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RESUMEN

Se revisaron las historias clinicas de todos los pacientes que ingresaron
al hospital San Juan de Dios de Caracas diagnosticados como defecto
Focal de Fémur Proximal (DFFP), durante los anos 1981 a 1990 para un
total de 23 pacientes con exclusion de un caso por falta de seguimiento.
Se realizaron los resultades de tres diferentes formas de tratamiento, para
ello fueron divididos en tres grupos: el Grupo A fue tratado con alarga-
miento quirdrgico, el Grupo B, Con estabilizacion de la cadera y el Grupo
C, Con tratamiento conservador,

El promedio de seguimiento fue de 6.8 afios (rango de 2 a 13 afios); para
el grupo B fue de 5.8. afios (rango de 1 a 12 afios) y para el grupo C, fue
de 3.3 afos (rango de 1 a 6 afios).

Los estudios radiologicos mostraron caderas estables (Fixsen y Liovd-
Roberts tipo ) en 7 de 14 pacientes del Grupo A, en 2 de 5 pacientes del
Grupo B y en ninguno de 3 del Grupo C. El resto de los pacientes fueron
caderas inestables (Fixen y Lioyd-Roberts tipo Il y II).

Para evaluar los resultados de los diferentes tipos de tratamiento se pro-
puso una escala en base a la marcha, rangos articulares, estabilidad de
la cadera y rodilla, y acotamiento residual. Los resultados fueron médicos
con un puntaje de 6 para excelentes resultados; de 7 a 9 para buenos
resultados y mayor de 9 para malos resultados, obteniéndose 64.3% de
buenos resultados para el Grupo A; 60% para el Grupo B y 66% para el
Grupo C. Las complicaciones fueron menores : osteitis en el 42.9% de-
formidades angulares en el 21.4% y pseudoatrosis en el 7.1%, resultados
similares a previos reportes de la literatura.
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ABSTRACT

We review the medical recordfs of twenty-three patients, diagnosed as
femoral focal Deficiency (FFD) was undertaken at the San Juan de Dios
Hospital fron 1981 to 1990. One of them was excluded because threrehad
been no followed up. The results were evalluated as well as the
complications of threredifferent groups of tretments: GrupoA, whichincluded
extremity lenghthening.

Group B, treatment primarily included pelvid- femoral stability and Group
C included conservative treatment and prosthesis.

The average period of follow-up was 6.8 years witha range of 2 to 13
years. The mean age of the patients at the time of study was B.4 years old
(range 4 to 16 yeras old) in the Group A, 5.8 years old (range 1 to 123
yearsold) in the Group B and 3.3 years (range 1 tot years old) in Group C.
Roentgenograms showen satble hips (Fixsen and Lloyd- Roberts type 1)
in only 7 of 14 patients from Group A and 2 of 5 patients from Group B.
The remainder of them were untableships (Fixsen and Lioyd-RobersType
Iland IIl):

The patients werw evaluate in reference to gait, rante of motion of the
knee and stability of the hip and residual shortening. The score ranging
from 6 to more than 9 points were assingned to each patient. The Goup A,
showed 64,3% of good results; Group B, showed 60% and the Group C,
showed 66.6% of good results. There was a slightcomplication such as
osteolysis (42.9%); angulation (21.4%); pseudoarthrosis (7.1%) and
femoral and tibial fracture (7.1%). This incide was similar to those previously
reported.
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I ntroduccion

ElDefecto Focalde Fémur Proximal (DFFP), esuna
anomalia congénita rara, con una incidencia de 1 por
50.000 nacidos vivos. Consta de un amplio espectrode
defectos que van desde hipoplasia minima del fémur
hasta la ausencia casi total del mismo.'2?

La forma mas frecuente consiste en un defecto
esquelético parcial del fémur proximal con compromi-
so variable de la articulacion coxofemoral, creando
inestabilidad e insuficiencia de la cadera. Los hallaz-
gos consisten en desigualdad en la longitud femoral,
rotacion anémala del fémur proximal, acortamiento del
muslo e insuficiencia muscular.

La mayor parte de los pacientes con DFFP, sobre
todo aquellos con compromiso bilateral, presentan
anomalias asociadas como la hemimelia peroneay la
agenesia de los ligamentos cruzados de la rodilla. Se
han observado otras anomalias asociadas al DFFP
como pie zambo, displasia de la columna, cardiopatias
congenitas y displasias faciales."%2

Laetiologia esaundesconocida, el agente etioldgico
especifico podria tener un origen distinto (genético o
teratogénico), pero en general no se ha identificado.

