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RESUMEN

La pseudoarirosis congénita de tibia y/o peroné (PCT y/o P) es
una patologia de baja frecuencia. Representa un problema a es-
cala mundial. Debido a sus dificultades terapéuticas y casos limi-
tados, su estudio es un reto para el cirujano ortopédico. OBJETI-
VO: Evaluar la eficacia del tratamiento de la PCT y/o P en pacien-
tes que acudieron al Hospital Ortopédico Infantil entre 1948 y 1999.
PACIENTES Y METODOS: Esludio retroprospectivo correlacional
de 23 pacientes con pseudoarirosis congénita de tibia y/o peroné,
considerando: incidencia de enfermedad, factores causales, cla-
sificacion segun Boyd, tratamiento aplicado y evolucién de la en-
fermedad segun Morrissy. RESULTADOS: 24 casos de pseudoar-
trosis congénita de tibia y/o peroné fueron estudiados. Predoming
el sexo masculino 3:2; el 90,9% pertenecian al tipo |l de Boyd; el
54.2% presentaba neurofibromatosis y el 20,2% tenia anteceden-
les familiares de neurofioromatosis. La técnica quirurgica mas uti-
lizada fue Williams modificado (47,5%) con 80,0% de buenos re-
sultados. El seguimiento promedio de nuestra serie fue de 10, 11
afios, 20,83%. Fueron injertados con médula ¢sea percutaneo. El
resultado de los diversos tratamientos fue bueno en el 62,5% de
los pacientes. CONCLUSIONES: la Técnica Modificada de Williams
reforzada con injertos de médula dsea percutaneo es el tratamien-

| 1o de eleccién en PCT y/o P
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INTRODUCCION

A mas de 100 anos de la publicacién del primer
caso de pseudoartrosis congénita de tibia por Paget,
esta patologia sigue siendo un reto para el cirujano
ortopédico. La mayoria de los autores coinciden en
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ABSTRACT

The congenital pseudoartrosis of tibia and/or fibula (CPT and/or F) ‘
is pathology of low frequency. Represents a problem to world scale
Due to its therapeutic difficulties and limited cases its study is a
challenge to the orthopedic surgeon. OBJECTIVE: to Evaluate ef
fectiveness of the treatment of the congenital pseudoartrosis of tinia
and/or fibula in patients that went to "Hospital Orlopédico Infantil”
between 1948 and 1999. PATIENT AND METHODS: Study retro
spective descriptive of 21 patients with CPT and/or F considering
ilness incidence, causal factors, classification according 10 Boyd
treatment and evolution of the illness according to Morrissy classi-
fication. RESULTS: 24 cases of CPT and/or F were studied The
males prevailed 3:2; 90,9% belonged to the type Il of Boyd; 54.2% ‘
presented neurofibromatosis and 20,2% had neurofibromatosis
family antecedents. The most used surgical technigque was modi-
fied Williams (47 5%) with 80,0% of gocd results. The average o
follow-up was of 10, 11 years. 20.83% was implanted with percuta-
neous bone marrow. The result of all treatments was good in 54 5%
of the patients. CONCLUSIONS: the Modified Technique of Will
iams reinforced with percutaneous bone marrow it is the election
treatment in CPT and/or F.

KEY WORDS
Pseudoartrosis, anterolateral bowing, modified William's method

que se trata de una enfermedad rara, infrecuente y
de dificil tratamiento. Puede definirse como un tipo
especifico de falta de unién en la tibia y/o perané que
puede estar establecida o incompletamente desarro-
llada al nacer, algunos autores convienen en denomi-
narla “Pseudoartrosis Infantil”, lo cual enfatiza que
no siempre esta presente en el momento del nacimien-
1, 16710

La condicion se caracteriza por una displasia dsea
con una debilidad segmentaria de la tibia y el peroné
que conduce a una angulacion anterclateral de la pier-
na (Fig. 1), esclerosis del canal medular, constriccion
diafisiaria o lesiones quisticas que invariablemente cul-
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Fig. 1: Angulacién anterolateral de libia y perong.

