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STRESZCZENIE

Wstep. Ciezkie deformacje klatki piersiowej, wczesnie progresujqce skoliozy, wrodzone znieksztatcenia Zeber i kregostupa mo-
ga by¢ przyczynq Zespotu Niewydolnosci Klatki Piersiowej (Thoracic Insufficiency Syndrome — TIS). Zespot ten jest spowodowa-
ny zbyt matq (dla petnego zaspokojenia podstawowych funkcji zZyciowych pacjenta) objetoSciq klatki piersiowej, co prowadzi
do stopniowego narastania niewydolnosci krqzeniowo-oddechowej. Celem pracy jest prezentacja nowych mozliwosci etapowej
korekcji progresujacych deformacji klatki piersiowej i kregostupa u dzieci niedojrzatych szkieletowo z uzyciem systemu VEPTR
(Vertical Expandable Prosthetic Titanium Rib).

Material i metoda. W Klinice Ortopedii Dzieciecej AM w Lublinie leczono operacyjnie troje dzieci z uzyciem systemu VEPTR
— niskoprofilowego systemu modularnego, pozwalajacego na jednoczesne korygowanie skolioz i deformacji klatki piersiowej.
Dwoje dzieci (8 i 9 lat) wymagato leczenia z powodu wielomiejscowych deformacji wrodzonych kregostupa, jedno (7 lat) z powo-
du wezesnie progresujqcej skoliozy nerwowo-migsSniowey.

Wyniki. Dotychczasowe rozwiqzania operacyjne opierajqce sie na metodzie Harringtona nie zabezpieczajq klatki piersiowej
przed progresjq jej znieksztatcenia. Rozpoczete zas u naszych pacjentow etapowe leczenie z uzyciem systemu VEPTR juz w pierw-
szym etapie przyniosto znacznq korekcje deformacji kregostupa i klatki piersiowej wydatnie zwiekszajqc wydolnos¢ oddechowq.

Whioski. Pionowe rozsuwalne zebro tytanowe wydaje sie by¢ obecnie najlepszq alternatywq dla dotychczas stosowanych spo-
sobow etapowego leczenia deformacji klatki piersiowej i kregostupa.

SUMMARY

Background. Severe deformities of the chest, early-onset progressive scoliosis, congenital defects of the ribs and the verte-
bral column may all give rise to the thoracic insufficiency syndrome (TIS), when the chest capacity is too low to fully support ba-
sic vital functions, leading to gradually progressive cardiopulmonary failure. This paper presents new possibilities for sequential
correction of progressive deformities of the thorax and spinal column in skeletally immature children using a vertical expandable
prosthetic titanium rib (VEPTR) system.

Material and methods. At the Department of Pediatric Orthopedics of the Medical University in Lublin, three children were
treated surgically with VEPTR, a low-profile modular system allowing simultaneous correction of scoliosis and chest deformities.
Two children (aged 8 and 9 years) required treatment for multiple congenital spinal deformities, while one (aged 7) had early pro-
gressive neuromuscular scoliosis.

Results. Existing surgical approaches based on the Harrington method do not prevent further progression of chest deformity.
The ongoing sequential VEPTR treatment of our patients resulted in significant correction of thoracic and spinal deformities al-
ready in the first phase of the treatment, with considerably improved respiratory capacity.

Conclusion. The vertical expandable prosthetic titanium rib appears to be the best alternative to other approaches to sequ-
ential treatment of chest and spine deformities currently in use.
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WSTEP

Wady postawy i skrzywienia krggostupa zadzi-
wiajaco czesto wystepuja we wspdtczesnej populacji
dzieci i mtodziezy. Wigkszo$¢ z nich cechuje tagod-
ny przebieg i wymaga tylko modyfikacji aktywnosci
fizycznej, uprawiania sportu itp. Jednak okoto 20%
wymaga leczenia, takze operacyjnego. Obecnie ope-
racyjna korekcja skoliozy nie stanowi wielkiego pro-
blemu i wykonywana jest w wielu o$rodkach. Istnie-
je jednak grupa dzieci, u ktérych deformacja klatki
piersiowej wspdtistniejaca ze skrzywieniem krego-
shlupa wymaga interwencji operacyjnej w pierwszych
latach zycia, na dtugo przed osiagnieciem dojrzatosci
szkieletowej. Tego rodzaju deformacje moga by¢ przy-
czyna Zespotu Niewydolnosci Klatki Piersiowej
(Thoracic Insufficiency Syndrome — TIS) polegaja-
cego na zbyt maltej — dla prawidtowego funkcjono-
wania serca i ptuc — objetosci klatki piersiowej [1,2].
Do choréb wymagajacych wczesnej interwencji ope-
racyjnej naleza zespot sztywnej klatki piersiowej
(w tym zrosty zeber), zespol hypoplastycznej klatki
piersiowej (z. Jeune), achondroplazja, zesp6t Jaroch-
-Levin, a takze progresujace skoliozy wrodzone
i neurogenne bez anomalii zeber.

