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IfiTRO!ll!CCION; 

Detinición.: es un8 r 8 r" anomAli,. Ósea congénitir (osifica

ción endocon.drirl), que puede incluir no solo deficiencias 

del fémur, que van desde Ulh pequeño acortamiento. basta· una 

0 usencia total, si n.o también m.odific:acione~ en tormo tal 

como:: cox8 VRrrr, peeudoartrosie subtrocantérica y luxación 

de las caderas (2,22,30 1 40,53). 

La ?eficien~ie_ (1..4), implicn qµo existe unn ausencia 

p~rcial de la porción proximRl femor,.l_y de que el miembro 

se encuentra acort8 do; alguna porción. del fémur debe est,,,r 

presente, mientras que el 11cetábulo y 18 cebeza· femoral 

pueden o no esta·r pre sen tes. 

Sinoni.min :: ~·lgunoe nombres de los cuales es conocida lista 

entidiid son:: Disgenesia Femoral Proximal (41), Deficiencia 

Femoral Proximal Congénitir (141 40,53) y, Acort8 miento Con

génito Femorirl (22, 41) •. 

Debido al gran problema que preeent0 n estos p11 cientes 

con. In.suficiencia Femoral Proximal, en cuanto el trnt8 mieJ!. 

to;- decidimos hecer una revisión del toma de los últimos 5 

años tomando com.o base lo deecrito en le literaturir. 
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S¡rbemos que estos pacientes ~on difíciles de manejar por 

el acortamiento del miembro pélvico y la inestabilid"d de 

la cadera paro la deambulnción. ~nteriormente se resolvía 

con le 9 mputnción de todo el miembro •. Creemos 0 hora-, que 

con los adelantos científicos podemos lacrar que estos pa

cientes se puedan adapta-r a la vida social y ser mayormente 

acepta-dos por su defecto, sin menospreciar la repercusión 

psicológica que conlleva el hecho de que siendo un padeci

miento congénito, posteriormente se agravarán sus deformi

dades. con el crecimiento impidiendo el desarrollo psicoló

gico normal del niño afecta-do. 

Este trabajo pretende enfocar los aspectos más relevan

tes. de la Patología de la cadera- en cuanto a su etiología, 

diagnóstico, tipo de deformidades, cl9 sific.c1 ción; y depen

diendo de ~stos, el tra-tamiento oportuno, así como la reha-

bilit~ión funcional adaptativa al medio social, mismos que 

no han sido contemplados en la actualidad. 
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OBJffi'IVOS; 

l. ~ ctunlizar los conce.ptos etiol6gicos1 mor!ol6gicoa de 

est~ patología, así como las diversas clasificacionea 

existentes, y su in.fluencia en el trata miento. 

a. Elaborar una guia de tratnmiento de a<:uerdo con el d19 g

n6at1co oportuno. 

3. Mencionar los m&todoa de rehabilita<:16n funcional que. 

podemos e~ple¡rl" en estos pacientea. 
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aNTECEDENTES CIENTI FICOS: 

Lrr Insuficiencin Femoral Proximal Congénita, es un pnde

cimiento como su nombro lo indica de origen congénito do la 

pelvis y del fémur proxim,~l', el cual causa deformidnd do ln 

cader3 y ncortnmiento, nlternndo la función del miembro in

volucrado y biomecánica-corporrrl. Esta- condición puede ser 

uzülnter8 1 o bilateral, y generalmente puede estar asociado 

rr otras deformidgdes congénita-a del mismo tipo. 

Se menciona como antecedentes etiológicos la lesi6n de 

la porción de la cresta neur01, la cual ea precursora do 

los nervios periféricos sensoriales do las 4 y 5 vértebras 

lumbares, resultando una d1spl0 sin femorrrl proximal. Obser

vaciones embriológicas indicnn que el miembro se desarrolla 

en una dirección próximo distal, en los fetos en los cuales 

no haY acetábulos no se desarrolla le c0 bez0 femoral. 

Dura-is Wami, (14) fué CaPnZ de producfr insuficiencia 

fem.oral proximal en el saco amni6tico, otros agentes ter8 -

tol6gicos son mencionados como ln irradiación, 8 noxia, is

quemia, lesión mecánica o térmica, tox.lnas bacterianas, in

focci6n viral, químicos y hormonas. AUnque se ha demostrado 

como agente etiológicos definitivos a la ingestrr de t3 lido

mida· duran.te la 4-6 semnnn de con.cepción. Algunos autores 
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!41n encontrado incidencia familiar pero no se ha demostrado 

como factor etiol6gico genético. 

ta incidencia de anormalidades asociadas es muy nltn, Y 

A'itken. (l.,llf) • reporta un 69%¡, Koman (14), una incidencia· 

de un 54% en p8 ciontea con participación. bilateral• Muchos 

pacientes poseen otra defii:iencia adicional en el miembro 

con hemimelia peronea ipsilaterg-l ocurriendo en un 45%, 

donde el pie equino varo aducto, pnlndar hendido, cardiop;r

t!n coneénitn 1 y deformidades de la columnn vertebral son 

rnros. 

Los pncientes poseen un aspecto carecter!stico, donde 

encontramos acortamiento del miembro pélvico en forma bulo

sir,. y ln extremidad abducida1 flexionada y rota·ci6n externrr•· 

En un 30-80% de los cnsos reportados (14), el peroné -

ipsilateral está presente y la tibia puede estar acortada• 

La palpación. del tobillo, revela la ausencia del mal~olo 

lateral y en la mitad-de los casos el pie ea encuentra en 

Valgo (14). 

En. estudios genéticos, ee ha encontrado asociado a la 

Insuficiencia Femoral Proximal Congénita la anomalía de 



-6-

Robin (micrognstia y Palndar hendido), sin nsociaci6n a 

diabetes mellitus. Loo análisis cromosómicos inaicnron que 

existe la presencia de un cromosoma 46XY. (Complemento del 

cromosoma). (13). 

Estudios realizados en el J 0 p6n, sobre acortamiento fe

moral congbnito (22), se encontr6 que 56 pacientes no esta

ban relacionados con 10 ingesta de Talidomida, se encontra

ron anormalidades en el fémur, peroné, cúbito, no encontrón 

doae en si difcrenciao anatómicas notados en 11 mbos grupos. 

Con una incidencia en Edimllurgo de 0.2 por 10,000 peroon:ra. 

(22). 

Existen muchns clasificaciones para· esta entidad pntol6-

gica1 intentaremos mencioll/]r alsunns do ellos de importnncia, 

clínico ter8 p6utico. 

Cl0 s1fic8 ci6n de Amstutz (2). en 1969, nos indica que en 

el Tipo I: existe acortamiento femoral congénito, coxa vara, 

con un acetñbulo norm.,l, retardo en ln aPnrición del núcleo 

cefálico, con buen resultado en ln cader01 esclerosis de la 

cortical medinl con asociación bulosa similor, coexistiendo 

con formas moderado:s de pseudoartrosis tibial. En el tipo 

II: f6mur corto con pseudoRrtrosis subtrocantérica 1 coxa 

V9ra progresi Va Y acetábulo normnl• La osific11ción de la· 
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pseudoartrosia es seguid« en ln mnyorí 11 de los casos con. 

una coxn varn residual• En el Tipo III :. fémur corto con. una 

porción proxim11 1 femor0 1 bulosu, retnrdo en nPnrición del 

núcleo cefálico •. El 0 cetóbulo estñ presente, pero moderada. 

man.te displásico. La pseudo0 rtrosis tiende ,. osificar en un. 

menor grado que en el Tipo III, result11 ndo un significntivo 

varo. En el tipo IV: el segmento femor111 os corto, npnrece 

pun.ti0 gudo en ln porción proximal dist0 1. Existe una migra

ción proximal progresiva de ln porción oscleróticD" del fémur 

con poca evidencia do osificación expontáneu. El núcleo ce

fálico está presente pero llega a ser progre si v11ment.o 111,;s 

displésico. Tipo V: un pequeño segmento femoral represent!I' 

el. extremo distal femoral pero sin. e1ridonci0 de componen.te 

femoral proximal, sin acetábulo. Existe tendencia del seg

mento femoral D" elon.garae, pero ln ~ader"" no se desarrolla·· 

En 1968. ~itken (~), realiza una subclasificaci6~ r 8 dio

gráfic:a· etiológica, consistente en 4 subgrupos. En el grupo 

A: cabeza femoral presente, con un acetábulo adecuado c:on 

Wl segmento femoral muy corto. Existe una conecci6n Ósea· 

entro ln diáfisis del fémur y cabeza, cuello y componente 

trocantéreo. Grupo B: h9 y c0 beza en ol !6mur y un adecuado 

acetábulo con. un fémur corto, deformada ln diáfisis, usual

mente ~on ua segmento 6seo grueso en la porción distal fe

moral proximol. No existe conecciÓD! ósea entre la cabeza 
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f'emorql y la diáfisis. Grupo e:. acetñbulo displ~sico, la 

caboza femor111 nuncn se osifica y Ge cree que no existe mo

delo cart11 11 ginoso en la cnbez 11 femoral. Ln diáfiois femoral 

es corta con un 11 porci6n ongrosadn ooificadn del extremo 

proximnl femoral. Grupo D: ausencin de ambos; ncetábulo Y 

cabeza femoral, 11 cortnmiento din fisinrio femornl, sin engr.9. 

a11 miento proxim11 1, 

Basados en el aspecto rndiogr~ fi co, n mstuz tz (2), Wilaon 

{41). en 1962 Y llamanishi (41), en 1980 señalen dos grupoa: 

Grupo r, hipoplosin femoral en donde ln c11 dera y rodilla son 

o pueden llegar a igualar la longitud del miembro. Grupo II, 

verdadera Insuficiencia Femoral Proximal, donde la cadera -

nunca es normel y lns rodillas aon poco útiles. Este grupo 

generalmente necesita- manejo protésico y tod11 s 10 s cirugías 

a realizar están encnminndas pnra· los adRptncionea protésic8 a. 

