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l.  INTRODUCCION.

La Artrogriposis es una enfermedad consistente en miitiples
contracturas en las extremidades presentes al nacer. Es considerado uno
de los retos rpés dificiles para el cirujano ortopedista debido a la
complejidad que conlleva su tratamiento. Su incidencia varia entre 0.19 y
3.0 por cada 10000 nacidos vivos (30, 33, 36, 41), por lo que no es un
problema de comin, pero dadas sus caracteristicas intrinsacas como la
presencia de inteligencia normal (6, 10, 21, 36), o incluso superior (40), y
un sistema sensitivo conservado, deben utilizarse todos los métodos
necesarios para lograr hacerios independientes en el mayor grado posible,
para asi mejorar su calidad de vida, lo que conlleva a ulilizar
procedimientos no ortodoxos en el manejo de las deformidades presentes y
cuyo principal objetivo es alinear la extremidad inferior para lograr ia
deambutacion, y en la extremidad superior lograr su maxima funcionalidad
(13, 18, 21). A nivel de los miembros pélvicos se inicia el tratamiento en
direccién proximal a distal (caderas-rodillas-pies), en el caso de ta
contractura en flexién de las rodillas, habitualmente fallan la mayoria de los
procedimientos en partes blandas, ya sean conservadores o quirargicos, la
motivacion de este trabajo surge de valorar un tratamiento para la
deflexion de estas rodillas artrogripéticas el cual consiste en la

diafisectomia distal de fémur asociada a tenotomia de isquiotibiales mas
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capsulotomia posterior; y su evaluacion a mediano plazo tanto en sus
resultados funcionales como estéticos, y asi justificar el continuar
utilizando éste tipo de tratamientos radicales en los pacientes con
artrogriposis, que buscan como principal cbjetive la alineacién de los
miembros pélvicos para poder aparatar y asi permitir la deambulacién con

ia ayuda de muletas.
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/.  ANTECEDENTES CIENTIFICOS

A.- DEFINICION

La Artrogriposis Congénita Maltiple (AMC), es un complejo
sindromatico caracterizado por contracturas (limitacion del movimiento),
de varias articulaciones en algunas partes del cuerpo, por grados diversos
de fibrosis de misculos adyacentes con engrosamiento y acertamiento de
los tejidos capsulares y ligamentos periarticulares; el proceso basico no es
progresivo, el sistema sensitivo esta intacto y no esta involucrado el
intelecto (1, 3, 29, 36, 38). El término Artrogriposis proviene de dos raices
griegas que significan “articulaciones curvas”, y fue utitizado por primera
vez pos Stern en 1923, sin embargo la primera descripcion completa de
una lactante con contracturas congénitas maltiples fue hecha por Otto en
1841 (22, 36), aunque otros autores sefalan a Ambroise Paré como el
primero en describir un paciente con estas caracteristicas (24). Existen
numerosos sindnimos para describir la enfermedad, pero en la actualidad

el terminc Artrogriposis Multiple es el mas generalizado.
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8.- ETIOPATOGENIA

El mecanismo fundamental para la aparicién de éste sindrome es la
falta de movilidad en las extremidades del feto iniciada en etapas
tempranas del desarrollo intrauterino, cuya consecuencia final es la
presencia de contracturas articulares maitiples; esta falta de movilidad
durante un periodo que es de rapido crecimiento, condiciona una serie de
cambios secuenciales: al perder movilidad en las articulaciones se
desencadena una respuesta en el tejido conectivo reciproca y consistente
en la formaciéon de comunicaciones miocito-fibroblasto intercelulares de
tipo colageno. Esta respuesta lleva a la proliferacion de tejido conectivo
en {a capsula articutar y en masculo que conduce finalmente a la fijacion de
la articulacion. Esta respuesta coldgena descrita representa una
expresion de la Ley del Tejido Conectivo (34), que es similar en su filosofia
a la Ley de Wolf. Las causas de la falta de movilidad son heterogéneas (3,
6, 12, 27, 34, 39, 41, 32). Unoc de los hallazgos mas sobresalientes y
constantes ha sido la presencia de una degeneracion de las motoneuronas
del Asta Anterior de la médula, la cual aparentemente ocurre en etapas
tempranas del desarrollo, condicionando una destruccion de las fibras
musculares en el feto, siendo unos misculos mas afectados que otros,
segOn la extension de Ja jesion en los cordones medulares (6); el tono