Sposréd kilku sposobéw naprawy operacyjne;j te-
go typu wad najbardziej popularnym w ostatnim dwu-
dziestoleciu byta (i jest nadal) korekcja wieloetapo-
wa oparta na metodzie Harringtona [3,4,5]. Zasadni-
czym problemem tego sposobu leczenia jest jednak
brak mozliwosci hamowania rozwoju rotacji i torsji
kregostupa oraz klatki piersiowej. Samo bowiem za-
trzymanie progresji katowej skrzywienia kregostupa
nie zapobiega narastaniu deformacji klatki piersio-
wej i nasilania si¢ zespotu TIS.

Celem pracy jest opis zastosowania nowej meto-
dy etapowej korekcji deformacji klatki piersiowej
i krggostupa z wykorzystaniem systemu VEPTR

MATERIAL I METODY

W pracy przedstawiono troje dzieci, u ktérych
rozpoczeto etapowe leczenie operacyjne z uzyciem
systemu VEPTR (Ryc. 1). Wskazaniem — oprocz ko-
rekcji osi kregostupa w mechanizmie dystrakcji —
byta koniecznos¢ dekompresji klatki piersiowej dla
poprawy oddychania i umozliwienia prawidlowego
rozwoju phuc.

Istotg systemu VEPTR jest mozliwos¢ pionowe-
go umieszczenia wszczepdw i zafiksowania ich na
zebrach po jednej lub obu stronach kregostupa lub
stworzenie konstrukcji hybrydowej zapewniajacej
bezposrednia dystrakcje migdzy proksymalnymi ze-
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BACKGROUND

Postural defects and abnormal spinal curvatures
are surprisingly common in the population of today's
children and teenagers. Most of such deformities are
mild and require only some modification of physical
activity, taking up a sport, etc. However, in about
20% of cases, treatment, including surgery, is neces-
sary. Currently, surgical correction of scoliosis does
not pose any significant problems and is performed
in many medical centers. Still, there is a group of
children with thoracic cage deformities associated
with spinal curvatures who require a surgical inter-
vention in the first years of life, long before they
reach their skeletal maturity. This type of deformity
may lead to thoracic insufficiency syndrome (TIS), a
condition in which the thoracic volume is too small
for the heart and lungs to function properly [1,2].
Other conditions requiring early surgery are stiff tho-
rax syndrome (including fused ribs), hypoplastic tho-
rax syndrome (Jeune's syndrome), achondroplasia,
Jarcho-Levin syndrome, as well as progressive con-
genital and neurogenic scoliosis without rib anom-
alies.

Out of a few existing techniques of operative cor-
rection of such defects, the multi-sequential correc-
tion based on the Harrington method [3,4,5] has been
the most popular in the last two decades. However,
the most significant problem associated with this
treatment method is the inability to prevent the
development of rotation and torsion of the spinal col-
umn and thorax, since halting the angular progres-
sion of the spinal curvature alone does not prevent
the progression of thoracic deformity or TIS.

This paper reports on the application of a new
method of sequential correction of thoracic and
spinal deformity using a VEPRT system.

MATERIAL AND METHODS

This paper presents the cases of three children who
were subjected to sequential surgical treatment using a
VEPTR system (Fig. 1). The indication for the treat-
ment, apart from axial correction of the spine by means
of distraction, was chest decompression in order to
improve respiration and allow proper lung development.

An essential feature of the VEPTR system is the
possibility of inserting the implants vertically and
attaching them to the ribs on one or both sides of the
spinal column, or fashioning a hybrid construct to
ensure direct distraction between the proximal ribs
and distal lumbar laminae or the ilium.
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Ryc. 1. a — Rozworka podstawowa (zebro-zebro), b — rozworka hybrydowa (zebro-blaszka tuku), ¢ — miejsce torakotomii
Fig. 1. a— Basic distraction pin (rib-to-rib), b — hybrid distraction pin (rib-to-lumbar lamina), c — thoracotomy site

brami a dystalnymi blaszkami tukow kregow ledz-
wiowych lub kosci biodrowe;j.