mina en una fractura patolégica de la tibia y/o el pero-
né, con posterior desarrollo de pseudoartrosis, 5202224

Esta patologia es infrecuente y las mayores series
reportan una incidencia de 1/140.000 a 1/250.000 na-
cidos vivos. Latibia izquierda es ligeramente mas afec-
tada que la derecha y en raros casos es bilateral 51013

La etiologia es desconocida pero del 50 al 75% de
los pacientes con pseudoartrosis congénita de tibia y/o
peroné (PCT y/o P) estan asociados a neurofibromato-
sis, y del 5 al 15% de los pacientes con neurofibroma-
tosis presentan esta patologia; asi lo define Crowe en
los criterios clinicos para el diagndstico de neurofibro-
matosis. Se han reportado algunos casos hereditarios
de PCT y/o P, de hecho, se demuestran antecedentes
familiares en un 35 a 40%. El tiempo de instalacion de
la lesién para el embrién ha sido la quinta semana de
vida intrauterina, 52021

El area de pseudoartrosis esta usualmente rodea-
da por periostio adelgazado y asas de tejido fibroso
hamartomatoso, que interfiere con la produccion ésea
y la formacién de callo normal.>’

Se han planteado, muchas clasificaciones, pero, la
méas aceptada y Util es la de Boyd y Andersen, la cual
esta basada en hallazgos clinicos, radiolégicos, his-
toldgicos y prondstico, que la divide en 6 tipos a saber:

TIPO I: angulacion anterior de la tibia encontrada
al momentc del nacimiento. Es rara.

TIPO II: angulacion anterior de la tibia y constric-
cion en “relo] de arena" con esclerosis del canal éseo
presente durante el nacimiento. Es el tipo mas frecuen-
te. Asociada comunmente a neurofibromatosis. Tiene
peor prondstico. La fractura usualmente ocurre antes
de los 2 anos y medio, la recurrencia disminuye a ma-
yor edad y madurez esquelética.

TIPO llI: desarrollo en el sitio de un quiste congé-
nito, por lo general en la unién del tercio medio con

distal del hueso. Puede haber angulacién anterior pre-
cedente seguida de pseudoartrosis. La recurrencia es
menos comun,

TIPO 1V: hay un segmento esclerético. No hay es-
trechez de la tibia o fractura, canal modular obliterado
total o parcialmente. En la cortical de la tibia se inicia
una fractura por fatiga que se propaga al hueso escle-
rético y culmina en pseudoartrosis. De buen pronasti-
co, especialmente si es tratada antes de que la fractu-
ra se propague.

TIPO V: angulacion de la tibia que coexiste con un
peroneé displasico. Puede ocurrir pseudoartrosis de pe-
roné tibia o ambos. Cuando la tibia esta comprometida
el curso es similar al tipo Il.

TIPO VI: |a pseudoartrosis esta asociada a un
neurofibroma o schwanoma intradseo. Es muy rara. El
pronéstico depende de la agresividad de la lesion in-
tradsea y de su tratamiento.5%2'24

El tratamiento de la PCT y/o P espera por una con-
quista y muchos métodos han sido intentados con va-
riados resultados. Dado gque la condicién es tan des-
conocida, las series publicadas son pequenas y hete-
rogeneas de manera que es dificil comparar resulta-
dos y establecer comparaciones. Dos problemas es-
tan involucrados: primero, prevencion de la fractura y
segundo, tratamiento de la pseudoartrosis estableci-
da.?,Zi.Zd

El tratamiento preventivo deberia dirigirse, al comien-
zo de la PCT y/o P, utilizando una ortesis suprapatelar
articulada en rodilla y tobillo. Rathgeb reporté 4 casos,
de angulacion anterolateral y un canal medular con bue-
nos resultados. Ademas también puede prevenirse usan-
do la Técnica de By-Pass de Mac Farland 32021222

El tratamiento quirdrgico es ampliamente aceptado
como el tratamiento para la pseudoartrosis congénita
de tibia establecida, aunque hay controversias acerca
del tiempo y numero de intervenciones. Los diferentes
procedimientos utilizados comprenden:

Injerto Oseo Dual de Boyd: Dos corticales de injer-
tos son colocadas a ambos lados de la pseudoartro-
sis, fijada en posicion con tornillos y el area resecada,
es rellenada con injerto de esponjosa. La tasa de con-
solidacion reportada es del 31 al 52%.

