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RIASSUNTO

L’iperestensione del rachide cervicale consiste in un progressivo incremento della
lordosi associato ad una limitazione in flessione del rachide cervicale, forzando il
paziente ad assumere posture compensatorie anomale per mantenere orizzontale 1’ as-
se visivo. Questa condizione si manifesta nell’ambito di numerose miopatie. In que-
sto studio sono state valutate le complicanze operatorie, il grado di correzione ed il
quadro clinico complessivo di 8 pazienti in seguito ad intervento chirurgico corretti-
vo che prevedeva, attraverso un accesso posteriore, I’apertura dei processi spinosi da
C2 a C7 e I’inserimento di innesti di osso omologo per mantenere la correzione. L’eta
media dei pazienti era di 15 anni (minimo 10, massimo 28). Il controllo ¢ stato effet-
tuato ad una media di 10 anni di distanza dall’intervento (minimo 2, massimo 17).
Non si sono verificate complicanze intra-operatorie. Dopo la correzione chirurgica
I’angolo medio tra C2 e C7 in posizione neutra ¢ passato da un valore medio di 51,4°
(minimo 40°, massimo 70°) ad un valore medio di 20,7° (minimo 2°, massimo 50°).
L’escursione del movimento a livello dell’articolazione tra C1 e C2 ¢ rimasta inva-
riata, mentre tra C2-C7 ¢ passata da un valore medio di 35,6° (minimo 15°, massi-
mo 64°) ad un valore medio di 1,9° (minimo 0°, massimo 8°). In tutti i pazienti ¢
stata ottenuta una solida artrodesi. Al controllo ¢ risultato un significativo migliora-
mento della postura in tutti i pazienti. La tecnica chirurgica utilizzata si ¢ dimostra-
ta essere sicura ed efficace.

Parole chiave: artrodesi posteriore, miopatie, rachide rigido, rachide cervica-
le, postura

SUMMARY

Neck hyperextension consists in a progressive increase of lordosis associated with a
limitation in flexion of the cervical spine, forcing the patient to assume awkward
compensatory postures to maintain balance and level vision. This condition occurs
in relation to several miopathies. We evaluated operative complications, degree of
correction, and clinical assessment of 8 patients treated with posterior arthrodesis
between C2 and C7 by opening interspinous spaces and driving into them bone graft
wedges to maintain the correction. The mean age of patients at the time of surgical
intervention was 15 years (range, 10-28 years). The average follow-up was 10 years
(range, 2-17 years). No major intraoperative complications occurred. After surgical
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correction the average angle between C2 and C7 in neu-
tral position had decreased from 51.4° (range, 40°-70°) to
20.7° (range, 2°-50°). The range of motion between Cl
and C2 remained unaffected, while between C2 and C7 it
had decreased from 35.6° (range, 15°-64°) to 1.9° (range,
0°-8°). A solid arthrodesis was achieved in all patients.
Follow-up showed a significant clinical improvement of
posture in all patients. The operating technique used
proved to be safe and effective.

Key words: myopathies, neck hyperextension, posteri-
or arthrodesis, cervical spine, posture

INTRODUZIONE

L’iperestensione del rachide cervicale viene definita
come un progressivo aumento della lordosi cervicale
associato ad una limitazione della flessione ', con cadu-
ta all’indietro della testa del paziente (Fig. 1).
L’iperestensione del rachide cervicale puo manifestarsi
secondariamente a numerose miopatie. Essa ¢ caratteriz-

(o
Fig. 1. Disegno che mostra I'atteggiamento tipico di un paziente affetio da miopatia e

iperestensione del rachide cervicale, con accentuata lordosi cervicale e caduta
della testa all'indietro. Si nota la flessione compensatoria delle anche e ginocchia.
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zata da uno stato di debolezza dei muscoli flessori asso-

ciata a contrattura della muscolatura paravertebrale.