Hamnnishi (22), en el Japón, sobre acortamiento congénito, 

describe ln pntolog!a en 5 grupos: Grupo I: hipoplnsia femo

ral; ésta· puede ser de dos formas: 11 ) 11 specto norm,l del fé

mur; b) lieera- 8 ngulación de ln di,Jfisis y engrosamiento coi: 

tical. Grupo II: fémur corto con diRfisis 0 ngulnda; ésta pu~ 

do ser. de dos formas: a) 0 n¡¡uloción. lateral m,.rcada con en. -

grosamiento corticnl, resultado de un defecto de osificación· 

transversal subtroc0 ntérico;: b) disminución del ángulo cuello 
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diáfisis. Grupo III: fémur corto con cox,. v11 ra. SUbtipos: 

ul diÁfisis roctn, cox,. v0 r 11 con mnrc3 do engrosnmiento cor

tical a nivel del troc,\nter menor¡. b) diñfisiu nngulnda, -

coxa Vnro nn15uladn con engrosnmiento de ln corticnl. En el 

grupo IV: ausencia o defecto proximnl femoral, al ausencia 

o cuello fibroso y do ln región trocantórica¡; migrnci6n de 

la porción proximnl con 0 cortnmiento de lo distancin cuello

c0 bezu; con un defecto de osificación tranoversal dinfisin

ria, b) ausencia de cuello y del trocánter mayor, con una 

cabeza pequeña conectada nl remanente dinfisinrio, c) aUBC.!l 

cia completa del extremo femoral proxim111. Grupo V: puoencin 

completo o rudimento del fémur. 

En 1983, ~·rthur M, Pappaa, (41), basándose on las c0 rae-:

terísticas embrio1Ógic0 s, ter11 to1Ógic0 s, biológicas y anat~ 

micas, emite su clasificación. 1: 0 usencia con15énitn del f! 

mur¡: 2, insuficiencia femoral y pélvica¡ 3: insuficiencia 

femoral proximal oin conección 6seu· entro ln diáfisis y ca

beza; 4 :. insu ficiencin femoral proximal con desconcecci6n 

desordenada· ooteofibrosa entre 111 diáfisis y cabeza¡ 5~ de

ficiencia femoral distal; 7: hipoplasia femor111 con coxa· v11-

ra y esclerosis de la dinfisis¡ 8: hipopl3 sia femoral con 

coxa Vnl6a; 9: hipoplasia femorRl con proporciones normales. 

Debido a: que can la Insuticiencia Femornl Proximal Con-· 
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génita existen otras deformid~d~e asociadas, el departamen

to de Estocolmo (26), encontró unn inest,.bililiad de rodilla 

ipsilnterrrl por nusenci 0 de uno o de ambos licarne~tos cruzrr

dos m8 nifest0 do como inentnbilidad nnterior o posterior. Ra

diógra ficnmonte ae nprecinn cnmbios Óneos (hipoplnsi11 o ,,pl¡r 

sial, a nivel de las espinns tibinlcs en todas lns rodillas 

con Insuficiencin Femornl Proximnl Concénitn, poro un segui

miento de 6 nños no revelnron ln presencin de e;onni·trosis. 

Con ln ausencia do ln eminencin intercondilen, cuando nmbos 

ligamentos cruzndos estnbnn ausentes, la Única indicación -

que refieren en su observación Yn que posteriormente ln ro

dilla será desarticulad~ o se ronliz.ará unn artrodesin para 

brindar m8 yor longitud del miembro y estabilidad protésica• 

El tratnmiento.de ln Insuficiencia Femoral Proximal Con

génita, estñ encaminada a los h,.llozgos clinicos radiográ

ficos encontrados. Generalmente existen l~s siguientes de

formidndes:· l. 1nndecuadff longitud femoral, 2. Malrotación, 

3. Insuficiente musculnturn proximnl, I¡. Inestabilidnd de 

articulaciones proximales. 

En lon casos unilnternles está indicad~ lo colocación 

de una prótesis por debajo de rodilln, generalmente requie

ren la osteotomía rotacional de Van Nes en 180gradoa. CoJl¡O 

procedimiento, la rodilla es fusionnda utilizando la arti-
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culación del tobillo como unn nueva nrticul"ción de rodilla. 

al adaptarse la prótesis. ,1¡lgunos no prefieren ln artrodosis 

de rodilla ni ln osteotomía rotacional. Jndicnndo el uso de 

una prótesis por 8 rribn do ln rodilla, la cual se puede ada:n 

tar nl pie deformado. La articulnci6n de ln rodilla es colo

cada- por debajo de 1,. articul8 ción de ln rodill 11 del p'11 cien

to en ln prótesis, . 

Un método alternativo es la desarticulación de ln rodilla 

con un cierre del muñón tipo Syme, ésto produce un nspecto 

estético más ac ept8 ble, el cual permite una mejor adaptación 

protésica de encastre. En ol Simposium de 1968, de Insuficie~ 

cia Femorffl Proximal Congénit~• (1.2,21,28.55), se preconizó 

la desarticulación de la rodillnt y en segundo lugar tor8 pé.!J. 

tico la 8 rtrodesis de la rodilla. 

En los casos bilaterales no so indica la osteotomía de 

Van Nea• éstos p8 cientes pueden camin,.,r confortablemente y 

pueden apoyarse sobre sus propios pies, 8 unque su aspecto 

es deforme. lo condiciona " realizar la deambulnción porque 

ee más estable y confortnble. Si nosotros realiz,.moo nlgunos 

do los métodos mencionndos tendríamos que adaptar 8 pnra-tos 

ortopédicos, de los cuales no P.odría desach9 rse parR deg111b)! 

lnr.. 
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ED. el Tipo III do A itken (1), donde existe unn progresi

va' cox8 v,,r,,, se indica la osteotom!,, valeuiznnto, (2), (fi

gura 9), ln cual deberñ ser postergndn lo m~s que se pueda' 

hasta el desarrollo de ln cabeza femoral, ésta- osteotomín 

no debe ser retardada- si los síntomas, función, o displooin 

son muy npnrentes. Técnicamente ln osteotom!" de engrane (2), 

provee bastante estabilidad mecñnica pnrn obviar ln fijnci6n 

interna y posteriormente su retiro, evitándose dos interven

ciones quirúrgicas. 

La 8 rtrodesis de cadera no ha tenido buenos resul~ados 

(2), dicho procedimiento estñ contraindicado si el 9 p0 r 8 to 

protésl.co será adaptado al miembro 8 fecta<lo. 

En relación n la longitud del miembro afecta-do, es impoi: 

tante predecir la lon¡¡itud del miembro en 111 et8 pn de madu

ración esquelética. Mns de l?cms. de diferencia en ambos 

miembros no podrá ser corregida- con ningú~ método de alarga 

miento o acortamiento 6seo. 

El acortamiento femor111 o tibinl 1 no se consider11 a co

rregir déficit de 10-12cme. de acort11miento en un solo bue-

ªº• 

Existe una clasificación basada en el 6 cort11miento del 
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miembro. (2), Grupo I: 0 cortnmiento menor de l?cms, y Gru-

po II: ncortnmiento mnyor de l?cms. Est~ clnsificación está 

birsada: en la elnbor11 ción de un plnn de trntnmiunto temprano, 

preferiblemente medinnte el primer nño de vida, el cunl awne~ 

t 11·rá ln función al máximo, minimiznndo el número de interven

ciones, facilitando la 0 dnptnción protésicn y brindando 01 

pnciente un,, npnriencia nceptnble con un mínimo do repercu

siones traumáticaG psicolÓGicas. 

Lo que podemos lograr en estos pncientes al renliznr el 

nl 0 rgamiento del miembro nfectndo o ncortnmiento del centra 

laternl es brindar una mejor adnpt.ción protésicn. 
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PI" NTD. MIEi/TO .llfil. PROBLEfü : 

Los diversos conceptos etiol6gicos, morfológicos do cla• 

sificnción y tratamiento hnn sido descritos en diferenteo 

épocas y múltiples intentos bibliogrÁficos difícilmente 

8 cc:esibles, por lo que se considerlI' importante el hncer una 

revisión bibliográfica donde se h0 g0 mención de los métodos 

más frecuente de uso de tr0tnmi~nto en relación directa al 

diagnóstico oportuno y pronóstico. 

En ln actualidad, la Insuficiencia Femoral Proximal Con

génita, represent~ un problema médico quirúrgico integral. 

Se puede uniformar, hncer congruente y sistema tizar estrr· 

entidad clínica en Traumatología Pediátrica del Hospital de 

Traumntologla "Magdalenas de la a Salinas".? 
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l!i·TERift L l METO DOS: 

Se erectu6 una revisión bibliográfica de la literatura 

mundial desde 1980 hnsta· ln actuAlidnd, basándonos en forma 

comp9 rativa en trabajos previos n la fecha de revisión men

cionando cuando se consideró de import0 ncin public9 ciones 

previas, respecto a lo etiologin, diagnóstico, clnsific0 ción, 

tratamiento y rehabilitación de la Insuficiencia Femoral -

Proximal Congénita. 
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Se mencion11 n. (22), rel.,cion¡,dos a 10 patologí0 , factores 

extrínsecos como: trauma, drog11 s, infección viral, radiaCi.Q 

nes o isquemia foc 01, cnmbio en lns estructuras hormonales 

y toxicidad química actunndo durente la 4-8semaDn de gesta

ción. 

SU incidencia (22), hn sido report;ida en el Registro de 

Edimburgo como: 1 recién nncido por cada 52,029 de personna 

de la población general (0.2 x 10 0000). 

