DAL et
|
O e mi"

e<s

-~

-y o
/;:y’ {,—;,’4' e
& . " Lol

¥

R
. Universidad Nacional Auténoma de México

DAVID

México, D. F.

Facultad de Medicina

""Magdalena de las Salinas”

TESIS RECEPCIONAL

Que para obtener ol Titulo de
ESPECIALISTA EN ORTOPEDIA Y TRAUMATOLOGIA

presenta

CHITRIT AMAR

Division de Estudios de Postgrado
Instituto Mexicano del Sequro Social
Hospitales de Ortopedia y Traumatologia

REVISION BIBLIOGRAFICA DE LOS ULTIMOS
CINCO ANOS DE INSUFICIENCIA FEMORAL
PROXIMAL CONGENITA

1986



pr—

%‘g Universidad Nacional
:‘\-A

2%  Auténoma de México
UNAM

UNAM — Direccién General de Bibliotecas Tesis
Digitales Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADOS © PROHIBIDA
SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta
protegido por la Ley Federal del Derecho de
Autor (LFDA) de los Estados Unidos
Mexicanos (México).

El uso de imégenes, fragmentos de videos, y
demas material que sea objeto de proteccion
de los derechos de autor, sera exclusivamente
para fines educativos e informativos y debera
citar la fuente donde la obtuvo mencionando el
autor o autores. Cualquier uso distinto como el
lucro, reproduccién, edicion o modificacion,
sera perseguido y sancionado por el respectivo
titular de los Derechos de Autor.



INDICE.

Hoja nlimero.

INTRODUCCIONws vavvesareornroncessennsoraese 1
OBJETIVOS:serecoenncnnreesoracssavennnrnoss 3
ANTECEDENTES CIENTIFICOS..veeuvsenasennsenes &
PLANTEYMIENTO DEL, PROBLEMio.soossosansoenss Lk
MATERIAL Y METODOS. ¢ veennseancsoncscanssas 19
ETIOLOGIE tvvaersnruonsnsarsenncneneonsosons 16
MaNIFESTHCICNES CLINICAS..esessnvassnssenes 21
HERZNCIa E INSUFICIENCIN FEMORAL PROXIMAL

CONGENITA FAMILIARuusnvevervensvenasnss 25
CL) SIFICACIONe eveausreronsrnssvsneransaenes 27
TRYTAMIENTOu s e vnsnrerernosrnsronessasannens 3
_PLASTIA RCTWCIODAL DE VAN KESeeueusessersaoakd
MEDICINA FISICA ¥ REENBILITACIONesesseeeses 5l
CONCLUSIONESs s eveenevereveesvnnrnrasnsssnes 60
CUADRCS, GR{FICAS, FIGURASeeeseseesssnnnons 62
BIBLIOGRYFIN . veveecrrnsecsessossonanavense 27



=1=

INTRODUCCION ¢

Definicidn: es ung rara anomalis 8sea congénitg (osifica-
cidn endocondral), que puede incluir no solo deficlencias
del fémur, que van desde um pequefio acortzmiento, hastg una
augencia total, si no tpmbién mdificacioneé en formg tal
cOmo; COXy Varm, pseudoartrosis subtrocantérica y luxaciém

de las caderas (2,22,30,40,93).

La 9eficierx_qia_(1u), implica que existe una gusenciag =
parcial de 1p porcién proximal Iemorﬂl‘y de que el miembro
se encuentrp apcortado; algung porcidm. del fémur debe estar
presente, mientrae que el acetabulo y lp csheza femoral -

pueden 0 no estgr presentes.

Sinonimis :: plgunos nombres de los cugles es conocida ésta
entidgd son; Disgenesis Femoral Proximgl (41), Deficiencia
Femoral Proximal Congénitg (14,40,53) ¥ pcortamiento Con-
génito Femorgl (22, 4l)..

Debido gl gran problems que presentgn estos pacientes
con Insuficiencia Femoral Proximsl, en cugnto al tratgmiem
to; decidimos hacer ung revisidén del tema de los Ultimos S

pnllos tomgndo como base lo descrito en 1la 11teratur£;.
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Sgbemos que estos pacientes gon diffciles de ;anejnr por
el acortamiento dél miembro pélvico y la imestabilidad de
1z epdera para la degmbulscidn.. pnteriormente se resolvia
con lp amputacidn de todo el miembro. Creemos phorg, que
con los adelantos clent{ficos podemos lograr que estos pa-
clentes se puedan adaptar a la vida socipl y ser mpyormente
aceptgdos por su defecto, sin menosprecigr 1a repercusidn
paicoldgica que conlleva el hecho de que siendo un padeci-
miento congénito, posteriormente se pgravarar sus deformi-
dgdea. con el crecimiento impidiendo el desarrollo psicolb-

glco normsl del nifio gfectgdo.

Este trgbpjo pretende enfocar 108 gepectos mas relqvan-
tes de 1a patologls de 1p cpdera en cuanto p su etiologia,
dipgnbstico, tipo de deformidades, ClaB%fiCacién; y depen-
diendo de stos, el tragtpmiento oportuno, asi como 1s rehg-
hilitgciém funcioral adapptativa sl medio sociapl, mismos que

no han sido comtemplados en la actuglidad.



L. Actualizar los conceptos etiolbgicos, morfolégicos de
este patologla, as{ como las diversas clasificaclones

existentes, y su influencia én el tratamiento,

2, Elahorar ung guia de tratamiento de gcuerdo com el dipg-

ndstico oportuno.

2, Menciongr los métodos de rehabilitacidén funclongl que.

podemos emplegr en estos pacientes.



ENTECEDENTES CIENTIFICOS:

L Insuficiencia Femoral Proximal Congénita, es un pade-
cimiento como su nombre lo indics de origen congénito de 1,
pelvis y del fémur proximal, el cual cguss deformidad de 1a
cadery y acortamlento, plterpndo 1 funcidn del miembro inm-
volucrgdo y blomecanica -corporgl. Esty condicidn puede ser
unilatergl o bilastergl, y generalmente puede estar asociado

a otrgs deformidgdes congénitgs del mismo tipo.

Se mencionmy como antecedentes etioldpgicos la lesibn de
la porcidn de 1a cresta neursl, la cugl es precursors de
los nervios periféricos sensorigles de 1ps 4 y 5 vértebras
lumbares, resultando umg displasin femorsl proximal. Obser-
vaclones embrioldgicas indican que el miembro se desprrolla
en ung direccidén préximo distal, en los fetos en los cugles

no hay pcetabulos no se desarrollp la cabeza femorsl.

Durgis Wami, (14) fué capaz de producir insuficliencia
femorgl proximal en el saco amnibtico, otros agentes terp-
toldgicos son mencionpdos como lg irradiacidn, anoxla, is-
quemin, lesidn mecanica o térmicp, toxinas bscterianas, in-
fecciébm virgl, quimicos y hormongs. kunque se hp demostrgdo
comd.ngente etioldgicos definitivos a 1a ingesty de tylido-

nmidg durante 1a 4-6 semany de concepcidn. glgunos autorea



Se

han encontrpdo incidencip familiar pero no se hg demostrgdo

como factor etioldglco genético.

La incidencia de pnormplidades gsociadag es muy alta, ¥
Aitken (1,14), reporta un 69%; Koman (14), una incldencig
de un S4% en paclentes con participacidn bilaterzle Muchoav
paciex;.tea poseen otrg deficiencia gdiclonsl en el miembro
con hemimelis peronexy ipsilaterzl ocurriendo en un 45%, =
donde el pie equino vgro aducto, paladar hendido, carcﬁopa—
tin ¢ongénita, y deformidades de la ¢olumny vertebrgl son

I'nros.

105 paclentes poseen un gspecto caracteristico, donde
encontramos acortamiento del miembro pélvico en formg bulo-

8gy. ¥ lp extremidad gbducidg, flexlonpda y rotgcidn externg..

En un 30-80% de los casos reportgdos (14), el peronéd -

ipsilatergl esti presente y la tibip puede estgr acortadg.

Lz palpacidn del tobillo, revela la ausencia del maléolo
latergl y en lp mitad -de Los cgs06 el pie se encuentrz en

valgo (14).

En estudios genéticos, se ha encontrado asocipdo a 1a

Insuficiencia Femorgl Proximal Congénita la anomalia de
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Robin (micrognatia ¥ paladar hendido), sin asociacibn g =
dinbetes mellitus. Los analisis cromosdmicos indicaron que
existe lap presencip de un cromosoma 46XY. (Complemento del

cromosona)e (13).

Estudios realizados en el Japdm, sobre acortamiento fe-
moral congfnito (22), se encontrd que 56 pacientes no estp~
ban relacionados con 1, ingests de Talidomida, se encontra~
ron gnormalidpdes en el fémur, perond, cibito, no encontran
dose en si diferencias gnatdémicas notadas en ambos grupos.
Con ung incidencip en Edimburgo de 0.2 por 10,000 persongs.
(22).

Existen muchas clpsificaciones para estp entidgd patolb-
gica, intentaremos mencionsr algunas de ellas de importancia,

clinico terapéutico.

Claslficacibn de ymstutz (2), en 1969, nos indica que en
el Tipo I: existe acortsmiento femoral congénito, coXa Vara,
con un acetibulo normal, retardo en lp pparicidn del micleo
cefalico, con buen resuliado en la cadern, esclerosis de la
cortical medinl con asocigcidn bulosa similar, coexistiendo
con formas modergdas de pseudoartrosis tihial. En el tipo
II: fémur corto con pseudoartrosis subtrocgntéricg, coxa

Vglg progresiva y acetabulo normal. La osificacidn de 1a
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peeudoartrosia es seguidy en 1s mayorin de los cgsos con
una coxp Vara residual. En el Tipo III: fémur corto com umy
poreidén proximal femorgl bulosg, retardo en aparicién del
nficleo cefalico.. Fl acetpbulo ests presente, pero modernds
mente displ{;sico. La pseudoprtroeis tiende a osificar en un
menor grado que en el Tipo III, resultando un significativo
varo. En el tipo IV: el segmento femoral es corto, aparece
puntiggudo en 1lp porcidm proximal distgl. Existe‘una migra=
cién proximgl progresivg de 1p porcidn esclerdticy del fémur
con pocy evidencig de osificacidn expontﬁnea». El nficleo ce-
falico esta presente pero llega a ser progresivament_é mAB
displasico. Tipo V¢ un pequeiio segmento femorgl representy
el extremo distgl femorgl pero sin ewidencia de componente
femoral proximgl, sin acetpbulo, Existe tendencia del sege

mento femoral a- elongarse, pero la caders no se desarrollp.

En 1968, xitken (1), realiza una aubclasificac;éx; radio-
graficg. etiolbglica, consistente en 4 subgrupos. En el grupo
: cpbeza femoral presente, con un acetabulo adecupdo con
un segmento femoral muy corto., Existe ung coneccién dsen
entre 1s dijfisis del fémur y cabeza, cuello y componente
trocantéreo. Grupo B: hay cpbeza en el fémur y un pdecuapdo
acetabulo con un fémur corto, deformgda la diafisis, usugle
mente con un segmento Sseo grueso en la porcidn distal fe-

moral proximal. No existe coneccidm bses entre la cabezg
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femoral y 1a diafisis. Grupe C: acetjbulo displasico, la
¢aboza femoral nuncyg se osificag ¥ ce cree que no existe mo-
delo cartilaginoso en la cabeza femorsl. La diafisis femorgl
es corta con ung porcidn engrosada osificyda del extremo -
proximal femoral. Grupo D: ausencia de ambos; acetabulo y
cabezy femorpl, acortamiento diafisiario femoral, sin engrg

samiento proximal.

