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RESUMEN

Veinte pacientes con discrepancia en la longitud de sus miem-
bros inferiores, secuela de Defectos Focales Femorales Proxi-
males (DFFP), fueron tratados mediante Alargamientos Oseos
a fin de compensar el déficit longitudinal del miembro afectado.
El grado de afectacion congénita fue variable (Amstutz |, 11, [l 6
IV), pero en todos ellos fue requisito indispensable la estabilidad
articular de la cadera comprometida. Se lograron alargamientos
entre 3 y 10 cm, en el Fémur o la Tibia siendo el método de
callotasis con Fijador Externo de Wagner, el procedimiento mas
utilizado. Se observaron otros hallazgos clinicos ortopédicos con-
comitantes como Pie Equinovaro, Pseudoartrosis Congénita
de la Tibia, Lujacion Congénita de Rodilla, Escoliosis Congénita
y Escoliosis Compensadora, asi como un caso con Drepa-
nocitosis Heterocigota. Todos los casos requirieron usar Ortesis
de Compensacion en el miembro acortado y las complicaciones
mas frecuentes fueron la contractura en flexoaduccién de la ca-
dera, la contractura en flexion de la rodilla, las angulaciones del
hueso elongado y la sublujacién de la cadera. Siete pacientes
requirieron mas de un procedimiento de alargamiento.
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ABSTRACT

Twenty patients with inferior limbs length discrepancies due to
Proximal Femoral Focal Deficiency were surgically treated by
osseus lengthenings. Congenital affectation was variable
(Amstutz 1, II, Il and IV). Hip stability was an essential factor.
Were obtained lengthenings from 3 cm. to 10 cm. on the femur
or tibia, by callotasis. The external fixator more frequently used
was a Wagner type. Were observed another coexistent ortho-
paedic disorders as club foot, congenital non-union of the tibia,
congenital luxation of the knee, congenital scoliosis and com-
pensatory scoliosis. A 11 cases needed compensatory orthoses.
Seven patients required more than one lengthening procedure.
A high incidence of complications was characteristic of this ex-
perience.

KEY WORDS
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Introduccioén

El Defecto Focal Femoral Proximal (DFFP) es una
anomalia congénita de la Pelvis y del Fémur Proximal
que causa deformidad en la cadera, acortamiento lon-
gitudinal y trastornos funcionales del miembro afecta-
do. Esta condicion puede ser unilateral o bilateral y fre-
cuentemente esta asociada con otros anomalias con-
génitas, como son: la agenesia peroneal, agenesia
rotuliana, agenesia de los rayos externos del pie y otras
malformaciones en otras regiones del cuerpo. Se ca-
racteriza por retardo en la osificacion del modelo

* Médicos Residentes del Post-grado de Cirugia Ortopédica y Traumatolo-
gia. Hospital de San Juan de Dios de Caracas. ) !

** Médico Especialista en Cirugia Ortopédica y Traumatologia. Adjunto del
Servicio de Ortopedia “C" del Hospital San Juan de Dios de Caracas.

Aceptado Septiembre 1997

120 / Revista Venezolana de Cirugia Ortopédica y Traumatologia. Vol. 29 N* 2, Octubre 1997

cartilaginoso y en el desarrollo longitudinal del fémur,
varia en severidad, desde un defecto de osificacién en
el area subtrocantérica, un fémur significativamente cor-
to y una articulacién normal, hasta la ausencia total de
la articulacién de la cadera y sélo la presencia de osifi-
cacion a nivel epifisiario distal™'?.

Etiolégicamente, es mucho lo que se ha postulado
como causante de esta patologia: radiaciones, anoxia,
isquemia, dafo térmico 0 mecénico, toxinas bacterianas,
infecciones virales, agentes quimicos y hormonales, sin
embargo, sélo la Talidomida ha mostrado definitivamente
ser causa de ello, si fue administrada 4 a 6 semanas
luego de la concepcion, durante el periodo de forma-
cion y diferenciacion de las yemas fetales correspon-
dientes a las extremidades. Lampert en 1908, reporto
un caso que afectaba a padre e hija, sugiriendo heren-
cia autosémica dominante. D.K. Gupta y S.K. Gupta,
en 1984, reportaron cuatro miembros masculinos de una
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familia, con defecto bilateral, por lo cual sugirieron la
posibilidad de transmisién cromosémica ligada a X".

Rogala, Fixsen y Lloyd-Roberts, en 1974, sefialan una
incidencia de uno por cada 50.000 nacidos vivos®®.

La apariencia clinica de los nifios nacidos con DFFP,
es muy tipica: muslo corto, y cadera en flexion, abduc-
cién y rotacién externa; el pie se encuentra frecuente-
mente a la altura de la rodilla contralateral’.