Durante el deo0 rrollo embriol6gico humano (40), nos indi

ca la existencia de eabozos do miembros ir 5mm de longitud 

tetnl (32 di0 s), pero existe un des11 rrollo rápido y progre

sivo posteriormente. A medidn que el mooodermo apicnl proli

fera, el miembro descansa hacia abajo en una im3gen próximo 

distnl, de ser completa a los 12mm do eatndio. Durnnte la 

5 semana, loo músculoe individuales comienzan n diferenciar

se 'J después nparocen condensaciones mescnquimatosns y con

drificación, osificación observadir n los 21 dias. 

Garner (22), oboervó, que un incremento en los elementos 

esqueléticos puede resultar en una falln en lns formas más 

element0 les de form~ci6n. 
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La progresi6n y desarrollo deode unn condensación mesen

quimA tosa A cartil.go calcificado A hueso puede estar inte-

rrumpida· por algún ·factor eittrinseco (22), aunque l!" droga 

Talidomida {40), hn sido demostrada como cousa definitiva 

cuando es tomnda 4-6semanas después de ln concepción duran

te el periodo de form0 ción del esbozo del miembro en dife

renciación: Los casos (22), reportados por ln in¡;ostn de -

Talidomida-, indican deformidndes ósea-a en fémur, tibia, Y 

radio; mientrns que aquellos sin 0 ntecedentes de inGesta- de 

Talidomida incluyen de!ormid0 des óseas en: fémur, peroné, 

cúbito. 

LA causa y morfogénosJ.s (19 y 35), de lns deficiencias 

femor0 lea están aún no d•eterminndas, por esto, os controve_¡: 

sial• Normalmente el miembro inferior aparece como una alm.Q. 

hadilta de crecimiento al 26 día después do la fertiliz0 ci6n. 

Esencialmente, ea una masa de mesénquima primitivo y tejido 

conectivo ombriolÓGico y gelatinoso rodeado de un epitelio 

e~todérmico precursor de le epidermis. Durante las siGUien

tes 4 semanas el miembro se diferencia rápid8 mente de proX!_ 

mal a distal; ol muslo y la pierna npnrecen antes que el 

pie. Al 48 din, el aspocto del pie se bien diferenciado y 

el esquemo esquelético es c0 rtilnginoso a excepción por las 

fal,.nges distales que no se h,.n condrificndo todavía. Post,!! 

riormente el crecimiento ce relntivo al t 0 mniio dado de acue! 

do a ln región. 
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Muchos defectos de los miembros (19 y 35), se manifiestan 

durante el desnrrollo embrion11 rio 1 et0 p:i de diferencinci6n, 

y comúnmonto 1 expertos h:in asumido que éstns deformidndes 

son mesodérmicas. Recientemente, h:i oido postulndo (35) 1 -

que la destrucción del nervio que se suminlslrrr nl nlmohR

dillndo inicial, dado por sus influencios nourotrópicas 1 -

resultan deformidndes morfoló¡;ic 11 s. En vist.1 de que el te

jido neurnl aport11 unn influencio innuc ti vn en el dcsnrrollo 

del miembro, es confirm11 do por trnbnjos e:<perimentalcs en 

donde las deformidndea aparecen por excisión de unn porte 

del tubo neur0 1 en el embrión do pollo (14 y 35). Debido n 

que se hnn observado deformid11 des femornlcs en m0 dres con 

diabetes o tra tndos con tnlidomidn-, se corrobora el hecho 

de que éstos, se deben a una: Neurop,t1 3 Embrionarin ~

serial Periférica, mecanismo de la mnlformnción. Ln neuro

patia es unn complici:ición bien conocida de dinbetes y adul

tos trntndos co1> talidomidn- (35). 

Según Sandford (45), y Kine (28), consideran que si ln 

cabeza femoral estñ ausente, el acetábulo es displásico. La 

cabeza femoral y el acetábulo se formnn embriológic0 mente 

por unn condensación de mnsns pluripotencinlos de células 

mesenquimntosas• Uno véz formndn 1 el des0 rrollo subsecuente 

normnl de cada uno, depende de 13 continua rolnción entre 

· Cabeza fe:i;ornl y el ncetóbulo. Si el 8 cctóbulo es normal¡: 
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la· cabeza femoral es identificnd11 y osificada. 

Existen 4 teorías (33, 117, 6, 24, 27), que tratn.n de ex

plicar la etiología do la Insuficiencia Femoral ProXimal 

Congénita. 

l. Hu tricional. 

2. Vascular• 

3, Compresión intrauterina del miembro pélvico. 

4. Genétien. 

SegÚn Shands y Ma:c'Ewn (47). postulan, que la mal.forma

ción está dada por una alteración Nutricionnl, en el tiempo 

de la di Visión celular (4.-6 semanas de oculaci6n), ésto co

rrelacionado en una madre diabética; encontr«ndose una in

cidencia de 1% de pacientes con Insuficiencia Femoral Pro.-

' nmal Con·génita, de madres diabéticas. 

SegÚn Jladgley (6), postula que el origen ce Vascular, 

donde el daño Vascular del tejido meaenquimatoso condi~iona 

l.esiones óseas epifisiarias femoral proximal. La lcoi6n Va:!! 

cul8 r del disco de crecimiento femoral proximal durante la 

primera semana de embnrazo, altera ln formnción endocondral 

del hueso y ret.rda el crecimiento. El acort0 miento ea pro

porcional al grado de fragmentación del centro de osifica· -

ción. 

·• ...... 
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Segú12 Haldeo (24) 1 pro¡:uso que la Cc::::red~n Tr.tril•Jt.r.

rina .!!tl ~ durar.te el tiempo de osificnc!.én de la -

diáfisis fecoral er11 l.~ c0 usnn te del suministro arteriol y 

del retorno venoso. 

Según Kclly (27), conoidern que ln pa tologh do la Insu

fici encin FemorRl Proximal ConGéoit01 puede ocurrir en to

dos los in tegr11nt os de una sel" fo mili,.,. 
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!:!ft NIFESTI CIONES C!,INIC~ S: 

ü nacimiento (14), so aprecia uno de los miembr.os infe

riorei;i máe corto que el otro cuando es unilater111, y en c11 -

soo bilnternles, se 0 precin una óesproporci6n de cnbezn tro!l; 

co en relación n loa miembros i~l'eriores. El aspecto clini

co en c8 sos unilater11lea del miembro afectados son: miembro 

corto, buloso, en 11 bducci6n, flexión y rot 11ci6n externa. 02 

ner0 lmente el pie del miembro 11 fectado se encuentrn a nivel 

de ln rodilla, 30-80% de los c0 sos reportadon (14), el pero

né ip¡¡ilateral está presente y ln tibin acort11 d11. En. ln mi

tad de loa p3 cientes existe ausencia del mnléolo lateral y 

el pie se encuentra en val~o. Existe ademñs (14,54),: l de

aigunlclad de ln longitud del miembro inferior, 2. mnl rota

ción, 3. inadecuada musculatura proximal, 4. ineat11 bilidad 

de 11rticul11 cionea proximales y 5, contrnctura· en flexión de 

cadern y rodilla. 

Oilleapie (18), menciono en su articulo, que uno de loa 

signos encontrndoa asociados con ln Insuficioncin Femornl 

Proximal Coneénita es la Inestabilidad ~nteroposterior do 

ln rodilla ipsiln teral; y dependiendo de lR severici0 d de 

~fect8ción, eo directamente proporcion,~l nl erado de inen

tabilidad de rodilla anteroposterior. En eotos casos aso

ciados con inestabilidad, rndJ.ográficamente encontr11mos: 



-22-

falta de fonn8 ción de lnG espin~s tibinles, falla en la fo,!; 

m.,ci6n del surco intercondíleo con deovinción del eje mec,í

nico en Vnlgo. Es impol'tnnte el reconocer cote signo en ca

sos donde ln deformida<l dul miembro es muy pocn y el pie aPa· 

rece normal, aunque el miembro es un poco mñs corto que el 

contrnlateral. 

En ln InGuficicncin Femornl Proximal Congénita (l[i y 26), 

existe unn displnGia articulnr do ln rodilln ipsil0 ternl, 

caracterizndo por: f0 ltn de desarrollo de los cóndilOG fe

morales y espinas tibinles con 8 uoencia del libnmento cruza

do anterior, dnndonoo el 0 spec to clínico do contrnctura en 

flexión de rodilla. 

Por ser do interés clínico, haremos mención de un p0 cien 

te del sexo masculino de 8 nfios de ed0 d, Chino, mnnoj 0 do on 

el Hospital de HoD.íl Kong (53). 

Con los antecedentes de importancia (53) i' segunda gest8 , 

con control prennt01, ernb 8 rnzo de término, eutócico, sin 

antecedentes terntolÓgicos, notndo desde el nncimiento aCO.!: 

tamiento del miembro pélvico derecho y a medidll' que pnsnbnn 

los neos era más evidente el acortnmiento. Sin antecedentea 

heredof0 mili0 rcs de Insuficiencia de miembros, pseudo11 rtro

sia congénit11 ni neurofibrom3 tor;is. su hermano mayor con 
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desarrollo normnl músculo esquelético. El cxÁmen físico fué 

renlizndo n ln edad de 8 anoo desconocióndosc atención médi 

ca previa, revelnndo ln presencin do: masculino de 8 años, 

talla 1.11 mts., peso 19.6kgs., piel sin mnnchas café con 

leche, grotesca discrep,.ncia de miembro derecho, textur,,. de 

tejidos blandos en ol miembro afectado normal, inest,bilidnd 

presente por arriba de la fioio femoral Diatrl, consistente 

en pistón de 2cms •. , traslación. de 3cms. en el plano fron.trrl 

y 10 eradoo de hiporoxtensión, con 20grados de flexión do 

movimj.ento deede la posición de extensión completa•· Radio

gráficamento, la porción. <iistal femoral revel6 lr caus::i do 

dichos hnll0 z¡;oo clínicos: .se encontró una Pseudonrtrosie 

supraepifisiario .E!l!!!2.!:IJ1 Distal, correspondiente n un Tipo 

B según. la clnsificaci6n. de Aitken para· Insuficienci" Femo

ral Proximal Congénita. 

