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RESUMEN

La Hemimelia Peroneal (HP) o hipoplasia postaxial del
miembro inferior es un desorden congenito caracterizado
por la ausencia parcial o total del peroné. La primera des-
cripcion fue hecha por Gollier® en 1698 y comprende un
amplio grado de severidad desde la ausencia leve con
minima alteracion de la funcionalidad hasta la completa
ausencia, con deformidad del pie e incapacidad funcio-
nal. Es un raro desorden y su incidencia se ha estimado
en 5,7 a 20 casos por cada 1.000.000 de nacidos vivos.
La etiologia precisa es desconocida y no existe un factor
genético demostrado satisfactoriamente. Sin embargo,
se cree que el agente etiologico responsable debe estar
activo antes de la octava semana de vida fetal. Su dia-
gndstico es clinico y radioldgico al momento de nacer en
los casos severos, e incluso casual en las formas leves.
Presentamos dos casos tratados en nuestro senvicio, el
primer caso, con una HP tipo 1A y con una tipo I, casos
representativos de las formas mas leve y mas severa de
éste desorden respectivamente seguin Kalamchi. Se pre-
senta su tratamiento y su evolucion.

Palabras clave: Hemimelia Peroneal, Deficiencia Conge-
nita Peroneal, Alargamiento Oseo, Ectromelia, Venezuela.

INTRODUCCION

La Hemimelia Peroneal (HP) o hipoplasia postaxial del
miembro inferior es un desorden congenito caracterizado
por la ausencia parcial o total del peroné'. La primera
descripcion fue hecha por Gollier en 1698% y comprende
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un amplio grado de severidad desde la ausencia leve con
minima alteracion de la funcionalidad hasta la completa
ausencia, con deformidad del pié e incapacidad funcio-
nal, y su asociacion con deficiencias de los rayos latera-
les del pié o huesos tarsales, coalicion tarsal, ausencia del
ligamento cruzado anterior, acortamiento tibial o femoral,
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deformidades en valgo o varo de la rodilla, entre otras '
34, Tambien se ha asociado con enfermedades concomi-
tantes como cardiopatias congénitas, trombocitopenia,
espina bifida y agenesia renal®.

Es un raro desorden y su incidencia se ha estimado en 5,7
a 20 casos por cada 1.000.000 de nacidos vivos %9, La
forma completa es mas comun gue la incompleta, el com-
promiso unilateral es méas comun que el bilateral y la afec-
tacion del lade derecho es mas comun que la izquierda. La
HP bilateral se observa en aproximadamente un tercio de
los casos®.

La etiologia precisa es desconocida y no existe un factor
genético demostrado satisfactoriamente. Sin embargo, se
cree que el agente etioldgico responsable debe estar activo
antes de la octava semana de vida fetal, entre la aparicion
de los esbozos de las extremidades, al final de la cuarta
semana y el aplanamiento de la porcion terminal de la ex-
tremidad, al final de la sexta.

Varias teorias se han propuesto, tales como defectos en el
ectodermoapical, defectos secundarios aunaausenciadela
arteriatibial anterior, y defectos en el desarrollo muscular -9,

Se utilizan diversas clasificaciones, sin embargo, la mas
utilizada es la clasificacion anatémica de Achterman vy
Kalamchi”, la cual se basa en la ausencia parcial o com-
pleta del peroné (ver Cuadro N® 1). Tambien se usa la cla-
sificacion de Lett®, que evalua la discrepancia entre la lon-
gitud de la extremidad sana y afectada, y la clasificacion de
Stanitski®, que se basa en el tamano del perone.

Cuadro N°1
Clasificacion de Achterman y Kalamchi

Tipo I: Hipoplasia peroneal.
Tipo IA: Peroné completo pero carto.
Tipo IB: Ausencia parcial del perone entre en un
tercio y la mitad del hueso.
Tipo Il: Ausencia completa del peroné o en un fragmento
distal vestigial no funcional

Tipo lll: Ausencia bilateral del perone.

Su diagnostico es clinico y radioldgico, reportandose muy
pocos casos de diagnostico ultrasonografico antenatal®.
Clinicamente cursan con acortamiento de la extremidad y
suele acompanarse de curvatura de la misma.

Las formas mas leves se diagnostican mediante explora-
ciones radiograficas, ya gue los cambios suelen pasar de-
sapercibidos y tienen muy poca discapacidad®,

Presentamos dos casos tratados en nuestro servicio, el
primer caso, con una HP tipo 1A (Achterman y Kalamchi),
y el segundo, con una tipo lll, casos representatives de las
formas mas leve y mas severa de éste desorden respecti-
vamente. Se presenta su tratamiento v su evolucion.

CASO CLINICO

CASO #1

Paciente masculino de 12 anos, quien acude por pre-
sentar acortamiento del miembro inferior derecho. No
tiene antecedentes personales o familiares de importan-
cia. La valoracion radiologica inicial demuestra un acor-
tamiento de 2,5 cm de acuerdo al Método de Green.
Se evidencia igualmente la ausencia del quinto rayo
del pié ipsilateral ( ver Imagen N° 1). No se encontraron
otras alteraciones al examen fisico en otros aparatos y
sistemas. Se diagnostica una HP tipo IA.

