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STRESZCZENIE

W niektorych chorobach uktadowych czestos¢ wystepowania skoliozy jest znacznie wyzsza niz w calej po-
pulacji. Dodatkowo skoliozy te pojawiaja si¢ wezesnie, przed 5 rokiem zycia i 0siggaja niejednokrotnie znacz-
ne rozmiary.

Autorzy przedstawiaja losy dwojki rodzefistwa z mnogimi deformacjami narzadu ruchu, osteoporoza, cig-
zkg kifoskoliozg oraz niezdiagnozowang chorobg uktadowa. Skolioza pojawita si¢ u rodzefistwa w pierwszych
miesigcach zycia, z widoczng progresja skrzywienia okoto 8 miesigca zycia. Z powodu deformacji konczyn
dolnych poczatek chodzenia byt opdzniony do 5 roku Zycia u pacjenta, a pacjentka porusza si¢ na wozku. Oste-
oporoza wystepowata u obojga rodzenstwa, powodujgc liczne zlamania konczyn gornych i dolnych. Z powodu
narastania skrzywienia krggostupa pacjent byt operowany w 7 r. z. — wykonano korekcje skrzywienia z hemi-
spondylodezg tylng z instrumentarium. Pacjentka rowniez w 7 1. Z. byla operowana z powodu narastajacej de-
formacji krggostupa — niestety proba zatozenia implantow nie powiodta si¢ z powodu znacznej osteoporozy.
Ostatnie badania kontrolne byly w 12 r. Z. pacjentki i 20 r. z. pacjenta. Kifoskolioza u pacjentki nie narastata
w ostatnich 2-3 latach. Przez ostatnie dwa lata chora jest leczona bifosfonianami, nie stwierdzono nowych ztaman.
Pacjent przebyt kilkukrotne operacje koficzyn dolnych i chodzi samodzielnie. W badaniu radiologicznym skolio-
za pozostaje stabilna, kifoza w ostatnim roku ulegta niewielkiemu zwigkszeniu — pozostaje w obserwacji.

Przedstawione losy dwoch chorych $wiadczg o tym, Ze nie wszystkie skoliozy wczesnodziecigce w chorobach
uktadowych moga by¢ skutecznie leczone, a osteoporoza stanowi w tym leczeniu istotng przeszkodg.

Stowa kluczowe: choroba uktadowa, skolioza, osteoporoza

SUMMARY

The incidence of scoliosis among patients with certain systemic diseases is much higher than in the general
population. Moreover, the onset of the scoliosis is in early childhood before the age of 5 and the deformity
reaches extreme values.

We present the clinical course of two siblings with multiple musculoskeletal deformities, osteoporosis, severe
kyphoscolisis and an undiagnosed systemic disease. The onset of scoliosis was in the first months of life of both
children, with a marked progression about the 8" month of life. Due to lower limb deformities, ambulation was
delayed until the 5" year of life in the male sibling, and the girl remains non-ambulant. Both children had
osteoporosis, which caused numerous fractures of the upper and lower limbs. Due to progression of the spinal
deformity the boy underwent a posterior hemispondylodesis with instrumentation at the age of 7. The girl also
underwent surgery at the age of 7, but instrumentation could not be placed successfully due to inadequate bone
quality. The last follow-up to date has been at the age of 12 years for the female patient and 20 years for the
male patient. The spinal deformity in the female has not progressed during the last 2-3 years. She has been on
bisphosphonate therapy for two years and no new fractures have been noted. The male patient has undergone
multiple surgeries for lower limb deformities and is an independent walker. His scoliosis remains stable, but a
minor progression of kyphosis has been noted in the last year.

The history of the two patients shows that not all early-onset deformities can be effectively treated and that
osteoporosis is a crucial obstacle to this treatment.