Basados en el pspecto radiografico, pmstuztz (2), Wileon
(41), en 1962 y Hamgnishi (41), en 1980 sefiplan dos grupos:
Grupo I, hipoplasin femoral en donde 1lp caderg y rodilly son
o pueden llegar a igualar 1a longitud del miembro. Grupo II,
verdapdery Insuficiencia Femoral Proximal, donde la cpderpy =~
nunca es normal y lps rodillac son poco dtiles. Este grupo
generglmente necesita manejo protésico y todas las ciruglas

a realiZar estan encaminadas para- 1n8 adaptacicnes protésicys.

Hamanishi (22), en el Jppdn, sobre pcortgmiento congénito,
describe la pntologly en 5 grupos: Grupo I: hipoplasip femo-
rql; ésta puede ser de dos formas: a) aspecto normal del fé-
mur; b) ligersy pngulacidn de la diAsfisis y engrosamiento cor
ticals Grupo II: fémur corto con diafisis angulnda; &sty pug
de ser de dos formas: a) angulacidn lateral marcapda con en =
grosamiento cortical, resultsdo de un defecto de osificacidn-

transversal subtrocpntérico;: b) disminucién del angulo cuello



-9-

digfisis. Grupo IIX: fémur corto con coxa Varla. Subtipos:
o) dinfisis recta, cOXa Vpra CON MaTCado engrosamiento cor-
tical a nivel del trocanter menor;: b) diifisis angulada, -
cOXa Vare angulads con engrosamiento de ln cortical, En el
grupo IV: pusencig o defecto proximal femoral, g) spusencia
o cuello fibroso y de 1la regidm trocantérica;; migracibn de
1a porcidn proximal con pcortamiento de lg distancia cuelle
cabezg; con un defecto de osiflcgcidn tragnoversal dipfisig=
rip, b) pusencip de cuello y del trocanter mayor, con ung
ecgbeza pequeiin conectada pl remanente diafisinriec, c¢) ausen
cia complety del extremo femoral proximal. Grupo V: pusencia

complets o rudimento del fémur,

En 1983, nrthur M. Pappna, (41), bpesndose en las cprac-
teristicas embriolégicas, teratolégicas, blolégicas y anath
micas, emite su clasificacién. 1: ausencip congénity del f£8
mur;: 24 insuficiencia femoral y pélvica; 3: insuficiencla
femoral proximpl sin conecclén bsey entre lp digfisis y ca-
bezaj 4: insuficiencin femorpl proximpl con desconceccifn
desordenadg octeofibrosy gntre 1a disfisis y cabezg; 5: de-
ficioncin femorgl distal; 7: hipoplasia femoral con coxa va-
ra y esclerosis de la dinfisis; 8: hipoplasip femoral con

€O0Xa Valga; 9: hipoplasia femoral com proporciones normales.

Debido g que con lg Insuficiencia Femoral Proximal Con-

.
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génita existen otras deformidades asociadas, el depprtamen-
to de Estocolmo (26), encontrd uns inestabllidad de rodills
ipsilatergl por ausencia de uno o de smbos ligamentos cruzg-
dos manifestpdo como inegstabilidad anterior o posterior. Rg-
didgraficamente se pprecian cambios 6seos (hipoplasia o nplg
sia), a nivel de las espinns tiblales en todxs las rodillas.
con Insuficiencis Femoral Proximal Congénitn, pero un segui-
miento de 6 afios no revelpron lap presencia de gonartrosis.
Con 1a ausencia de 1n eminencls intercondiles, cuando ambos
1igsmentos cruzados estaban ausentes, la Onicg indicacidn «
que refleren en su observacién yn gque posterlormente 1, ro-
dilla sorg desarticuladag o se realizara una artrodesis para

brindar mayor longitud del miembro y estabilidad protésica.

El tratamiento de 1a Insuficiencip Femoral Proximpl Con-
génity, esta encaminady a 108 hallazgos clinicos radiogra-
ficos encontrpdos. Generplmente existen las sigulentes de-
formidades: 1. lnapdecugdn longitud femoral, 2. Maplrotpcidn,
3. Insuficiente musculaturs proximal, 4. Inestabilidad de

articulgciones proximales.

En 106 ca506 unilaterales esta ilndicada la colocacibn
de una prétesis por debapjo de rodilla, feneralmente requie=
ren la osteotomis rotacionsl de Van Nes en 180grgdos., Como

procedimiento, 1a rodilla es fusionadg utilizando lz arti-



-]11=

culpcién del tobillo como unn nuevy nrticulacién de rodilla,
al adaptarse 1a prbtesis. xlgunos no prefieren la grtrodesis
de rodills ni 1, osteotomls rotaciompl. Indicando el uso de
unay prétesis por arribs de la rodilla, la cupl se puede gdgp
tar nl pie deformado. La articulscidn de 1a rodills es colo-
cada- por debajo de 1la articulpcidn de 1, ro&illa del pacien=
te en 1n prdtesis.

Un método glternativo es 1 desgprticulacidén de 1ln rodilla
con un cierre del muidn tipo Syme, &sto produce un pspecto
est@tico mas aceptable, el cual permite una mejor adaptacidn
protésicy de encastre. En el Simposium de 1968, de Insuficien
cia Femorgl Proximal Congénitg, (1,2,21,28,55), se preconiz
la desarticulacidn de lp rodills, y en segundo lugar tergpéu

tico 1a artrodesis de 1p rodills.

En los cas0s bilgterales no se indicp la osteotomfs de
Var Kes, E6tos pacientes pueden caminar confortablemente y
pueden apoyarse sobre sus proplos ples, gunque su aspecto
es deforme, lo condicions a reallzar la deambulacidn porgue
es mps estpble y confortable. Si nosotros reglizamos algunos
de los métodos mencionados tendrismos que adaptar apnrgtqs
ortopédicos, de los cugles no podris desacharse para degmbu

lar. !
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En el Tipo III de pitken (1), donde existe unp progresi-
Var COXp VaTa, 6¢ indica la osteotomin valguizante, (2), (fi-
gurg 9), 1ln cugl deber; ser postergada 10 mas que se puedy
hasta el desarrollo de lp cabezs femoral, 8sts osteotomipy
no debe ser retardade si los sintomps, funcién, o displasia -
50N muy apnrentes. Técnlcamente la osteotom{a de engrane (P‘).’
provee bastante estabilidad mecinica pars obvipr 1 fijacién
interns y posteriormente su retiro, evitandose dos interven-—

clones quirirgicas.

La artrodesis de caderp no ha tenido bucnos resuliados
(2), dicho procedimiento est; contrpindicpdo sl el gparato

protésico sera adaptado al miembro pfectados

En relacién a 1z longitud del miembro gfectgdo, es impor
" tante predecir la longltud del miembro en la etapa de mpdu~
rpcidon esqueléeticg. Mis de 17cms. de diferencia en ambos
miembros no podr; ser corregldg con ningin método de plarga

miento o pcortgmiento 6seo.
EL gcortamiento femorgl o tibinl, no se considerg g co-
rregir déficit de 10-12cms. de acortamiento en un eclo hue-

806

Existe ung clasificacidn basndy en el gcortamiento del
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niembro, (2). Grupo I: acortamignto wenor de 17cms, y Gru-

po II; ncortamiento mpyor de 17cms. Ests clasificacidn esta
basadg en 1p elaborscidn de un plan de tratamiento temprano,
preferiblemente medisnte el primer afio de vida, ¢l cual pumen
tars 1a funcidn gl maximo, minimizando el nimero de interven~
ciones, facilitando lp adaptacidn protésica y brindando jl
paciente umay ppariencin aceptable con ua minimo de repercu-

siones trpumaticas psicolbgicas.

Lo que podemos lograr en estos paclentes al realizar el
alargamiento del miembro afectndo 0 acortamiento del ccatrg

lateral ec brindar una mejor adaptacidn protésica.
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PLANTEs MIENTQ DEL, PROBLEMa :

Los diversos conceptos etiolégicos, morfoldgicos de cla-
gificpcidn y tratamiento han sido descritos en diferentes
&pocas y miltiples intentos bibliograficos diffcilmente =~
accesibles, por lo que se considersy importante el hpcer una
revisidn bibliograficy donde se hags mencidn de los métodos
mas frecuente de uso de tratamlento en relacién directy gl

diagndstico oportuno y prondstico..

En la actualidad, la Insuficiencis Femorgl Proximal Con-

génity, representg un problemy médico quirlirgico integrple

Se puede uniformgr, hacer congruente y sistemptizar esty
entidgd clinica en Traumatologfa Pedijtrica del Hospital de
Traumptologla '"Magdalenas de las Salinas". ?
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MATERIML ¥ METODOS:

Se efectud ung revisidn bibliografics de lg literapturg
mundial desde 1980 hasta la actualidad, bassndonos en formg
comparativa en trabajos previos n 1lp fecha de revisién men-
ciongndo cuando se considerd de importancis publicaciones
previas, respecto a lg etiologln, disgnéstico, clasificacién,
tratamiento y rehgbilitpciom de 1 Insuficiencia Femoral -

Proximal Congénita.
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ETIOLOGIA o

Se mencionan (22), relacionados s la patologia, factores
extrinsecos como: traums, drogas, infeccidn viral, radiacio
nes o lsquemiy focpl, camblo en lps estructuras hormonples
y toxicidad quimica actuando durante la 4-8semana de gestg-

cidn.

Su incidencia (22), ha sido reportads en el Registro de
Edimburgo como: 1 recién nacido por cadg 52,029 de personas
de la poblacién genergl (0.2 x 10,000).

Durante el desprrollo embrioldgico humano (40), nos indi-
¢a la existencis de esbozos de miembros gy Smm de longltud
Potadl (32 digs), pero existe un desarrollo rapido y progre~
sivo posteriormente. § medida que el megodermo aplcal prolie
fery, el miembro descansaz hacla abajo en uny imsgen préximo
distal, de ser complety a los 12mm de estadlo. Durante 1lg
5 semany, log misculog individuples comienzagn a diferonciagre-
se y después pparecen condensaciones mesenquimatosas y con-

drificacién, osificacidén observada s los 21 dias.