Imagen N° 1
i
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El paciente es planificado para la realizacion un alargamien-
to lineal con dispositivo monoplanar tipo Wagner (CITEC
ULA), ostectomia del peroné vy la fijacion de éste con un
tornillo de 4.5 mm. La osteotomia de bajo impacto se rea-
izo en la region metafisiodiafisiaria proximal de la tibia.

El alargamiento se realiza a una velocidad de 1 mm/dia,
con una frecuencia de 0,5mm cada 12 horas, iniciado
al séptimo dia de la ostectomia. El mismo se realiza sin
complicaciones durante 32 dias, hasta su finalizacion,
logréandose corregir el acortamiento clinico y radiolo-
gico. La consolidacion se consiguié a los 3 meses, al
observar la consolidacion del callo mediante la presen-
cla de tres corticales 0seas en las dos proyecciones
radiologicas (ver Imagen N° 2), basados en el patron
de cicatrizacion de nuestro servicio gue es de 30 dias
por cada centimetro alargado o transportado. Una vez
retirado el alargador, se indico la carga completa vy la
incorporacion a sus actividades diarias y recreativas a
tolerancia.

Imagen N° 2

v B: Radiografias Anteroposterior y |ateral del post operatorio. C y D:
Radiografia a los 4 meses del post operatorio al finalizar el alargamiento.

CASO #2
Se trata de paciente masculino de 2 afos, quien cursa
con acortamiento de ambos miembros inferiores con
antecurvatum de la pierna y talo valgo bilateral, el cual
para el momento de la consulta no habia iniciado la
marcha en vista de gue la deformidad de ambos pies
a predominio izguierdo no permitia la carga o el uso de
calzado. No tiene antecedentes personales o familiares

de importancia. La exploracion radiologica al ingreso
revela la ausencia completa bilateral del perong, asi
como la ausencia del guinto rayo del pié derecho y del
cuarto y quinto rayo del pié izquierdo. Se diagnostica
una HP tipo Ill (ver Imagen N° 3).

Imagen N° 3

B

= -—
Estudios radiolégicos anteraposterior (A) v lateral (B) de ambas extremida-
des que muestran la ausencia completa de peroné bilateral.

Se planifica para la liberacion lateropostericrmedial del pié
izquierdo y la artrodesis tarsal con un alambre de kirschner,
que se protegic con un yeso inguinopéedico durante cinco
semanas (ver Imagen N° 4).

Su evolucion clinica y radiclogica es favorable, logrando
COoNseguir un pié gue pueda soportar la carga y el uso
del calzado y permita que el paciente inicie la marcha (ver
Imagen N° 5).

Imagen N° 4

Fotos clinicas de frente pre operatorias (A). Estudios radiograficos post
operatorios (B)
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Imagen N° 5

Estudios radiograficos a los 6 meses del post operatorio en sus proyeccio-
nes anteroposterior v lateral (A). Fotos clinicas del paciente (B).

DISCUSION

El diagnastico diferencial mas comun de la HP se realiza
con el sindrome de bridas amnidticas, la displasia campo-
mélica y otras displasias Gseas®,

Su pronéstico funcional esta determinado de acuerdo a
la gravedad y sus posibilidades para el tratamiento quirtr-
gico y el prondstico para la vida. El tratamiento de la HP
depende de la severidad de la patologia. Sin embargo, su
objetivo en todas las presentaciones es restaurar la longi-
tud normal del miembro afecto, disminuir la discrepancia
entre las extremidades, corregir la alineacion axial y alcan-
zar la marcha con soporte de carga en la planta del pie'" # 2.

Los retos que plantea el tratamiento quirirgico presenta
tres problemas bésicos: una tibia acortada y angulada, la
deformidad en valgo del pié y el talon, tejidos blandos acor-
tados y contraidos y en algunos casos la deformidad del
fémur®.,

El tratamiento para los pacientes con HP tipo |, suele ser
el alargamiento de la extremidad. El tratamiento para los
pacientes con HP tipo Il y lll permanece controversial .

En el pasado, el tratamiento era la amputacion temprana
con soporte protésico, la cual puede ofrecer excelentes
resultados a largo plazo con pocas complicaciones. Los
estudios de Sidhu et al® Choi et al”, Epps y Schneider''?
y McCarthy et al'", demostraron que a los pacientes a los
gue se les realizd amputacion se sometieron a menos pro-

cedimientos a un menor costo y tuvieron mayor satisfac-

cién que aquellos que se sometieron a alargamiento. Sin

embargo, la amputacion es irreversible y en muchos casos,

no es aceptada por sus padres' 9. Actualmente ésta se

reserva para los casos mas severos'! y la amputacion se ha

dejado de acuerdo a precisas indicaciones'”:

1. Deformidad del pié tan severa gue ninguna cirugia per-
mite obtener un pié plantigrado y funcional.

2. Discrepancia superior a 7,5 cm en el momento de su
valoracion o predecible por la maduracion esquelética.

La introduccion de la técnica de lizazarov fue motivo para
reevaluar el tratamientos de estos padecimientos. Los pro-
cedimientos quirdrgicos como los alargamientos, osteo-
tomias de realineacion, liberacion de partes blandas, ar-
trodesis tarsales, entre otros, son una alternativa diferente a
la amputacion ya que preservan la extremidad y son mejor
aceptados por los padres!’ -9,

En este trabajo se presentan los dos extremos de pres-
entacion de la HP, manejadas de forma quirirgica, con
evolucion satisfactoria y con buenos resultados clinicos,
funcionales y radiologicos.
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