Dubowitz per primo ha descritto questa condizione nel

1973 chiamandola sindrome del rachide rigido °°. Studi

successivi riguardanti vari tipi di miopatie hanno rivelato

come il rachide rigido rappresenti un sintomo comune ad
alcune di queste quali: la distrofia muscolare congenita
associata a rachide rigido "'°, la distrofia muscolare con-
genita merosino-positiva , la distrofia muscolare conge-

nita da difetto di merosina 6, la miopatia nemalinica -4,

la distrofia muscolare di Emery-Dreifuss * e le miopatie

da difetto di collagene di tipo VI come la distrofia musco-
lare congenita di Ullrich ° e la miopatia di Bethlem '°.

La patogenesi dell’iperestensione cervicale ¢ attribuibile

a numerose alterazioni meccaniche che nel tempo produ-

cono alterazioni anatomiche 3. Queste comprendono:

— debolezza complessiva dei muscoli flessori del collo
(muscoli lungo della testa e lungo del collo) che compor-
ta una limitata flessione del rachide cervicale e toracico;

— accorciamento o contrattura degli estensori del collo
(muscoli lunghissimo della testa e lunghissimo del collo,
semispinale, spinale e muscoli sottoccipitali);

— ridotta escursione del movimento di flessione del rachide
cervicale e toracico;

— iperestensione del rachide cervicale, che peggiora con la
crescita dei corpi vertebrali cervicali durante I’eta evoluti-
va, in associazione all’effetto contrapposto dei muscoli
estensori che sono retratti e fibrotici.

L’iperestensione cervicale comporta severe conseguenze

a livello clinico. Solitamente i pazienti assumono posture

compensatorie anomale per portare lo sguardo a livello

dell’orizzonte. Se I’iperestensione ¢ lieve, per mantenere
orizzontale 1’asse visivo essi possono compensare tale
limitazione flettendo il tronco in avanti e contemporanea-
mente flettendo le anche e le ginocchia. In caso di severa
iperestensione cervicale viene interessato non solo il
rachide cervicale ma la colonna nel suo insieme. In que-
ste circostanze, la flessione delle anche non permette una
compensazione adeguata della deformita. I pazienti spes-
so necessitano di aiuto per mantenere la postura eretta ed
alcuni di loro devono sostenere la proprio testa per evi-

tarne la caduta all’indietro '34'7 '8 (Fig. 2).

Giannini et al. ' *hanno pubblicato una tecnica chirurgica

originale per correggere la deformita cervicale: attraverso

un accesso posteriore vengono allargati gli spazi interspi-
nosi tra C2 e C7 e successivamente viene realizzata

un’artrodesi ottenuta unicamente attraverso 1'utilizzo di

innesti ossei che mantengono la correzione . In questo



Fig. 2. Nei casi di iperestensione cervicale severa, i pazienti hanno bisogno di sorreg-
gersi la testa per riuscire a mantenere lo sguardo all'orizzonte.

studio si riporta una serie di 8 pazienti operati con questa
tecnica, le complicanze intra-operatorie e postoperatorie
riscontrate, il grado di correzione della deformita, il rag-
giungimento di una solida artrodesi, il mantenimento
della correzione nel tempo, e la valutazione clinica com-
plessiva dei pazienti.

MATERIALE E METODO

Dal 1985 al 2003 sono stati operati 7 pazienti maschi e 1
femmina. A tutti i pazienti erano stati diagnosticati diver-
si tipi di miopatie ad un eta media di 5 anni (minimo 1,
massimo 11). L’eta media al tempo dell’intervento era di
15 anni (minimo 10, massimo 28). Negli 8 pazienti trat-
tati, a 3 era stata diagnosticata la sindrome del rachide
rigido e ad 1 era stata diagnosticata la distrofia muscola-
re congenita merosino-positiva. Gli esami clinici e mole-
colari dimostravano che 2 pazienti erano affetti da distro-
fia muscolare di Emery-Dreifuss, che 1 paziente era affet-
to da distrofia muscolare congenita associata a rachide
rigido e che 1 paziente era affetto da distrofia muscolare
congenita da difetto di merosina.

Oltre all’iperestensione cervicale, i pazienti presentavano
i seguenti sintomi clinici: 6 pazienti avevano una scoliosi
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toraco-lombare con una curva media di 16° (minimo 10°,
massimo 25°); in 6 pazienti era presente un piede equino
bilaterale; 5 pazienti si presentavano con flessione bilate-
rale delle anche (associata ad una flessione rigida del
tronco in avanti), e altri 2 pazienti avevano ginocchia
flesse bilaterali.