muscular esta disminuido y se pierde el balance del tono normal de los



antagonistas, ésto restringe el movimiento de los musculos y articutaciones
durante el desarrollo intrauterino, condicionando finalmente la disminucion
y pérdida de la movilidad de las articulaciones (41, 30). La lesion también
puede localizarse en otras zonas que afectan la conduccion del impulso
nervioso tales como las raices nerviosas, la placa motora terminat o la
corteza motora (9). Las causas mecanicas han sido mencionadas desde la
época de Stern, expticando ta falta de movilidad debido al aumento de la
presibn en el ambiente intrauterino debido a embarazos miltiples,
oligohidramnios, polihidramnios, etc., lo que ocasiona una prolongada
inmovilidad del feto (42). También se ha implicado a la hipertermia y a
ciertos virus. Estos Oltimos debido a que en et ganado vacuno se han
identificado virus del tipo Akabane que ocasionan un sindrome similar a la
AMC (34). Otros autores consideran que la AMC es debida a un agente
ambiental asociado a uno o varios factores desfavorables gque incluyen
deformidades en la cavidad uterina (32), anormalidades vasculares e
imbalances hormonates (9, 41). Incluso se han encontrado anticuerpos
contra antigenos fetales especificos (receptores de acetilcolina), en
madres con enfermedades del tipo Mistenia Gravis que han tenido hijos con
AMC (39); los factores genéticos son implicados en algunos tipos de AMC,
en especial en la variedad miopatica (8, 10), en |a cual es asesoramiento y
estudic genético es imprescindible, toda vez que se han encontrado datos

que sugieren una forma de herencia mendeliana. Se han implicado
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factores causantes de defectos cromosdémicos o en uno o varios genes
cuyo efecto es en algunos estudios es hasta de un 28% como factor causal

(14). En el cuadro 1 se esquematiza la secuencia etiopatogenica en la

AMC.
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C.- CLASIFICACION.

Se han desarrollado varias clasificaciones para la AMC; la mas
difundida de ellas es la de Hall (4, 10, 34),gue comprende tres grandes
grupos con base en los hallazgos clinicos, etiopatogenia y forma de
transmision hereditaria: el grupe | es la Amioplasia o AMC “clasica”, que es
la mas frecuente; el segundo grupo es la AMC distal que comprende dos
subgrupos el primero solo estan involucradas las manos y pies y el
segundo se asocian malformaciones como paladar hendido. El tercer
grupo son las AMC ligadas al cromosoma X recesiva. Para este estudio se
presenta la siguiente clasificacion clinico-radiografica que permite valorar

el tipo de tratamiento a realizar en el artrogripético:

TIPO | Afeccion distat a miembros pélvicos (pie equino varo).
TIPO 1l Lo anterior mas contractura en flexion o extension de rodillas.
TIPO 1l Presencia de afeccion a caderas, con dos subgrupos:

a) Con deformidad en flexion o extension de rodillas.
b} Anquilosis total.
TIPO IV Afeccién a miembros toracicos severa.
TiPO V Afeccion generalizada a todas las articulaciones, con

alteracion en el coeficiente intelectual.



D.- DIAGNOSTICO.

El diagnoéstico de la AMC es esencialmente clinico {9), el mas comin
tipo de AMC, es la amioplasia o AMC clasica (27, 29), en la cual estan
involucrados los cuatro miembros e incluyen el 40% de los casos
aproximadamente (10, 27, 29, 30); el término amicoplasia fue inicialmente
utilizado por Hall en 1983 y se caracteriza por compromiso de brazos y
piernas, éstas presentan al nacer una actitud tipica y simétrica en flexion o
extension; disminucidén de la circunferencia de las areas musculares de las
axtremidades, hombros en contractura en aduccidon y rotacién medial;
codos con deformidades fijas en flexion o extension; muiecas con
deformidad fija en flexidn palmar y desviacion cubital 6 dorsiflexiébn con
desviacion radial; pulgares en palmas; caderas en flexién, abduccién y
rotacion lateral con fuxacion de una o ambas articulaciones; rodillas con
deformidades en flexion, extensiéon o con presencia de luxacién anterior y
pies con equino varo aducto rigido, adelgazamiento de la piel, aumento de
la densidad de los tejidos periarticulares y extremidades inferiores en
forma fusiforme o cilindrica, adoptando la posicién en “diamante”. Los

estudios de laboratorio son inespecificos por lo cual tienen poco valor (21).