Konstrukcja zestawu o uktadzie teleskopowym
umozliwia etapowe rozsuwanie modutowych implan-
téw z matego dostgpu operacyjnego. Zakonczenie le-
czenia etapowego wymaga klasycznych procedur
stabilizacji i usztywnienia krggostupa z dojscia
przedniego lub tylnego.

PRZYKLADY KLINICZNE

Przyktad 1 (Ryc. 2)

Chtopiec 6 letni z agenezjq ciala modzelowatego
i skolioza nerwowo miesniowa leczony gorsetem
od 4 r. z. Mimo leczenia skolioza progresowala i na-
silato sie znieksztatcenie klatki piersiowej. Pacjenta
zakwalifikowalisSmy do etapowego leczenia opera-
cyjnego przy wartosci skrzywienia gldwnego 70°.
(Ryc. 2a,b) W pierwszym etapie operacji zatozyli-
$my dwie rozwoérki VEPTR po stronie lewej z jedno-
czasowq torakotomia po stronie wklgstej szczytu
skrzywienia uzyskujac korekcje skrzywienia z Th 4-
7 42° i Th7-L1 70° do -odpowiednio — 35° i 46°
(Ryc. 2¢). Po korekcji doszto do zaburzenia balansu
w plaszczyznie czotowej (dekompensacji w lewo
z uniesieniem lewego barku). W ciggu 15 tygodni,
w czasie wzrostu dziecka o 3 cm doszlo do progresji
skrzywienia o 2°/m-c. W czasie drugiego zabiegu
operacyjnego zatozyliSmy rozworke po stronie pra-
wej i dokonali$my dystrakcji obydwu systemow uzy-
skujac warto$¢ korekcji jak po pierwszym zabiegu
operacyjnym (Ryc. 2d).

The telescopic structure of the device allows for
sequential extension of modular implants through
a small operative approach. The completion of the
sequential treatment requires standard procedures for
spinal column stabilization from an anterior or pos-
terior approach.

CASE DESCRIPTIONS

Case 1 (Fig. 2)

A six-year old boy with agenesis of the corpus
callosum and neuromuscular scoliosis was treated
with a brace from the age of four. Despite the treat-
ment the scoliosis was progressive and the thoracic
deformity became more severe. The patient was qua-
lified for sequential operative treatment when the
main spinal curvature had reached 700 (Fig. 2a,b). In
the first stage of the surgery, two VEPTR distractors
were fixed on the left side with simultaneous thora-
cotomy on the convex side of the apex of the curve,
resulting in correction from 42° at T4-7 and 70° at
T7-L1 to 35° and 46° respectively (Fig. 2c). Follow-
ing the correction procedure, a balance disorder de-
veloped in the frontal plane (decompensation to the
left with elevated left shoulder). Within 15 weeks, as
the child grew 3 cm, the curvature progressed by 20
a month. In the second surgical procedure a distrac-
tion pin was placed on the right side and both devices
were extended, obtaining the same correction as after
the first procedure (Fig. 2d).
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e

Ryc. 2. a — Fotografia pacjenta w wieku 6 lat przed leczeniem operacyjnym, b — Rtg kregostupa przed pierwsza operacja,
¢ — po pierwszym zabiegu, d — po 15 tygodniach (progresja skrzywien), e — po drugim etapie leczenia operacyjnego

Fig. 2. a — Pre-operative photograph of a six-year old patient, b — X-ray of the spine before the first operation, ¢ — following the
first procedure, d — progression of curvatures 15 weeks later, e — after the second stage of operative treatment

Przyktad 2 (Ryc. 3)

Chtopiec 8 letni z progresujaca wrodzona kifo-
skoliozg piersiowo-ledzwiowa, dotychczas nie le-
czony gorsetem. Zakwalifikowany do leczenia ope-
racyjnego przy wartosci skrzywienia Th/L 75°, kifo-
zy 90° i lordozy 80°. Luki zeber opieraly si¢ o tale-
rze biodrowe (Ryc. 3 a,b,c). W czasie jednego zabie-
gu operacyjnego zatozono obustraonnie 2 systemy
formujac uktad ,,wiezy Eiffla” tworzac konstrukcje
hybrydowa zebro-talerz kosci biodrowej. Uzyska-
no 40% korekcje skoliozy i 50% korekcje kifozy
(Ryc. 3 d,e,f).
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Case 2 (Fig. 3)