Garner (22), observd, que un incremento en los elementos
esqueldticos puede resultzr en una falla en lps formgs mas

elementples de formacidn.
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La progresibén y desarrollo desde una condensacidén mesen-
quimatosa a cartilago cglcificado a hueso puede estar inte=
rrumpidg por slgin factor extrinseco (22), aunque 1z droga
Talidomida (40), ha sido demostradg como cpusa definitivg
cugndo es tomadg 4-6semanags después de 1p concepcidn duran-
te el perfodo de formacidén del esbozo del miembro en dife-
renciacién: Los casos (22), reportados por la ingestp de ~
Tglidomidy, indican deformidndes Ssegs en fémur, tibia, ¥y
radio; mientrps que aquellos sin antecedentes de ingesta de
Talidomida incluyen deformidades Oseas en: fémur, peroné,

cibito,

La causa ¥y morfogénesis (19 y 35), de las deficlencias
femorgles estan gin no determinpdas, por esto, es controver
8igl. Normplmente el miembro inferior aparece como ung almo

-hpdills do crecimiento 5l 26 dia después de 15 fertilizacién,
Esenciglmente, es una masa de mesénquimg primitivo y tejido
conectivo embrioldgico y gelatinoso rodegdo de un epitelio
ectodérmico precursor de lg epidermis. Durante lgs siguien-
tes 4 semangs el miembro se diferencia rapidamente de proxi
mal a distal; el muslo y ls plerns aparecen agntes que el -
ples Al 48 dip, el aspecto del piec se bien diferencisdo ;
el esquemp esqueldtico es cprtilapginoso a excepeidn por las
falanges distsles que no se han condrificado todavia. Poste
riormente el crecimiento es relntivo al tgmpiio dgdo de acuer

do a 1p regidn.
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Muchos defectos de los miembros (19 y 35), se manifiestan
durante el desarrollo embrionario, etspa de diferencinciédn,
y comiinmente, expertos han agsumido que &stas deformidades
gon mesodérmicas. Recientemente, ha sido postulado (35), -
que lp destruccién del nervio que se suministrg gl almoha-
dillado inicigl, dado por sus influencins neurotrdpicas, -
resultan deformidades morfoldgicas. En vista de que el te-
Jjido neural aporta unp influencin incuctiva en el desarrollo
del miembro, es confirmado por trabajos experimentales en
donde lps deformidades nparecen por excisidn de una parte
del tubo neurpl en el embridén de pollo (14 y 35). Debido a
que se han observado deformidades femornles en mpdres con
digbetes o tratados con talidomida, se corrobora el hecho

de que &éstos, se deben a unnp: Neuropatfin Bmbrionsris Sen-

goriagl Periféricy, mecanismo de la malformacidn. La neuro-
patip es uny complicacidn bien conocids de diabetes y adul-

tos tratados com talidomida (35).

Segin Sandford (45), y King (28), conslderan que si 1la
cabeza femoral ests pusente, el gcetabulo es displasico. La
cabezp femorgl y el acetabulo se forman embrioldgicamente
por unn condensacidn de masas pluripotenciales de células
mesenquimptosase Una véz formadn, el desprrollo subsecuente
normal de cada umo, depende de 1a continua relapcidn entre

« cnbeza femorpl y el acetjbulo. Si el gcetibulo es normalj:
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la cabeza femorpl es identificady y osificada.

Existen 4 teorias (33, 47, 6, 24, 27), que trgtan de ex~
plicar 15 etiologia de 1 Insuficiencip Femoral Proximgl
Congénity.

1. Nutricional.
2. Vgsculpr.
3, Compresidn intrguterin, del miembro pélvico.

4. Genédtlca.

Segin Shgnds y Mgc*Ewn (47), postulgn, que lp malformg=-
cidn esth dgda por uns slterpcidn Nutrieional, en el tiempo
de 1la divisidn celular (4-6 semangs de oculacidn), &sto co-
rrelaciongdo en una mpdre diahética; encontrgndose ung in-
cidencia de 1% de pacientes con Insuficiencis Femoral Pro-

. i
" ximal Congénita, de mpdres dipbéticas.

Seglin Badgley (6), postula que el origen es Vpscular, =
donde el dafio vasculpr del tejide mesenquimatoso condiciona
lesiones dseas epifisiaprips femoral proximale La lesién vas
culgr del disco de crecimiento femorgl proximal durante lg
primers semana de embargzo, alters la formacidn endocondrgl
del hueso y retarda el crecimientos. El gcortpmiento es pro-
porciongl al grado de frpgmentacidn del centro de osificy -
eibn.
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Segin Holden (24), propueo que lp Cempreeifin Intraute-

rins del Mientro durgnte el tiempo de osificacidn de 1z -

diafisis femoral ers la causante del suministro arterial y

del retorno venoso.

Segln Kelly (27), considers que lp patologfa de 1p Insu=
ficiencia Femoral Proximal Congénitn, puede ocurrir en to-

dos los integrantes de uny scls familiz.
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MANIFESTr CTONES CLINICaS:

2l nacimiento (14), se aprecis uno de los miembros infe-
rioreg mape corto que el otro cuando es unilateral, y en ca-
505 bilpterales, e aprecin una desproporcién de cabeza tron
co en relscibn 5 los miembros inferiores. Kl pspecto clfni-
cO en cps508 unllztergles del miembro afectszdos son: miembro
corto, buloso, en pbduccidn, flexidén y rotacidn externa. Ge
nerglmente el pie del miembro pfectgdo se encuentrh a nivel
de 1a rodills, 30~80% de los casos reportazdos (14), el pero-
né ipsilpteral ests presente y la tibin acortada. En 1p mi-
tzd de los pacientes existe gusencip del mpléolo laptergl y
el pie se encuentrg en valgo. Existe ademas (14,54),: 1 de-
‘aigunldad de la longitud del miembro inferior, 2. mal rotg-
cidén, 3. lnpdecuadg musculpturs proximal, 4. inestabilidad
de articulacliones proximales y 5, contracturg en flexidn de

. caderq y rodillp.

Gillespie (18), menciona en su articulo, que uno de los
slgnos encontrpdos asocipdos con la Insuficiencia Femorpl
Proximal Congénita es 1la Inestgbilidgd Anteroposterior de
'la rodilla ipsilaterpl; y dependlendo de 1lp severidpd de
gfectacidn, es directamente proporcional al grado de ines-
tabilidgd de rodilla gnteroposterior, En estos cys0s pso-

cipdos con inestabilidad, radiograficamente encontramos::
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falta de formacidn de 1as espinps tibinles, falla en 1lp for

macién del surco intercondileo con desvincidn del eje mech-

nico en valgo. Es importnnte el reconocer este signo en ca-

sos donde 1p deformidad del miembro cs muy poca y el ple apg
rece normal, aunque el miembro es un poco mas corto que el

contrplateral.

Fn 1a Incuficiencin Femoral Proximal Congénits (18 y 26),
exlste una displasiz articular de ln rodilla ipsilateral,
caraCterizado por: faltn de dessrrollo de los ¢dndilos fe=
morales y esplnas tibinles con pusencis del ligamento cruza-
do gnterior, dindonos el pspecto clinico de contractury en

flexidn de rodilla.

por ser de interés clinico, haremos mencién de un pycien
te del sexo masculino de 8 afios de edad, Chino, manejado en

el Hospitgl de Hong Komg (53).

Con los gntecedentes de importancip (53)y segunda geste,
con control prenatal, embgrazo de término, eutdcico, sin
antecedentes teratolOgicos, notpdo desde el nacimiento acoxr
tamiento del miembro pélvico derecho y a medidg que pasaban
10s pfios era mas evidente el gcortamiento, Sin antecedentes
heredofgmilinres de Insuficiencia de miembros, pseudoartro~

sis congénits ni neurofibromstosis. Su hermano mayor con
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desarrollo normal misculo esquelético. E1 examen fisico fué
renlizado a 1a edad de 8 aiios desconociéndosc ptencién médi
tn previp, revelando lp presencia de: masculino de 8 afios,
talla 1.11 mts., peso 19.6kgs., plel sin manchas café con
leche, grotescs discrepancia de miembro derecho, texturs de
tejidos blgndos en el miembro nrectado.normal, inestabilidad
presente por arriba de 1s fisis femoral Distnl, consistente
en pistén de 2cms., traslacidn de 3cme. en el plano frontayl
¥y 10 grados de hiperextensidm, con 20grados de flexidn de
movimiento desde 1p posicidn de extensidn. complets. Radio-
graficamente, 1la porcidén distal femoral reveld lp cautsy de
dichos hallazgos clinicos: se encontrd uns Pseudonrtrosis
Suprpepifisiaria Femorp) Distpl, corresponrdicate p un Tipo
B segin la clasificacidn de hitken para Insuficiencia Femo-
ral Proximal Congénita.

Marotz (34), hace una descripeién detallada de una pacien
te embarazads con Insuficiencia Femorgl Péoximal Congénitg
bilateral, considerando a estg entidgd como uny rprp formg
de D Wsg RFI SMO desproporciongdo, con comunes compli=-
caclones asocipdga: dificultgd ambulatoria, dolor sbdominal
y lumbar, asi como absoluty desproporcidn cefalopélvicp. EL
hallpzgo comiln de contraccidn pélvicy requirid operscién =
cesarea obteniéndose un producto Sano, sin deformidpdes mig

culo esqueléticpse
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Marotz (34), menciona que los mayores tipos de Dwprfismo
son; 'Acondroplnsi;,, Displasin e.spondiloupifisinria, Dwarfis
mo distréfico, e Insuficiencia Femoral Proximsl Corgiénitg,
asl como 1ls Insuficiencia de la hormons de crecimiento. El

Dwarfiscmo, penéticamente puede ¥ariar desde putosémico do-

ninante o recesiveo lifndo gl cromosoms X.

El caB0 reportado (34), trata de: producto femenino de
20 afios de edpd, gesta I, con gntecedentes de ser la pacien
te de un embargze gemelar, prematuro con Insuficlenciy Femo-
ral Proximal Congénitn bilateral, ambns, sus defectos Gseos
incluye: gusencia de peronés, ple equino Vvaro aducto, sindag
tilin pedal bilatersle. Su hermpng gemels posela mpyores de-
formidpdes Osegs y murid después del parto, Sin apntecedentes
teratogénicos, ni hereditarios de mplformaciones Gseas . EL
examen prenatal inicial mostrd: proporcidén normal de cabezq,
cuello y extremidpdes superiores en relacidn gl tronco. FExa-
nen plevico mostrd: introito pequefio, fondo uterino ppropig
do segin edpd geatacional y contraccidn muscular de ambgs
cgdergs. Cgderas, gliteos y muslos se encontrpban g ung pl-
turg horizontal de regién isquinticg por contractursy en fle
%¥16n de ambas caderas, asi como la articulacidn de 1n rodi-
1lg,. Es importante el hacer mencidn de este cpso, ya que en
1la Literstury Obstétrics, es el U N I C O cas0 con el ppde=~
cimiento bilsteral, obteniéndose un producto por cesares sin

deformidndes misculo esqueléticas (34),
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BERENCIA E INSUFICIENCIt FEYOSt L PRONIMA1, CONGENITH Fg.,MILIAR
Q2.

Se hizo un estudio gen&tico en una familia afectads. por
Insuficiencia Femoral Proximal Congénitmy (12), la cual con=-
sistiy en 3 hermanos y un tio materno pfectado. EL hermano
mayor ¥ el tio murieron respectivpmente a los 24 ¥ 25 afioa

de neumoni,.