Marotz (34), hace una descripción detallnda de una pacieQ 

te ambarnzada con Insuficiencia Femoral Proximal Con¡¡énitll' 

bilater,,1. considerando a esta- entidad como una r 0 rn formEf 

de D W 11 R F I S M O despropo1·cionado, con comunes compli

caciones 0 socip,d0 a: dificultad ambula to ria, dolor ,,bctomin0 1 

y lumbar, así como absolutrr deoproporción ccfalopélvlc0 • El 

hallazgo común de contracción pélvica requirió oper~ción 

cesárea obteniéndose un producto Sano, sin deformidades mÚJi! 

culo esqueléticas. 
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Harotz (34) 1 mencionn que los mnyores ti¡:os de Dworfismo 

son: ·~ condroplnsin 1 DisplosiR esponúiloupifisir.rin, Dwarfi.§. 

mo d1str6fico, e Insuficiencin Femor:-il Proxir'.nl Con¡¡énita, 

!\sí como 13 Insuficiencin de ln hormonn de crecimiento. El 

Dwnrfismo, cenéticomente puede ~ desde autosómico do

minante g rccesivo lir0 do al cromosomn z. 

El. c0 so reportndo 04), trntn do: producto femenino de 

20 años de ed0 d, ¡¡esta I, con antecedentes de ser ln pacien 

te de un e1:1bnrnzc gemcl11 r, premoturo con Insuficienci0 Femo

ral Proximnl Congénito biln tcrnl 1 ambns 1 sus defectos Óseos 

incluye:· ausencia de peronés, pie equino v0 ro 0 ducto 1 nindns_ 

tilia pedal bilatcrnl• Su hermana gemela poseía mayores de

formidades Óseas y murió después del pnrto. Sin 0 ntecedentas 

teratogénicos, ni hereditnrios de mnlformocionos Óseas • EL. 

exñmen prenntnl inicial mostró: proporción normal de cabeza, 

cuello y extremidades superiores en relación al tronco. r.itñ

men p1eVico moatr6: introito pequeño, fondo uterino apropia 

do según edad gestnciono.l y contrncción muscul.,r de nrr.ba:s 

cadera:s. Cnderns, glúteos y muslos se encontraban a una al

tura- horizontal de región isqui~ticn po~ contr0 cturn en fl~ 

xión do nmbns cndcr9 s, nGÍ como l" nrticulnción do b rodi-

118. Es importnnta el h0 cer mención de este cnso, Yn que on 

la Liternturff Obstétricn 1 es el \T N I C O c,.so con el pade

cimiento bilnternl 1 obteniéndose un producto por cesárea .!!i!! 

deformidades músculo esqueléticas (34), 
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HERE:NCII. ] INSUFICIENCH FEYo:.;• L l'?.OXrn• L COllGENITP' Fe MIU~ R 

(12). 

Se hi~o un estudio genético en un 11 f 3 mili 11 afectnda.por 

Insuficiencia Femornl Prox1mnl Congénitn (12), 111 cual con

sistí0 en 3 herm.,nos y un tío materno .rectndo. El hermano 

mayor y el tio murieron respectivamente n los 24 'i 2.5 añoa 

de neumonía. 

Re'risnndo I¡ generaciones (12), ( fi¡;urrr 1); subnecucntea 

de una fnmilia, formado por dos pnroj3 s "snnn""• Bin. mani

festaciones clínicas de Insuficiencia Femoral Proximal Con

génita, en 111 primer~ generoción¡; dur11nto l,. se¿¡und0· genera

ción dieron origen a: 4 hombres vivos sanos, 5 mujeres Vivas 

sanas, l hombre muerto ofectado del padecimiento. De ésto 

se¡;unda generación, se unió un hombre ;¡ una mujer sin mnni

festnciones clínicas ni radiográficas del padecimiento, pe

ro con el antecedente de haber ocurrido en uno de los herma

nos de ln mujer, unn defunción con el padecimiEnto, un hom

b.ne muerto con afectación bilateral y dos hombres ~ivos con 

el padecimiento bilateral. Durante la cu3 rt 11 gener0 ción, se 

uni6,. un hombre y U!4J mujer "sanos" de la tercera ¡;<:ncraci6n 

dándose origen a un hombre Vivo sin afectación alt;Ul:la. 

Los hombres vivos o muertos afectados por Insuficiencia 
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Femoral Proximal Congénita, sus mnnifest,ciones clínicas 

eran bileternles, siendo un tipo V do Amstuz (l¡l y 12). Lo 

interesante do este estudio (12), rndica en que se encentró 

un,, prevRlencin completa en el sexo masculino de afectaci6n 

bilntor111 1 en contrnste con lo encontrodo por l!am0 nishi (22), 

dondo 66% ernn del sexo m0 sculino y 33.92% femeninos;· P0 ppas 

(41) 1 encontró quo do 125 p11 cientes con el padecimiento, so

lo 6 eren del tipo V de Amstuz sin mencion,,r ln prevalencia 

del sexo; Panting (40) y Willinms (40) 1 de un estudio do -

23 pacientes con el padecimiento, 12 eran femeninos, 11 mas

culinos, de los cuales 7 do ellos eran del tipo V de Amstuz 

con una prevalencia masculin,1. 

Gupta· (12), en el estudio genético de 4 ¡;enor11ciones, au

¿;iere, quo existe un predominio del sexo masculino lieado 

111 cromosoma X. Morotz (34), consider11 que el p11decimiento 

puede v0 riar genéticamente desde 11 utosómico dominante a ser 

recesivo ligado nl cromosoma X. 
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Realiza una subclasificaci6n etiolÓ6ica radiogrtÍficn con-. 

sistcnte en 4 subtipos: 

GRUPO A:- cabeza femoral presento, con un acetábulo adecuado 

con un segmento femoral muy corto. Existe una conección 6sea 

entre la diáfisis del fémur, cabeza y cuello, 0 si co~o del 

componente trocantérico. 

GRUPO B:: haY cabeza en el fémur y un adecuado acetábulo con 

un r~mur corto, deformada 111 diáfisis, usualmente con un se,t¡ 

· mento 6seo grueso en 10 pol'ci6n distal femoral proximal. Na 

existe c anección 6serr entre la cabeza femoral y la diáfisis. 

GRUPO C:: acetábulo displásico, ln cabeza fernoral nunca se 

osifica y ee creo que no existo modelo cartilaginoso en la 

cabeza fer.:oral. La dié fisis femoral es cortB' ccn un,., porci6n 

engrosada osi ficnda· del extremo proximal femoral. 

GRUPO D: ausencia de ambos acetábulos y cabeza femoral, aco.r 

tnmiento diafisiario femornl, sin engrosamiento proximal. 
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II- H ~ M a N r s H r • (22). Dibujo 4, 

BasÁndoae en el aspecto rndiogr:Ífico, ~rnstutz, (l). Wil

son (41) y Hamnnishi (22), aefinlnn dos crupos: 

GRUPO I: hipoplnsin fümornl, en donde lrr c11 rler,,. y rodilln 

son o pueden llecir n oc!' funcion,,lez y que on elcunoc Pn

cient ca pueden lle¡;~:- " it:unlnr la lon¡;i tud d"'l mi emhro. 

GRUPO II: verdnd"rrr Ir.su!"icicncia Fcn:or,1 Proxirr.nl Con¡_;éni tn, 

donde ln cnder.1 nunc,. oo norrr.nl y ln~ rcdill~G con poco Úti

les. Eote ¡;rupo ¡;cn.,rnlr.iente necesitn m,,ncjo protésico y -

tod9 s lns ciru[;Í;io n rc:11iznr ·entÁn cncnnün~dno Pllr3 ln ndn.E 

t 11ción protécicn. 

llnmnniahi (22), en el Jnpón, sobre ncort,,rr.icnto fer:ioral 

con[lénito describe ln petolocín en 5 ¡;rupoo: 

GRUPO I: hipopln8i.i femornl, ésta, puede ser de dos tipos: 

a-) aspecto no1·r.i,1 del fé1für. 

b) ligera 0 n,suhción de b di,Ífisis y cncros,r.:iento cortic.-1. 

GRUPO II: fc:nur corto cor. dio fi sis nncule d3, éotn puede ser 

de dou ti pon: 

rrl aneu1,,ción lnter11l morcada con ent;rosaruinnto cortical, 
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resultado de un defecto de os1ficAción trnnsversn1 subtro

cantéric0. 

b) disminución dol 0ngulo cuello diÓficic. 

GRUPO III: fémur corto con cox0 v6 r 0 • Subtipoo: 

rrl di~fisiR rectn 1 coxn Vnrn con mnrc,,do en¡;ros~r.:iento de 

ln cortic11 1. 

GRUPO IV: nusencia o defecto proximal femoral. Subtipos: 

a) nusencin de cuello, o fibrosis del cuello y del trocá::ter; 

mie;roción de lP. porción proximnl con 11 cortnrr:iento en. lo dis

tnncin cuello cnbeza; con un defecto de osificación tr0 nc<cL 

sal din fioiarin. 

b) ausencia de cuello y trocánter m0 yor 1 con uno cabeza pc

quefla conectnda nl remanente dinfisi~rio. 

c) ausencia de cuello, extremo proximnl completo fcmornl 

proximnl• 

GRUPO V: ausencia o rudimento de fémur. 