An eight-year old boy with progressive congeni-
tal thoracolumbar kyphoscoliosis who had not been
previously treated with bracing was qualified for
operative treatment with 75° curvature at T-L level,
90° kyphosis and 80° lordosis. The rib arches rested on
the ilium (Fig. 3 a,b,c). During one surgical procedure
two VEPTR devices were fixed bilaterally, forming
a rib-to-ilium hybrid "Eiffel tower" construct. Conse-
quently, 40% correction of scoliosis and 50% correc-
tion of kyphosis was obtained (Fig. 3 d,e,f)
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Ryec. 3. a— Fotografia pacjenta w wieku 8 lat przed leczeniem operacyjnym, b — Rtg kregostupa AP i ¢ — boczny przed podjeciem
leczenia operacyjnego, d — foto pooperacyjne, e — Rtg kregostupa AP, f — boczny po pierwszym etapie leczenia operacyjnego

Fig. 3. a — Pre-operative photpgraph of an 8-year old patient, b — antero-posterior and c — lateral radiographs prior to operati-
ve treatment, d — post-operative photograph, e — antero-posterior, f — lateral spinal radiographs following the first stage of ope-

rative treatment

Przyktad 3 (Ryc. 4)

Dziewczynka 8 letnia z wrodzong skolioza spo-
wodowang zrostami i sklinowaceniem Th 6, 7 oraz
zrostami V, VI i VII zebra po lewej stronie, (Ryc. 4a,
b, ¢). Pacjentke zakwalifikowano do leczenia opera-
cyjnego przy wartosci skrzywienia Th 2-8 70° i zde-
kompensowaniu sylwetki w prawo 4 cm. Jednoeta-
powo dokonano uwolnienia zrostow zeber, torakoto-
mii i zatozenia rozwoérek zebro-zebro i zebro- blaszka
tuku. UzyskalisSmy korekcje skrzywienia do  52°
i przywrocenie balansu czotowego (Ryc. 4 d,e).

Case 3 (Fig. 4)

An eight-year old girl with congenital scoliosis
resulting from fused and wedged T6 and T7 verte-
brae, as well as the fusion of ribs 5, 6 and 7 (Fig. 4 a,
b, ¢) was qualified for surgical treatment with a 70°
curvature at T2 to T8 and 4 cm trunk decompensa-
tion to the right. A one-stage procedure including
separation of the fused ribs, thoracotomy and inser-
tion of a rib-to-rib and rib-to-lumbar lamina distrac-
tors produced 52 o correction of the curvature and
restored frontal balance (Fig. 4 d,e).
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Ryec. 4. a — Fotografia pacjentki w wieku 8 lat z wrodzonym skrzywieniem kregostupa przed leczeniem operacyjnym, b — Rtg kre-
gostupa, ¢ — TK 3D ukazujacy zrosty zeber, potkregi, d — Rtg kregostupa po pierwszym etapie leczenia operacyjnego, e — pacjent-

ka po pierwszym etapie leczenia operacyjnego

Fig. 4. a— Preoperative photograph of an eight-year old girl with congenital curvature of the spine, b — X-ray of the spine, c — 3D
CT scan showing rib fusion and hemivertebrae, d — X-ray of the spine following the first stage of the operative treatment, e —
photpgraph of the patient after the first stage of the operative treatment

OMOWIENIE

Celem leczenia operacyjnego dzieci dotknietych
cigzkimi deformacjami kregostupa i klatki piersio-
wej jest zwigkszenie objetosci oraz uzyskanie syme-
trii tej ostatniej bez stosowania procedur mogacych
doprowadzi¢ do zahamowania wzrostu. Dotychcza-
sowe rozwiazania opierajace si¢ na metodzie Har-
ringtona nie zabezpieczaja klatki piersiowej przed
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DISCUSSION