Revisando 4 generaciones {12), (figurg 1); subsecuenteg
de uny familis, formpdo por dos parejas "sanas", sin mani-
festgciones clinicas de Insuficiencia Femoral Proximal Cone
génitg, en la primers genernciénu durante 1lp segundy génera-
cidn dieron origen n: 4 hombres vivos sanos, 5 mujeres vivgs
sanas, 1 hombre nmuerto pfectado del padecimiento, De &stg
segundg generacibn, se unid un hombre y uny mujer sin mani-
festaciones clinicps ni rndiograficas del ppdecimiento, pe-
ro con el gntecedente de hagber gcurrido en uno de los hermp-
nos de 1p mujer, una defuncidn con el padecimiento, un home
bre muerto con afectscidn bilaterpl y dos hombres vivos con
el padecimiento bilgteral. Durpnte la cuarta gener;cién, se
unib, un hombre y ung mujer "sgnos" de 1a tercery generpclén

dandose origen p un hombre vivo sin afectacibn alguna.

Los hombres vivos o muertos gfectgdos por Insuficiencig
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Femorgl Proximal Congénits, sus manifestaciones clinicas
ergh bilaterales, siendo un tipﬁ V de gmstuz (41 y 12). Lo
interesante de este estudio (12), radica en que se encontrd
uma prevalencip complets en el sexo masculino de afectpcibn
bilpteral, en contraste con lo encontrndo por Hamanishi (22),
donde 66% eran del sexo mpsculine y 33.92% femeninoe; Pappas
(41), encontrd que de 125 pacientes con el padecimiento, so-
1o 6 ergn del tipo V de pmstuz sin mencionar 1lp prevalencia
del sexo; Panting (40) y Williams (40), de un estudio de -
23 pacientes con el padecimiento, 12 ersn femeninos, ll mas~
cullnos, de los cuaples 7 de ellos eran del tipo V de kmstuz

con ung prevalencip masculina.

Gupta (12), en el estudio genético de 4 genersciones, su-
glere, que existe un predominio del sexo mpsculino ligado
al cromogomy X. Morotz (34), considers que el papdecimiento
puede variar genéticgmente desde putosdmico dominante s ser

recesivo 1ligado al cromosomg Xe
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CLASTFICACION: (1,2,14,15,22,29,32,33,40 ,41,45,48)

I-p I TK EN (1,14,29,33,45). Dibujo 2.

Regliza una subclasificacibn etioldgica radiografica con-.

sistente en 4 subtipos:

GRUPO A+ cabeza femorpl presente, com un gcetabulo adecuado
con un segmento femoral muy corto. Existe un, coneccidn &seyx
entre 1p digfisis del fémur, cabeza y cuello, psi como del

componente trocantérico.

GRUPO B: hagy cabeza en el fémur y un gdecuado acetabulo con
un fémur corto, deformapda la diifisis, usualmente com un seg
‘mento bseo grueso en 1lp porcidn distyl femoral proximal. No

exlste coneccidn dsey entre 1a cabezy femorgl y 1a diafisis,

GRUPO C:: acetgbulo displasico, la Cabeza femorgl numcs se
osificgy y se cree que no existe modelo cartilaginoso en 1lg
cabezg femoral. La diafisis femoral es corty ccn unn porciée

engrosada osificadg del extremo proximal femorgle

GRUPO D: gusencia de ambos gcetsbulos y Cabeza femoral, acor

tamiento digfisiprio femoral, sin engrosgmiento proximgl.
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JI- Ha My NI SHT ; (22). Dibujo 4,

Basandose en el aspecto radiografico, pmstutz, (1), Wil-

son (41) y Hamanishi (22), sefinlah dos grupos:

GRUPO I: hipoplpsia femoral, en donde 1a cadery y rodilla
son 0 pueden llegar 5 ser funclonalesz y que on »lgunos pp=-

cientes pueden llegar a igualar la longitud del miembro.

GRUPO II: verdadery Insuficiencip Femoral Proximal Congénitn,
donde la ¢adery nunes es normal ¥ las redillac con poco Gti-
les. Este grupo generalmente necesits manejo protésico y -

todps lns cirugins o realizar estan encaminadas para la adap

tacibdn protésica.

Hamanishi (22), en el Japbn, sobre acortamiento femoral

congénito describe la pntologls en 5 grupos:

GRUPO I hipoplaeis femoral, &sta, pucde ser de dos tipos;
) aspecto normal del fémur,

b) ligers angulncidn de 1n diffisis y engrosamiento corticgl.

GRUPO IT: femur certo con disfisis angulads, &sty puede ser
de dos tipos:

g) angulscidn lateral marcads con engrosamiento cortical,
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resultgdo de un defecto de osificacidn trapnsversapl subtro-
cantérica.

b) disminucidn del angulo cuello disficie.

GRUPO III; fémur corto con cOXp Valae Subtipos;
) disfisis rectp, COXa Varn con marcado engrosamiento de

la cortical.

GRUPQ IV: ausencia o defecto proximal femorale. Subtipos:

a) ausencia de cuello, o fibrosis del cuello y del trocinter;
migracidn de 1la porecidn proximal con acortamiento en lp dig-
tancia cuello caheza; con un defecto de osificacidn trancver
8al dinficigria. '

b) gusencia de cuello y trocanter mayor, con unn Cabeza pe-
quefin conectada al rempnente dinfisiario,.

¢) susencia de cuello, extremo proximal completo femoral -

proxim,l.

GRUPO V: gusencia o rudimento de fémur.

III~Px PP & S : (41) Dibujo S,

En 1983, prthur M. Pappas, (41), basandose en las carac-

teristicas embriolégicas, teratolégicas, blolégicas, anaté-
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micas; emite su clasificacidn en § grupos:
GRUPO I: nusencia congénits del fémur.
GRUPO II: insuficiencins femorpl y pélvica.

GRUPO ITI; insuficiencia femoral proximal sin desconceccién

Gsep entre lp dijfisis y cabeza.

GRUPO IV: insuficiencls femoral proximsl con desccreccidn

bseq entre 1a cabezs y diifisis desordenada.

GRUPO V: deficiencia femoral moderada con hipoplasipg proxi-
mal y distgl.. '

" GRUPO VI: deficiencip femorpl distal.

GRUPO VII: hipoplasia femorql con CoXag Varm Yy esclerosis
digfisiaris.

GRUPO VIII: hipoplasia femoral congénits con coxa valga.

GRUPQ IX: hipoplasia femorgl con proporciones normgles.
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IV~ FIXSEN ¥ LLOYD ROBERTS: ( 15,45,32). Dibujo 3.

Fixgen y Lloyd Roberts, propusieron un criterio rpdiograe
fico basindose en lp estimadn estabilidad del miembro afec-
tado predecida por el método rndiogrifico temprano (45).

De pcuerdo con lg anterior, los divide c¢n 3 tipos:

TIPO I: caracterizndo porque 1la extremidad femoral posee
uny porcidn termingl y proximal bulosp, una %ons de esCle-
rosls 5 nivel medial fembral ¥ unn angulacidn en el Aresx
de 1z esclerosis. Este es el Gnico tipo donde 1, caderp es.

EST¢ BLE y corresponde al primer grupo de pitken.

TIPO II: la zona de esclerosis es en la porcidn termingl
proximal del eje femoral deficiente, el cual no es buloso,
pero poseé ung poreidn osificadn separady del resto del eje

femoral por medio de una linea de mayor densidad.

TIPO ITII: similar al Tipo II, pero difiere en la porciém ~

osificads ln cual esty susente.

V—p M STUT3Z; (29 y 40). Dibujo 7,

Existen 5 grupos:
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GRUPO I: femur corto congénito encorvado. Ly oesificncidn de
la cabeza femoral ests rctrnzndh, con buen desarrollo de 1a
caders posterior, Esclerosis de 1a cortical medial femorpl
con asocipcidn de 1p porcidn curvends es similar a las ob-

86IrVadgs en lps formas moderadas de 1, pgeudoartrosis tibigl.

GRUPO II: fémur corto con pseudoartrosis subtrocantérica,
progresiva coxa vara y acetabulo normal. La osificacidn de
la pseudogrtrosis ec seguldsy en 1a mayorin de los cnsos, -

aunque queda como remapnente una CoOXa Vara.

GRUFO III: fémur corto con ung porcidén terminal proximal

bulloss y apariencia retardads: de lp osificacidén epifisip-
ria femoral proximnle. El acetabulo estj presente, pero dia-
prlasico moderadamente. Existe unp tendencip de 1a pseudoar=
trosis de ogificarse pero menos frecuente que en 1a del -

Tipo II, y 1a resultante en varo es muy extremg.

GRUPO IV: fémur corto, segmento afilado, adelgazado en la
pofcién proximsl femorsl. Existe unn migrgcidn progresiveg
proximal de 1lp porcién esclerdtica del eje femorpl, con
poca evidencia de osificacifin expontaneg. La Cabeza femorgl,
ééta, aparece tgrdismente, pero generplmente se retrazy por
varios afios y finslmente se desarrolls por completo. El acg

tabulo estsy presente y progresivamente se convierte en mayor
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displasico.

GRYPO V: un pequefio segmento Sseo representa la porcibn ~
distgl femorsl proximal, sin evidencia de los componentes
proximgles femorales o acetabulpres. Existe una tendencia
de que el segmento femoral ee elongue pero la articulscidn

de 1a caderg no se forma.
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TRATAMIENTQ:

Shapiro (48), en un estudio reglizgdo desde 1940-1980, so~
bre los patrones de crecimiento en la discrepancip de miem-
bros inferiores, encontrd que de 803 pacientes, no todas lgs
discrepancins inferiores continlan su crecimiento en una ra=-
zbén constante, por lo que desarrolld un, clasificacibn de
acuerdo a los resultydos obtenidos del crecimiento medipnte

graficas; asl tenemos:

Tipo I: 1la longltud del mlembro en discrepsncls ce desarro-
11s y continuamente crece con el tiempo hasta alcanzar la

edad és5eg.

Tipo Il la longitud del miembro en discreppnein crece con-
tinugmente por un tiempo varipble y posteriormente disminu-

ye independientemente de la madurpcidn dsea.

Tipo III-;:: 1la discrepancia disminuye con el tiempo, pero
posteriormente se estpbilizg, y permanece sin cambios hasty

el periodo de crecimiento.

Tipo III-B: 1y discrepancla primero incrementa, luego se
astabllizg por un perfodo considergble de tiempo y luego

increments hasty el fingl del crecimiento.



—35=

Tipo V: 1l discrepancia incrementy con el tiempo, se esta-
biliza y posteriormente disminuye describiendo uny curva

pal‘uhali(:a-

Los patrones de crecimiento dependen de lg naturaleza
de las condiciones que cpugaron lp discrepancla, asl como
del luggar y tiempo de ocurrencin. El crocimiento fud valo-
rado de acuerdo al patrén de crecimlento y, establecido,
edad dsea en ¢l momento del estudic por medio de rpdiogrge
fias de muficca y de mano, asi como de longitud del fémur y

de tibia. -

De los 803 pacientes con discrepancia de miembros, 18
tenfan Insuficienclia Femoral Proximal Congénity, 102 con
coxa Vara y fémur corto congénito, 17 con padecimicnto de
0llier, 21 con destruceidn fisipria, 115 con poliomielitis,
33 con gprtritis séptica de cadera, 116 con fx. de la dif =~
fisis femoral, 21 con hempngiomntosis miltiple, 17 con neu=
rofibromatosis, 46 con paralisis cerebrgl hemiparética, 113
con hemiatrofis o hemihipertiofin (anisomelia), 36 con gr-

tritis reumatoidesy juvenil, 140 con Perthes.