La funzionalita respiratoria e cardiaca di ogni paziente ¢
stata valutata attraverso spirometria, monitoraggio Holter
nelle 24 ore, ed ecocardiografia. La valutazione radiogra-
fica ¢ consistita in una proiezione standard in antero-
posteriore, e proiezioni laterali in posizione neutra ed in
posizione di massima flessione e massima estensione per
valutare I’escursione del movimento del rachide cervicale.
Sulla radiografia in proiezione laterale in posizione neu-
tra di ogni paziente sono state tracciate 3 linee: una a
livello di C1 congiungendo i tubercoli posteriori con il
centro dell’arco anteriore, un’altra a livello di C2 dal
punto piu basso dei processi traversi al punto piu basso
del profilo spinolaminare, la terza dal bordo inferiore del
corpo di C7 al punto inferiore del suo profilo spinolami-
nare (Fig. 3). In questa maniera gli angoli tra C1-C2, C2
-C7 e C1-C7 sono stati misurati in posizione neutra, ed in
posizione di massima flessione e massima estensione.

Fig. 3. Radiografia in proiezione laferale in posizione neutra del Caso 4. Sono state
disegnate tre linee per definire la posizione di (1, (2 e (7. L'angolo tra (2-(7
& di+ 40° tra (1-2 & di -12°.
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L’intervento & stato eseguito in aneste-
sia generale. Ogni paziente ¢ stato
posizionato prono su un tavolo opera-
torio da scoliosi. E stata eseguita
un’incisione longitudinale lungo la
linea mediana del rachide dall’osso
occipitale fino al processo spinoso di
D1. La muscolatura paravertebrale ¢
stata scollata dai processi spinosi e
successivamente sezionata per esporre
bilateralmente le lamine da C2 a C7.
Lo spazio tra C1 e C2 appariva mobi-
le, mentre i processi spinosi tra C2 e
C7 erano ravvicinati e pertanto a que-
sto livello erano consentiti solo movi-

menti limitati. I legamenti interspino-
si e nucale sono stati distaccati e le

Fig. 4. Schema che rappresenta l'iperestensione cervicale pre-operatoriamente (A) e dopo |'inserzione di cunei ossei tra i pro-
cessi spinosi per il mantenimento della correzione (B).

faccette articolari da C2 a C7 sono
state allargate mediante capsulotomia. Con un diastasato-
re sono stati allargati delicatamente gli spazi interspinosi
ad ogni livello, e con un movimento delicato della testa ¢
stata corretta I’iperestensione del rachide cervicale.
Successivamente tra i processi spinosi sono stati inseriti
cunei di osso omologo, precedentemente preparati allo
scopo di mantenere la correzione ottenuta (Fig. 4). E stata
infine eseguita la sutura.

I pazienti sono rimasti per le prime 24-

tisticamente utilizzando il software SPSS (9.0, SPSS
INC., Chicago, IL). Tutte le variabili continue sono state
espresse in termini di media e di valore minimo e massi-
mo. II test non parametrico Wilcoxon ¢ stato utilizzato per
calcolare la differenza tra i valori pre-operatori e post-ope-
ratori degli angoli tra C2 e C7, I’escursione del movimen-
to tra Cl e C2 e tra C2 e C7. I risultati del test sono stati
valutati con il metodo Exact per i piccoli campioni. Per
tutti i test & stata considerata significativa una p < 0,05.

48 ore dopo l’intervento in terapia
intensiva. Dopo 2-3 giorni & stata
applicata una minerva gessata. I
pazienti sono rimasti in ospedale per
un periodo medio di 7 giorni (minimo
5, massimo 12) compatibilmente con
le loro condizioni generali. La miner-
va gessata ¢ stata rimossa 6 settimane
dopo I’intervento ed & stato applicato
un collare fino alla 12° settimana. Alla
rimozione del collare sono state ese-
guite le radiografie del rachide cervi-
cale. E stata iniziata la fisioterapia
postoperatoria con flessione, estensio-
ne e rotazione dello spazio C1-C2. Al
controllo tutti i pazienti sono stati sot-
toposti ad un esame neurologico e

ortopedico, e hanno ripetuto a scaden-
za annuale la stessa valutazione radio-
grafica eseguita nel pre-operatorio.

