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STRESZCZENIE
W nie któ rych cho ro bach ukła do wych czę stość wy stę po wa nia sko lio zy jest znacz nie wy ższa niż w ca łej po -

pu la cji. Do dat ko wo sko lio zy te po ja wia ją się wcze śnie, przed 5 ro kiem ży cia i osią ga ją nie jed no krot nie znacz -
ne roz mia ry. 

Au to rzy przed sta wia ją lo sy dwój ki ro dzeń stwa z mno gi mi de for ma cja mi na rzą du ru chu, oste opo ro zą, cię -
żką ki fo sko lio zą oraz nie zdia gno zo wa ną cho ro bą ukła do wą. Sko lio za po ja wi ła się u ro dzeń stwa w pierw szych
mie sią cach ży cia, z wi docz ną pro gre sją skrzy wie nia oko ło 8 mie sią ca ży cia. Z po wo du de for ma cji koń czyn
dol nych po czą tek cho dze nia był opóź nio ny do 5 ro ku ży cia u pa cjen ta, a pa cjent ka po ru sza się na wóz ku. Oste -
opo ro za wy stę po wa ła u oboj ga ro dzeń stwa, po wo du jąc licz ne zła ma nia koń czyn gór nych i dol nych. Z po wo du
na ra sta nia skrzy wie nia krę go słu pa pa cjent był ope ro wa ny w 7 r. ż. – wy ko na no ko rek cję skrzy wie nia z he mi -
spon dy lo de zą tyl ną z in stru men ta rium. Pa cjent ka rów nież w 7 r. ż. by ła ope ro wa na z po wo du na ra sta ją cej de -
for ma cji krę go słu pa – nie ste ty pró ba za ło że nia im plan tów nie po wio dła się z po wo du znacz nej oste opo ro zy.
Ostatnie ba da nia kon tro l ne by ły w 12 r. ż. pa cjent ki i 20 r. ż. pa cjen ta. Ki fo sko lio za u pa cjent ki nie na ra sta ła
w ostat nich 2-3 la tach. Przez ostat nie dwa la ta cho ra jest le czo na bi fos fo nia na mi, nie stwier dzo no no wych zła mań.
Pa cjent prze był kil ku krot ne ope ra cje koń czyn dol nych i cho dzi sa mo dziel nie. W ba da niu ra dio lo gicz nym sko lio -
za po zo sta je sta bil na, ki fo za w ostat nim ro ku ule gła nie wiel kie mu zwięk sze niu – po zo sta je w ob ser wa cji. 

Przed sta wio ne lo sy dwóch cho rych świad czą o tym, że nie wszyst kie sko lio zy wcze sno dzie cię ce w cho ro bach
ukła do wych mo gą być sku tecz nie le czo ne, a oste opo ro za sta no wi w tym le cze niu istot ną prze szko dę.

Słowa kluczowe: choroba układowa, 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 defor mi ties, 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 8th month of life. Due to lower limb deformities, ambulation was
delayed until the 5th 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. 
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WSTĘP
Czę stość wy stę po wa nia de for ma cji krę go słu pa

u dzie ci z nie któ ry mi cho ro ba mi ukła do wy mi jest

znacz nie wy ższa niż w ca łej po pu la cji [1,2]. W tej

gru pie cho rych sko lio zy lub ki fo sko lio zy na ogół po -

ja wia ją się wcze śnie, za zwy czaj przed 5 ro kiem ży cia,

osią ga jąc w okre sie doj rza ło ści znacz ne roz mia ry. Nie -

któ rzy or to pe dzi uży wa ją wręcz na zwy „sko lio za eg -

zo tycz na” (exo tic sco lio sis). Na zwa ta jest po cho dze -

nia grec kie go i w tłu ma cze niu ozna cza coś „dziw ne go”,

„od mien ne go”, „ob ce go”. Do ty czy de for ma  cji krę go -

słu pa po ja wia ją cych się wcze śnie, szyb ko na ra sta ją -

cych, ce chu ją cych się du żą de for ma cją klat ki pier sio -

wej z to wa rzy szą cym ze spo łem nie wy dol no ści od de -

cho wej oraz sła bą ja ko ścią tkan ki kost nej [2,3]. Wszyst -

kie te ce chy spra wia ją, że le cze nie ope ra cyj ne jest

trud ne i obar czo ne ry zy kiem po wi kłań [4].