De gtuerdo 5 los patrones de crecimiento y la patologia
g80cinda, se encontrd: en el Tipo I: anisomelis (hemihiper~

trofia), poliomielitis, en el Tipo II: hemihipertrofia, mso=-
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ciado 5 hemangiomatosic miltiple, poliomielitis; en el Tipo
III: fx. de 1p diffisis femornl.y Enfermedad de 5till;: en -
el tipo III-p, se encontrd que una fx. de 1a diafisis femo=
ral en un nifio cury con scortamiento, el fendmeno de eobre
crecimiento ocgsionn disminucidn de 1a discrepancin, al fi-
nallizar el crecimiento cunlquierp discrepancin permnanente -
persiste sin cambios; en el tipo III-B, pscientes en donde
1n discrepancin es notady muy tardinmente y ésta permanece
sin camblog; en el tipo IV, artritis sépticy de caders (se-

cuelas); en el tipo V, Legg Calvé Perthes.

En relacidn a los patrones de crecimiento en 1la Insuficien-
cin Femorgl Proximal Congénitp, en cada uno de los 18 pacien=-
tes nfectndos, todos tuvieron un patrén de crecimiento tipo
I. En los tipos y, B, 0 C de hitken, se encontrd uns dlscre-
pancias de un 0¥ comparadn con 1la normal;: en el tipo D de =-
aitken, ers un 80% de discrepsncia, las predicciones sobra
el creéimiento del miembro acortado se pueden hacer en los
tempranos aflos de 1lp vida de estos pacientes basandonos en
10s patrones de crecimiento tipo I (grafica 2). Basados en
las graficas de crecimiento en pacientes con discrepancia
de miembros por Insuficlencia Femoral Proximal Congénita (gra
fica 1), se puede determinar el acortamiento que tendrh ese
miembro eh unn edad determinadeg, siendo una grifica directz-

mente proporcional; n menor edsd, menor discrepancia y mejo-



=30

res resultndos podemos obtener con métodos quirirgicos para

corregir la desipupldad del miembro,

Existen muchos métodos para correglr la discrepancia de

miembros; as{ tenemos (50):

I- EPIFISIODESIS CON TECNIC: DE PHEMISTER, &sta, es perma-
nente, baepdo en que lp extremidad no opernda se atelers su
crecimiento y corrige la desigualdad del miembro por medio
del crecimiento,

Complicaciones de esto mé&todo:

a) hipercorreccidn de 1a desigunldad por estimulacidn exce-
siva del potencipl de crecimiento de la extremidnd mas lgr-
gae

b) estimulacidn pobre del crecimiento.

c) fusidn asimétrica con lp consiguiente deformidad en vgro
0 valgo. .

"d) disfuncidn neuromusculpr por lesidn del cigtico popliteo
externo o isquemip muscular del compartimiento tibial gntes
rior,

e) rodills, fija, rfgids por suturar el retiniculo con el
periostio o por hemartrosis.

£) infeccidn.
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8) acortamiento de 1s regidn subtrocantérics y fijncidn in-
terns con placa metalica,

h) acortamiento de 1la regidn supracondilea femoral.

il realizar la osteotomia tibial con la finalidad de acor
tasr 1a extremidad larga, estp no debe ser mpyor de 3cms., eje
cutando un, reseccidn en escyldn en 1la regidn metafisiarig -

proximal.

IV~ KLp RGPMIENTO DE Ln EXTREMIDS D CORT: , mejor método de co-
rregir gcortpmientos. Complicaclones:
plargamiento femoral: a. infeccion.

. retygrdo en 1la consolidacidn.

[4

d

rigidéz muscular por sobredistensidn.

lesidn. del nervio ciatico.

e. insuficiencia vascular periféricg.

f. hipertensidn arterisl sistémicg.

gs» deformidades de rodillp, tibip en

recurbgtum,
h. rupturs del implsnte.
i. fx. fémur glargado.
Jo debillidnd muscular.
k. combios esqueléticos y articulares,
pie equino valgo, dedos en garrg.

1. hiperestiramiento.
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m. fijncién insuficiente del fragmento,

V~ ESTIMULs CION DEL CRECIMIENTO DE Ls EXTREMIDAD MAS CORTH,
que segfin Ferguson, es probable que por medio de la oclusibn
de arterins medulares que van al conducto nutritiveo y desvip-
cidn del caudgl sanguineo hacin vas0s opifiéinrios y metpfi-
siprios, aumentando ln circulpcidn cercn del cartilago do cre
cimiento, Existen procedimientos de estimulacidn del creci -
miento de 1n extremidad mas cortps a nivel de: l. sistems vas-
cular, 2. sobre 165 buesos, 3. n nivel del sistema nervioso,
L. diversos. & nivel del sistema vasculsr, tenemos: q= creg-
cidén de fistulss arteriovenosas, se hs abandonado por causar
hipertensifén arterial e insuficiencla cprdiaca, b—Aligndurg
de 1a arteria nutricip, ¢~ implantncidn de arterias. ) nivel
del tejido 6seo; por medio de frpcturps, suments 1 liberg -
"cién de hormony de crecimiento, b- desprendimiento peridsti-
t0, €~ implantacidn de metgles en 1p cavidad medulsr (clpvie
ja de marfil por fendmenos irritstivos). Por cuerpo extraiia,
aumentg €l cpudal sanguineo, K nivel del sistemg nervioso -
por medio de simpatectomin lumbsr. f nivel de divercos métoe-
dos tenemos: rpdiaciones roetgen, diatermis de onda cortp, =

ultrasonido, cplor directo administrado.

Kitken (1), refiere que generalmente en 10g paclentes con

Insuficiencis Femoral Proximal Congénity poseen:




i)

l. desigunldad de miembros.

2+ inadecundn musculnturs proxiﬁnl.

3. mplrotacidén del miembro.

4, inestabilidad de la articulacibn proximal,

EL concepto de tratsr a estos nhifios con miras protésica,
es basado en el hecho de que 1p prdtesis podra corregir o
al menos brindar funcionplidad perdidg. En los cpsos unilg~
terales tratados con amputacidn por debajo de rodilly, gene-
ralmente necesitaron 1a osteotomi{a de Van Kesy rotacionsl de
tibip de 180grados. Por medio de este procedimiento la arti-
culacidn del tobillo vendris s suplir a 1a articulacidn de
la rodills y €l ple rotado vendria a ser lp porcién adapte—

tivg protésica.

En algunos cpsos selectos, existe longitud suficiente -
femoral para adaptgr el miembro 4 1a prbtesis, con una ampu-
tacidn por debagjo de rodills sin ser necesaria la osteotomfyn
de Van Nes. Sin cirugfa de conversidn, 1z prétesis por grri=-
bz de rodills podrg ser adaptada de manerg que se corrija la
rotaclén, siendo 1a porcidn adaptativa protésica superior de
forma bulosa, la cupl puede ser acomodada ¥y ocults por 1la ro
Pae Ung plterngtivy de método es de replizar ung gmputgeidn
tipo Syme, al tercio distal de 1a pierns brindando una mejor

adaptacidn protésica, con buenos resultsdos funciounsles, en
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algunos se gcompaiia de artrodesls de lan rodills, la cual =
brinda uny mayor estabilidad al miembro pfectpdo. En cps0s
bilaternles, segin pgitken (1), no deheran ser adap§ados con
prétesis por debgjo de rodilla débido a que no ests in@icado
quirirglicamente 1n osteotomia de Van Nes. EL paciente con =~
afectacidn bilateral puede caminar confortablemente bajo sus
ples. Su condicdn lo hsce deforme g la vista de todos, pero,
en su hogar lo hace mis confortabley si nosotros intentase-
mos realizar glglin procedimiento adaptativo protésico, su
habilidad de caminar sin 1a misma sera completamente imposi
bilitada, tampoco esty indicads la artrodesis de 195 rodi =
1las ya que lp inestabilidad severg de lzs cadergs no brin-

dan funcionalidad ambulatoria.

La discrepancip en longitud del miembro inferior es abser

. Vadg en vgrios padecimientos (48). Cupdro l. CompaTrativgmen=
te, se observd; que 1, discrepancin en primer lugar 1, ocupd

1la Insuficiencip Femorgl Proximal Congénitg con 26.79cms. de

acortpmiento,.

La discrepancia de miembros es determinado por el porcen-
terje de inhibicién del crecimiento (diferencia entre el miem-
bro normal, ¥y el anormal dividido entre 100), ésto bassndonos
en patrones de crecimiento normpl establecidos por varios -

autores: Shapiro. (48), snderson (5), David (10), GilL (17),
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Shppiro (49). El tratamiento quirdrgico deberi ser realiza=-
. doa Lna edad determinada de mahera que la epifisiodesis de
1a tibia o del fémur o de pmbas, puedan ser realizadas al
mismo tiempo que la artrodesis de rodills y amputacidn tipo
Syme, sl ¢l método es el elegido. Este método es elegido en
los tipos III de gitken (1), con un 46% de inhibicibn del -
crecimiento femoral, en donde el trocanter mayor yl fisis
capitnl femoral fué extirpado n los 8/12meses y ln cabeza

del peroné insatisfactorismente fué trpnsplantado al fémur.

Posteriormente so reglizd ung desarticulacidn del tobillo
ma8 artrodesis de la rodilla con epifisiodesis proximgl y
distpl de 1a tibis a la edad de 10 afios con 11 meses, Dibu-
jo 10.

Basandonos en los patrones de crecimiento de pnderson (5), -
se estimp una longitud a 1a mapdurez bsex femoral de 45.5cms.,
pars entonces, con el método realizado solo habra una discre
pancia de Scms, Ejemplo: si el fémur afectado antes de 1 =
opergcldn era de 15.2 cms. de longitud, con la artrodesis =~
de rodills disminuye 1, longitud del fémur aproximadamente
de 4e3cms, ;- por 10 que, 15,2 tms. meN0s 443 CmBey DOS da una
longitud de 11.2cms., a este Vslor hay que agregar la longie-
tud normsl de crecimiento de la tibis ya que &stg no se en -
cuentrg alterady, que segln pnderson (5), es de 32.2 cms.,

por 1o que lp longitud finpl del miembro seri : 11.2 mas =
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32,2 = 43.4 cms, Con &ste método se brinda una mpyor y mejor
adaptacidn protésica. Indudablemente que cnda paciente com -
Insuficiencis Femoral Proximal Congénitsz debera sor analiza=
do concientemente parp brindarle ung mejor funcidn al miembro
pélvico afectpdo. La contracturp muscular de lp cadera se ira
disminuyendo progrecivamente después del tratamiento replize~

do al fémur y tibis.