Uno de los investigadores mas sobresalientes sobre el estudio

genético de la AMC y de su diagnéstico diferencial es Judith Hall (14, 15),




quién menciona la dificultad y necesidad de realizar un diagnéstico
diferencial sobre mas de 150 entidades que cursan con contracturas
miltiples, lo cual se logra con un completo estudio clinico y con una

historia prenatal.
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E.- LARODILLA EN LA ARTROGRIPOSIS

Hasta un B80% de los pacientes con artrogriposis presentan
compromiso de la articulacion de la rodilla, con predominio de afeccion
bilateral (7, 37, 42). Este compromiso va desde las contracturas en flexién
o extension, hasta el recurvatum o la luxacion articular (19). La gran
mayoria de éstos pacientes presentan deformidades en flexién de
severidad variable, pero habitualmente es importante su compromiso y
casi siempre estan acompaiiados de contracturas en caderas vy
deformidades en pies (5, 33). Varios autores han delineado los cambios
fisiopatologicos que se suceden en los pacientes con AMC, cabe resaltar
algunos aspectos importantes. La limitaciéon del movimiento casi siempre
es extra articular por la accion de la contractura capsular, de los
ligamentos acortados y por la fibrosis de los misculos. Los tejidos blandos
estan tan contraidos y rigidos que no ceden a maniobras de estiramiento o
colocacién de enyesados. Se han descrito ademas céndilos
supernumerarios posterolaterales en fémur que blogquean completamente
el movimiento articular (28). Los cambios radiograficos més
caracteristicos en las rodillas artrogrip6ticas se encuentran en aquellos
pacientes con deformidades importantes y se relacionan bien con la
naturateza a largo plazo de la deformidad y la edad de los pacientes, Se

observa en forma marcada el efecto del moldeamiento secundario a ia
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posicion anormal sostenida y a la presion en el fémur, tibia y patela (11),
encontrandose el fémur adelgazado (24). Adicionaimente se observa en ia
mayoria de los pacientes anormalidades en la patela la cual puede
presentar elongacion, hipoplasia, posicion alta o baja, fracturas o

ausencia de la misma.
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F.- TRATAMIENTO DE LA CONTRACTURA EN FLEXION DE LA

RODILLA EN LA ARTROGRIPOSIS

Varios autores como Tachdjian y otros (6, 9, 13, 28, 23, 28), han
definido los grados de severidad de la contractura ségt‘m el grado de la
deformidad, seialan un promedio como leve una deformidad menor a 20
grados, moderada de 20 a 60 grades y severa mayor de 60 grados. Estos
parametros ayudan a determinar el tipo de tratamiento a elegir y su
pronéstico, pero debe tenerse en cuenta que un contractura fija en flexién
de 10 grados en una rodilla impide la deambulaciéon o su aparataje por lo
que independientemente de estos parametros debe juzgarse como severo
este proceso. El objetivo del tratamiento es restablecer de la mejor forma
posible el eje de carga de la extremidad inferior, para lo cual se requiere
de la correccion de las deformidades en caderas y pies
concomitantemente con el de las rodillas; de esta forma se busca una
posicién del cuerpo mas fisiolégica para la deambulaciéon. Hoffer (1983)
sefiala en un estudio de 36 pacientes con AMC que es indispensable la
alineacion de los miembros pélvicos en la mejor forma posible para que
permita la utilizacién de aparatos ortopédicos y realizar este tratamiento
conjuntamente con el de miembros toracicos para que se permita el uso de
muletas. Sefiala que se requiere una extension de caderas entre cuatro o

méas grados, pies con apoyo plantigrado y estabilidad de columna. Seiiala
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gue en ausencia de miusculos extensores de caderas en grado cuatro de
fuarza muscular, la capacidad para la deambulacion depende de ta
funcionalidad de tos miembros toracicos (18). Por lo tanto el tratamiento
debe ser integral y dirigido, basado en una estrategia individualizada para
lograr éste cometido, que puede ser de dos formas: conservadora o

quirdrgica.