Pra ca przed sta wia lo sy dwój ki ro dzeń stwa z mno -

gi mi de for ma cja mi na rzą du ru chu, oste opo ro zą oraz

cię żką ki fo sko lio zą.

OPIS PRZY PAD KÓW
W la tach 1999-2014 au to rzy le czy li dwój kę ro dzeń -

stwa, chłop ca uro dzo ne go w 1993 ro ku oraz dziew -

czyn kę uro dzo ną w 2001 ro ku. Ze wzglę du na zbli żo -

ny fe no typ, z po dob ną bu do wą cia ła, wy glą dem twa -

rzo czasz ki, ni skim wzro stem, de for ma cja mi na rzą du

ru chu oraz glo bal nym osła bie niem si ły mię śnio wej

u oboj ga ro dzeń stwa, wy su nię to po dej rze nie cho ro by

ukła do wej. Mi mo wstęp ne go po dej rze nia hi po pla zji

włó kien mię śnio wych ty pu II, w ba da niach ge ne tycz -

nych nie okre ślo no osta tecz nie jed nost ki cho ro bo -

wej. U oboj ga ro dzeń stwa de for ma cja krę go słu pa po -

ja wi ła się w pierw szych mie sią cach ży cia, z to wa rzy -

szą cy mi jej licz ny mi de for ma cja mi koń czyn i klat ki

pier sio wej. Po roz po czę ciu sia da nia ok. 7-8 mie sią ca

ży cia za uwa żal na by ła zna czą ca pro gre sja skrzy wie -

nia, a do dat ko we de for ma cje koń czyn spo wo do wa ły

opóź nie nie cho dze nia, któ re u pa cjen tów roz po czę ło

się oko ło 5 ro ku ży cia.

Pa cjent 1 – chło piec, w 6 ro ku ży cia po raz pierw -

szy zgło sił się do ośrod ka or to pe dycz ne go. W ba da -

niu fi zy kal nym zwra ca ły uwa gę wie lo po zio mo we

przy kur cze w sta wach koń czyn (głów nie sta wy łok -

cio we i ko la no we), skró ce nie koń czy ny dol nej le wej.

W wy wia dzie licz ne zła ma nia ko ści o cha rak te rze

oste opo ro tycz nym. Znacz ne go stop nia sko lio za pier -

sio wo -lę dźwio wa pra wo stron na by ła sztyw na, o sła bej

ko rek tyw no ści. Na ra dio gra mie kąt skrzy wie nia krę -

go słu pa wy no sił 115°. Cho ry zo stał za kwa li fi ko wa ny

do wie lo eta po we go le cze nia ope ra cyj ne go. W pierw -

szym eta pie le cze nia wy ko na no ko rek cję przy kur czu

ko la na pra we go z tyl ną kap su lo to mią. Le cze nie de -

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 insuffi cien cy 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,

oste oporosis, 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 ad di -

tional limb deformities resulted in delayed ambu lation,

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 re ve -

aled multilevel contractures in the limb joints (espe -

cially elbow and knee) and left lower limb short en -

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 instru men -

 tation at the age of 7. There was a transient respi ra -
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for ma cji krę go słu pa roz po czę to od ko rek cji skrzy -

wie nia krę go słu pa z do stę pu przed nie go, na stęp nie

w 7 ro ku ży cia ko rek cję skrzy wie nia krę go słu pa z he -

mi spon dy lo de zą tyl ną na in stru men ta rium. W okre sie

po ope ra cyj nym wy stą pi ła przej ścio wa nie wy dol ność

od de cho wa praw do po dob nie na tle de for ma cji klat ki

piersiowej oraz cho ro by pod sta wo wej, co przed łu ży -

ło po byt na od dzia le In ten syw nej Te ra pii. Ra dio gram

po ope ra cyj ny wy ka zał po praw ne usta wie nie im plan -

tów, kąt skrzy wie nia wy no sił 85°. Ist nie ją cy przy kurcz

zgię cio wy ko la na pra we go, ze skró ce niem uda utrud -

niał sa mo dziel ne po ru sza nie się. Dla te go w ko lej nym

eta pie wy ko na no oste oto mię wy prost ną nad ko la no -

wą uda pra we go ze sta bi li za cją na płyt ce. Okres po -

ope ra cyj ny po wi kła ny był de sta bi li za cją ze spo le nia.