Key words: systemic disease, scoliosis, osteoporosis
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WSTEP

Czestos¢ wystepowania deformacji kregostupa
u dzieci z niektérymi chorobami uktadowymi jest
znacznie wyzsza niz w catej populacji [1,2]. W tej
grupie chorych skoliozy lub kifoskoliozy na ogoét po-
jawiaja si¢ wczesnie, zazwyczaj przed 5 rokiem zycia,
osiagajac w okresie dojrzatosci znaczne rozmiary. Nie-
ktorzy ortopedzi uzywaja wrgcz nazwy ,,skolioza eg-
zotyczna” (exotic scoliosis). Nazwa ta jest pochodze-
nia greckiego 1 w thumaczeniu oznacza cos$ ,,dziwnego”,
»odmiennego”, ,,obcego”. Dotyczy deformacji krego-
stupa pojawiajagcych si¢ wczesdnie, szybko narastajg-
cych, cechujacych si¢ duza deformacjg klatki piersio-
wej z towarzyszacym zespolem niewydolnosci odde-
chowej oraz stabg jakoscig tkanki kostnej [2,3]. Wszyst-
kie te cechy sprawiajg, ze leczenie operacyjne jest
trudne i obarczone ryzykiem powiktan [4].

Praca przedstawia losy dwojki rodzenstwa z mno-
gimi deformacjami narzadu ruchu, osteoporoza oraz
cigzka kifoskolioza.

OPIS PRZYPADKOW

W latach 1999-2014 autorzy leczyli dwojke rodzen-
stwa, chlopca urodzonego w 1993 roku oraz dziew-
czynke urodzong w 2001 roku. Ze wzgledu na zblizo-
ny fenotyp, z podobng budowg ciala, wygladem twa-
rzoczaszki, niskim wzrostem, deformacjami narzagdu
ruchu oraz globalnym ostabieniem sity migsniowej
u obojga rodzenstwa, wysuni¢to podejrzenie choroby
uktadowej. Mimo wstegpnego podejrzenia hipoplazji
wiokien migéniowych typu II, w badaniach genetycz-
nych nie okres$lono ostatecznie jednostki chorobo-
wej. U obojga rodzenstwa deformacja kregostupa po-
jawita si¢ w pierwszych miesigcach zycia, z towarzy-
szacymi jej licznymi deformacjami konczyn i klatki
piersiowej. Po rozpoczeciu siadania ok. 7-8 miesigca
zycia zauwazalna byla znaczaca progresja skrzywie-
nia, a dodatkowe deformacje konczyn spowodowaty
op6znienie chodzenia, ktore u pacjentow rozpoczgto
si¢ okoto 5 roku zycia.

Pacjent 1 — chtopiec, w 6 roku zycia po raz pierw-
szy zgtosit si¢ do osrodka ortopedycznego. W bada-
niu fizykalnym zwracaly uwage wielopoziomowe
przykurcze w stawach konczyn (gtownie stawy tok-
ciowe i kolanowe), skrocenie konczyny dolnej lewe;.
W wywiadzie liczne zlamania kosci o charakterze
osteoporotycznym. Znacznego stopnia skolioza pier-
siowo-ledzwiowa prawostronna byta sztywna, o stabej
korektywnoS$ci. Na radiogramie kat skrzywienia kre-
gostupa wynosit 115°. Chory zostal zakwalifikowany
do wieloetapowego leczenia operacyjnego. W pierw-
szym etapie leczenia wykonano korekcj¢ przykurczu
kolana prawego z tylng kapsulotomia. Leczenie de-
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BACKGROUND

The incidence of spinal deformities among children
with certain systemic diseases is much higher than in
the general population [1,2]. The onset of scoliosis or
kyphoscoliosis in this group of patients is usually in
early childhood before the age of 5 and the deformity
reaches severe levels in adulthood. Some orthopaedists
even use the term exotic scoliosis. The name derives
from a Greek word meaning “strange”, “different” or
“alien” and concerns spinal deformities occurring early,
progressing fast, and characterised by a large chest de-
formity, an associated respiratory insufficiency syn-
drome, and low bone tissue quality [2,3]. Consequently,
the surgical treatment is difficult and connected with
a risk of complications [4].