1.- Tratamiento Conservador

Consiste en la colocacion de moldes de yeso que en forma
progresiva intentan 1a extension de la rodilla. Generalmente fracasan
debido a la facil recurrencia de l|la deformidad y a las graves
complicaciones que se presentan debido a que se deben hacer
manipulaciones importantes que ponen a tension severa los tejidos,
ocasionando lesiones cutaneas y fracturas del cartilago condral, siendo
frecuente que por la mala calidad 6sea se produzcan fracturas o
deslizamientos fisiarios, por lo cual no es recomendable su utilizacién (11,

14,19, 31, 33)

2.- Tratamiento Quirargico
En {a época actual se considera que el mejor tratamiento
conservador que se puede ofrecer a un paciente con AMC es el quiriurgico,

et cual debe realizarse en forma temprana (36), lo que esta justificado por
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el hecho de que estos pacientes presentan entre otras, limitaciones en la
cobertura cutanea, e incongruencia articular mantenida por largo tiempo,
durante etapas tempranas del desarrollo infantil, que finalmente llevan a la
artrosis (11); los tejidos blandos estan tan contraidos y la capsula articular
tan rigida que solo se logra su relajaciéon mediante técnicas quirargicas

(17), las cuales se dividen en:

a. Cirugia a partes blandas,
b, Cirugias a partes 6seas.
c. Cirugia mixta,

a. Cirugia partes blandas:

1.- Procedimiento de Yount: describié en 1928 y que consiste en la seccién
de la porcion distal de |a fascia lata asociada a colocacién de molde de
yeso en extension. Aln en casos leves de deformidad el resuitado es
desalentador. La seccién de la fascia lata debe asociarse siempre con

otros tipos de tratamiento.

2.- Liberacién de los tendones de los musculos isquiotibiales con

alargamiento o seccién de los mismos, asociada a capsulotomia

posterior con o sin liberacion de los musculos gemelos. At igual que el

15




procedimiento de Yount, da malos resultados si es utilizado en forma

aislada.

Cirugia a partes dseas:
Osteotomia supracondilea de recurvatum: ampliamente utilizada en
contracturas en flexion de rodilla con secuelas de polio (20), vy
mielomeningocele (34). Se asccia a malos resultados en la AMC,
debido a la severa fibrosis muscular y contractura secundaria que
impiden se logre la completa extension, o bien ésta se pierde

progresivamente con el crecimiento del paciente (42).

Diafisectomia supracondilea femoral: descrita por Osgood en 1913 (43)
en la cual se realiza uﬁa osteotomia en cufia de base anterior, cuya
angulacion se determina extrapolando el angulo femorctibial en la
maxima extensién posible visto en el plano lateral, logrando asi la
extension completa. Shapiro (1993), realiza un acortamiento de 1.5
cms de la diafisis para relajar las estructuras neurovasculares, esto es
particularmente util cuando se presentan deformidades severas, las
cuales presentan en ocasiones puentes de tejidos blandos como
membranas en la fosa poplitea y que involucran estructuras

neurovasculares que adoptan la forma de cuerda de arco (30). En un

16



periodo de 20 afos DelBello y Watts (1996), realizaron estos
procedimientos en 17 pacientes a los que se les realizaron 37
osteotomias con un seguimiento promedio de 32 meses, durante los
cuales en la mayoria se encontraron recurrencias de la deformidad
pero mejoraron ostensiblemente su capacidad para la deambulacion.
Estos autores y otros sefalan que con adecuados miembros toracicos
para el uso de muletas se debe contar con la deflexién de los miembros
pélvicos ya que con esto lograran la deambulacion (8, 26). Las
osteotomias no son un procedimiento inocuo y menos cuando son
aplicadas a pacientes pediatricos; por lo tanto se deben conocer las
complicaciones que pueden presentarse, de las cuales la més comun
es la pérdida de correccién, sobre todo en pacientes que no han
completado su madurez esquelética {7, 36); se observan fracturas,
subluxaciones posteriores, infeccion, no unién y otros. En el estudio de
Zimmermann (1982), se encontr6 un 10% de seudoartrosis y un 18% de
infaccion en el sitio de _entrada de los clavillos de Kirshnerr (43). Se
han ocbservado ademas paralisis del nervio ciatico, fractura de condilos
(31), hipertension transitoria (16) y lesiones de la arteria poplitea (2),
por lo que en algunos casos se requiers incluso de un estudio
arteriografico preoperatorio, especificamente cuando existe pterigon
cutaneo requiriéndose el apoyo del cirujano vascular periférico y del