Injerto Oseo con Fijacién Endomedular o Técnica
Modificada de Williams: Reseccion del segmento
hamartomatoso, colocacion de injerto de esponjosa y
fijacion endomedular con clavo de Steinmann. La tasa
de consolidacién reportada es del 54 al 90%. El pin no
debe ser removido antes de la madurez esquelética y
recambiado, segun el crecimiento. Esta operacion es
facil de manejar y permite correccién de la deformidad
angular y es una alternativa valiosa en muchos proce-
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dimientos complicados. El pin atraviesa la epifisis ti-
bial y podria, afectar su crecimiento, aunque muchos
autores no estan de acuerdo porque esto también ocu-
rre en ausencia de pin. El pin sigue una orientacion
perpendicular a la fisis y a través de su centro. La tasa
de refractura es del 7 al 50%.

Técnica de llizarow: Esta basada sobre el principio
de osteogénesis por compresion distraccion por me-
dio, de un fijador externo circular. Al usar este método
debe distinguirse clinicamente la pseudoartrosis con-
génita rigida de la no rigida. En el caso rigido se usa
distraccion y en la no-rigida se usa compresion. Ade-
més debe colocarse injerto de esponjosa. La tasa de
consolidacion reportada, es de 71 al 100%.

Injerto Vascularizado de Peroné: El peroné contralate-
ral es implantado después de la reseccion de la pseu-
doartrosis, anastomosando los vasos peroneales median-
te microcirugia desde el tejido dador al tejido receptor. La
tasa de consolidacion reportada es de 81 al 100%. Las
ventajas de este método son su alta consolidacion y su
capacidad para prevenir las recurrencias. Aungue es un
método muy complejo y de centros bien dotados.

Método de Sofield de Osteotomias Multiples: se rea-
lizan multiples osteotomias para corregir la angulacion
y se fijan endomedularmente con un clavo de Steinmann.
Este método es util cuando, el fragmento distal es de-
masiado corto. Con una tasa de consolidacion del 30%.

Técnica de Injerto Oseo de By-Pass de Mac Farland:
se coloca un injerto dseo en puente en la parte poste-
rior del area angulada para mantener el eje mecanico
de la extremidad, utilizando peroné, costilla o tibia
opuesta. Con tasa de consolidacion reportadas de un
30 al 50%. Es una técnica buena como preventiva de
la fractura y pseudoartrosis.

Injerto de Médula Osea Percutaneo como una alter-
nativa viable en la prevencion y refuerzo de la forma-
cién del callo 6éseo mediante la induccién de la osteo-
génesis utilizando precursores directos de la misma
en el foco de pseudoartrosis, con buenos resultados,
sobre todo como coadyuvante de las otras técnicas.®*?

Otras técnicas usadas incluyen: Estimulacion Eléc-
trica, Pires de Camargo, esteroides locales de depdsi-
to, injerto de peroné vascularizado ipsilateral de Cole-
man, con resultados variables.'69:10.12:14.23.26-28

Cualquier tratamiento exitoso en la pseudoartrosis
de tibia y/o peroné debe cumplir con tres preceptos:
1) Alcanzar y mantener la alineacion del hueso y las

articulaciones,

2) Alcanzar y mantener la osteogénesis efectiva de los

huesos de la pierna y
3) Promover y mantener el crecimiento longitudinal nor-

mal. Una vez que la unién es alcanzada se aconse-
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ja con fines preventivos y terapéuticos la utilizacion
de ortesis de contacto total de polipropileno cruro-
pédica. Cuando estos intentos de lograr la consoli-
dacién de la pseudoartrosis fallan y el miembro in-
ferior no es funcional y doloroso la mejor alternativa
es la amputacion.'617.1¢

Amputacién: es una modalidad de tratamiento al-
ternativo que deberia ser planteada siempre a los pa-
rientes y al nifio al inicio de la terapia, dado gue una
mencion tardia puede condicionar una respuesta, hostil
en los familiares. Sus indicaciones se limitan a:

1. Falla de la unién 6sea satisfactoria después de 3
intentos quirdrgicos.

2. Acortamiento del miembro afectado > 5 cms.

3. Desarrollo de una deformidad del pie distal a la
pseudoartrosis, estéticamente no aceptable.

4. Rigidez y funcion disminuida del miembro debido a
cuidados médicos y hospitalizacion prolongada.

5. Dolor.

Muchos autores sugieren que el mejor nivel de am-
putacion es a traves del tobillo o por debajo de la pseu-
doartrosis y, tal vez, la mejor alternativa viable es la
amputacion de tipo Syme, que preserva el cartilago vy
se combina con enclavadec medular e injerto 6seo;
Guille (1998), reporta un caso de unién espontanea pos-
terior a esta técnica.'s 7202426

Entre las secuelas de esta patologia, se describe
principalmente el acortamiento como uno de los pro-
blemas fundamentales y que exige correccion, tam-
bién encontramos varus o valgus de tobillo, sobre todo
en pseudoartrosis pura de peroné y la artrosis de tobi-
||O_8.11.14.18‘ 19.25

Considerando que la PCT y/o P sigue siendo una
patologia infrecuente y de dificil tratamiento por lo cual
representa un problema a escala mundial, hemos es-
cogido este tema como objeto de estudio con la inten-
sién de aportar criterios para el manejo de dicha pato-
legia, considerando 50 anos de tratamiento en el Hos-
pital Ortopédico Infantil.

OBJETIVOS GENERALES

® Determinar la frecuencia de la angulacion anterola-
teral congénita de la tibia y el peroné complicada
con PCT y/o P en pacientes que acudieron al HOI
desde su fundacion.

® Analizar los factores que contribuyen al estableci-
miento de la PCT y/o P e identificar el valor prondsti-
co de los mismos en la evolucién de la enfermedad.

@ Evaluar la eficacia del tratamiento conservador o
quirtrgico de la PCT y/o Py estudiar las caracteris-
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ticas de la marcha de estos pacientes a largo pla-
zo.

e® CElaborar un protocolo de tratamiento aplicable a los
pacientes con diagndéstico de angulacién anterola-
teraly PCT y/o P.

MATERIALES Y METODOS

Se realizara un estudio retroprospectivo correla-
cional de las historias clinicas y pacientes que acudie-
ron a la consulta de miembros inferiores del Servicio
de Ortopedia del Hospital Ortopédico Infantil (HOI) con
el diagndstico de PCT y/o P desde el 01 de enero de
1948 hasta el 31 de diciembre de 1998.

El diagndstico de la angulaciéon anterolateral de la ti-
biay peroné se establecid haciendo un anélisis metddico
y exhaustivo de los pacientes y la lectura de las radiogra-
fias verificando los &ngulos de antecurvatum y de valgus
de la pierna, también se evaluaron las caracteristicas ra-
diologicas esclerosis del canal medular, constriccion
diafisaria y/o lesiones quisticas de /a tibia y peroné agru-
pando los pacientes de acuerdo a la clasificacion de Boyd
para la pseudoartrosis congénita de la tibia. Los antece-
dentes personales y familiares de neurofibromatosis fue-
ron regidos por los criterios clinicos, diagndstico de Crowe
(Antecedente familiar de primer grado, 5 0 mas manchas
café con leche, glioma éptico, 2 0 mas neurofibromas en
piel y afectacién del SNC). En cuanto al tipo de tratamien-
to aplicado, se revisaron las diferentes técnicas quirdrgi-
cas (Métodos de: Mc Farland, Boyd, Sofield, Colenan,
llizarov, Williams modificado y Peroné-Protibia) evaluan-
do la funcionalidad y eficacia para el tratamiento de la
pseudoartrosis en presencia de angulacion anterolateral
congénita de la tibia.

Todos los pacientes fueron estudiados en diferen-
tes proyecciones radiograficas: anteroposterior y late-
ral de pierna, anteroposterior de la mano izquierda
(edad 6sea), anteroposterior, oblicua y lateral de tobi-
llo, para el momento del ingreso, en los diferentes con-
troles y en la evaluacion clinica final.