This paper presents the clinical course of two si-
blings with multiple musculoskeletal deformities,
osteoporosis, and severe kyphoscoliosis.

CASE REPORT

In 1999-2014, we treated two siblings, a boy born
in 1993 and a girl born in 2001. Due to the similar
phenotype, including the body build, appearance of
viscerocranium, short stature, musculoskeletal defor-
mities and globally decreased muscle strength in both
patients, we suspected a systemic condition. Despite
the primary suspicion of type II muscle fibre hypo-
plasia, genetic testing did not allow for a diagnosis.
The onset of the spinal deformity in both siblings
was in the first months of life, accompanied by mul-
tiple limb and chest deformities. When the children
were 7-8 months old and started sitting up, a marked
progression of the scoliosis was observed and addi-
tional limb deformities resulted in delayed ambulation,
which started in the patients at about the age of 5.

Patient 1, a boy, first reported to an orthopaedic
centre at the age of 6. A physical examination reve-
aled multilevel contractures in the limb joints (espe-
cially elbow and knee) and left lower limb shorten-
ing. The patient had a history of numerous osteopo-
rotic bone fractures. The severe right-sided thoraco-
lumbar scoliosis was rigid and hardly correctable.
Radiography showed an angle of curvature of 115°.
The patient was qualified for multi-stage surgical
treatment. The first stage consisted in correcting the
knee contracture with a posterior capsulotomy. The
treatment of the spinal deformities started with the
correction of scoliosis through the anterior approach.
Next, the patient underwent scoliosis correction
through posterior hemispondylodesis with instrumen-
tation at the age of 7. There was a transient respira-
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formacji kregostupa rozpoczeto od korekceji skrzy-
wienia kregostupa z dostgpu przedniego, nastepnie
w 7 roku zycia korekcje skrzywienia kregostupa z he-
mispondylodeza tylng na instrumentarium. W okresie
pooperacyjnym wystapila przejsciowa niewydolnosé
oddechowa prawdopodobnie na tle deformacji klatki
piersiowej oraz choroby podstawowej, co przedtuzy-
o pobyt na oddziale Intensywnej Terapii. Radiogram
pooperacyjny wykazal poprawne ustawienie implan-
tow, kat skrzywienia wynosit 85°. Istniejacy przykurcz
zgieciowy kolana prawego, ze skroceniem uda utrud-
niat samodzielne poruszanie si¢. Dlatego w kolejnym
etapie wykonano osteotomi¢ wyprostng nadkolano-
wa uda prawego ze stabilizacjg na plytce. Okres po-
operacyjny powiktany byt destabilizacja zespolenia.
Pomimo tego uzyskano ostatecznie zrost, z mozliwo-
Scig pelnego wyprostu kolana. Niestety w nastepnych
latach, w wyniku osteoporozy, u pacjenta doszto do
licznych ztaman: ztamania nadktykciowego uda prawe-
go leczonego zachowawczo, ztamania uda prawego
zespolonego operacyjnie plytka AO (destabilizacja
zespolenia i ponowne zespolenie).

W efekcie ztaman i ich leczenia nastgpit nawrot
przykurczu zgigciowego 20° ze skroceniem uda pra-
wego wynoszacym 5 cm. W 10 roku zycia przepro-
wadzono wydtuzanie z korekcja osi konczyny dolnej
prawej na aparacie Ilizarowa (korekcja przykurczu zgie-
ciowego kolana prawego na poziomie regeneratu). Ko-
lejne ztamanie koSci udowej nastapito po usunigciu
aparatu Ilizarowa i1 bylo leczone zachowawczo.