La embriologia sefala que estos factores tendrian
mayor influencia entre la 5ta y 8va semanas, aunque
en el resto del desarrollo prenatal podrian producirse
cambios quimicos y morfolégicos ulteriores.'#1¢

Desde 1969 se han hecho varias publicaciones
acerca de esta enfermedad, muchas de ellas han
sugerido nuevas clasificaciones radiolégicas con mi-
ras a mejorar las propuestas por Aitken y Amstutz. Las
contribuciones mas originales han sido las de Fixseny
Lloyd-Roberts, que describen el prondstico radiolégico
en recién nacidos e infantes; Gillespie y Torode descri-
ben una clasificacién clinica y radiologica que implica
el pronostico y el manejo.7-91213.17.19

Estos nifios, presentan graves problemas debido a
la desigualdad de la longitud del miembro y a un
inadecuado desarrollo de la musculatura femoral
proximaly de la articulacion de la cadera, de alli que el
tralamiento debe individualizarse y varia desde la
amputacion de Syme y la de Boyd, la plastia de



rotacion de Van Nes modificada y la rehabilitacion
protésica hasta la conservacion del miembro con alar-
gamiento y reconstruccion de la cadera 5641011418235

No es facil reunir un grupo suficiente de pacientes
con esta rara enfermedad para estudiar los resultados
de unaforma particular de tratamiento y mucho menos,
comparar los resultados en las diferentes formas de
tratamiento 58317:23.2¢

Presentamos larevision de una serie de 23 pacientes
paraevaluarlos resultados del alargamiento quirdrgico,
de la estabilizacion quirirgica de la cadera y del

manejo conservador, como tratamiento del DFFP
analizando las indicaciones, ventajas y desventajas.

Materiales y métodos

Se revisaron las historias clinicas de un total de 23
pacientes diagnosticados como DFPO, que ingresaron
al Hospital San Juan de dios de Caracas durante los
afios 1981 a 1990. De toda la serie estudiada, un
paciente fue excluido debido a que no hubo seguimiento.

El periodo promedio de seguimiento para toda la
serie fue de 6.8 afios (rango de 2 a 13 afios). Algunos
pacientes tuvieron un seguimiento hasta agosto de
1995.

Para el estudio, se incluyeron todos los pacientes
con diagnéstico de DFFP los cuales fueron divididos
en tres grupos, en el Grupo A: Se incluyeron todos los
pacientes tratados con alargamiento quirirgico y fijacion
externa;enelGrupo B: Seincluyeron aquellos pacientes
tratados con estabilizacion quirirgica de la cadera sin
alargamiento y en el Grupo C: Pacientes a quienes se
les realizo artrografia de cadera para valorar el niicleo
epifisarioy ademas fuerontratados conortesis externa.

Para su clasificacién radioldgica se usé lapropuesta
por Fixsen y Lloyd-Roberts.’

Esta se hizo en base a por lo menos tres controles
radiolégicos: al ingreso, en el post-operatorio y los
demas en el periodo de seguimiento.

Paravalorar ladismetria de los miembrosinferiores,
se uso la medicion real, ya que algunos pacientes
habian extraviado la medicion radioldgica.

La evaluacion de los resultados del tratamiento
quinirgico y no quirtirgico de pacientes con DFFP se
realiz6 enbase auna escala propuesta por los autores,
tomando en consideracion aquellos parametros que

mejor fueron descritos en todas las historias clinicas
tales como: marcha, rangos articulares, estabilidad de
la cadera y acortamiento al final del seguimiento.

Los resultados fueron medidos con un puntaje de 6
para excelentes resultados; de 7 a 9 puntos para
buenos resultados y un puntaje mayor de S para malos
resultados. (Tabla 1)

Resultados

Enunperiodo de 9 afios ingresaron al Hospital San
Juande Dios de Caracas 23 pacientes diagnosticados
como DFFP, para un total de 24 caderas afectadas ya
que hubo un caso bilateral.

El fémur derecho estuvo afectado en 10 pacientes
(47.6%) y el izquierdo en 11 pacientes (52.4%).

El promedio de edad de todos los pacientes para el
momento del tratamiento fue de 8.4 afos (rango de 4
a 16 anos) en el Grupo A; 5.8 afnos (rangode 1 a 12
afios) en el Grupo B y 3.3 afios (rango de 1 a 6 afnos)
para el Grupo C.