Segiin John E. Hall (21), en los cpsos bilaterples recomen
dd una adaptacién protésica bilateral para hrindar un bglan-
ce‘cntre 68U gpariencis y 1a funcidn. Estgs prbtesis constgn
de simples abrazaderas que mantienen las rodillas estirsdas,
a8i como cpderas, utilizando sus propios pies como s~oporte.
Este método rjpidamente fud gbandonpdo ya que imposibilitg-

. by al nifio pars jugar. En los cpsos donde sge acompafipg el pa-
decimiento con hemimelia, perondy, y deformidad del pie, deho
ra Valorarse lp smputpcidén tipo Syme parn brindar mgpyor adgp-
tacidén protésica. Ninguna prbtesis podri brindar » estos pa~
cientes 1p sptisfpccibn de movimiento 6&_:’.1, que poseen sin =~
estos aparatos con sus extremidades cortas apoyando su pie

de formg plantigrada.

En los casos unilatersles, con discrepgncia mayor de Scms,,
del miembro, Hpll {21), realizd 1la osteotomiy de Van Nes de

180grados de rotacién en 3 pacientes, cuyas edgdes eran de:
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1y 9y 15 afios; en el paciente de un aho de edad, parte de
1s rotacidn fué reslizada n nivel de unn pseudogrtrosis pro-
ximgl femoral, completads su rotacidén a nivel de 1a rodilla
seguldo por una artrodecis de rodillas; en el ppciente de 9
afios, fué realizada a nivel de la rodill, seguido de artro-
desis de la misma. En todos, el resultpdo fué brindar un ni-
vel del tokillo del micmbro afectndo 5l nivel de 1 rodilla

contraplateral.

La principal ventaja que brinds la osteotomla de Van Nes,
es brindar un control de lh prodteslis para deambular, sentar-
se, " grrodillarse Y , ¥ manejar blelclets. Las desventajas
de este método rpdica en que al retirarse lap prdtesis, el -
miembro tiene un pspecto '"rpro", y la funcién se encuentry
completamente disminuida sin 1la pritesis, teniendo que utili
zprse todo el tiempo. Lg apariencia, del miembro rotpdo puede

_mejorar si ce realiza una amputncidén de todos los dedos, pero
ésto provoca: 1. pérdida del poder adaptativo protésico, 2.
pérdidy del sentido de 1a posicibn del pie, 3. pérdidy de 1
gensibilidad; éstos tres puntos le sirven para utilizar a1 -

paciente mejor su prétesis,

Otro problems muy importante observado en los pacientes
que no han completado su crecimiento 6sec y se les hy resli-

2gdo 13 osteotomis de Van Nes, es de que el miembro tiende a
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DESROT N R nuevamente 1z pierna, ésto fué corregido
posieriormente con uns nueva osteotcmis desrotadora. Le
necesidad de repetir 1; osteotomin desrotadorn puede evitar
se realizindose nl fimal de 1z madurncida &sex, pero; ésto
es un, desventaja en el uso, adaptacibn de 1ln prétesis, la

cupl es mejor su resultspdo sl se indicay desde temprana edad.

Cuando 1n osteotom{s de Van Nes, hy sido realizada, se
definen dos gres de carga (21), el ilesquion, y el tgldén o
retropie; para la ndaptacibn. protésica, (ditujo 11), es ne-
cegario realizar previapmente un modelo de yeso alrededor del
isguium e ilium, extendiéndose distplmente 3cms. y proximgl-
mente g 2 Cms., de lp tuberosidad isquigtica, dondosele g =
mano el modelaje del miembro, continugndose distalmente jus-
to por arriby del miembro, continujndose distalmente justo
por arriba del tobillo, la articulacidn de la rodilla, se
tomary como referencip la maxima flexidn plantar del pie;
sirviendo de referencis también 1s distancin que existe deg=~
de el tobillo hastg el piso para poder gdaptado un pie tipo
SACH. La Juntura de Encastre o socket, se fabricp de ung =
parge de Dacrdén y 3 partes de estoquinete de Nylon; es uti-
1izado resina de polyester de una mezclay de 70% de tipo fle~
xible (P43) y 30% rigida (PL3)s La succidn es replizgdy por
una bkomb, de vacio, 1a cual es fuertemente recomendaday para

evitar lap s55lida del muiidn.
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Ln alineacién del mienbro adaptndo a la prétesis debers
ger correéidg por medio de uns plomada colocada en el yeso.
Bl eje do 1n nrticulpeidn mecanica de rodill, deber; ser co-
locads a 3/8 de pulgadn distal nl mal&olo del paciente en
lp posicidn loteral del mufibn, Ly articulacidn de la rodilla
e8. alineadn y marcadn on el encastre, posteriorimente podry
desarmarse 1a prétesic completamente y realizar las adapta-
ciores necespriac parn adaptar el plc rothpdo en el socket de
manern que exists suficlente espacio para que scy libre el

movimiento del pie sin Ares de presidn,

Dependiendo del grado de agfectscidn de Insuficiencip Fe-
moral Proximal Congénito, podemos terer un peguefic fragmento
femorpl distal, el cunl es resegndo segin Westin (54), y co-
locada 1n porcidn proximal de 1ls tibig n nivel acetabulapr;
ls fisis de crecimiento de la tibin Be adapta muy bien al
acetabulo, acompafindo generalmente por amputacidn tipo Syme.
Los aductores cuando estin presentes soh transferidos dists)
mente p 1p diffisic de 1p tibin pars brindsr fuerzp apductors,
éste método, por supuesto disminuye el rango de movilidad y
accidn flexors de cpdern reconstruida. Requisito indispensg

ble pars este tratamiento es 1 presencia de acetabulo.

El procedimiento quirlirgico (54), mis utilizado en 1p In-

suficiencis Femoral Proximal Congénitn, a nivel de 1la caderp
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fué uns osteotomis subtrocgntérica valguizante en cgsos de
€OXa Vala. Dibujo 9, Para obtener buenos resultados con la
osteotomis valgulzante, es necesario que sc encuentre osifi
caday cnbezs femorpl, cuello y de que ln disfisis que se en-
cuentre hays progresado en una continuldad dsex s nivel del
sitio de 1p osteotomia o de que 1a porcidn cartilaginosa sc
haya resecado para producir una continuidad Ssen. Este pro-

cedimiento generalmente es replizado s la edad de 8~l0afios.

En aplgunos pacientes (54), a nivel de 1, cadera se regli-
26 grtroplastin de Colong, Pemberton, con resultpdos muy po-
bres, plgunos con luxpcidn de 15 cadera, otros con una cadoe

ra rigids.

La artrodesis de 1s caders (54), no es un procedimiento
benéfico en paclentes candidatos s la utilizacidn protésica,

por lo que estp contrapindicgdo este procedimiento.

Lesley hndepson (4), realizd un estudio sobre la amputn-
¢idn tipo Syme, en niliios, encontrando que no siempre es efec-
tivge Su principal indicpciom (4), erg discrepanciaz de miem-
bros dpdo en hemimeli, perond, peraxial o Insuficiencin Fe-
moral Proximal Congénitae La edad de smputaclén era de 5.6
afios como promedic. Las tempranags complicaciones encontradas

fueron: lesiones de lp piel (msceracibn), e infeccidn.
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Las complicationes tgrdins fueron: retencidn de apbfisis

del capleaneo, migracidn del injerto del tsldn, exostosis.

Cristie (9), renlizd un estudio sebre ¢l crecimicnto del
miembro después de ln amputseibn por deopjo de ls rodillp =
encontrando que 51 este procedimiento se reslizn antes de -
la mpduréz dsens produce up crecimicnto dseo del munbn resle
dusl octasionando nuevas intervencioties para su remodclacidn.
#sf mismo pudo concluir en que el crecimicnto del muibn pre-
decido es menor y mis reducido en aquallos pocientes en done

de 15 pmpulactdn fué indicads por deformidpdes congénitss,
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PLASTIs ROTACIONMI, DE VAN XNES: (52, 31, 39, 13). Dibujo 8

METODO:

El paclente es colocado en 1lp mesp de operncién y fija-
do de mpnerp que el miembro pfectado esté completamente ex-
puesto desde 1a crests ilisca a los ples. El mienmbro contrae
lnteral deberj ser facilmente palpable sobre las ataduras -
para- poder lograr una estimacidn del acortamiento requerido
para brindar el nivel del pie al nivel del miembro deficien-
te con 1lp rodills del miembro sano. .

Después de 1 preparacidn de 1a plel, ung incisidn es rep
1lizada anterolatersl de 1l rodillae. Inicizlmente proximal o
la rodilla y se extiende de formp dista: sobre lp 1lines de
la tibis. Fl tejido celular subcutaneo es disecpdo para expo-
per la capsula de 1p rodilla incididg.Por tracclbn del tendén,
1la patelp y el mecpnismo del cuadriceps son retrafdos proxi-
mglmente, consiguiendo la articulacibn de la rodills despla-
zadae La estructurz de lan rodills es claramente visible, 1n
deficiencln del (los), 1ig. (s8), cruzados, el bloqueo en lg
formacidn de los cbndilos femorples, la eminencin intercon-
dilea, y las espings tiblales, son todos aparentes. Ls disec
cibn es continupda medigl y lateralmente por diseccidn cuidp

dosg, 1z insercidn del aductor mayor es localizado en el hip



50—

to. aductor con su paquete vasculonervioso identificgdo. En
pstos nifios con miembros extrempdamente cortos, el aductor
mayor es insertado en el fémur en un Angulo gproximadamente
de 80grados al fémur como proviene directamente de 1lp pelvis,
no es como en el individuo normal donde corre paralelo al -
fémur, Esta porcidn de lp insercién del aductor mpyor, el
cual es digtal al hiato pductor y al paquete vasculonervio-
g0, es referido y dirigido lejanamente n1 fémur, &sto brindy
mpyor exposicidn de 1 grteria femoral y poplitea. La inser-
cidn de gemelos son tamhién divididos.

La atencidn radlca phora en la porcidm latergl de lg ro=-
dills. Diseccidm cuidadosy de 1a regién es necesaria, parti
cularmente si existe ung gsociacién de hemimelis peronég, en
dichos cpsos el componente peronegl del nervio ciatico des -
cansa adyacente g 1z porcién proximal de 1p tibip en véz de
tomar su curso normal alrededor de 1z cabeza del perond., =
H¢MMOM%nmmeIMNMpHm%?hdMMdhesmm
tinugdg proximalmente, trazando el nervio y dirigiéndose =

hacia atrhas en lg unidn con el nervio cijtico,

Cuidados son necesarios para determinar claramente y evi-
tgr el daiio al nervio peronéo, el cugl negaria tualouier be-
neficio en la replizpcidn de 1la plastip rotacional, donde - |

8] pie perderf, poder para activar s la prdtesis, Hgbiendo
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localizgdo 1as estructuras neurovasculapres en ambos lados,
de 1p prticulpcidn de 1lp rodills puede ser reglizpdg su se-
pnracibn de 1p porcibn distal femoral; y de la capsula, ésta
se divide medial y lateral articular. El orizen,de.lgs por-
ciones cefjlicas de los gemelos medipl y lateragl son dividi-
dos; en este momento 1la rodilly se encontrara completamente
libre de misculos y ligamentos. El préximo paso es fusiongr
1p rodilla. Fl cart{lago de 1p porcidn proximal de la tibigp
es removido hacip gbajo de la porcidn osificada nuclear del
disco fisiario tibinl proximpl, con culdado de no lesiongr
el disco de crecimlento. Ly porcitn distsl femoral epifisip
ria es localizada ¥ s0lo la porcidén mis distal del disco es
removido. Fl nivel de lp divisidn del fémur distal es gober~
pado por la longitud total del miembro, la cugl es la lomgie

tud requeridg finalmente.