Ostatnie badanie kontrolne miato miejsce w 20
roku zycia. Chory poruszat si¢ samodzielnie, samo-
dzielnie takze prowadzit samochod. Tuléw byt skro-
cony, a deformacja klatki piersiowej spowodowata
niewydolno$¢ oddechowa. Chory obecnie korzysta
w nocy z koncentratora tlenu. W obrazie radiologicz-
nym przednio-tylnym kat skrzywienia wynosit 85°
(Ryc. 1A). Radiogram boczny uwidocznit hiperkifo-
z¢ na wysokoS$ci gornego konca instrumentarium, kat
kifozy wyniost 120° (Ryc. 1B). Kifoza piersiowa, ze
wzgledu na niejednoznaczng ocen¢ zdje¢ pod katem
progresji, bedzie weryfikowana w kolejnym badaniu.

Pacjent 2 — dziewczynka urodzona w 2001 roku,
zglosilta si¢ do poradni ortopedycznej rowniez w 6 ro-
ku zycia z powodu deformacji kregostupa. Chora o nis-
kim wzrodcie, z licznymi wadami dysmorficznymi
(bardziej nasilonymi niz u brata), nie poruszata si¢
samodzielnie. W wywiadzie liczne ztamania kosci
dtugich, znaczne ostabienie globalnej sity migsénio-
wej. Deformacji kregostupa o typie kifoskoliozy to-
warzyszyla znaczna deformacja klatki piersiowej
z zespoltem niewydolnosci klatki (TIS = thoracic in-
sufficiency syndrome). W obrazie radiograficznym
kat skrzywienia wynosit 120°. Ze wzgledu na nara-

tory insufficiency in the post-operative period, pro-
bably due to the chest deformity and the underlying
disease, resulting in a prolonged stay at the Emer-
gency Department. Post-operative radiographs showed
a correct position of the implants and the angle of
curvature was 85°. The flexion contracture of the
right knee with thigh shortening hindered ambula-
tion. Consequently, in the next stage the boy under-
went above-knee extension osteotomy of the right
thigh with plate fixation. The post-operative period
was complicated by destabilized fixation, but bone
union was ultimately achieved with full knee exten-
sion. Unfortunately, in the following years the pa-
tient suffered from numerous osteoporotic fractures;
a supracondylar fracture of the right thigh was treat-
ed conservatively and a right thigh fracture was treat-
ed surgically with an AO plate (destabilized fixation
and repeat fixation).

As a consequence of the fractures and their treat-
ment, a 20° flexion contracture recurred with right
thigh shortening of 5 cm. At the age of 10, the boy
underwent right lower limb lengthening with axis
correction by the Ilizarov method (correction of the
flexion contracture of the right knee on the level of
bone regenerate). Another femoral fracture occurred
after the removal of the Ilizarov device and was
treated conservatively.

The last follow-up examination took place when
the patient was 20 years old. The patient ambulated
unassisted and drove a car on his own. The trunk was
shortened and the chest deformity had caused respi-
ratory insufficiency. Currently, the patient uses an oxy-
gen concentrator at night. An anteroposterior radio-
graph showed an angle of curvature of 85° (Fig. 1A).
A lateral radiograph revealed hyperkyphosis at the
level of the upper end of the instrumentation and the
kyphotic angle was 120° (Fig. 1B). Due to the fact
that the radiographs were ambiguous with respect to
the progression of thoracic kyphosis, it will be ve-
rified in the next examination.

Patient 2, a girl, was born in 2001 and reported to
the orthopaedic centre also at the age of 6 due to
spinal deformity. She had a short stature with nume-
rous dysmorphic abnormalities (more severe than
those found in her bother), and did not ambulate
unassisted. The patient had a history of numerous
long bone fractures and the global muscle strength
was markedly decreased. The kyphoscoliotic defor-
mity was accompanied by a significant chest defor-
mity with thoracic insufficiency syndrome (TIS). Ra-
diographs showed an angle of curvature of 120°. Due
to the progression of the spinal deformity, we deci-
ded to conduct a surgery when the patient was 7 years
old, but instrumentation could not be placed succes-
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Ryc. 1A. Pacjent 1 — radiogram AP kregostupa w 20 roku
zycia
Fig.1A. Patient 1 —AP radiograph of spine at 20 years of life