Po mi mo te go uzy ska no osta tecz nie zrost, z mo żli wo -

ścią peł ne go wy pro stu ko la na. Nie ste ty w na stęp nych

la tach, w wy ni ku oste opo ro zy, u pa cjen ta do szło do

licz  nych zła mań: zła ma nia nad kłyk cio we go uda pra we -

go le czo ne go za cho waw czo, zła ma nia uda pra we go

ze spo lo ne go ope ra cyj nie płyt ką AO (de sta bi li za cja

ze spo le nia i po now ne ze spo le nie). 

W efek cie zła mań i ich le cze nia na stą pił na wrót

przy kur czu zgię cio we go 20° ze skró ce niem uda pra -

we go wy no szą cym 5 cm. W 10 ro ku ży cia prze pro -

wa dzo no wy dłu ża nie z ko rek cją osi koń czy ny dol nej

pra wej na apa ra cie Ili za ro wa (ko rek cja przy kur czu zgię -

 ciowe go ko la na pra we go na po zio mie re ge ne ra tu). Ko -

lej ne zła ma nie ko ści udo wej na stą pi ło po usu nię ciu

apa ra tu Ili za ro wa i by ło le czo ne za cho waw czo.

Ostat nie ba da nie kon tro l ne mia ło miej sce w 20

ro ku ży cia. Cho ry po ru szał się sa mo dziel nie, sa mo -

dziel nie ta kże pro wa dził sa mo chód. Tu łów był skró -

co ny, a de for ma cja klat ki pier sio wej spo wo do wa ła

nie wy dol ność od de cho wą. Cho ry obec nie ko rzy sta

w no cy z kon cen tra to ra tle nu. W ob ra zie ra dio lo gicz -

nym przed nio -tyl nym kąt skrzy wie nia wy no sił 85°

(Ryc. 1A). Ra dio gram bocz ny uwi docz nił hi per ki fo -

zę na wy so ko ści gór ne go koń ca in stru men ta rium, kąt

ki fo zy wy niósł 120° (Ryc. 1B). Ki fo za pier sio wa, ze

wzglę du na nie jed no znacz ną oce nę zdjęć pod ką tem

pro gre sji, bę dzie we ry fi ko wa na w ko lej nym ba da niu. 

Pa cjent 2 – dziew czyn ka uro dzo na w 2001 ro ku,

zgło si ła się do po rad ni or to pe dycz nej rów nież w 6 ro -

ku ży cia z po wo du de for ma cji krę go słu pa. Cho ra o nis -

kim wzro ście, z licz ny mi wa da mi dys mor ficz ny mi

(bar dziej na si lo ny mi niż u bra ta), nie po ru sza ła się

sa mo dziel nie. W wy wia dzie licz ne zła ma nia ko ści

dłu gich, znacz ne osła bie nie glo bal nej si ły mię śnio -

wej. De for ma cji krę go słu pa o ty pie ki fo sko lio zy to -

wa rzy szy ła znacz na de for ma cja klat ki pier sio wej

z ze spo łem nie wy dol no ści klat ki (TIS = tho ra cic in -

suf fi cien cy syn dro me). W ob ra zie ra dio gra ficz nym

kąt skrzy wie nia wy no sił 120°. Ze wzglę du na na ra -

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 show ed

a correct position of the implants and the angle of

curvature was 85°. The flexion contracture of the

right knee with thigh shortening hindered ambu la -

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 res pi -

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 -

mi ty 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 suc ces -
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sta nie de for ma cji krę go słu pa, w 7 ro ku ży cia pod ję -

to de cy zję o ope ra cji, ale, z po wo du znacz nej oste -

opo ro zy wy stę pu ją cej u dziec ka, nie by ło mo żli wo -

ści sta bil ne go za ło że nia im plan tów. U cho rej w na -

stęp nych la tach wie lo krot nie do szło do zła mań ko ści

dłu gich koń czyn dol nych: 8 rok ży cia – zła ma nie ko -

ści pisz cze lo wej le wej, 9 rok ży cia – zła ma nie ko ści

udo wej le wej, rok póź niej – zła ma nie pod krę ta rzo we

ko ści udo wej le wej z na stę po wą de for ma cją bli ższe -

go koń ca ko ści udo wej le wej o ty pie „la ski pa ste rza”