I dati ottenuti sono stati analizzati sta-

Fig. 5. Radiografia del rachide cervicale del Caso 2 pre-operatoria (A) e a 2 anni di follow-up, che mostra la stabile artrode-
si fra (2 e (7 (B). Si nota che mentre pre-operatoriamente |'arficolazione (1-C2 & atteggiata in iperflessione (segno
dell'alligatore), dopo I'artrodesi si trova in una posizione pid funzionale.
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RISULTATI

La durata dell’intervento ¢ stata in me-
dia di 140 minuti (minimo 110, massi-
mo 180). Per 2 pazienti e stata necessa-
ria una trasfusione di 2 unita di sangue.
Non ci sono state complicanze maggio-
ri intra-operatorie o post-operatorie. In
1 paziente si ¢ verificato unritardo di ci-
catrizzazione della ferita chirurgica, che
si e risolto dopo 4 settimane.

Tutti i pazienti mostravano i segni di
una sindrome respiratoria restrittiva
lieve, tuttavia in nessun caso & stata
necessaria la ventilazione assistita.
Prima dell’intervento 3 pazienti pre-

sentavano un blocco completo di
branca destra e un paziente era porta-

Fig. 6. Clinica pre-operatoria del Caso 2 (A). Dopo lu correzione chirurgica dell'iperestensione cervicale, & ottenuta una posi-
zione pib funzionale della testa (B).

tore di pace-maker inserito 5 anni prima

dell’intervento.

L’angolo C2-C7 & passato da un valore medio di 51,4°
(minimo 40°, massimo 70°) preoperatorio ad un valore
medio di 20,7° (minimo 2° massimo 50°) al controllo a 1
anno, p = 0,016. L’escursione del movimento dello spazio
C1-C2 ¢ rimasto invariato dopo I’intervento. Dopo I’ar-
trodesi I’escursione articolare C2-C7 ¢ passata da un
valore medio di 35,6° (minimo 15°, massimo 64°) ad un
valore medio di 1,9° (minimo 0°, massimo 8°), p = 0,016.
La valutazione radiografica eseguita al controllo ha
mostrato la perfetta consolidazione dell’impianto osseo
utilizzato per 1’artrodesi (Fig. 5). Il controllo ¢ stato ese-
guito ad una distanza media di 10 anni (minimo 2, massi-
mo 17) dall’intervento.

La valutazione clinica ha dimostrato un significativo
miglioramento della postura dopo I’intervento: i pazienti
erano capaci di mantenere lo sguardo orizzontale senza
alcun sostegno aggiuntivo per la testa e senza la necessita
di assumere posture compensatorie (Fig. 6).

DISCUSSIONE E CONCLUSIONI

I pazienti che presentano iperestensione del rachide cer-
vicale nel contesto di miopatie hanno una ridotta escur-
sione del movimento tra C2 e C7. Inoltre essi non posso-
no utilizzare completamente 1’escursione residua di que-
sta regione in quanto il loro rachide cervicale ¢ fissato in
iperestensione e non pil in una posizione funzionale.

Conseguentemente 1’articolazione tra C1 e C2 si trova in
massima flessione quando ¢ in posizione neutra, pertanto
¢ impossibile un’ulteriore compensazione dell’iperesten-
Sione 3417 18'