La distribucién por sexo reportd 7 (50%) pacientes
del sexo masculino y 7 (50%) del sexo femenino en el
grupo A; en el grupo B, 4 casos (80%) fueron del sexo
masculino y 1 caso (20%) fue del sexo femenino y en
el grupo C, un caso (33.4%) fue del sexo masculino y
2 casos (66,6%) fueron del sexo femenino.

Encuanto alatécnicausadaparalafijacion externa
en el Grupo A, en 12 casos (85.7%) se uso la técnica
de Wagner; en un caso (7.1%) se usé el Orthofix y en
el otro caso (7.1%) el fijador externo de Lazo Canadel.
Soélo 6 casos (42.9%) ameritaron mas de un

TABLA 1
Evaluacién del alargamienio quirdrgica de la cadera y tratamiento conservador en DFFP

Rasgos articulares*

Marcha Cadera Rodilia

| Sinortesis (1) Normai (1) Normal (1)

| Con ortesis (2) Disminuide (2) Disminuido (2)
Con muleta (3) Rigida (3) Rigida (3)

* puntos: Excelentes resuitades: 6 ptos; Buenos resuitados: 7 a 9 ptos; Malos resultados: > 9 ptos.

Luxacion*
Cadera Rodilla Acortamiento residual
No (1) No (1) <15cms (1)
Si (2) Si(2) >15cms (2)
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alargamiento con un acortamiento residual promedio
de 11.6 cms (rango de 1 a 20 cms); en el Grupo B, el
acortamiento residual promedio fue de 12.2 cms (rango
de2a27cms)yenel Grupo C, fue de 18.1 cms (rango
de 3.5 a 27 cms).

Como anomalia asociada, observamos laagenesia
peronea en 3 casos (13.6%). ,

Las complicaciones observadas después del
tratamiento fueron: para el Grupo A: osteitis en 6 casos
(42.9%), deformidad angular en 3 casos (21.4%), pseu-
doartrosis 1 caso (7.1%), fracturaen 1 caso /7.1%) y en
3 casos (21.4%) no hubo ninguna complicacion.

Para el Grupo B sdlo hubo pseudoartrosis en 2
casos (40%) y en el Grupo C no hubo complicaciones.

Usando la escala propuesta por los autores Molina
y cols. para la evaluacion del tratamiento, se encontro
un 64.3% de buenos resultados para el Grupo A; 60%
de buenos resultados para el grupo B y 66.7% de
buenos resultados para el Grupo C. (Tabla 2).

Discusion

La DFFP varia en cuanto al tipo y severidad, y es
dificil de tratar. a menudo se acompana de otras

anormalidades enlamisma extremidad. Aitken registra
una cifra del 68.-9%,' el mas comun es el déficit
longitudinal del peroné homolateral que se observa en
casi la mitad de los casos,'5'%%2' en nuestra serie lo
observamos enel 13.6% de los casos. El mismo Aitken
reporta un 15% de bilateralidad en DFFP," nosotros lo
observamos en el 4.4% de toda la serie.

Cuando estamos frente a padres ansiosos y preo-
cupados por el futuro de estos nifios con deformidad
severa de los miembros inferiores, nos hacemos
multiples preguntas acerca del prondstico y manejo de
la extremidad afectada, de alli, el intento de clasificar
esta deformidad desde el punto de vista radiologico,
para asi orientarlo hacia un tratamiento determinado.

La literatura describe multiples clasificaciones
radiolégicas,”*'2'3'7." nosotros usamos la clasificacion
de Fixsen y Lloyd-Roberts ya que permite predecir el
desarrollo de estabilidad o inestabilidad de lacadera a
temprana edad. La inestabilidad puede ser definida
como pseudoartrosis o una falta total del desarrollo de
la cadera. La pseudoartrosis puede ocurrir en ambos,
cuello y regidnsubtrocantérica. La inestabilidad cervical
esdificilde tratar quinirgicamente pero algunos autores
describen que la inestabilidad subtrocantérica (pseu-

Grupo
(casos)

Fixsen y Lloyd-Roberts Excelentes
(tipos) N2 %

7 | 0
5 Il 0
2 i 0

n
o o

3 il
Total

(==l Nol

conservador.