(Ryc. 2). Po mia ry an tro po me trycz ne w 11 ro ku ży cia

wy ka za ły: wzrost 980 mm (-6,5 SD, -17%), ma sa cia -

ła 12,75 kg, zmniej sze nie ob wo du gło wy (-1,2 SD)

w sto sun ku do wie ku. W ba da niu den sy to me trycz nym

za no to wa no ob ni że nie gę sto ści ko ści po zwa la ją ce na

roz po zna nie oste opo ro zy. Den sy to me tria wy ko na na

w 2012 ro ku, przed roz po czę ciem le cze nia bis fos fo -

nia na mi, wy ka za ła Z -sco re (-5,0). Po ziom wi ta mi ny

D był pra wi dło wy (25 (OH) D3 =26,4 ng/ml). Do -

dat ko wo stwier dzo no nie do my kal ność za staw ki trój -

dziel nej II stop nia.

We wrze śniu 2012 ro ku roz po czę to le cze nie oste -

opo ro zy z uży ciem pa mi dro nia nu so du (pre pa rat Pa -

mi fos). Do tych czas po da no 6 cy kli pre pa ra tu i dal sze

le cze nie jest kon ty nu owa ne. Pa mi fos po da wa ny jest

w daw ce 1mg/kg ma sy cia ła/dzień, we wle wie do żyl -

nym, przez trzy ko lej ne dni. Ko lej ne se rie Pa mi fo su

sto so wa ne są w od stę pach trzy mie sięcz nych. U cho -

rej za ob ser wo wa no ustą pie nie do le gli wo ści bó lo wych

ze stro ny ukła du kost ne go. W ostat nich 2 la tach nie

wy stą pi ło żad ne no we zła ma nie. Ostat nie ba da nie

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. Den si -

to metry showed decreased bone density, and osteo -

po rosis 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 -

ve nously 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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Ryc. 1A. Pacjent 1 – radiogram AP kręgosłupa w 20 roku

życia

Fig.1A. Patient 1 –AP radiograph of spine at 20 years of life 

Ryc.1B. Pacjent 1 – radiogram w projekcji bocznej w 20 roku

życia

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

life
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kon tro l ne od by ło się w 12 ro ku ży cia cho rej. W ob -

ra zie ra dio lo gicz nym sko lio za pier sio wa pra wo stron -

na i pier sio wo -lę dźwio wa le wo stron na 128° i 130°,

w ostat nich dwóch la tach nie wy ka zy wa ła pro gre sji

(Ryc. 3A, 3B). Hi per ki fo za pier sio wa o krót kim łu -

ku, prze kra cza ją cym 90° ta kże by ła sta bil na. De cy zja

Thoracic hyperkyphosis with a short arch of over 90°

was also stable. The decision concerning possible

treatment for the spinal deformity will be made when

the bone quality parameters return to normal; the

patient is still undergoing osteoporosis treatment.

Szumera E. et al. Syndromic Kyphoscoliosis in Siblings

193

Ryc. 2. Pacjentka 2 – radiogram AP:  łukowata deformacja bliższego końca kości udowej ze zmniejszeniem kąta szyjkowo-

trzonowego

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

Ryc. 3A. Pacjentka 2 – radiogram AP kręgosłupa w 12 roku

życia

Fig.3A. Patient 2 – AP radiograph of spine at 12 years of life

Ryc.3B. Pacjentka 2 – radiogram w projekcji bocznej w 12

roku życia

Fig.3B. Patient 2 – lateral radiograph of spine at 12 years of

life
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o ewen tu al nym le cze niu de for ma cji krę go słu pa zo sta -

nie pod ję ta po unor mo wa niu się wskaź ni ków ja ko ści

tkan ki kost nej – cho ra ca ły czas jest ob ję ta pro gra mem

le cze nia oste opo ro zy. 

DYS KU SJA
Kil ka na ście lat te mu tech ni ki ko rek cji krę go słu pa

bez spon dy lo de zy do pie ro wcho dzi ły do sto so wa nia,

a po wszech na by ła ko rek cja z usztyw nie niem na wet

w mło dym wie ku [5]. Tech ni kę tę za sto so wa no u pa -

cjen ta 1, z ty po wym na stęp stwem w po sta ci skró ce -

nia tu ło wia i za bu rze nia roz wo ju płuc. He le nius pod kre -

śla, że wzrost krę go słu pa i klat ki pier sio wej w pierw -

szych 10 la tach jest kry tycz ny dla roz wo ju płuc, a wcze -

sna spon dy lo de za wpły wa nie ko rzyst nie na funk cję

ukła du od de cho we go [6,7]. Cię żka sko lio za we wcze -

snym dzie ciń stwie wpły wa na śmier tel ność w okre -

sie do ro sło ści, a wpływ na to ma nie do ro zwój płuc ze

zmniej szo ną ilo ścią pę che rzy ków płuc nych [8,9,10].