cirujano plastico (26). Carlson (1984) senala sobre un estudio de 52
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pacientes con AMC observados 25 ahos después en promedio, que las
osteotomias deben realizarse temprano en el desarrollo a pesar del
riesgo de recurrencia, porque es mucho mayor la ganancia al lograr
integrar al nifo a ja vida social de su casa, de su escuela y Iogl;ar su
independencia, que el riesgo de requerir un procedimiento quirargico
adicional el cual seguramente serd menos extenso que el inicial (7).
Finalmente, uno de los problemas mas comunes que se observan con
jas ostectomias es que ocasiona una deformidad en la extremidad, la
cual en forma progresiva se remodela eficazmente en el nifio. Esto
puede provocar perdida de la correccion o alteraciones en la simetria
de ilos miembros pélvicos, ya que el callo éseo produce un
sobrecrecimiento no predecible ni simétrico en los huesos, sin
embargo no existe una correlacion uno a uno y esta remodelacién
ocurre a una velocidad mayor que la recurrencia de las contracturas.
Otros tipos de tratamiento en hueso han sido inefectivos
compietamente como son la epifisiodesis anterior en fémur distal; la
osteotomia proximal de tibia y peroné; y la epifisiodesis femoral distal

(33).
Cirugia Mixta:

Este consiste an la asociacién de la eliminacion de la severa fibrosis y

de la contractura en partes blandas junto con la “descompresion” del

1S



paquete vasculonervioso con la resecciéon ésea. En casos severos es
aconsejable el estudio arteriogrifico como se habia mencionado
anteriormente. En este tratamiento se asocia la diafisectomia distal de
fémur -con tenotomia de isquiotibiales, capsulotomia posterior, y
tenotomia del tensor de la fascia lata, lo que permite la completa
extension de la articulacién de la rodilla. Pero queda la duda, de que
condiciones de estabilidad quedan con estos procedimientos, presentar
la articulacién ademas por el hecho de las caracteristicas particulares de
las superficies articulares al ser desplazadas distalmente, todo |o cual se

evaluara en el presente trabajo.
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. OBJETIVOS

GENERAL
- Analizar la diafisectomia distal de fémur para fa deflexion de la rodilla en

pacientes con AMC, asociandose o no a técnicas en tejidos blandos.

ESPECIFICOS

- Mostrar la técnica quirdrgica utilizada.

-Senalar sus indicaciones basadas en uha clasificacion clinicoradiografica.
- Determinar su eficacia comparativa de la diafisectomia distal de fémur

pura, o asociada a tratamiento de partes blandas.

20



V. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

.& En la contractura en flexiéon de la rodilla por AMC, se obtienen

resultados mas significativos cuando se utiliza la DDF, o cuando se asocia

ademas. de tenotomia.de musculos isquiotibiales y de capsula posterior ?

VARIABLES INDEPENDIENTES VARIABLE DEPENDIENTE

Deflexion de rodilla

- Paciente con AMC y contractura en

flexion de rodillas manejados con Sl NO
DDF.

- Pacientes con AMC y contractura en

flexiébn de rodillas, manejados con S NO

DDF y tenotomia de isquiotibiales y

liberacion de capsula posterior.

i La tenotomia de isquiotibiales y liberacion de capsula posterior

ocasiona desequilibric muscular a favor del mecanismo extensor, o

alteraciones en el arco de movilidad de la rodilla ?

VARIABLE INDEPENDIENTE VARIABLE DEPENDIENTE

Paciente con AMC y contractura en Recurvatum y restriccion
flexionh manejado con osteotomia y  movilidad en rodilla.

liberacién de tejidos blandos. Sl NO

de




V. HIPOTESIS.

1. Enla contractura en flexién de la rodilla por AMC se obtiene la completa
deflexion de la misma cuando se asocia la diafisectomia distal de fémur
_con.la tenotomia_de isquiotibiales y capsulotomia posterior, en contra

de cuando se utiliza unicamente la diafisectomia distal de fémur.

<. La.diafisectomia distal de fémur junto con la tenctomia de isquiotibiales
mas capsulotomia posterior, ocasiona en el 100% de los casos
deformidad.en recurvatum y con ello restriccion maycr en el arco de

movilidad de la rodilla.




V. MATERIAL Y METODOS

Es un estudio retrospectivo, observacional, transversal y comparativo de 11
pacientes con diagnéstico de AMC que presentaban contractura en flexién
de ambas rodillas, tratados en el Servicio de Ortopedia Pediatrica del
Hospital de Ortopedia Victorio de la Fuente Narvaez, México D. F. , mediante
diafisectomia distal de fémur asociada o no a tenotomia de isquotibiales y
liberacién de capsula posterior en el periodo comprendido entre octubre de
1981 a diciembre de 19950.