stanie deformacji kregostupa, w 7 roku zycia podje-
to decyzje o operacji, ale, z powodu znacznej oste-
oporozy wystepujacej u dziecka, nie bylo mozliwo-
$ci stabilnego zatozenia implantdw. U chorej w na-
stepnych latach wielokrotnie doszto do ztaman ko$ci
dtugich konczyn dolnych: 8 rok zycia — ztamanie ko-
$ci piszczelowej lewej, 9 rok zycia — ztamanie ko$ci
udowej lewej, rok pdzniej — ztamanie podkretarzowe
ko$ci udowej lewej z nastepowa deformacja blizsze-
go konca kosci udowej lewej o typie ,,laski pasterza”
(Ryc. 2). Pomiary antropometryczne w 11 roku zycia
wykazaty: wzrost 980 mm (-6,5 SD, -17%), masa cia-
fa 12,75 kg, zmniejszenie obwodu glowy (-1,2 SD)
w stosunku do wieku. W badaniu densytometrycznym
zanotowano obnizenie gestosci kosci pozwalajace na
rozpoznanie osteoporozy. Densytometria wykonana
w 2012 roku, przed rozpoczeciem leczenia bisfosfo-
nianami, wykazata Z-score (-5,0). Poziom witaminy
D byt prawidtowy (25 (OH) D3 =26,4 ng/ml). Do-
datkowo stwierdzono niedomykalno$¢ zastawki troj-
dzielnej II stopnia.

We wrzesniu 2012 roku rozpoczeto leczenie oste-
oporozy z uzyciem pamidronianu sodu (preparat Pa-
mifos). Dotychczas podano 6 cykli preparatu i dalsze
leczenie jest kontynuowane. Pamifos podawany jest
w dawce 1mg/kg masy ciata/dzien, we wlewie dozyl-
nym, przez trzy kolejne dni. Kolejne serie Pamifosu
stosowane sg w odstepach trzymiesiecznych. U cho-
rej zaobserwowano ustgpienie dolegliwosci bolowych
ze strony uktadu kostnego. W ostatnich 2 latach nie
wystapilo zadne nowe ztamanie. Ostatnie badanie
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Ryc.1B. Pacjent 1 — radiogram w projekcji bocznej w 20 roku
zycia

Fig.1B. Patient 1 — lateral radiograph of spine at 20 years of
life

sfully due to inadequate bone quality. In the follow-
ing years, the girl suffered from numerous long bone
fractures in the lower limbs; she had a left tibial
fracture at the age of 8, a left femoral fracture at the
age of 9, and a left femoral subtrochanteric fracture
at the age of 10 with subsequent shepherd’s crook
deformity of the proximal left femur (Fig. 2). The
results of an anthropometric examination conducted
at the age of 11 were as follows: the height was 980
mm (-6.5 SD, -17%), the body weight was 12.75 kg,
and the head circumference was decreased (-1.2 SD)
as compared with normal results for this age. Densi-
tometry showed decreased bone density, and osteo-
porosis was accordingly diagnosed. Densitometry
conducted in 2012, before the commencement of the
bisphosphonate therapy, showed a Z-score of -5.0. Vita-
min D levels were normal (25(OH)D3 =26.4 ng/ ml).
Moreover, grade 2 tricuspid insufficiency was found.
In September 2012, we started osteoporosis treat-
ment with pamidronate disodium (Pamifos). So far,
we have administered 6 cycles of the drug and the
treatment continues. Pamifos is administered intra-
venously at a dose of 1mg/kg per day on three conse-
cutive days. Pamifos cycles have been administered
every three months. The skeletal pain has been elimi-
nated. During the last 2 years, no new fractures have
occurred. The last follow-up examination took place
when the patient was 12 years old. Radiography show-
ed right-sided thoracic scoliosis and left-sided thoraco-
lumbar scoliosis of 128° and 130°, respectively, with
no progression in the last two years (Fig. 3A, 3B).
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kontrolne odbyto si¢ w 12 roku zycia chorej. W ob- Thoracic hyperkyphosis with a short arch of over 90°

razie radiologicznym skolioza piersiowa prawostron- was also stable. The decision concerning possible
na i piersiowo-ledzwiowa lewostronna 128° i 130°, treatment for the spinal deformity will be made when
w ostatnich dwoch latach nie wykazywata progres;ji the bone quality parameters return to normal; the
(Ryc. 3A, 3B). Hiperkifoza piersiowa o krotkim tu- patient is still undergoing osteoporosis treatment.