Otwar te po zo sta je py ta nie: czy brak in ter wen cji ope -

ra cyj nej nie do pro wa dził by u cho re go do jesz cze

więk szych za bu rzeń wy dol no ści od de cho wej z po -

wo du ist nie ją ce go ze spo łu nie wy dol no ści klat ki pier -

sio wej (TIS). Ope ro wa na póź niej pa cjent ka 2, zo sta -

ła za kwa li fi ko wa na do ko rek cji de for ma cji z uży ciem

syste mu VEPTR, zgod nie ze współ cze sny mi stan -

dar da mi po stę po wa nia w sko lio zach wcze sno dzie -

cię cych [11]. Osła bie nie struk tu ry ko ści w na stęp -

stwie na si lo nej oste opo ro zy unie mo żli wi ło za ło że nie

im plan tów w spo sób sta bil ny. Oste opo ro za u dzie ci

z cho ro ba mi ukła do wy mi wy stę pu je zwy kle „obok”

in nych pro ble mów i ze wzglę du na wiel kość po pu la -

cji, jest opi sy wa na zwy kle w częst szych scho rze niach

z tej gru py [12,13]. Oce na gę sto ści ko ści w tej gru pie

cho rych nie jest ła twa. Jed nym z czyn ni ków za bu rza -

ją cych oce nę gę sto ści ko ści (DXA) jest sko lio za oraz

ist nie ją ce przy kur cze w za kre sie koń czyn [14]. Le -

cze nie bi fos fo nia na mi dzie ci, po za wro dzo ną łam li -

wo ścią ko ści, na dal nie jest ru ty no wym po stę po wa -

niem [15]. Au to rzy zde cy do wa li się na ta kie le cze nie

z po wo du mno gich ni sko ener ge tycz nych zła mań unie -

mo żli wia ją cych cho rej nor mal ne funk cjo no wa nie. 

Wszy scy au to rzy zga dza ją się obec nie, że w cięż -

kich de for ma cjach krę go słu pa u ma łych dzie ci le cze -

niem z wy bo ru jest le cze nie ope ra cyj ne  – ra czej bez

usztyw nia nia krę go słu pa [16]. Jed no cze śnie podkre -

śla ją oni ogra ni cze nia sto so wa nych me tod oraz mo żli -

we po wi kła nia – częst sze w gru pie sko lioz wcze sno -

dzie cię cych nie -idio pa tycz nych [4,5,17,18]. Mi mo

burz li we go roz wo ju no wych me tod le cze nia de for -

ma cji krę go słu pa u dzie ci, nie -idio pa tycz na sko lio -

za wcze sno dzie cię ca sta no wi na dal praw dzi we wy -

zwa nie dla le ka rza [16,19,20]. 

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

fun ction [6,7]. Severe scoliosis in early childhood in -

flu ences 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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Pod su mo wu jąc, nie ka żde dziec ko ze sko lio zą

wcze sno dzie cię cą w prze bie gu cho ro by ukła do wej

(„exo tic sco lio sis”) jest w sta nie być sku tecz nie le czo -

ne. Sła ba ja kość tkan ki kost nej w cho ro bach ukła do -

wych u dzie ci sta no wi czyn nik znacz nie utrud niają cy

le cze nie ope ra cyj ne de for ma cji krę go słu pa. Wy da je

się, że le cze nie oste opo ro zy dzie cię cej przy za sto so -

wa niu bis fos fo nia nów nie tyl ko po wo du je ustę po wa -

nie bó lów kost nych, ale też mo że wzmac niać struk -

tu rę tkan ki kost nej. Być mo że po zwo li to na sta bil -

niej szą im plan ta cję wsz cze pów kost nych. 

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

qua lity in systemic diseases in children is a crucial

obstacle to surgical treatment of spinal deformities. It

seems that the treatment of osteoporosis with bis pho -

s phonates in children not only eliminates skeletal

pain, but may also improve bone structure. This may

lead to a more stable grip of spinal implants.
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