III- P a P P i· S (41) Dibujo 5. 

En. 1983, f.rthur M. Pappaa, (41), bnsándose en 111.s carac

terísticas embriológicas, terntolóeic8 s, biolóeic9 s, nnntó-
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mic~ro;: emite su clasificaci611 en 9 grupos: 

GRUPO I: nusencia congéni t11 del fémur. 

GRUPO II: insuficiencia fcmornl y pélvica• 

GRUPO III: insuficiencia femoral proY.im,~l sin desconcccción 

6sea entre ln di~fisis y, ca boza. 

GRUPO IV: insuficiencia femoral proximal con desccnocción 

6setr entre la cabeza y diáfisis desordenndn, 

GRUPO V: deficiencia femoral moderada con hipoplasia proxi

mal y distal •. 

GRUPO VI: deficiencia femoral distal. 

GRUPO VII: hipoplasia femoral con coica vara y esclerosis 

din fisiaria. 

GRUPO VIII: hipoplasia femoral congénito con coxa Valga. 

GRUPO IX:: hipoplasia femoral co11 proporciones llOrmales. 
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IV- FIXSEN l LLOYD HOBERTS: ( 15,45,32). Dibujo 3. 

Fixsen y Lloyd Roberts, propusieron un criterio radiogr~

fico b0 sr1ndoce en ln e::;tirn,,rin est,,bilidnd del micr.:bro afec

tado predecidn por el mútodo rndiogr,Ífico temprnno (45). 

De acuerdo con lo anterior, los divide en 3 tipos: 

TIPO I: carncterizndo porque J.o cxtrer.:idad femoral posee 

Ulla porción terminal y proximol bulo&n, unn zon:i de escle

rosis 3 nivel mcdinl fem'or0 1 y un,. 0 ngul 8 ción en el 8 re,,

de ln esclerosis. Este es el único tipo donde 111 c8 der0 es. 

ESTo· BLE y corresponde nl primer grupo de ~ itken. 

TIPO II: la zona de esclerosis es en 10 porción termino! 

proximal del eje femoral deficiente, el cunl no es buloso, 

pero poseé Ulla porción osifiCAda separndff del resto del eje 

femoral por medio de un 11 linea de m0 yor densidad. 

TIPO III: similar al Tipo II, pero difiere en ln porci6n -

osificadn le cual estó ausente. 

V-it M S TU T Z: (29 y 40). Dibujo 7, 

Existen 5 grupos: 
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GRUPO I: femur corto congénito encorvndo. La osificnción de 

la <:abezn- femoral est; retrnznd:.,, con buen desnrrollo do lri 

cadera posterior. Esclerosis do ln corticnl medinl l'emornl 

con asocinción de ln porción curvenda es similar o l,s ob

servndrrs en lns formn o modorndns de ln pseudonrtrosis tibiol. 

GRUPO II: fémur corto con pseudo,, rtro sis subtroc11 ntéricn, 

progresivn coxn vnrn y 8 cct;;bulo normnl. Ln osificnción do 

la pseudo0 rtrosis ce seGuidrr en ln mnyorín de los cnsos, -

aunque qucdn como rem:inentc un;i coxa vnra• 

GRUPO III: fémur corto con una porción terminal proximal 

bulbosn y ap,.riencia retnrdoda: de ln osificnciÓn epifisia

rio femoral proximnl. El ncetnbulo estñ presente, pero dia

plnsico moder0 d0 mente, Existe un0 tendencin de J.,. pseudonr

trosis de osificrrrse pero menos frecuente que en ln del 

Tipo II, y ln resultante en varo es muy extremo. 

G~UPO IV;: fén1ur corto, segmento nfilndo, adelg11 z0 do en la 

porci6n proximal femor111. Existe unn migraci6n progresivrr 

proximal de ln porci?n esclerótica del eje femornl, con 

pocn evidencia de osificación expont~nea•- 111 cabezo femoral, 

ésta, a-Parece tardíamente, pero genernlmente se retr0 za por 

varios años y fin,,lmente ae des11 rrolln por completo. El aC.!!. 

tabulo ostÁ presente y progresivamente se convierte en m8 yor 

: ,, •,.· ~ . 
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displásico. 

GRUPO V: un pequeño segmento óseo representR la porción 

distal fe~oral proximal, sin evidencia de loa componentes 

proximalos femorales o acetAbularea. Existe unn tendencia 

de que el aeemento femornl se elongue pero ln nrticulnció~ 

de lR cadera· no se formn. 
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T&·To·MIENTQ r 

ShRpiro (48), en un estudio realizado desde 1940-1980• so

bre los p,, trones de crecimiento en ln discrop"ncin de miem

bros inferior~s, encontró que de 803 pncientes, no todas 18 s 

discrepnncins inferioref.l continúan su crecimiento en unn ra

zón constante, por lo que desnrroll6 unn clnsificnc16n de 

acuerdo n los resultados obtenidos del crecimiento medinnte 

gráficns; nsi tenemos: 

Tipo I: la loni"itud del miembro en discrepancia se desarro

lla y contínunmente crece con el tiempo hnst11 nlcnnz0 r la 

od,.d 6sea·· 

Tipo II:: la loncitud del miembro en discrep11ncin crece con

tínu0mente por un tiempo vari8 ble y posteriormente disminu

ye independientemente de la mnduroci6n 6sea. 

Tipo III-A : ln discrep0 ncir1 disminuye con el tiempo. pero 

posteriormente se estnbiliz0 , y permanece sin cambios hasta 

el período de crecimiento. 

Tipo III-B: ln discrepancia primero incrementa, luego se 

estabiliza por un período considerable de tiempo y luego 

incrementa h0 sta el finnl del crecimiento. 
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Tipo V: la discrepancia incrementa con el tiempo, se esta

biliza y pooteriormente disminuye describiendo Ull,'.J curva 

parab61ica. 

Los patrones de crecimiento dependen de 111 nnturalcza 

de llls condiciones quo cnusnron. l~ discrepnncin • ad como 

del lu¡;ar y tiempo de ocurrencin. El crecimiento fué Valo

rndo do acuerdo nl pntr6n do crecimiento Ya eGtablccido, 

edad ósea en el momento del estudio por medio de r 0 dio¡;r11-

fÍas ele muñeca y de mnno, e si como de longitud del fémur y 

de tibin. 

De los 803 pacientes con discrepancia de miembroo, la 

tenían Insuficiencia Femoral Proximal Congénita• 102 con 

coxa vara y fémur corto congénito, 17. con pndecimicnto de 

Ollier, 21 con destrucc:i6n fisiari 0 , 115 can poliomielitis, 

33 con 11 rtritis séptica de cadera, 116 con fx, de ln diÓ. -

fisis femoral, 21 con hemnngio111ntosis múltiple, 17 con neu

ro!ibz:omatosis, 46 con parálisis cerebral hemiparética 1 113 

con hemi~trofia o hemihipertrofin (anisomelia) 1 36 con ar

tritis reum11 toidea juvenil, 140 con. Perthes. 

De acuerdo a los patrones de crecimiento y la p0 tología 

asociada, se encontró: en el Tipo I: anisomelin (hemibiper

trofia) • poliomieli ti,s 1 en el Tipo II: hemihipertrofia, 11so-
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ci~do a hcmnngiomntosio múltiple, poliomielitis; en el Tipo 

III ~ fx, de ln di~ fisis femo rol. y Enfermednd de Still ;: en -

el tipo III-A, se encontró que unn fx. de 1" di; fisi s femo

rnl en un niño cur,.- con ncortnmiento, el fenómeno de cobre 

crecimiento oc11 sionn disminución de b discrepnncin, nl fi

n,,liznr ol crecimiento cunlquiern diGcrepnncin permnnento -

persisto sin cnmbios; en el tipo III-B, pncienteo en donde 

lo discrep,,ncin es notndrr muy tnrdín1:1ente y éstn pcrmnnoce 

sin CAl:lbios; en el tipo IV, nrtritis sépticn de cndern (se

cuelas)~ en el tipo V, Legg Cnl vé Perthes. 

En relnción n los pntrones de crecimi~nto en ln Insuficien

cin Femor11l Proximnl Congéni tn.o on c0 d11 uno de los 18 pncien

tes nfectndos, todos tuvieron un p0 trón de crecimiento tipo 

I. En los tipos~. B, o e de ~itken, se encontr6 unn discre

p,,ncia de un 60% compnrpdn con ln normal;- en el tipo D de -

Aitken, era un 80% de discropnncin, lns predicciones sobro 

el crecimiento del miembro ocortndo se pueden hr.cer en los 

tempronos ,.ños de ln vid, de estos P?Cientes b,.s;;nctonos en 

los p,.trones de crecimiento tipo I (gróficn 2). Bns"dos en 

las gr~ficns de crecimiento en pncientes con discrep~ncin 

de miembros por Insuficiencin Femor,.l Proximnl Congéni tn ( grá 

ficn 1), se puedo determinnr el "cortnciento que tendrñ ese 

miembro en unn ednd determin,.d,,,, siendo uno gr~ficn directa

mente proporcion"l; n menor edad, menor discreponcin y mejo-
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res resultndos podemos obtener con métodos quirúrgicos para 

corregir lA desigunldad del miembro. 

Existen muchos métodos pnra corregir ln discrepnncin de 

miembros; as! tenemos (50): 

l- EPIFISIODESIS CON TECNIC~ DE PH~ISTERt éstnt es perma

nente, bns11 do en que lo extremidad no opornda se 0 celers 6U 

crecimiento y corrige ln desigualdad del mieml>ro por medio 

del crecimiento. 