La técnica quirdrgica utilizada en los pacientes consistié en una incision
lateral a través del intervalo muscular entre el vasto lateral y el biceps
femoral,se desinserta la fascia lata,se realiza la capsulotomia posterior con
tenottomia de isquiotibiales y finalmente se realiza la diafisectomia distal del
fémur,a unos 5 cms. de la fisis de crecimiento'resecando 2cms.de
hueso.Finalmente se impacta el fragmento distal al fragmento proximal
cormrigiendo la deformidad en flexion hasta lograr la extensidn
completa,entonces es fijada la osteotomia con dos clavos de Steinmann

cruzados(ver fig.2).
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Fig.2 Técnica quirargica para la diafisectomia distal de femur.




PARAMETROS A EVALUAR
1. Edad.
2. Sexo.
3. Clasificacién de la artrogriposis: Se toma en cuenta los Tipos Il y |ll de
|a clasificacion propuesta.
4. Tratamientos previos: Conservadares o quirirgicos.
5. Tiempo de postoperatorio.
6. Para evaluar los resultados se toman en cuenta los siguientes

parametros:

- Bueno: Alineacion de rodillas, sin asimetria de miembros pélvicos, con

arcos de movilidad de rodilla de 0 a 45 grados y marcha independiente.
- Regular: Alineacién de rodillas con asimetria de miembros pélvicos
menor a 2 cms. Arcos de movilidad de la rodilla de 0 a 20 grados y marcha

posible con aparatos y muletas.

- Malo: Rodillas con flexién residual de 10 grados con asimetria mayor a 2

cms. En miembros pélvicos; rodillas anquilosadas y marcha no posible.

Za
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CRITERIOS DE INCLUSION

Edad: Entre los 2 y los 15 aiios.

Sexo: Ambos sexos.

Diagnoéstico: AMC Tipos Il y lll, con procesc bilateral en flexién de ambas
rodillas, sin padecimiento infeccioso o tumoral agregado.

Postoperatorio: Minimo de 5 afios

CRITERIOS DE NO INCLUSION
Edad: Menores de 2 afios y rﬁayores de 15 ahos.
Diagnostico: AMC Tipos |, IV y V, o con proceseo infeccioso o tumoral
agregado.

Postoperatorio: Menor a 5 afios.

CRITERIOS DE EXCLUSION.
- Que haya sido sometido a otro tratamiento quirirgico.
- Que haya presentado padecimiento postrante o sufrido fractura o proceso
traumatico a nivel de la region operada.

- Que haya abandonado el tratamiento.
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Vil. RESULTADOS

EDAD:

Maxima: 7 afios.

Minima: 3 afos.

Promedio: 4 afos.

SEXO:

Masculino: 10 pacientes.

Femenino: 1 paciente.

CLASIFICACION DE LA ARTROGRIPOSIS:
Tipo ll: 2 pacientes.

Tipo lil: 9 pacientes.

TRATAMIENTOS PREVIOS:

Moldes de yeso: 11 pacientes,
Procedimiento de Yount y yeso: 11 pacientes.
Osteotomia de recurvatum: 4 pacientes.
TIEMPO DE POSTOPERATORIO:

Maximo: 15 aios.

Minimo: 7 aios.

Promedio: 9 anos
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TABLA 1

RESULTADO DDF DDF + TENOTOMIA DISTAL DE

(NUMERO DE ~ ISQUIOTIBIALES ¥ CAPSULOTOMIA

RODILLAS) POSTERIOR (NUMERO DE RODILLAS)
BUENO 0 . 0
REGULAR ] 10
MALO & o

Resultado de los diferentes tipos de tratamiento en 11 pacientes con
Artrogriposis (22 rodillas).

DDF: Diafisectomia Distal de Fémur.