Los pacientes fueron visitados por una comision,
conformada por el equipo de trabajo debidamente iden-
tificado por el Hospital Ortopédico Infantil, y fueron ci-
tados, mediante telegramas, para ser evaluados en la
consulta de miembros inferiores y por el servicio de
Medicina Fisica y Rehabilitacién, clinica y radiolégica-
mente, buscando rangos de movilidad articular, dis-
crepancia de miembros y deformidades para la revi-
sion de resultas a largo plazo del tratamiento realiza-
do, los resultados fueron clasificados segun la clasifi-
cacion de Morrissy en:

a) Buenos: unién sdlida, no requiere fijacion y no limita
actividad fisica.

b) Regulares: Unién que requiere inmovilizacion ligera
o moderada deformidad cosmética, ne limitacion de
actividades basicas de la vida diaria.

c) Malos: Persistencia de falta de unién, cosmética-
mente inaceptable, acortamiento inaceptable de 7.5
cm, requerimiento de amputacion.

Para la recoleccion de los datos se elabord un cues-
tionario adecuado que nos permitié la agrupacién de
los datos y agilizacion de la tabulacion de los mismos,
(Anexo 1).

Los resultados obtenidos del presente estudio fue-
ron analizados estadisticamente mediante |a utilizacion
de X2 (Chi Cuadrado).

RESULTADOS

De un total de 42 pacientes que acudieron a la clini-
ca de miembros inferiores, del Hospital Ortopédico In-
fantil, desde el 01 de mayo de 1948 hasta el 31 de mayo
de 1999, con deformidades angulares en tibia y/o pero-
né, encontramos 23 pacientes con 24 casos de PCT y/o
P, conuna incidencia de esta enfermedad de 1/150.000
nacidos vivos. Predominio del sexo masculino con una
relacion aproximada de 3: 2. El lado mas afectado fue
el derecho en 62,5%. La edad promedio de asistencia
a la primera consulta fue de 31,8 meses (rango: 1a 96
meses).

Los hallazgos clinicos al ingreso fueron: 40% de los
casos presentd pseudoartrosis congénita de tibia v
peroné; 37,5% pseudoartrosis, pura de tibia; 20,8%
angulacion anterolateral de tibia y peroné y 4,2% pseu-
doartrosis pura de peroné.,

El 54,2% de los casos presentaba, neurofibromatosis
clinicay el 22,7% tenia antecedente familiar de la misma.

De acuerdo a la clasificacién de Boyd: 21 (90,9%)
casos eran del tipo II; 2 (8,3%) tipo VIy 1 (4,2%) tipo V.

Se les realiz6 biopsia al 73,9 de los casos que re-
portaba displasia fibrosa, periostio engrosado, tejido
conectivo fibroso, hamartomatoso, denso muy celular,
con areas variables de cartilago.

Con relacion al tratamiento: 5 (20,8%) casos fueron
tratados ortopédicamente, con un promedio de conso-
lidacién de 34,13 semanas y, 19 (71,20%) casos fue-
ron manejados quirurgicamente. La técnica quirirgica
mas utilizada fue Enclavado Endomedular de Tibia e
Injerto Oseo Autdlogo o Williams Modificado en 11
(45,83%) casos, con buenos resultados en 9 (81,8%);
Injertos Oseos Duales, de Boyd en 11 (45,83%), con
buenos resultados en 2 (18,2%); La Técnica de By-
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ANEXO 1

CUESTIONARIO

DATOS PERSONALES:

Nombre: Fecha de nacimiento: Sexo: No de H.C
Direccion:
T
Nombre de la madre:

ANTECEDENTES PERSONALES:

Neurofibromatosis: Angulacion Anterolateral de la tibia y el peroné:
Otras anomalias congénitas:
Otras enfermedades:

Quirdrgicos:  Primera Vez Reintervencion: Fecha:

ANTECEDENTES FAMILIARES:

Neurofibromatosis Diabetes, Mellitus:
Anomalias congénitas
Otras enfermedades:

HALLAZGOS CLINICOS AL INGRESO:

Angulacion anterolateral de la tibia y el peroné:
Fracturas:
Pseudoartrosis:
Otras:

HALLAZGOS RADIOLOGICOS (De acuerdo a la Clasificacién de Boyd)

Edad Osea: Fecha: ° AP ° Lateral

Conclusion TIPO: Angulacion AP: Angulacion Lateral:

TRATAMIENTOS PREVIOS NO QUIRURGICOS:

Fecha: Tiempo:

TRATAMIENTOS QUIRURGICOS:

Fdel: FdeQx: FdeE:
Complicaciones:
DATOS QUIRURGICOS
Fecha de la Intervencion: Técnica:
Duracion de La intervencion: Material de osteosintesis:
Complicaciones: seroma parestesia Inflamacion superficial: Otros:
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RESULTADOS:
Funcional:

Radiolégico: Inmediatos

MEDICINA FiSICA Y REHABILITACION:

Fecha de inicio:

Tardios:

A (Excelente) B (Bueno) C (Regular) D (Malo)

Clasificacion de Morrissy (Escala clinico/radiolégica de resultados para el tratamiento de PACTyP).

Unién solida.
No requiere fijacion.
No limita actividad fisica.

Bueno:

Regular: Unién que requiere inmovilizacion
Ligera 0 moderada deformidad cosmética.

No limitacion de actividades basicas de la vida diaria.

Malo: Persistencia de falta de unién.
Cosmeéticamente inaceptable.
Acortamiento inaceptable de 7,5 cms.
Reguerimientos de amputacion.

Criterios de Crowe para neurofibromatosis:
Antecedentes familiares de primer grado.

5 o mas manchas color café con leche (Diametro > 5 mm).

Glioma 6ptico.
2 0 mas neurofibromas, en piel.
Afectacion del SNC y/o P.

Pass con Peroné Contralateral avascular de Mc
Farland en 4 (16,67%) casos, con buenos resultados
en 3 (75%); Técnica de Compresion-Distraccion de
llizarov con Tutores Externos Circulares, 2 (8,33%)
con malos resultados y Sinostosis Tibio-Peronea In-
ferior 2 (8,33%) con 50% de buenos, resultados, (Ver
Figura 2). Los pacientes fueron sometidos en prome-
dio a mas de una intervencion (rango: 1-5 operacio-
nes). 5(20,83%) casos fueron tratados con Injerto de
Médula Osea adicional. 9 pacientes (37,5%) usan fé-
rula de proteccién postoperatoria inguinopédica articu-
lada en tobillo, y rodilla, hasta alcanzar la madurez es-
quelética. El tratamiento radical de amputacién se in-
dicd en 5 (20,83%) casos: 4 (16,67%) se les practicd
amputacion infrapatelar y 1 caso se le indicé amputa-
cion tipo Syme la cual fue rechazada por los familiares.

20 casos, (83,33%) consolidaron en un periodo pro-
medio de 214,97 semanas (rango: 21,84 - 698,76 se-

Figura 2
Pacientes con pseudoartrosis congénita de tibia y/o perong,
segun tratamiento definitivo aplicado. Hospital Ortopédico
Infantil - mayo 1948 - mayo 1999, Caracas, Venezuela

10
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& ®  Mac Fardand
o Boyd

4 m Peroné Protibia

. o Amputacion
2 = I
0 SR
Tipo e Tralamiento
Fuente: Archivos Médicos del HOI. J

manas) con secuelas en 15 casos representadas por:
acortamiento del miembro afectado, 10 (41,67%), con
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una discrepancia de 5,28 cm (rango: 0,5 - 13 cm); Varus
del Tobillo 3 (12,5%) y Valgus del Tobillo 2 (8,33%). El
seguimiento promedio de estos pacientes fue de 10,11
anos (rango: 7 meses -39,2 anos).

Los resultados encontrados, segun la clasificacion
de Morrissy, fueron: Buenos 15 (62,5%) casos, Regu-
lares, 4 (16,7%) y Malos 5 (20,8%). (Ver Figura 3).