Operative treatment of children with severe spi-
nal and thoracic deformities aims at increasing tho-
racic volume and obtaining thoracic symmetry while
avoiding procedures that might lead to growth inhi-
bition. Existing techniques based on the Harrington
method do not prevent the progression of the tho-
racic deformity, since attaching the implants to the
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progresja znieksztatcenia. Mocowanie wszczepdw
na kregostupie doprowadza bowiem do szybkiego
wytworzenia si¢ przykregostupowej blizny lacznot-
kankowej utrudniajacej dystrakcje podczas kolej-
nych etapow korekcji. Bez uchwycenia wszystkich
trzech kolumn rosnacy kregostup skreca si¢ (cran-
shaft phenomenon) poglebiajac deformacje klatki
piersiowej, a przez to zwieksza zmiany restrykcyjne
w plucach. W czasie zabiegu konczacego etapowa
dystrakcje na precie Harringtona — ze wzgledu na du-
ze zesztywnienia bliznowe i zaawansowang poroze
trzonéw krggdw — bardzo trudnym, a czesto niemoz-
liwym jest dokonanie korekcji tréjptaszczyznowe;.
Zatem efekt kosmetyczny moze by¢ mato satysfak-
cjonujacy dla pacjenta, ktory jest czesto narazony
na dodatkowy zabieg resekcji garbu zebrowego.

System VEPTR opisywany jest jako bardziej sku-
teczny [6,7,8,9,10,11,12], co potwierdzaja wstepne
wyniki leczenia naszych pacjentow. Wynika to z fak-
tu, ze implant ufiksowany na zebrach i na blaszkach
tukow kregéw ledzwiowych lub na kosci biodrowej
umiejscowiony jest daleko od kregostupa. Migsnie
przykregostupowe nie sa odwarstwiane, nie docho-
dzi wigc do ich zbliznowacenia i wtornego zesztyw-
nienia. Jednoczesnie u dzieci z cigzkimi deformacja-
mi system zamocowany dwustronnie umozliwia ,,ste-
rowanie” balansem tutowia w ptaszczyznie czotowej
w czasie kolejnych etapow korekcji. Po osiagnigciu
przez pacjenta dojrzatosci szkieletowej mozliwe jest
zatem usunigcie systemu VEPTR i wykonanie petnej
korekeji trojptaszczyznowej tylko na samym krego-
stupie. Przeprowadzenie dziecka przez okres rosnie-
cia z rozprezona klatg piersiowa w potaczeniu z osta-
teczng korekcja trojptaszczyznowa skoliozy daje za-
chowanie roéwnowagi migdzy utrzymaniem prawi-
dtowej objetosci ptuc i wynikiem kosmetycznym.

System nie zastgpuje optymalnego rozwigzania
jakim jest klasyczna stabilizacja kregostupa i spon-
dylodeza, niemniej daje mozliwos$¢ odroczenia osta-
tecznego zabiegu o wiele lat, czgsto az do osiagnig-
cia dojrzalosci szkieletowej dziecka.

WNIOSEK

Zastosowanie pionowego rozsuwalnego zebra ty-
tanowego wydaje si¢ by¢ obecnie leczeniem z wybo-
ru u dzieci z cigzkimi deformacjami klatki piersiowej
i kregostupa.

spinal column quickly results in the formation of
paraspinal scar tissue which hinders distraction dur-
ing subsequent correction stages. If the correction
does not involve all three columns, the growing spine
twists around (crankshaft phenomenon), leading to
more severe thoracic deformity and, consequently,
thereby aggravating the restrictive lung changes. Due
to the extensive scar stiffness and severe porosity of
the vertebral bodies, it is very difficult and some-
times impossible to perform correction in three
planes during the final procedure completing sequen-
tial distraction using a Harrington rod. Therefore, the
patient may feel unsatisfied with the cosmetic effect
as an additional procedure for the resection of the rib
hump is often necessary.

More success has been described with the VEPTR
system [6,7,8,9,10,11,12], which is also proved by
the preliminary treatment results in our patients. This
results from the fact that the implant, attached to the
ribs, lumbar laminae or ilium, is located at a consid-
erable distance from the spinal column. Since no
muscle detachment occurs, there is no scar formation
or secondary stiffening of the muscles. Simultane-
ously, in children with severe deformities, the bilat-
erally fixed system allows "controlling” trunk bal-
ance in the frontal plane in the subsequent correction
stages. Therefore, when the patient reaches his or her
skeletal maturity, the VEPTR system may be removed
and complete correction in three planes involving
only the spinal column may be performed. Maintain-
ing decompression of the thoracic cage throughout
the entire growth period of a child helps to preserve
the balance between adequate lung volume and good
cosmesis.

The VEPTR system cannot substitute for the opti-
mal treatment method of standard spinal stabilization
and spinal arthrodesis. However, it makes it possible
to delay the final procedure for many years, often
until the child reaches skeletal maturity.

CONCLUSION

The vertical expandable prosthetic titanium rib cur-
rently seems to be the treatment method of choice in
children with severe thoracic and spinal deformities.
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