El diagnéstico y la clasificaciéon se hacen basados
en la radiologia convencional, sin embargo, otros es-
tudios imagenoldgicos han probado ser excelente apo-
yo en casos selectos, como son: la Artrografia, la To-
mografia Axial Computada y la Resonancia Magnéti-
ca Nuclear.

Muchas clasificaciones se han propuesto para orien-
tar y manejar esta patologia, como son las de: Aitken’,
Amstutz?, Fixsen y Lloyd-Roberts*, Gillespie y Torode,
Kalamchi, y la de Pappas®, sin embargo, en la presente
investigacion se trabajé con la clasificacion de Amstutz,
por ser la mas difundida y utilizada en nuestro centro y
que presentaremos a continuacion:?7

Tipo I: Fémur corto e incurvado, Nucleo epifisiario
proximal menor al de la cadera contralateral, cuello
femoral corto y radiotransparente, la regién intertro-
cantérica se presenta como un simple engrosamiento
del extremo superior de la diafisis, se distinguen las
tres porciones del fémur, siendo la diafisis proporcio-
nalmente muy corta al lado sano. La cadera tiende a
ser estable durante su evolucién y el principal proble-
ma es el acortamiento.

Tipo lI: Existe un corto espacio radiotransparente entre
la epifisis proximal y la diéfisis, no se distinguen los
contornos de la region intertrocantérica, se logra dife-
renciar la diafisis de la metafisis distal, evidenciandose
en aquella, notable acortamiento respecto al lado sano.
La cadera suele ser estable.

Tipo lll: No hay continuidad entre la epifisis proximal y
la diafisis, existiendo un gran espacio radiotransparente
a ese nivel. La diafisis femoral esta representada por
un corto segmento ahusado, por arriba de la metéfisis
distal.

Tipo IV: Entre el nicleo epifisiario proximal y la metafisis
distal no hay porcién diafisiaria alguna. La epifisis distal
es normal.

el
i

Grafico N2 1: Clasificacion de Amstutz

Tipo V: Radiolégicamente sélo se distingue la epifisis
distal. Acetabulo bien formado, que sugiere la existen-
cia de articulacion. En algunos casos puede observar-
se una sombra moteada correspondiente a la epifisis
proximal.

El enfoque terapéutico de las deficiencias congéni-
tas de los miembros no debe restringirse a la simple
controversia entre elongar o indicar aditamentos proté-
sicos, pues estariamos obviando dos factores de im-
portancia capital, como son: la inestabilidad articular y
las deformidades congénitas asociadas, por tanto, se
describen tres estrategias a utilizar: estabilizacion arti-
cular, correccion axial y compensacion longitudinal del
miembro afectado?®®.

OBJETIVO

El objetivo del presente trabajo de investigacion es
analizar las condiciones en que se ha manejado la
discrepancia de longitud de los miembros inferiores,
en pacientes con Defecto Focal Femoral Proximal, a
fin de establecer recomendaciones que permitan des-
cender la alta tasa de complicaciones que acompa-
nan los procedimientos de alargamiento éseo en es-
tos pacientes.

MATERIALES Y METODOS

De manera retrospectiva, se revisaron las historias
clinicas de veinte pacientes que representan el total de
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la experiencia del Hospital San Juan De Dios de Cara-
cas, desde Septiembre de 1978 hasta Julio de 1997,
en cuanto a Alargamientos Oseos de Miembros Inferio-
res en pacientes con Discrepancia de Longitud de los
mismos, secuela de Defecto Focal Femoral Proximal.
De veinte pacientes, doce fueron del sexo femenino
y ocho del sexo masculino, con diferentes grados de
afectacion segun la clasificacion de Amstutz (Cuadro
N2 1), en los cuales fue premisa indispensable la esta-
bilidad articular de la cadera, para alargar el fémur, y la
estabilidad de la rodilla para alargar la tibia.

Cuadro N2 1: Distribucién de los casos segtin
la clasificacion de Amstutz
Grado segun Amstutz Numero de Pacientes y %
| 7 (35%)
B I 7 (35%)
I 1 (5%)
% 5(25%)
B v 0 (0%)
Total 20 (100%)

Ocho pacientes presentaban otros diagnésticos orto-
pédicos como: Pie Equinovaro Congénito, Escoliosis
Congénita, Escoliosis Lumbar Compensadora, Lujacion
Congénita de la Rodilla, Pseudoartrosis Congénita de
la Tibia y Agenesia Peroneal. Asi mismo, uno de los
pacientes era portador de Drepanocitosis Heterocigota.

El 75% de los procedimientos de alargamiento se hizo
en pacientes entre los 7 y 15 afios de edad (Cuadro N°
2).