Figura 3
Pacientes con pseudoartrosis congénita de tibia y/o peroné,
segun resultados del tratamiento. Hospital Ortopédico
Infantil - mayo 1948 - mayo 1999, Caracas, Venezuela

O BUENOS
B REGULARES
- |=m MaLOs

RESULTADOS
Fuente: Archivos Médicos del HOI

DISCUSION

El uso de multiples técnicas de tratamiento de la
PCT y/o P desde hace mucho tiempo hace dificil la
comparacion de los resultados, especialmente porque
no existe un acuerdo universal de como y cuando debe
ser considerado final. Es necesario un seguimiento a
largo plazo de nuestros pacientes para al menos inferir
en dichos resultados. Nuestro promedio de seguimiento
de los pacientes result¢ de 10,11 afios debido a que, a
pesar de ser un estudio de 50 afos, el destino de mu-
chos de los pacientes es desconocido, sin embargo,
le da solidez a nuestro trabajo porque nos permitio in-
ferir acerca de muchos factores en la historia natural
de la enfermedad.

La prevalencia, de la neurofibromatosis en pacien-
tes con PCT y/o P fue confirmada en la presente serie
donde 13 (54,2%) de los 23 pacientes estudiados pre-
sentaban la enfermedad, aunque los numeros son de-
masiado pequenos para significancia estadistica, en-
contramos que el 80% de los pacientes amputados su-
frian de neurofibromatosis y podemos decir que la pre-
sencia de la enfermedad empeora el prondstico de los
pacientes, lo cual se ajusta a los hallazgos de Andersen
(1976), Morrissy (1982), Crosset (1989) y Gilbert (1995).
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En cuanto a los hallazgos clinicos, segun evolucion
cabe destacar que el 58,3% de los pacientes tenian mas
de 2 arios para la fecha del inicio del tratamiento y ello
motivd posiblemente el efecte prolongado del mismo.
con un promedio de 8 anos para la consolidacion de la
fractura, Boyd a este respecto sefala que a mayor edad
para el inicio del tratamiento empeora el pronéstico de
la patologia, sin embargo, ésto se cumplié para uno de
nuestros casos que culmind en la amputacion.

En relacion con el tipo de pseudoartrosis segun la
clasificacion de Boyd, efectivamente demostramos la
prevalencia del tipo Il en 21 (87,5%) de los 23 pacien-
tes estudiados y su relacion con la neurofibromatosis
en 9 (42,8%) pacientes.

Los resultados fueron buenos en 13 (61,9%) pacien-
tes.

La pseudoartrosis pura de peroné ocurrio en 2 de
nuestros casos, demostrandose la buena evolucion
de los mismos cortopédicamente en uno de ellos, sin
embargo, el otro presentd una de las secuelas espe-
radas para este tipo como lo es el valgus de tobillo
como lo reflejan Langenskiold (1967), Dooley (1974)
y Merkel (1984).

En las 24 pseudoartrosis (23 pacientes) se practi-
caron 46 intervenciones donde la técnica quirirgica
més utilizada la de Williams Modificado o Enclavado
Endomedular e Injerto Oseo. 11 (45,83%) casos fue-
ron intervenidos por este método con una tasa de con-
solidacion del 81,82% en un tiempo promedio de 8 afos
(rango: 1,03 - 11,18 afos), sin embargo, cuando a la
técnica modificada de Williams se le sumo el injerto de
médula 6sea percutaneo el promedio de consolidacion
de la fractura llegé a 1,62 anos. Lamentablemente el
numero de casos tampoco nos permite hablar de sig-
nificacién estadistica, pero si podemos decir que la
aplicacion del método mas la aplicacién de injerto de
médula ¢sea percutaneo ofrece mejores resultados,
como es propuesto por Martinez y col (1996) aunado a
los conceptos de Garg (1995) acerca de la utilidad del
injerto de médula ésea percutéaneo en pseudoartrosis
congénita de tibia. Esta inyeccion de médula dsea tie-
ne la ventaja de que se puede repetir hasta que se
observe la consolidacion y fortalecimiento del hueso.
En el postoperatorio inmediato el paciente puede y
debe apoyar el miembro protegido con yeso o un apa-
rato cruropédico especial.