Un clavo centromedulpr es colocgdo en lp porcifn distgl
del fémur, llevgndo hpclia abajo y afuera, los gliteos y empu.
Jados hpcig 1y porcidn proximal tibial epifisiaria o la dij=
fisis de la tibiap. La plastia rotacional es realizada sobre
1la fusifn de 1, rodilla por medio de 1l rotacién del miembro

lo mayormente posible dependiendo de los tejidos blandos.

El segmento tibigl puede ser rotado mis de 120grgdos y

con culdado un completo gradaje de 180grados a nivel de lg
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rodills puede lograrse. En este paso los vpsos femornles de-
beran ser palpados, ghora, se encuentra anteromedial 5 la por
cién distpl del fémur, hybiéndose iiberpdo de los confines de

1n insercién del nductor mayor.

Lx incisibn es ahora continuads distalmente a lo largo de
la lfnea de 1o tibia. La tibip y peroné son expuestos subpe-
ribésticamente y se renlizan fasciotomias de todos los compar-
timientos preformndos. Una seccidn de hueso es removido de -
la tibis y peroné, esto es necesario realizarla para llevar
el pie haciap arriba sl nivel apropindo. El ple es luego colo-
cado en 1p posicldn deseads con la respectiva rotapcibn y el
clavo intrpmedular llevado distplmente sobre la grtrodesis de
lp rodilla ¥ s través de 1a osteotomfs de la tibia. Lg estabi-~
lidad en ambos planos, sagltal, corongl, es provefds por el

¢lavo,.

Uno de los problemas mas importantes encontrndos después
de 1a cirugis es 1p tendencin a desrotarse después de lg =~
plastia, tibial , 1n cusl es dada a 1p accidn de los mﬁsqploa
proximnl y s los insertndos distalmente 5 la osteotomin, actuan
do en forms apbicrts a través de éste, y a nivel del disco fi -
slarios. Estg linea en espirpl del misculo, imparte unn fuerzg
de torque en donde ln presencis de gbertura de 1p fisis des-

rotz el miembro dursnte el crecimiento. En la técnics operp-



- 53-

tiva, la rotacidn es replizada a través de la rodill; en el
tiempo de 1p fusidn de 15 rodills, eliminando el componente

en espiral de pccidn de los misculos de lg plerna. Esto brinda
1a no necesaria intervencifn por separado de procedimientos
operativos en pcompafiar a la fusién y la rotacibn, provee ung

temprang adaptacidn de la prdtesis definitiva.

En un estudio quinemjtico, reaplizado por Patricia Murrpy
(39), en Wisconsin, en pacientes operpdos de osteotomfy de
Van Nes durante lae pctividsdes de caminar, correr, ascenso
de escglerps, de lps articulsciones de rodilla y tob}llo, -
encontrando una mpreads pérdids de la funcidén y potencin de
los miisculos flexores plantares de la pantorrilla asumieron
1p funcibén de extensores de 1a rodills protésica, se obgervd

buena funcidn para la degmbulacidn, correr y subir escglerxs.
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MEDICINA FISICs Y REHABILITACION: (56)

La rehabilitacidn funcional, no colo debe reglizarae post—
operptoriamente, sino antes del tratamiento propuesto, con -
@sto tenemos una mayor seguridad de que la técnica quirlirgi-
ca seray de provecho y el prondstico sery bueno g corto y lar=

£0 plazo.

Uno de los métodos utilizapdos es el Mzs g, entendiéndose
por éste, n clertps manipulaciones que se ejecutan en los te
Jidos blandos del organismo con fines terapéuticos. La ener-~
gla mechnica impuests por las manos del operador ce propaga
por los tejidos actuando sobre las superficies profundas y
superficiples. Los efectos fisloldgicos obtenidos con el mg~
saje dependen de 3 fenSmenos: a) accldn refleja: el contacto
sugve gctltq como un estimulo tactil sobre las terminpciones
nerviosas produciendo una accidn reflejs alin sobre estructu-
ras profundys. pccidn mecinica: &stp es dadn principalmente
por lg presién y compresién, que produce efecto sobre la cir-
culgcidn linfatica y venosa, sobre los tejidos contrpcturgdos
y retrafdos, sobre viscergs sbdominales. kccién reflejn al
estimulo mecinico, produce una acclién refleja sobre el sis-

tema vascular y nervioso.
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Los efectos del masaje producen en PIEL: gumento de lg
temperatura, 1-3 grados centigrados, por accibn mecanica ¥
vasomotora, estimulando secrecidn sebacea y sudoripara. En
TEJIDO CELULMR SUBCUTANEO: cuando se reglizp vigorozamente
aparecen hemorrapgias. CIRCUL: CION VENOSE Y LINF}\TIC}\: aumen=
to del torrente sanguinco en vasos capllpres por gccién re-
fleja del simp{,tico, aimentp el vaclamiento de vengs al com-
primir mpsas musculares, es indispensapble pntes de instalar
el tratpmiento para aumentarly circulpcidn venosg por medio
del masaje lp relpjacidon muscular, el mismo efecto se logrx
a nivel linfatico con el masajes MUSCULOS: hiperemin, activax,
aumento de la nutricidn del misculo, con ésto ce disminuye la
fatiga, en misculos atrdficoa mejora la nutricidn por gumen-.
to de la circulacibn, SISTRMy NERVIOSO: el efecto sobre los
nervios sensitivos difiere con 1lp clase de mpnipulgcidn, fuer
Zg ¥y durgeidn del maspjes Cupndo el maspje es superficigl y
ritmico, tiene efectos benéficos sobre el dolor. Cuando se
aplica con determinadg presibn produce dolor. p nivel Psico
lbgico es ben&fico ya que el paciente siente que su persong

es importante para otros el que se restpblescg.

Otro método utilizpdo en 1z Rehabilitacién, es 1p Movili-
zgcldn, cuya finplidad es mover a las articulaciones; su -
importanela no es ln contraccidn muscular, método que sers

utilizado en 1a reeducgcién musculare
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El objetivo principal de 1a movilizncibn es proveer, me-
jorar o curar la limitacibn de in movilidad articular conse=
cutiva a Causas intra 0 extrarticulsres, lo cual se llevy g
cabo por deslizamiento de lae superficies articulsres y de
los elementos periprticulnres, favoreciendo ademas la reab-
soreidn de exudndos patoldpicos y evitando de esta forma 1la

formacién de ndherencins intry o extrarticulsres.

Siendo 1a movilizacidn, una de las armas potentes con -
que cuenta el médico parp evitar lans limitaciones articula-
res. Si entendemos la fisiopatologfa de la limitacibn prtie
cular podemos comprender el efecto benéfico de 1la moviliza-
cién. En tods.condicidén donde existe exudado se producirgn
fenbmenos vasculares y adherencips a lag sinovipl y tejido
conectivo de las grticulpciones. Ung grticulacidén en Treposo,
su exudado sinovinl constituye un mpterial adherente que 1i-
mitara su movilidad. Si ests inmovilizacibén es prolongada,
18 adherencias adquieren unn cubjerty endotelial y vasos
sanguineos, éstas adherencips pueden ocpslonar unidn de 1a
sinoviagl con la cApsula, ligamentos y cartilagos intrprticu-

lares.

EL exapmen muscular es unc de los pasos previos a 1a ree-
ducacibn musculpr, siendo importante vplorar los arcos de

movilidad y fuerza musculsr no solo del miembro 5 ser inter-
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venido sino como método preoperntorio y postoperptorio de
1n actividad muscular de articulnciones vecinas, y porque
no, de 1a extremidad contralateral;: yn' que podemos tener el
ca80 en que el segmento a no intervenirse, caso que vendrin
a dificultar 1 funcidn y rehpbilitseibn postoperatoriamen=

te.

La reeducacifn muscular (56, pags 330-381), es 1la forma

de ejerciclo terppéutico que tiene por objeto excitzr los
movimlentos voluntarios no pntoldgicos dentro de sus limites .
funcionales, en aquellss condiciones en que esta nre_ctnd,—; 1a
via motora. Los principios bisicos de l1a reeducncién muscu-
lar en las lesiones de neuromsy motory peri!‘éricn rpdicy en; |
l. todo sistemsy organico tiene un potencisl funcionyl de re-
servy, estando ésta en relspcidn con la cpntidad 0 calidpd

de 15 lesidn, es decir, si lp lesidn es minimy, la reserva
funcional @era mayor y visceversys 2. un entrengmiento pro-
gresivo de dicha funcién de reserva puede conducir s lg hi-
pertrofia de la mismp y suplir de ests forma a la funcidn
dafiady, 3. por medio de 1lp hipertrofia de funciones pcceso~

rips puede compensnrse la funcién lesionada.

Téenicy de reeducqeibn musculnr: puede dividirse en gcti-

Va ¥ pasiva.
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P& SIVpa : seaplica en misculos paralizados en los que

se requiere un 100% de 1, asistencis, pero que o diferencia
de 1p movilizacibén el enfermo tendr; que cooperar intentan-
do mentplmente realizar el movimiento, por lo que el técnico
ensefiara 1la ubicacibn del misculo y del tendén, direccién -
del movimiento, srcos de movilidad y patrén normal de movi-

miento en el lado sano,.

ACTIV & : se deber) efectugrse inmediatamente que se hg
conseguido 1a contraccidn muscular, punque &sta sea débil, tg
mando en cuentay el tipo de ejercicios realizados. Hay tres
tipos de ejercicios: 1. pquellos reslizados con ayuda de la
gravedgd, 2. aquellos realizgpdos con disminucibn & 1y grave-

dad 0 neutrglizada, 3. squellos realizados contra la gravedad,

En papcientes con Insuficlencia Femorpl Proximal Congénita,
es importante haCer una valoracién previa al tratamiento, co-
nocer el plan tergpéutico y lo que se pretende lograr gl fing-
1izar 1a mism;, asi como el contenido de cpda t&cnicy quirdrgi
cg emplegda zsl como un smplio conocimiento de la anatomfa =
humana, principslmente en nuestry patologia, de los miembros

inferiores.

h nivel de 1p caderp los misculos: flexores (psqasiligco,
accesorigmente sartorio, recto gnterior y tensor de la fascia

latg), extensores (gliteos mgyor, fasciculos posteriores del



GG

gliteo medlo, y accesoriamente isquiotibiigles), abductores
(gluteos medio, menor y mayor, piramidal y tensor de la faseig
lata), nductores (pect{neo, aductores mayor, menor @ interme
dio, asi como recto interno), rotpdores interno (glﬁtep menor
medio, tensor de fascia lata, con 1p rodilla en flexibn el -
semimenbranoso y sémitendinoso ), rotpdores externos (pirami-
dal, obturador interno y oxterno, gémino superior e inferior,
cupdrado crurpl, gliteo mayor y fascfculos posteriores del =
gliteo medio). p nivel de rodilin, los misculos son; flexo-
res (biceps, semimembranoeo y tendinoso, gemelos, popliteo,
plontar delgado, sartorio y recto interno; extensores (cuj-
driceps); rotadores externos ( fasciculos corto y largo del
biceps), rotadores internos (semimembranosos, tenqinoso, rec=-
to interno y sartorio). § nivel del tobillo, misculos flexo-
res dorsales (tibisl anterior, extensor Eomﬁu de los dedos,

- extensor propio del dedo gordo), extensores o flexores plantp-
res (gemelos, s0le0, plantar delgado, tibinl posterior, flexor
largo comin de los dedos y flexor largo del dedo gordo, pero-

néos laterales).
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CONCLUSIONES:

Debido gl gran problems que representsn estos pacientes
con Insuficiencia Femoral Proximal Congénita, en cuanto al
tratamiento decidimos hncer uns revisién del temy de los =
Gltimos 9 gfios tompndo como base lo descrito en 1a litergptu-

r'ne

Basandonos en 1lp idep de éste traba jo, sabemos que estos
pacientes son diffclles de manejar por el acorizmiento del
miembro pélvico e inestabllidad de la ¢adera pnra reglizar

1a deambulacidn.

