgosłupa u cho-

rych z SMA nie prowadzi do zmiany naturalnego prze-

biegu choroby, ma na celu jedynie zahamowanie progre-

sji oraz poprawę komfortu siedzenia i funkcjonowania,

a co za tym idzie także potencjalną poprawę funkcji

oddechowej. Nie wykazano jednak w piśmiennictwie

jednoznacznie, aby korekcja skrzywienia kręgosłupa

powodowała poprawę funkcji oddechowej. Chng w swo-

jej pracy wykazał, że u chorych nieoperowanych roczny

spadek wydolności oddechowej, mierzonej na podstawie

FVC, wynosił 7,7%, natomiast w tej samej grupie po

wykonaniu zabiegu operacyjnego tempo to zmniejszyło

się do 3,8%/rok [21]. Spośród 6 prac analizujących funk-

cję oddechową po wykonaniu spondylodezy, 3 prace

wykazują, że funkcja ta po zabiegu stale się zmniejsza

[15,16,21]; autorzy 2 kolejnych prac wnioskują, że za-

bieg zatrzymuje postęp niewydolności oddechowej na

poziomie przedoperacyjnym [8,9]; a jedynie Robinson

przedstawił poprawę wartości spirometrycznych w okre-

sie pooperacyjnym [17].

Analyzing the literature for possible complications respi-

ratory dysfunction and need of mechanical ventilation is

the biggest problem [11,13,16], in the study group pa-

tients with preoperative Cobb angle exceeding 100° re-

quired longest mechanical ventilation. Preoperative for-

ced vital capacity in the presented group was on average

46.8%, and ranged from 19% to 86%. We think, similar-

ly to Piasecki [15], that even patients with very low pre-

operative respiratory status (FVC<30%) may undergo

surgery. Tracheostomy was performed only in 3 cases, in

patients with preoperative curves exceeding 100°, aged

over 15 years, and preoperative FVC values of 19%, 42%

and 48% respectively. Other complications are also pre-

sented in the literature like: pneumonia, diaphragm tear,

pulmonary embolism or ileus [2,11,15,19], but none of

these was noted in the analyzed patient sample. In turn

we noted one case of neurological deterioration, transi-

tory loss of sphincter function and lower limb paresis.

Boachie-Adjei analyzed patients with neuromuscular

scoliosis treated with segmental Luque instrumentation,

those were present in 6.5% patients, although that patient

sample was not uniform [20], according to the authors

knowledge there are no papers evaluating neurological

function in SMA patients after scoliosis surgery. Sum-

ming up, it must be stressed that scoliosis surgery in SMA

patients does not alter the natural course of the disease,

and the aim of surgery is curve correction and preven-

ting from further progression what leads to better com-

fort of sitting and functioning and to possible improve-

ment of respiratory status. But it is still not well demon-

strated that curve correction influences pulmonary func-

tion. Chng in his paper showed in his work that the annual

decline of FVC in the preoperative period was 7.7%/year,

but in the same patient sample the rate was halved to

3.8%/year [21]. Among 6 works that analyze respiratory

function after spinal surgery, 3 papers demonstrate that

the decline is present also after surgery [15,16,21], 2 other

papers conclude that the decline is halted and the func-

tion remains stable on the preoperative level [8,9]; only

Robinson demonstrated an amelioration of the spirome-

tric values in the postoperative period [17].
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WNIOSKI
1. Leczenie operacyjne deformacji kręgosłupa u chorych

z SMA typ 2 i typ 3a jest wskazane, preferowana

technika to izolowany dostęp tylny.

2. Leczenie operacyjne pozwala na osiągnięcie dobrej

korekcji, wyniki leczenie są trwałe.

3. Leczenie powinno być wdrażana w chwili, gdy skrzy-

wienie wynosi między 40° - 80°, przy większych

skrzywieniach uzyskana korekcja jest mniejsza, a ry-

zyko powikłań znacznie większe.

4. Optymalny wiek leczenia operacyjnego to poniżej 11

roku życia.

5. Nie obserwuje się w odległym okresie obserwacji

poważnych powikłań, które powodowałyby, że ryzy-

ko leczenia operacyjnego przewyższa korzyści.
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CONCLUSION
1. Surgical treatment of spine deformities in patients with

SMA2 and SMA3a is indicated, isolated posterior

fusion is preferred.

2. Surgery allows good correction, results of surgery are

stable.

3. Surgery should be implemented when the curve ma-

gnitude is between 40° - 80°, in bigger curves achie-

ved correction is lower and risk of complications

higher.

4. The optimum age for performing surgery is below 11

years.

5. No severe complications, that prevent surgery, are

noted in long follow-up period.