ku, przekraczajagcym 90° takze byla stabilna. Decyzja

Ryec. 2. Pacjentka 2 — radiogram AP: lukowata deformacja blizszego konca kosci udowej ze zmniejszeniem kata szyjkowo-
trzonowego

Fig.2. Patient 2 — AP radiograph: arch deformity of proximal femur with decreased femoral neck —shaft angle

[2013-16:10 ,

NA STOJACO

Ryc. 3A. Pacjentka 2 — radiogram AP kregostupa w 12 roku Ryc.3B. Pacjentka 2 — radiogram w projekcji bocznej w 12

zycia roku zycia

Fig.3A. Patient 2 — AP radiograph of spine at 12 years of life Fig.3B. Patient 2 — lateral radiograph of spine at 12 years of
life
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o ewentualnym leczeniu deformacji kr¢gostupa zosta-
nie podj¢ta po unormowaniu si¢ wskaznikéw jakoSci
tkanki kostnej — chora catly czas jest objeta programem
leczenia osteoporozy.

DYSKUSJA

Kilkanascie lat temu techniki korekcji kregostupa
bez spondylodezy dopiero wchodzity do stosowania,
a powszechna byta korekcja z usztywnieniem nawet
w mlodym wieku [5]. Technike t¢ zastosowano u pa-
cjenta 1, z typowym nastepstwem w postaci skroce-
nia tutowia i zaburzenia rozwoju pluc. Helenius podkre-
$la, ze wzrost kregostupa 1 klatki piersiowej w pierw-
szych 10 latach jest krytyczny dla rozwoju ptuc, a weze-
sna spondylodeza wptywa niekorzystnie na funkcje
uktadu oddechowego [6,7]. Cigzka skolioza we wcze-
snym dziecinstwie wplywa na $§miertelno$¢ w okre-
sie dorostosci, a wplyw na to ma niedorozwdj ptuc ze
zmniejszong iloscia pecherzykéw plucnych [8,9,10].
Otwarte pozostaje pytanie: czy brak interwencji ope-
racyjnej nie doprowadzitby u chorego do jeszcze
wigkszych zaburzen wydolnosci oddechowej z po-
wodu istniejacego zespotu niewydolnosci klatki pier-
siowej (TIS). Operowana pdzniej pacjentka 2, zosta-
fa zakwalifikowana do korekcji deformacji z uzyciem
systemu VEPTR, zgodnie ze wspotczesnymi stan-
dardami postgpowania w skoliozach wczesnodzie-
cigcych [11]. Ostabienie struktury kosci w nastep-
stwie nasilonej osteoporozy uniemozliwito zalozenie
implantdow w sposob stabilny. Osteoporoza u dzieci
z chorobami uktadowymi wystepuje zwykle ,,obok”
innych problemoéw i ze wzgledu na wielko$¢ popula-
cji, jest opisywana zwykle w czestszych schorzeniach
z tej grupy [12,13]. Ocena ggstosci koSci w tej grupie
chorych nie jest latwa. Jednym z czynnikow zaburza-
jacych oceng gestosci kosci (DXA) jest skolioza oraz
istniejace przykurcze w zakresie konczyn [14]. Le-
czenie bifosfonianami dzieci, poza wrodzong famli-
woscig kosci, nadal nie jest rutynowym postepowa-
niem [15]. Autorzy zdecydowali si¢ na takie leczenie
z powodu mnogich niskoenergetycznych ztaman unie-
mozliwiajacych chorej normalne funkcjonowanie.