En el Servicio de Traumstologfs Pedijtrica, del Hospital
de Traumatologla "Magdalenas de 1las Sallngs", es congruente
el tratamiento que se les da a los pacientes con Insuficien~
cla Femoral Proximpl Congénita, yn que se individuplize el
plan de tratamlento bgsandonos principalmente en: ly edad
del ppciente, fechg de inicio del tratamiento selecclonado,
tratamientos previos, estabilidad articular, malformacioneg
congénitas asocindas, altura del pie en relacién a la articu
lacidn de 1a rodilla contrglpteral, acortamiento del miembro
afectado, estado de 1a musculptura, calidpd dseq proximpl -
femoral, tipo de Insuficlencin de acuerdo s lp clasificacidn

de Amstutz, pitken y Loyd Roberts, asl como lo descritec en
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15 literapturg sobre 1n historia natural de 15 enfermedgd.
Tratamiento que va encaminado principalmente s la adapta-
cién protésica en cps0s unilatergles, no llegandose g inter
venir en cps0s bilaterples. punque el tratamiento idesl de~
bera ser integrgl, formpdo por; un ortopedistg, pediatr&,
fisioterapista, psiquiatra y ortesistg parn'hrindur la mejor
atencidn posible a estos pacientes ya que 1n medidy que exis-
t{s anteriormente de eleccidn era la amputacidén del miembro
afectado pumentando mas ain repercusiones psicoldpicas por
el aspecto deforme de 1lp Insuficiencig Femoral Proximgl Cone-
ginitga .
Considero el hgber logrgdo el prop6sitd inicigl, sugirienw
do al lector, revisar en otras fuentes hibliograficas los ade

lantos logrados en el papdecimiento ya descrito.
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EXTENSICN DE Ls DISCRZFANCIM EN LCNGITUD DY MIEMERO INFE
RIOR EN VARICS F# DECIMIENTOS. (48)

Maximg discrepgncia

observada en cms.

INSUFICIENCIs FEMORML PROXIMpL CONGENIT: 26.79
COXs VNR\ CONGENIT) 5.92
ENFERMED2 D DE OLLIER ' 9.79
POLIOMIELITIS 3.33
PR LISIS CEREBRL 2.00
HE4IHIFERTROFIA ) 3,18
HEM: NGIOH S 3.09
NEUROFIRRCIA TOSIS 440
NRTRITIS REUMs TCIDEA JUVENIL 2.26
LEGG CaLVE PERTHES . 2.14

Cundro }: indica 1z relacidn existente de las discrepancias
observadas en Vsrics padecimientos, siendo 1z Insuficlencig

Femoral Proximal Congénits lg mpyor.
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INSUFICIE\'CI! FDMORL PECXTML FaMILIAR BILATER‘L. (12).
GENETICHK

Mp SCULINOS NO a FECTA DOS
FEMENINOS NO A FECTADOS

HxSCULINOS MUERTOS & FECTA LOS
MASCULINQGS VIVCS  FECTY EOS

a8 oD

Figura 1: indica 1p herencin famllior en 4 generpciones chbte
niéndoce dos productos masculinos gfectndos por Insuficiencip
Femoral Proxizmal Congénita Bilaterpl muertes y dos masculinos

vivos afectados de la entidad clinicp.
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CLASIFICACION DE INSUFICIENCIN FEMORAL PROXIMAL CONGENITK

KITK EN (45); figurg 2, uno de los métodos en clpsifi-

eacibn mis utilizgdos en el padecimiento.

Tipo IX. Tipo IT. Tipo III.

% i j p
\ ﬁ
. 3 =
inestgbl ¢a
LLOYD ROBERTS (45); figura 3, clasificacidn bpsadg primcipal

estables.

mente en lp estpbilidad observads en lg caderg.
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Chuﬁ%dhdehmﬁumuaNmmiwumﬂCnﬁuh

{continugcidn).

Hy MA XTI SHI (22); figirg 4, clasificacidn baeada on
lp extremidsd proximpl y longitud femorgl, asi como defor-
midad en el eje del fémur, engrosamiento y angulaciones de

1lpn cortical mgdipl o latergl.

ab
c
QD S d

[=4
c
<
<
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Qlaeitica cifn de Insuficiencia ?emoral Proximal Congenityg

{continugcidn).

Pr PPy S (41)y figura 5y clasificacién en 9 clapses, bg~
sandose en lgs caracteristicgs embrioldgicas, terptolégicas,

biolbglcas y anatbmicas.

o)@ & g’j’% _

N & B

CLASE I CLASE II  CLASE III CLASE IV
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Clasificacidn de Inguficiencia Femorsl Proximal Congénitg

(continuacibn)

Pr PPA S (41)y figura 6, restantes § clases finples de
un totgl de 9.

D

CLASE VI CLASE VII CLASE VIII CL:SE IX
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Clasificacién de Insuficiencig Femorpl Proximal Congénitg

{continugcibn)

KMSTUTZ (2); figura 7, Divisién en 5 tipos.

O

°c%c%@'0

Q <

°

[=3

TIPO I TIPO II TIPO IXI TIPO IV TIPO V
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TRET&MIENTO. Figura 8.
OSTEOTOMIn DE VaN NES (51)

EL sartorio y el cuadriceps han sido retrai-
dos para exponer el hiato aductor y arteriy
femorpl. El nervio peroneo es desplazado en

su Usupl locglizacién,

A= NTERIOR.
MM EDIR »
P~-POSTERIOR.

Las porclones distgles femoral
y proximgl de la tibia han sido
removidos glojando el grado de

rotacidén proximal tibigl, La ar

terig femoral y poplitex pueden
rotar libremente librando 1a por
cién distal del gductor mgyor.EL
segmento proximgl tibial es rotg
do lo mpyormente posible y la rg
taclbn remgpnente requerids es logra

da por la osteotomin tibial.
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Tratamiento (continuacidn)

FIGURy 9: Osteotomf{s intertrocgntérica de engrane para
valguizacibn, (gmstutz, 2)
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Tratamiento (continuacidn)

FIGURM 10; Epifiodesis distsl femorsl y proximal tibial,
(kmstutz, 2)

Se reagliza osteotomia de la porcidén sombreadsy , resecane
do ung porcifn trigngular de ls porcién distsl fomorsl parg

que sirvy de engrane gl unir lp tibia y el fémur.



=72

Tratamiento (continuacidn)

FIGURy 11: Aparato ortopédico utilizando posteriormente a

1a osteotomls de Van Nea.

PROTESIS DESIGNALn POR EL CENTRO DE NIROS INVALIDOS EN
ONTKRIO (31).

contindy ...
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Tratamiento (continugcibn)

DESCRIPCION DE La PROTESIS ¢

R« BsNDy DE CONTROL ROTACIONAL.
Bs CINTURON SILESIANO, CONTROL PRIMARIO DE 1A SUSPENSIOR

"

Y ROTyCION.
Cz ENCA STRE CUx DRTLATERO.
- VARILLA PIVOTE.
PIVOTE MECANICO EN RELACION & Ln POSICION PIVOTE ANNTO~

| I~ ]
. .

MICO.
: SOPORTE ANTERIOR PROXIMAL DE ENCA STRE DEL PIE.
¢ TECHO DE SOPORTE DE CARGA DEL LIG:MENTO PLANTAR LARGO.

Q g
el

Hz BYNIK KUXILIAR DEL CINTURON SILESIANO.
SOPORTE 1SQUIATICO, PRIMER SOPORTE DE CARGK.
BANDy DE FIJACION DE RODILLN, PROCESO’ SECUNDARIO DE SUS-
PENSION. '

. OBTURADOR ELA STICO.

. SOPORTE POSTERIOR PROXIMAL DEL ENCASTRE DEL PIE, EQUIDIS
TANTE AL TECHO DE SOPORTE DE CARGX DEL LIGAMENTO PLANTAR
1A RGO,

M: ENCASTRE DEL PIE.

Ns LAMINA DO DE PROTESIS.

O:PIESK CH.

& M
Pl

=
.

13
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GRANFICH I,

Tipa Igp crecimiento

acaelergdo.
(discrepancia en cms) /
. -

ed ad
Ti:po II;- crecimiento
acelerado com un pa=
trén de des-gcelerg~
cidm,
(discrepancia en cms.)
ed a d

CLA SIFICACION DE PaTRONES DE CRECIMIENTO EN DISCREPANCIAS
DE LONGITUDES DE LaS EXTREMID:DES INFERIORES. (48)



Grificy I (continuacidn)
Pipo I1I; crecimiento
acelerpdc com un patrbn

aplaﬂadop

(discrepancia on cms. }

Tipo IV: crecimiento
acelerpdc con aplana
miento, seguido por

un crecimiento acelg

radoe.

Tipo Vi parabblico.

(discrepancia on cmse )

25~

e dgd

e dg ¢

eda‘d
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GRKFICK II
28
Discrepanciag
del miembro Ar
inferior apfeg
tgdo por Insu 20p
ficlenciyg Femg

ral Proximal g}

Congénitg..

®ado en Cmsa,)

- I E T Y 1 A A i X e §
O 2 4 6 g 10 122 W
( e d - d )
INSUFICIENCIa FEMORAL PROXIMsL. PATRON DE DISCREP!\NCIA‘ EN

EL CREGIMIENTO DEL SEGMENTO INFERIOR pFECT) DO (48)

‘Esta grafica indica la progresidm de la deformidad (gtorts-
miento), donde g la edpd de un gfio y 8 meses no hably deag~
rrollo del gcetabulo ni formacibén 0sificads en el tercio -

“proximal del fémur, x 1la edad de 3 pfios y 6Gmeses el acortg-
miento ery de 28.8cms.

La longitud del miembro fué tompda desde la cresta iliaca o
1la porcién distal de la tibige
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