Questo studio ha dimostrato 1’efficacia del trattamento
chirurgico di artrodesi posteriore su 8 pazienti, che hanno
raggiunto buoni risultati sia a breve che a lungo termine.
La selezione dei pazienti candidati all’intervento dipende
dal tipo di miopatia dalla quale sono affetti, dalla loro
capacita funzionale residua, e dal grado di compromissio-
ne della funzionalita cardio-respiratoria. Inoltre le indica-
zioni all’intervento vengono poste in accordo alle capa-
cita funzionali complessive e all’aspettativa di vita di
ogni singolo paziente. In questa casistica la sindrome del
rachide rigido 3¢, la distrofia muscolare congenita asso-
ciata a rachide rigido 7'%, la distrofia muscolare di Emery-
Dreifuss 22, la distrofia muscolare congenita da difetto
di merosina e la distrofia muscolare congenita merosino-
positiva sono state considerate indicazioni per I’interven-
to, in quanto in tutte queste miopatie 1’aspettativa di vita
del paziente era accettabile. Sebbene ognuno di questi
pazienti abbia mostrato un peggioramento della sindrome
respiratoria restrittiva (che solitamente rappresenta la
principale causa di morte precoce in questi pazienti), que-
sta ¢ stata trattata con successo attraverso la ventilazione
meccanica non invasiva. I pazienti con distrofia muscola-
re di Emery-Dreifuss presentano una cardiomiopatia con
difetti di conduzione. A condizione che questa sia sotto
controllo (ad esempio dopo inserimento di pace-maker),
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la chirurgia pud rappresentare un’op-
zione terapeutica, come ¢ stato per un

Tab. 1. Escursione di movimento prima dell'intervento e al controllo a 1 anno.

paziente della nostra casistica. Angoli in Escursione articolare

Il grado di correzione da ottenere & posizione neutra

stato pianificato prima dell’intervento | Caso  Diagnosi C€2-C7 C1-C2 2-(7

a seconda della deformita dell’intero Pre- Controllo Pre-  Controllo Pre-  Controllo
rachide. Nei casi lievi, in cui I’ipere- operatorio a1 anno | operatorio a 1 anno | operatorio a 1 anno
stensione era limitata al solo rachide . . . . . .
cervicale e I’escursione del mO\{i\men— Zm gg: 330 ]550 lzg° ] 450 ggo go

to era mantenuta ad un grado piu ele- 3N SRR 56° 16° g° 6o 50° 90
vato, la correzione angolare necessita- | 4/f RSMD1 40° 39° 5° 90 64° 0°
va unicamente di compensare la |5/ DMED 40° 92° 6° 9° 28° 0°
deformita del collo in iperestensione. | 6/M DMED 47° 26° 6° 16° 15° 8°
Di contro, nei casi severi, in cui I'ipe- |7/M  MDCIA 50° 7° 6° 2° 17° &
restensione interessava il rachide cer- | /M DM_( 48° 7 14° 14 58 0°
vicale e toracico e I’escursione del MErosino-

movimento era pill compromessa, la positva

correzione angolare ¢ stata maggiore
per compensare l’iperestensione del
rachide cervicale e toracico.

L’intervento & stato ben tollerato dai

no-posifiva.

SRR: Sindrome del rachide rigido; RSMD!: Distrofia muscolare conggnita associata a rachide rigido; DMED: Distrofia muscolare di Emery-
Dreifuss; MDCTA: Distrofia muscolare congenita da difetto di merosina; DMC merosino-positiva: Distrofia muscolare congenita merosi-

pazienti. L’incisione posteriore ha

consentito un rapido ed immediato

accesso all’anatomia patologica della deformita.

La correzione dell’iperestensione cervicale con artrodesi
ha impedito tutti i movimenti tra C2 e C7. Comunque, que-
sta ulteriore riduzione del movimento non ha rappresentato
uno svantaggio, come potrebbe sembrare. Al contrario, que-
sta tecnica chirurgica ha riportato il rachide cervicale in u-
na posizione piu funzionale, rendendo percid non pill ne-
cessaria I’assunzione di posture compensatorie. Inoltre, la
chirurgia non ha interessato C1 e C2, pertanto tra queste due
vertebre ¢ rimasta una considerevole escursione del mo-
vimento in flessione, estensione e rotazione.

Al controllo tutti 1 pazienti presentavano un migliora-
mento della postura con il collo fisso in una posizione che
permetteva loro di mantenere la visione su un piano oriz-
zontale, senza flettere le anche o piegare in avanti il tron-
co. Dopo l'intervento C1-C2 ¢ tornata ad una posizione
pit funzionale e pertanto la capacita residua di movimen-
to dell’articolazione C1-C2 consentiva una migliore
escursione del movimento.
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