Complicaciones de esto método: 

!?') hiporcorrección de ln dosigu 0 ldad por oatimulnción exce

si Va del potencial de crecimiento de ln extremidad más l 8 r-

€a·· 

b) ostimulnción pobre del crecimiento. 

e) fusión asimétrica con ln consiguiente deformidad en v11ro 

o valgo. 

·d) disfunción neuromuscular por lesión del ciático popliteo 

extorno o isquemia muscular del compartimiento tibial ante

rior. 

e) rodilla, fija, rígida por suturnr el retin,~culo con el 

periostio o por hemnrtrosis. 

1') infección. 

- ~ ...... -.- .. •. -
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g) acortnmiento de ln re¡;ión subtrocnntéricn ';/ fijnción in

terna con pl"cn metálica. 

h) 0 cort.mionto do ln región suprncondÍlen femoral. 

Al realizar ln osteotomía tibinl con l~ fin,,lidad do aco~ 

tnr la extremidad largn, éstn no debe ser mnyor de 3cms., ej.!!, 

cutnndo unn resección en escalón en ln región metníicinrirr -

proximnl. 

IV- 1. LI RG1 MIENTO DE Li EXTRDIIIJI D COifü ; mejor método de co

rregir 0 cortamientoe. Complicaciones: 

~10 rgomiento femoral: a• infección. 

b. ret 0 rdo en ln consolidación. 

c. rigidéz muscular por sobredisteneión. 

d. les16n.del nervio ciático. 

e. insuficiencia vnscular periférica-. 

f. hipertensión arterial sistémicw. 

g. deformidades de rodill_a, tibin en 

recurba tum. 

h. ruptur" del impl~nte. 

i. fx. fémur alargndo. 

j. debilidad muscular. 

k. cambios esqueléticos y articulares, 

pie equino v0 lgo, dedos en garr8 • 

l. hiperestir9 miento. 
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•· fij 0 ci6n in¡¡Uficiente del fr0 gmento. 

v- ESTIMULI CI ON DEL CRECIMI EN'ro DE LI. EXTRD\I ~ D HA s CORTA , 

que segÚn Fereuson, es probable que por medio de ln oclusión 

de nrterins medulares que van 0 1 conducto nutritivo y desvia

ción del cnud0 1 sanguíneo h"cia v0 sos epifisi0 rios y met0 fi

si0rios, nwnent0 ndo ln circulación cercn del cortil0 go do cr.!!. 

cimiento. Existen procedimientos de estimulnción del creci 

miento de ln extremidad más corto n nivel de: l. sistema V¡¡B• 

culnr, 2. sobre los huesos, 3. n nivel del sistemn nervioso, 

lf• diversos. ~ nivel del sistemn v0 scuinr, tenemos: -a- crea

ción de fistulas 0 rteriovenos8 s, so ha abnndonndo por c0 us0 r 

hipertensión arterial e insuficiencia c9 rdinc0 , b-.11g0 dur0 

de lo arterin nutricia, e- impl11ntnción de arterins. A nivel 

del tejido Óseo:· por medio de fr0 cturas 0 aumenta la liberir -

ción. de hormona de crecimiento, b- desprendimiento periósti

co, e- impl0 nt0 ción de metules en ln c0 vid11 d medular (cla·vi

Ja de m"rfil por fenómenos irrit9 tivos). Por cuerpo extrafio, 

aumenta el cnudnl snnguineo. ~ nivel del sistem0 nervioso -

por medio de oimpAtectomío lumb0 r. ~ nivel de diverooa móto

dos tenemos: rodinciones roet8en, dintermin de ondn cort0 , -

ultrasonido, c0 lor directo ndministrado. 

~itken (i), refiere que 8ener0 lmente en loo p0 cientes con 

Insuficiencia Femoral Proximal Coneénita poseen~ 



l. desigu"ldnd de miembros. 

2. inAdccundn musculnturn proximol. 

3. 111nlrotnción del mieir.bro. 

4. inestnbilidnd de la nrticuloci6n proximal. 

EL concepto do trn tnr a estos nifios con mirns protésica, 

os basado en el hecho do que la prótesis podrá corregir o 

al menos brindar funcion3 lidnd perdidrr. En los casos unila

ternles trntndos con nmputnción por debajo de rodilla, gene

ralmente nccesitnron la osteotomin de Van Nes, rotncional de 

tibia de 180gr0 dos. Por medio de este procedimiento la arti

cul0ci6n del tobillo vendría n suplir a ln nrticulaci6n do 

la rodilln y el pie rotado vendr!n a ser le porción adapta

tiva protésica. 

En. algunos casos selectos, exi.ste longitud suficiente -

femoral pnrn adaptar el miembro a la pr6tesis, con una ampu

tación por debajo de rodilla sin ser necesaria ln osteotomía 

do Van Nes. Sin cirugía de conversión, la prótesis por arri

b,,, de rodilla podrá ser adnptnda de m11ner1r que so corrijo ln 

rotnción, siendo 111 porción rtdaptativa protésic0 superior de 

forma bulosn, la cunl puede ser ncomodada y oculta por la rQ 

Pi,. Uno nlternntiv11 de método es de realiznr u11a amputac16n 

tipo Syme, al tercio dist91 de ln piernn brindando un" mejor 

adaptación protésica, can buenos resultados funcionales, en 
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algunos se acompnña de nrtrodesis de ln rodillo, la cunl 

brinda unn mayor estnbilidnd al miembro 0 fectndo. En casos 

bil8 ternles, según A-itken (l), no deberán ser adopt0 dos con 

pr6tesis por debajo de rodillo d~bido a que no está indicado 

quirúrgic0 mente ln osteotomía de Van Nea. El paciente con 

afectnción bilateral puede caminnr confortnblemente bajo sus 

pies. SU condicón lo hnce deforme 0 ln vistn de todos, pero, 

en su hogar lo h0 ce mñs confortable¡: si nosotros intentáse

mos renliz0 r 0 lgún procedimiento adaptativo protósico, su 

habilidad de caminar sin la misma será complet0 mente imposi 

bilitadin tampoco está indic~da la ortrodesis de las. rodi -

llas Ya que la inestabiliclnd severo· de las caderas no brin

dan funcionalidad ambulatoria. 

La discrepnnc10 en lon¡:i tud del miembro inferior es obaer 

. va-da en varios padecimientos (48). Cuadro l. Comp8 r 0 tivamen

te, se observ6;; que ln discrepanci0 en primer lu¡;ar la ocup6 

la Insuficiencia Femoral Proximal Congénit11 con 26.?9cms. de 

acortamiento. 

La discrepancia de miembros es determin.do por el porcen

ta-je de inhibici6n del crecimiento (diferencia entro el miem

bro normal, y el anormal di vi di do entre 100), ésto basándonos 

en patrones de crecimiento normal establecidos por varios 

8utores~ Sh0 piro. (48), ~nderson (5), David (10), Gill (l?), 
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ShRpiro (1;9). El tr11 t 11miento quirúrgico deberñ ser renliza

do n un11 ednd determin,.d,, de mnner" que ln epifisiodesia de 

111 tibin o del fémur o de nrnbns, puednn ser renlizadns crl 

mismo tiempo quo ln nrtrodesis de rodillo y nmputación tipo 

Syme, al. el método es el elegido. Este método es elegido on 

los tipos III de Aitken (1), con un 46% de inhibición del -

crecimiento femornl, en donde el troc~nter mnyor y )a fisis 

c11 p1tnl femornl rué extirpndo n los 8/].2meses y ln cnbez:t 

del peroné ins0 tisfnctorinmente rué transplantndo nl fémur. 

Posteriormente so realizó uno desarticuleción del tobillo 

más artrodesis de ln rodilla con epifisiodesis proximal y 

distnl de ln tibia a 111 edad de 10 años con 11 meses, Dibu

jo 10. 

Basándonos en loo pntrones de crecimiento de Anderson (5), 

se estimo una longitud a la madurez ósea femoral de 45.5cms., 

p11 r 11 entonces, con el método realizado solo hnbrá un11 discr~ 

p0 ncia do 5cms. Ejemplo: si el fémur afectado.antes de la -

operación era de 15.2 cms, de longitud, con la ,.rtrodesis -

de rodilln disminuye ln longitud del fémur 11 proximndnmente 

de 4.3cms, ¡·por lo que, 15.2 cms. menos 4.3 cms., nos dá un,~ 

longitud de ll,2cms., a· este v8 lor h;iy que 0 greear la longi

tud normnl de crecimiento de ln tibia Yn que éstn no se en -

cuentr11 alter11di;r, que según Andorson (5) 1 es de 32,2 cms., 

por lo que la longitud finnl del miembro será : 11.2 más 
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32.2 = 43.4 cms, Con éste método se brindn una mnyor y mejor 

8 d0 ptnc1Ón protésica. Indudablemente que cndn paciente con 

Insuficiencia Femoral Proximal Concénite: deberá sor annli:t.a

do concior.temcntc para brindnrle una mejor func16n nl miembro 

pélvico afectado, La contr0 cturn muscular de lo cadera· se irá 

disminuyendo progrcsivnmente después del trat"miento re0 lizrr

do al fémur y tibio. 