=7




viil. ANALISIS DE RESULTADOS

Es una muestra de 11 pacientes con diagnéstico de AMC con
contractura en flexion de ambas rodillas y a los que se valora
comparativamente en relacion a la DDF asociada o no la reseccion de
isquiotibiales y capsulotomia posterior. LLama la atenciéon que hay una
franca predominancia del sexo masculino que va acorde con los reportes
de la literatura (41). La edad promedio en que se realiza la diafisectomia
es a los 4 ahos teniendo todos ellos tratamientos previos con fracaso en la
deflexion dada. La severidad del proceso que esta presente en todos los
casos. Valorando la clasificacién que se presenta, ésta resulta util desde
el punto de vista diagnostico-terapéuttico e incluso pronéstico. De esta
forma, en el Tipo | no hay compromiso a nivel de rodillas, localizandose el
padecimiento esenciaimente en pies. En el tipo 1l se encuentra la
contractura en flexién de las rodillas y puede estar asociada a la presencia
de contractura en flexién en caderas. E| tratamiento practicamente puede
iniciarse al mismo tiempo pero la severidad del proceso hace necesario
que se le de aspecial atencién a las rodillas. En el Tipo Il el proceso
involucra a las caderas en flexién, aduccion y la tuxacion correspondiente.
La alineacién de ser posible permitirda el aparataje y con ello la
deambulacién con la ayuda de muletas. En el Tipo IV, donde hay afeccion -

a miembros toracicos, no deben realizar cirugias de alineacion de
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miembros pélvicos ya que sera dificil que el paciente pueda apoyarse en
muletas para su deambulacién, por ello es que no se incluyeron este tipo
de pacientes en el estudio, al igual que con el Tipo V, donde el dafio es

generalizado con posibilidad de compromiso en su IQ.

En este caso, fueron 9 pacientes del Tipo Ill y 2 del Tipo 1, que hacen
un total de 22 rodillas. El tiempo de postoperatorio promedio que ha sido
de 9 afos permite valorar resultados concluyentes, ya que practicamente
estos pacientes han terminado su crecimiento, lo que no dara la posibilidad
de recidiva de la deformidad. Los resuitados se juzgan regulares en la
combinacion de DDF + tenotomia distal de isquiotibiales y capsulotomia
posterior de rodilla, ya que si bien se obtuvo |la completa alineacién de las
rodillas hay en todos los casos asimetria de 1 a 3 cms, a pesar de que la
resaccion efectt_xada fue igual. No existe un parametro que nos sefiale
exactamente el porcentaje de reseccion en relacion a los grados de flexidn.
En contracturas en flexion de 45 grados se han resecado un promedio de 3
cms: hasta 20 grados un total de 1.5 cms. Contracturas mayores y con
presencia de pterigion cutaneo es preferible un estudio arteriografico
preoperatorio que permita valorar la posibilidad de lesion vascular.
Ademas el tratamiento debe planearse con el apoyo de vascular periférico
y cirugia reconstructiva. No se traté ningin caso de este tipo. Cuando se

realizd de forma pura la DDF, 6 obtuvieron regulares resultados,
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realizo de forma pura la DDF, 6 obtuvieron regulares resultados,
.especialmente en los nifios paquefios, perc en nifios por arriba de esta
edad hay malos resultados, especialmente por recidiva de ia deformidad
que se modifica cuando se asocia la técnica a las partes blandas. Lo
anterior puede explicarse por la presencia de la severa fibrosis de
masculos, ligamentos y .capsula que .dan lugar a una gran tension que

ocasiona en forma progresiva la recidiva de la deformidad.

No hay en ningin caso la inestabilidad en recurvatum o mayor
modificacion en el arco de movilidad en unas articulaciones practicamente

anguilosadas por la génesis del padecimiento.

Puede decirse que debe realizarse el consentimiento informado
previo a la cirugia por los padres, es decir, explicar perfectamente el
diagnéstico, seRalar el tratamiento a realizar, los riesgos inherentes al
mismo y el pronéstico que se espera ya que el objetivo de la deflexién de la
rodilla en el artrogripético es basicamente la alineacion que permita el uso
de un aparato ortopédico. La articulacién, dad la fisiopatologia de la
artrogriposis tendra ya una amplia restriccion de la movilidad que no

mejorara.
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IX. CONCLUSIONES.

1. La diafisectomia distal de fémur en la artregriposis permite la completa
deflexion de la rodilla, pero con racidiva en un 70% de la deformidad

por la contractura en tejidos blandos.

=. Lo anterior se evita con la asociacién de la tenotomia distal de

isquiotibiales y capsulotomia posterior,

. Los principales Inconvenientes son la asimetria de los miembros

peélvicos, dada por la remodelacion a nivel del sitio de la diafisectomia.

<. No se presentd el recurvatum o la inestabilidad a nivel de las rodillas

dada |la severa fibrosis.
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