Wszyscy autorzy zgadzajg si¢ obecnie, ze w cigz-
kich deformacjach kregostupa u matych dzieci lecze-
niem z wyboru jest leczenie operacyjne — raczej bez
usztywniania kregostupa [16]. Jednoczesnie podkre-
$laja oni ograniczenia stosowanych metod oraz mozli-
we powiklania — czgstsze w grupie skolioz wczesno-
dziecigcych nie-idiopatycznych [4,5,17,18]. Mimo
burzliwego rozwoju nowych metod leczenia defor-
macji kregostupa u dzieci, nie-idiopatyczna skolio-
za wczesnodziecigea stanowi nadal prawdziwe wy-
zwanie dla lekarza [16,19,20].
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DISCUSSION

A dozen or so years ago, the techniques of spinal
correction without spondylodesis were only being in-
troduced and correction with stabilization was com-
monly used even in young patients [5]. This technique
was used in Patient 1 and led to the typical sequelae
of subsequent trunk shortening and abnormal lung
development. Helenius points out that the growth of
the spine and chest in the first 10 years of life is cru-
cial for the development of the lungs and early spon-
dylodesis has a negative influence on respiratory
function [6,7]. Severe scoliosis in early childhood in-
fluences mortality in the adulthood, which is asso-
ciated with pulmonary hypoplasia with decreased
numbers of pulmonary alveoli [8,9,10]. The question
remains open whether the lack of surgical treatment
would have led to even worse respiratory function
disturbances due to the TIS. Patient 2, who was ope-
rated on later, was qualified for correction of the de-
formity with the VEPTR system according to the cur-
rent standards of management of early-onset scoliosis
in children [11]. Implants could not be placed in
a stable manner due to the weakened bone structure
resulting from severe osteoporosis. Osteoporosis in
children with systemic diseases is usually present
together with other problems and is often described
with more common of such diseases due to the size
of the population [12,13]. Bone density assessment
in this group of patients is not easy. The factors hin-
dering bone density assessment (DXA) include sco-
liosis and contractures in the limbs [14]. Treatment
of children with bisphosphonate in cases other than
osteogenesis imperfecta is still not considered rou-
tine management [15]. We chose this treatment due
to the patient having suffered multiple low energy
fractures making it impossible for her to function
normally.

Nowadays, all authors agree that in the presence
severe spinal deformities in small children, surgical
treatment without stabilization of the spine should be
a therapy of choice [16]. The limitations of the avai-
lable methods are also pointed out, together with the
possible complications, which are more common in
non-idiopathic early-onset scolioses in children
[4,5,17,18]. Despite the rapid development of new me-
thods of spinal deformity treatment in children, non-
idiopathic early-onset scoliosis still remains a ge-
nuine challenge for doctors (16,19,20).
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Podsumowujac, nie kazde dziecko ze skolioza
wczesnodzieciecag w przebiegu choroby uktadowej
(,,exotic scoliosis”) jest w stanie by¢ skutecznie leczo-
ne. Staba jako$¢ tkanki kostnej w chorobach uktado-
wych u dzieci stanowi czynnik znacznie utrudniajacy
leczenie operacyjne deformacji kregostupa. Wydaje
si¢, ze leczenie osteoporozy dziecigcej przy zastoso-
waniu bisfosfonianéw nie tylko powoduje ustepowa-
nie bolow kostnych, ale tez moze wzmacniaé struk-
ture tkanki kostnej. By¢ moze pozwoli to na stabil-

To sum up, not every child with early-onset sco-
liosis in the course of a systemic disease (exotic sco-
liosis) may be successfully treated. The low bone
quality in systemic diseases in children is a crucial
obstacle to surgical treatment of spinal deformities. It
seems that the treatment of osteoporosis with bispho-
sphonates in children not only eliminates skeletal
pain, but may also improve bone structure. This may
lead to a more stable grip of spinal implants.

niejszg implantacj¢ wszczepoéw kostnych.
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