TABLA 2
Clasificacién radiolégica de Fixsen y Lloyd-Roberts y resultados por grupo de tratamiento de acuerdo
a escala propuesta

Resultados
Buenos Malos Total
2 % Ne %
6 85.7 1 143 7
2 25 3 50 5
1 125 1 16.6 2
9 64.3 5 357 14
1 50 1 50 2
2 100 0 2
0 1 100 i
3 80 2 40 5
0 0 0
0 0 (6]
2 66.7 1 333 3
2 58.7 1 333 3

Grupo A: Alargamiento quirtirgico; Grupo B: Estabilizacion quirtrgica de la cadera: Grugo C: Tratamiento
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doartrosis), se fusiona espontaneamente en el 30% de
los casos y responden bien al tratamiento quirdrgico
cuando éste es necesario."

El alargamiento quirtrgico en pacientes con DFFP
es controversial, pues existen diversidad de opiniones
acerca de su indicacién. algunos autores,®'®# con-
cluyen que estos procedimientos raras veces dan
resultados satisfactorios y habitualmente se traducen
en una pérdida funcional del miembro afectado.

Otros autores recomiendan el alargamiento quirdr-
gico sélo en aquellos pacientes con caderas estables
y un pie plantigrado estable.*51.13.142%

Algunas veces se debe estabilizar la cadera para
lograr una continuidad entre la cabeza femoral y el
resto del fémur, lo que resulta técnicamente dificil si
existe poco hueso con el cual trabajar en el extremo
proximal. Porello, es preferible retrasarlacirugia hasta
gue las osificaciones de la cabeza femoral y de la
metéastasis proximal sean adecuadas.

En nuestra serie estudiada, para el grupo A, el 50%
de loscasos fueroncaderas estables tratadas después
de los 8 afos de edad cuando las osificaciones de la
cabeza femoral y la metafisis proximal fueron
adecuadas, ameritando en el 42.9% de todos los casos
del Grupo A, mas de un alargamiento quinirgico, con
un acortamiento residual promedio de 11.6 cms, es
decir, que mas de la mitad de los pacientes alin son
candidatos para un nuevo alargamiento que podria
mejorar el acortamiento residual presente.
Obteniéndose el 85.7% de buenos resultados,
ajustandose a los resultados hallados por otros
autores.>'13142 Quizas éste sea el punto clave para
obtener buenos resultados, pues una cadera y una
rodilla estables soportan el incremento de las fuerzas
transmitidas en el eje axial durante el alargamiento
quirdrgico.

En el Grupo B, todas las caderas fueron inestables
y ameritaron estabilizacién quirdrgica con placas de
osteosintesis y tornillos mas injerto 6seo después de
los 5 anos de edad, de las cuales el 40% del total
presentaron pseudoartrosis como complicacion. Pero
en general, la mayoria (60%) tuvieron buenos
resultados.

Esto nos demuestra la importancia de estabilizar la
cadera que segun King, la meta del tratamiento es
alinear debidamente ia parte o partes del fémur
existentes, para estabilizar asi la pelvis sobre el fémur
y crear una palanca esquelética satisfactoria de
suficiente fuerza como para controlar una prétesis. '*

Todas las caderas del Grupo C fueron Fixsen y
Lloyd-Roberts tipo ill, es decir, inestables, a las cuales
sdlo se les realizo artrografia para valorar el nicieo

epifisario, dejandolas evolucionar sélo con ortesis
externa obteniéndose alfinaldel seguimientoun 66.7%
de buenos resultados.

Nuestros datos muestran que no existe una gran
diferencia en cuanto a resultados funcionales en tres
diferentes grupos de tratamiento, sin embargo, de toda
la serie estudiada aquellos pacientes con caderas
estables que fueron casi la mitad de la serie (41%),
tuvieron una tendencia a presentar mejores resultados
independientemente deltipo de tratamiento efectuado.

Enconclusién, es importante diagnosticar enforma
temprana la inestabilidad de la cadera no siendo re-
comendable el alargamiento quirdrgico en estos pa-
cientes si ademas presentan otras deformidades aso-
ciadas. Este tipo de tratamiento debe ser cuidadosa-
mente seleccionado de acuerdo a esquemas pre-
establecidos que tomen en consideracion el desarrollo
de los tejidos blandos, asi como, la estabilidad de la
rodilla. Ademas, es recomendable esperar un tiempo
prudencial hasta la aparicion de los nucleos femorales
y de la metéfisis proximal antes de decidir algintipo de
tratamiento quirdrgico. No se descarta la amputacién
de Syme como tratamiento en aquellos pacientes con
caderas inestables, rodillas funcionales y anomalias
del desarrollo en el pie, debido a que permite hacer
mas funcional una prétesis.
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