Cuadro N2 3: Distribucién segin hueso elongado

y aparato empleado
Tipo de Aparato Femur Tibia Total:
Wagner 14 11 25 (78%) |
Lazo-Canadell 5 1 6 (19%)
Orthofix 1 0 1 (3%)
Total 20 12 32 (100%) |
RESULTADOS

Se lograron elongaciones 6seas hasta de 10 ¢cm en
Fémur y 8 cm en Tibia, con un rango de variabilidad
desde 0 cm hasta 10 cm para Fémur y de 3 cm hasta 8
cm para Tibia (Cuadro N2 4).

Cuadro N® 4: Distribucién de Alargamientos logrados
segun Hueso Elongado
Alargamiento Logrado Fémur Tibia
0-2 cm 2 0
2,1-4cm 4 2
4,1-6cm 9 7 ]
6,1-8cm 3 3
8,1-10cm 2 0

La tercera parte de los procedimientos logro satisfa-
ceren mas del 75% la meta propuesta, la mitad de ellos
tuvo un éxito variable entre el 26% y 75%, y el resto
sblo logré compensar menos del 25% del déficit longi-
tudinal (Cuadro N@ 5).

Cuadro N2 2: Distribucién del Namero de Alargamientos
por Grupos Etarios
Edad entre: Niamero de Alargamientos y %
4-6 anos 7 (22%)
B 7-10 afios 11 (34%)
11-15 anos 13 (41%)
16-19 anos 1(3%)

Cuadro N2 5: Distribucién de Procedimientos
seguin Logro Porcentual de la Meta
Logro Porcentual de la Meta Nimero de Procedimeintos y %

0-25%  5(16%)

26-50% 11 (34%)

51-75% 5 (16%)

76-100% 10 (31%) |
>100% 1(3%)

En dichos veinte pacientes, se ejecutaron treinta y
dos procedimientos de alargamiento 6seo segun la téc-
nica de callotasis; veinte en Fémur y doce en Tibia, uti-
lizando fijadores externos para alargamiento, tipo
Wagner, Lazo-Canadell y Orthofix (Cuadro N° 3).
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Dieciocho pacientes fueron sometidos a otras inter-
venciones quirdrgicas, a fin de estabilizar la cadera, co-
rregir los ejes de carga o solventar las complicaciones
inherentes al proceso de elongacion 6sea.

Diecisiete pacientes presentaron entre una a tres com-
plicaciones durante el proceso de alargamiento, obser-
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vandose que algunas dc ellas se hicieron presentes en
casi la mitad de los casos estudiados (Cuadro N2 6).

Cuadro N2 6: Distribucion de Casos Afectados por

Complicaciones Inherentes al proceso de Elongacién Osea
Complicacion Numero de Casos y %

Angulaciones Oseas 9 (45%)

Contractura en Flexién de la Rodilla 8 (40%)

| Contractura en Flexo-aduccién de la Cadera 6 (30%)

Sublujacidn de la Cadera 2 (10%)

Consolidacion Precoz del Foco de Alargamiento 2 (10%)

Aflojamiento de Pines 1 (5%)

Contractura en Extension de la Rodilla 1 (5%)

Retardo de Consolidacion 1(5%)

Celulitis 1(5%)

El tiempo de seguimiento posterior al(a los) alar-
gamiento(s) 6seo(s) fue variable, entre 3 meses y 8 afios
(Promedio = 5 afnos), observando en su evolucién, que
catorce pacientes (70%) presentaron aun discrepancia
en la longitud de sus miembros inferiores, con acorta-
mientos residuales o recidivados, desde 1 cm hasta 27
cm, en su ultimo control.

CONCLUSIONES

1) El Defecto Focal Femoral Proximal es una patologia
que produce grandes variables de inestabilidad arti-
cular en la cadera, asi como desdrdenes axiales y
acortamientos que afectan seriamente la marcha y
la armonia biomecanica del esqueleto.

2) La estabilidad articular de la cadera es requisito in-
dispensable para plantear la elongacion 6sea del
miembro acortado, sin embargo pueden sucederse
trastornos de dicha estabilidad, durante el proceso
de alargamiento.

3) La determinacién de la edad ideal para el alarga-
miento 6seo y la meta de elongacion son parte esen-
cial de la planificacion preoperatoria, pues con fre-
cuencia se logré la meta planteada, y con el creci-
miento, recidivo el déficit longitudinal.

4) La decision de alargar un miembro acortado, secue-
la de un Defecto Focal Femoral Proximal, debe ser
tomada en equipo, con la colaboracion de Médicos
Fisiatras y Fisioterapeutas, pues el manejo pre y
post-operatorio requieren su apoyo a fin de prevenir

5)

o tratar las complicaciones inherentes al procedi-
miento de elongacion dsea.

El proceso de alargamiento 6sea en esta patologia
acarrea numerosas complicaciones, que con frecuen-
cia contraindican la culminacién del mismo, dejando
acortamientos residuales y defectos sobre agregados,
lo que debe alertar al médico tratante, en cuanto a las
expectativas que debe manejar para si mismo, para
el paciente y para sus familiares.
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