Según John E. Hall (21), en los casos bilaterales recomen 

dÓ unn adaptnciÓn protésicn bilo tcr0 l paro brindnr un brrlan

ce entre su nPariencia y l" función. Estas pr6tesis .constan 

de simples abrazadera~ que mantienen las rodillas estiradas, 

asi como caderas, utilizando sus propio~ pius como soporte, 

Este método rápidamente i'ué abandonado Yn que imposibilita

ba- al niño p0 r 0 jugar. En los casos donde se acompaña el p11-

decimiento con hemimelia, peronéir, y deformidad del pie, deb,!!_ 

rá Valor11rse la omputnción. tipo Symo paro brindar mayor ad11p

tnción protésica. Ninguna prótesis podrá brindar a estos pa· 

cientes lo a0 tisf0 cci6n de movimiento ó~il, que poseen sin -

estos apnra tos con sus extremid"des cort,, s 0 poy0 ndo su pie 

de forma pl0 ntígradrr• 

En loa c0 sos unilaterales, con discrepancia mayor de 5cma., 

del Diiembro, HalL (21), realizó 111 osteotomía de Van Nea de 

180erados de rot0 ci6n en 3 pacientes, cuy0 s edades ernn do: 
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1, 9 y 15 años¡ en el pociente de un nño de ednd, porte de 

19 rot,,.ción rué renlizndn n nivel de unn pseudonrtrosis pro

ximal femornl, complotndn su rotnción a nivel do ln rodilln 

seguido por unn nrtrodeciu de rodilln ¡ en el Jinciente de 9 

años, fuó realizadn n nivel de ln rodillo seguido de nrtro

desis de ln mis:nn• En todoo, el rosul tndo rué brincLor un ni

vel del tobillo del miembro afectndo nl nivel de ln rodilla 

contrnloteral. 

Ln principal vent9 j 0 que brincL~ la osteotomía de Van Nes, 

es brindar un. control d" ln prótesis parn deambular, sentar-

se, 11 rrrrodillnrse 11 , y mnnejar bicicleta. Las desventr¡ja-s 

de este método radica en que nl retirnrse la prótesis, el -

miembro tiene un nspecto "raro", y la función se encuentra 

completnmente disminuida sin lri prótesis, teniendo que utili 

zarso todo el tie,mpo. Ln apariencia., del miembro rotado puede 

mejornr si se realizn unn amputnción de todos los dedos, pero 

ésto provoca: l. pérdida del poder adaptativo protésico, 2. 

pérdid~ del sentido de l~ posici6n del pie, 3, pérdida de la 

sensibilidad¡ éstos tres puntos le sirven p3 r 0 utilizar al -

pncieute mejor su pr6tesis. 

Otro problem11 muy importante observado en los pacientes 

que no han completado su crecimiento 6seo y se les ha renli

zg:do la osteotomía de Van Nes, es de que el miembro tiende a 
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D E S R O T n· R nuevnmente la pierna, ésto rué corregido 

posteriormente con un~ nuevn ostootcmÍn desrotndorA• La 

necesidad de repetir la oateotomÍn desrotAdora puede evitn.r. 

se realizándose al finAl de ln m8 duroción 6sca, poro; ésto 

es Uil:J desvent0 ja en el uso, nd0 ptnción de ln pr6tosis, la 

cual es mejor su resultado si se indica desde temprana edad. 

Cuando ln osteotomía de Van Nes, ha :;ido realizada, se 

definen dos áres de cursa (21), ol isquion, y el talón o 

retropie; pnra la adapl8 ción. protésica, (dibujo 11), es ne

cesario re,,liz11 r previamente un modelo de yeso alred_cdor del 

isquium e ilium, extendiéndose distnlmente 3cms. y proximr.1-

mente a 2 cms. de ln tuberosidad isquiática, dnndoaele a -

mano el modelaje del miembro, continuñndose diot 0 lmente juo

to por arriba del miembro, continuándose distalmente justo 

por arriba del tobillo, 111 11 rticu1 11 ción de la rodilla, so 

tomará como referencin ln mñxima flexión plnntar del pie¡ 

sirviendo de referencia t 11mbién ln d1st 11 ncin que existe des

de el tobillo hasta el piso p8 rn poder ¡r<l8 ptndo un pie tipo 

Sl\CH. La Juntur0 de Encastre o socket, se fabric~ de ttnn 

parte de Dacrón y 3· portes de estoquinete de Nylon;: en uti

lizado resino de polyester de una mezcln de 70% de tipo fle

xible (P43) y 30~ ri~ida (Pl3). La succión es re11lizaáo por 

una bomb11 de vacío, le cu111 es fuertemente recomendada- p11 r 11 

evitar la salida del muñón. 
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Lo alineación dol miembro "dopt"do " ln prótesis deberñ 

ser corregidA por medio de unn plomndp coloc"d" en el yeso. 

El eje de ln nrticulnción mecñnica de rodillo debern ser co

locnda a 3Al de pulgndn distnl nl mnléolo del pociento en 

10 posición lnternl del muñón. Ln· 0 rticulnción do ln rodillo 

es. nlincAdrt y m~rcndn en el cncriutre, po.stc:-iorrnentc podrñ 

dcs;irm0 rse b prótesiu complot.mente y renliznr los ndnpt 0 -

ciones necesnrins pnr0 ,,d0 ptnr el pie rotndo en el socket do 

mAnern que existn suficiente espr:¡cio p.,r~ que nen libre el 

movimiento del pie sin ñres de presión. 

Dependiendo del gr,,do de 0 fectnción de Insuficiencin Fe

moral Proximal Congénito, podemos ter,er un pequeño fragmento 

femornl distnl, el cu 01 eo resecndo segÚn Westin (54), Y co

loc"da ln porción proximnl de ln tibi~ n nivel 0 cet0 bulnr; 

ln fisis de crecimiento de ln tibin se ndAptn muy bien nl 

ncetóbulo, 0 compeñndo genernlmente por nmputnción tipo Syme. 

Los aductores cu,ndo están presentes son transferidos distal 

mente n ln di~fir.is de 1,. tibi,, pnrn brindor fuerzo 0 ductorn, 

éste método, por supuesto disminuye el ronEO de movilidnd y 

0 cción flexorn de cndern reconstruid,, Requisito inciispens¡¡ 

ble p0 r 9 este trntnmicnto es b pr.esencin de ncet:Íbulo. 

El procedimiento quirúreico (54), m~s utiliz0 do en ln In

su ficiencin Femoral Proximol Coneénitn, n nivel de ln cadern 
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rué un" osteotomía subtroc3 ntéricn v11 lguiznnte on c0 sos de 

coxn Vnrff. Dibujo 9. Pnrn obtener buenos resultodos con ln 

osteotomÍn v,.lcuizonte, eo necesnrio que se encuentre oaifi 

c,.d11·; cnbcz 0 femornl, cuello y de que lo diñfisis que se e.n

cuentre haYe pro¡;rcsndo en unn continuidad Óse;r" nivel dol 

sitio d·9 ln osteotomb o de que 1R porción cnrt:!,lnginosn oc 

haYa resecndo p"rn producir unn continuidnd 6een. EsLe pro

cedimiento cenernlmente es renliz0 do n ln ednd de 8-lOnños. 

En nlgunoo pncientes (54) 1 n nivel de ln cndcrn se rcrrli-

7.6 artropbstÍn de Colona·, Pemberton, con resul tndos. muy po

bres, nlgunos con luxación de ln c9 der11 , otros con un,. cnclo

ra rígid0 , 

Ln nrtrodesie de ln cnderrr (54), no es un procedimiento 

benéfico en p0 cientos candidatos n la utili7-0ci6n protésica., 

por lo que estñ contr11 indic0 do este procedimiento. 

Lesley ~nderson (4), re0liz6 un estudio sobre ln nmput~

ción tipo Symo, en niños, encontrando que no siempre os efec

tiva. Su principal indicncion (1¡) 1 erir discrepnncia. de miem

bros dado en hemimelin peronéa p8 r~xinl o Insuficiencin Fe

moral Proxim:il Congénit,.-. La edad de amput~ción era de 5,6 

años como promedio •. L0 s tempranas complicnciones encontrada.o 

fueron: lesio:ies de 19 piel (m8 cer11 ci6n) 1 e infección. 



Las complicnciones t,.-ráíns fueron: retención de np6fiBia 

del calc:\neo, migrnción del injerto del tnlón, exostosis. 

Cristie (9), renlizó uri estudio sobro el creci"11ento del 

miembro despUélJ de lo nmputnci6n por deo11 jo de ln rodilln -

encontrnndo que r,i este procedimiento se re0 1iz" nntes de -

ln mnduréz ócen. i produce tln crecimi-:,n to óseo del rnuñón !'esl

dur¡l oc.".'r,ionnnJo nuev~s intervenciones p"lril su rornodclnci6n. 

f;SÍ mismo pudo concluir en que al crecimiento del muñón prc

decido es menor :¡ m,íu reducido en nquollos pocicntcs en don

de 13 nmputnclón fué indicoda por deformidndcs conr,énitas. 
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&.fil1!. RQTiCIONl.I, .!IB :'üJi ]ifili: (52, 31, 39, 13). Dibujo 8 

HETODO 

El p0 cientc eo coloc0 do en lrr mesa de opernci6n Y fija

do de mnnern quo el miembro nfcctndo esté completn~ento ex

puesto desdo ln crest,, ilincn " los pieG. El m~ err.bro contra

lnter01 deberá ser fácilmente p0 lpnblc sobro l~G nlndur0 u -

p0 r 11· poder logr,,r unn estimnción del 0 cortnt,.iento requerido 

p¡rrn brincl,1 r el nivel del pie nl nivel del rr.ie!:lbro deficien

te con ln rodilln del miembro snno. 