El valor pronéstico del nimero de intervenciones
sigue vigente por cuanto los pacientes amputados en
nuestro estudio tenian mas de tres intervenciones, en
su historia clinica lo cual agrava el prondstico de la
enfermedad segun lo reportado por la mayoria de los
autores consultados.
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Los resultados de nuestro, trabajo segun la clasifi-
cacion de Morrissy fueron buenos en 15 casos 62,5%
con apenas 20,8% de malos resultados los cuales es-
taban relacionados con multiples intervenciones, desa-
cato de indicaciones médicas y renuencia al tratamiento
por largas estancias intrahospitalarias, no utilizacién de
aparatos de proteccion y finalmente a las condiciones
socioeconémicas de estos pacientes que en su mayo-
ria pertenecen a clase baja.

En conclusion la pseudoartrosis congénita de tibia
y/o peroné es una enfermedad que tiene una historia
natural, por ende, debemos mantener una conducta
expectante ante la aparicion de la angulacién antero-
lateral y colocar ortesis de proteccion y observar en
consultas frecuentes a los pacientes.

CONCLUSIONES

® La PCT y/o P predomina en el sexo masculino y en
el lado derecho.

® Es una enfermedad que tiene una historia natural
con largos periodos de hospitalizacion y multiples
intervenciones quirdrgicas en su tratamiento.

@ Existe una estrecha relacion entre la presencia de
pseudoartrosis y neurofibromatosis.

® Todos los pacientes cursan con una angulacion an-
terolateral de tibia y/o peroné. Aproximadamente an-
tes de los 2 afos presentan la fractura con la forma-
cién del foco de pseudoartrosis subsecuente.

@ |a Pseudoartrosis pura de peroné tiene mejor pro-
néstico pero puede dejar la secuela de valgus de
tobillo.

® [ tipo de pseudoartrosis mas frecuente segun la
clasificacion de Boyd es el tipo Il

@ La técnica quirirgica que ha dado mejores resulta-
dos en el HOI es el método modificado de Williams
combinado con el injerto de médula ésea percutaneo.

@ El uso de ortesis protectoras pre y postoperatoria
debe ser de rutina en estos pacientes hasta alcan-
zar la madurez esquelética.

@ Todos los pacientes deben ser tratados ortopédi-
camente al principio, a menos que la enfermedad
sea muy evidente o esté muy avanzada.

® Probablemente el limite para la recurrencia de la
enfermedad es la inmadurez esquelética del pacien-
te y los cuidados del mismo.

RECOMENDACIONES

® Ante toda deformidad angular de la pierna debe-
mos solicitar estudios radiolégicos de frente y perfil

del miembro, pelvis 6sea. AP de mano izquierda
(Edad Osea) para evaluar enfermedades asociadas.

® A todos los pacientes con angulacién anterolateral
y/o pseudoartrosis congénita de tibia y/o peroné se
debe descartar neurofibromatosis.

® Fomentar el uso de ortesis de polipropileno articu-

lada en rodilla y tobillo desde el momento del diag-

nostico hasta la madurez esquelética como medida
de prevencion y terapéutica.

Evitar en lo posible el uso de osteotomias correctivas

en la tibia con deformidades angulares congénitas.

Limitar el tratamiento quirdrgico a no mas de 3 in-

tervenciones correctivas.

Iniciar el tratamiento quirdrgico con la técnica de

Williams Modificada e injerto ¢seo.

Promocionar la utilizacion del injerto de médula dsea

percutdneo como coadyuvante de las diferentes téc-

nicas quirdrgicas.

® Informar al inicio del tratamiento, al paciente y los
familiares, la probabilidad de una amputacién, en
dado caso promocionar la amputacion tipo Syme
como método electivo viable.

@ ElImanejo de los pacientes con pseudoartrosis con-
génita debe ser competencia de un equipo multi-
disciplinario conformado por, Cirujano Ortopedista,
Pediatra, Psicélogo, Anatomo-Patalogo, Fisiatra v
Genetista.
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