Después de lo prep0 r 0 ción de la piel, uno ir.cisión es rea 

lizadn nnterolnteral de ln rodillo. Inicialmente proximnl ff 

la rodillo y se extiende de forma dista:. sobre lo linea· de 

la tibio. El tejido celular subcutáneo es disecado prrra expo

ner la cápsula de lo rodillo incidida.Por tr0 cción del tendón, 

la p9tela y el mecanismo del cuF.driceps son retraídos proxi

malmente, consiguiendo la 9 rticul0 ción de l• rodilln deBpla

zad~. La estructura de ln rodillo es claramente visible, lr. 

deficiencia del (los), lig. (a), cruzados, ol bloqueo en lrr 

!orm3ción do los cóndilos femorales, la eminencin intercon

dilea1 y las espinas tibiales, son todoo npnrentes, La dise~ 

ción ea continu11 dn medial y lateralmente por disección cuida. 

dos~, la inserción del aductor m0 yor es locnliz~do en el hia. 
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to.aductor con su pnquete vnscu+onervioso identificado. El1 

estos niños con miembros extremndn~ente cortos, el nductor 

mayor ea insertado en el fémur en un ~ngulo aproximadamente 

de 80grndos nl fémur como proviene direct0 mente do ln pelvis, 

no es como en el individuo norm"l donde corre pnr0 lelo al -

fémur. Esta porción de ln inserci6n del aductor mayor, el 

cunl es distnl nl hiato nductor y al pnqueto Vnsculonervio

so, es referido y dirigido lejnnnmente nl fémur, ésto brinda 

mayor exposición de la arteria femoral y poplítea• La inser

ción de gemelos son también divididos. 

Ln 0 tención radica ahora en la porción lateral do la ro

dilla. Disección cuidadosa de ln región es necesaria, Pnrt1 

cularmente si existe unir asociación de hemimelio peronéir, en 

dichos casos el componente perone0 1 del nervio ciñtico des -

cansa ady8 cente n la porción proximal de la tibia en véz de 

tomar su curso normal alrededor de la cabeza del peroné. -

H~biendo localizado el nervio peronéo, ln disección es con

tinuada proXimnlmente, traznndo el nervio y dirigiéndose -

hacia atrás en la unión con el nervio ciático, 

Cuidados son neces0 rioo p"rs determin,,r claramente y evi

tar el d8 ño al nervio peronéo, el cual negaría cu,.lqui.er be

neficio en ln re0 liz8 ción de ln plastia rotacional, donde -

el pie perdería poder para ncti v8 r a 111 prótesis. Habiendo 
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localizado }., s estructuras neurovAsculares en ambos lados, 

de la 0 rticul0 ción de ln rodill" puede ser realizada su se

paración de 111 porción distal femoral; y de ln cápsuln, ésta 

se divide medial y lateral 0 rticul0 r. El orieen de las por

ciones cefálicas de los eemelos medial y lateral son dividi

dos¡ en este momento l" rodilla se encontrará completamente 

libre de músculos y lit; 11mentos. El próximo paso es fusion1rr 

ln rodilla. El cnrtil0 go de la porción proximal de la tibia 

es removido hacia abajo do la porción osificada nuclear del 

disco fisiario tibial proxim01, con cuidado do no lesionar 

el disco de crecimiento. La:' porción dist111 femoral epifisia 

ria es localizada y solo la porción más distnl del disco es 

removido. El nivel de 10 división del fémur distal es gober

nado por la longitud total del miembro, la cual es la longi

tud requerida· fin!llmente. 

Un clavo centromedul0 r es colocado en la porción distal 

del fémur, llev11ndo hacia 11bajo y_ 8 !uera, los glúteos y empU·· 

Jades hacia 10 porción proximal tibial epifisiaria a 111 diá

fisis de la tibia. La plnstia rotacio11¡il es realizada sobre 

la fusión de ln rodilla por medio de la rot~ci6n del miembro 

lo m11yormente posible dependiendo de los tejidos blandos. 

El segmento tibial puede ser rotado más de 120grados y 

CO!l cuidado un completo gr0 daje de 180grados a nivel de la 
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rodillo puede lorrnrso. En este_p9 so loe VnSOB femorales de

berán ser p0 lpndos, ahorn, so encuentra nnteromedinl n la pOI 

ci6n distnl del fémur, h0 biéndose liberndo de los confines de 

10 inserción del nductor mnyor. 

La incisi6n es 0 horn continundn distnlmente n lo lnreo de 

la linea de ln tibin. Ln tibio y peroné non expuestos subpe

ri6sticamente y se re0 11zan fasciotomin s de todos los comp0 r

timientos preformndos. Una sección de hueso es removido de -

ln tibin y peroné, esto es necesnrio renlizarln p0 rn llevar 

el pie h0 ci 11 arriba nl nivel npropindo. El pie es luego colo• 

cado en ln posición deseada con la respectivo rotnción y el 

cl0 vo intr0 medulnr llevndo dist0 lmente o:>bre ln artrodesis de 

la rodilla y o trnvés de lo osteotomía de la tibi0 • Ls estabi

lidad en ambos pl0 nos, saEital, coronal, es proveida por el 

clavo. 

Uno de los problemns más importantes encontr"dos después 

de ln ciru~Ín es l~ tendencia n desrotarse después do la 

plast!A, tibinl , ln cunl es dndn n ln acción de los músc_ulos 

proximal y n los insertados distnlmente n ln osteotomía, 3 ctunn 

do en formn nbicrtn rr través de éste, y n nivel del disco fi -

siario. Esta linerr .!lli espirnl del músculo, imparte unn fuerza 

de torque en donde i, presenci3 de aberturn de ln fisis des

rota el miembro durnnte el crecimiento. En ln técnicn opern-
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tiva·, ln rotación es re11 11zadn n trnvés de 111 rodilla en el 

tiempo de la fusión de ln rodilln, eliminnndo el componente 

en cspir111 de 11 cción de los múoculos de ln piornn. Esto brindn 

18 no necesaria intervención por separndo do procedimientos 

operativos en acompnfinr n 111 fusión y ln rotnción, provee una 

tcmpr.na ndapt 11 ción de l~ prótesis definitiva. 

En un estudio quinem,;tico, realizado por Patricia Murr0 y 

(39), en Wisconsin, en pacientes oper~dos de osteotomio de 

Van Nas durnnte las actividades do cnminnr, correr, ascenso 

de esce:ler11 s, do lns 11 rticulaciones de rodilb y tob~llo, -

encontrando un¡, mnrc0 d11 pérdida do 111 función y potencin de 

los músculos flexores pl11 nt11 res de 111 pnntorrilln nEumieron 

la función de extensores de la rodilln protésica, so observó 

buen..~ función para ln de0 mbulnci6n, correr y subir escaleras. 
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MEDICINa FlSICa X REHaBILITaCION: (56) 

La rehnbilitnci6n funcionnl, no solo debe realiz0 rso post

operntorinmente, sino nntes del tr0 tamiento propuesto, con -

~sto tenemos una m11 yor oeguridad de quo 111 técnicn quirúrgi

ca será de provecho y el pronóstico será bueno a corto y lAr

go plnzo. 

Uno de los métodos utilizados os el ~. entendiéndose 

por éste, 11 ciertos m11 nipul~ciones que se ejecutnn en los t~ 

jidos blandos del organismo con fines terapéuticos. La ener

gía: mocñnic0 impuesta por las m11nos del operador se propaga· 

por los tejidos 0 ctunndo sobre. 111 s superficies profundas y 

superficiales. Los efectos fisiolócicos obtenidos con el ma

saje dependen de 3 fon6menos: o) acción reflejo: el contacto 

suave actúa como un estimulo táctil sobre las terminaciones 

nerviosas produciendo uno acción reflejo 0 ún sobre estructu

r11·s prof\lnd0 s. Acción mocñnic11: ésta ea dadn principalmente 

por la presión y compresión, quo produce efecto sobre la cir

culación linfática y venosa, sobre los tejidos contractur~os 

Y retraídos, sobro visceras 8 bdomi0¿>les. icción reflejn al 

estimulo mec~nico, produce una ncci6n refleja sobre el sis

tema Vascular y nervioso. 
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Loa efectos del masaje producen en .PI_EL: aumento de la 

temperatura, 1-3 grados centígrados, por acción mecánica Y 

vaaomotora, eatimulnndo secreción seb.ícea y sudorípara. En 

TEJIDO CELUL'R SUBCUT~NEO: cuando se realiza vigorozamente 

,,-parecen hemorragias• CIRCUL! CIO!I VENOSa Y LINFA TIC~: aumen

to del torrente a8 ngu!neo en vasos capilares por acció~ re

fleja del simp~tico, aumento el v8 cinmiento de venas al com

primir masas lllUSCUlnres, ea indispensable antes de insta-lar 

el trntamiento parn aumentar lir circulación venosa por medio 

del masaje ln relajación musculnr, el mismo efecto se logrrr 

ir· nivel linf~tico con el masaje. MUSCULOS: lliperemin. activrr, 

aumento de ln nutrición del músculo, con ésto se disminuye la 

fatiga-, en músculos atr6ficoa 'mejora la nutrición por aumen

to de la circul8 ci6n, SISTEli~ NERVIOSO: el efecto sobre loa 

nerVioa sensitivos difiero con ln clase do m0 nipul6 ción, fue_¡: 

zEr y duración del masaje. CuRndo el 111¡\saje es superficial y 

rítmico, tiene efectos benéficos sobre el dolor. Cuando se 

aplica con determinada· presión produce dolor, A nivel Psic2 

lógico ea benéfico Ya que el pnciente siento que su persona: 

es importnnte pnra otros el que se restablesc 0 , 

Otro método utilizado en la Rehnbilitaci6n, es la Movili

zaci6n, cuy8 finnlidad ca mover n las 0 rticulnciones¡ su -

importancia no es ln contracción muscular, método que será 

utilizado en la reeduc0 ci6n muscular. 
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El objetivo principnl áe ln moviliznción es proveer, me

jorAr o curnr ln limitnción de ln movilid1d nrticulnr conse

cutiva n causns intrn o extr0 rticulares, lo cunl se lleva 11' 

cabo por desliznmiento de lns sup~rficics articulnres y de 

los elementos puri0 rticulpres, favoreciendo además ln reab

sorción de exudndos p"tolócicos y evitnndo de estn formn la 

formnci6n de 11 dherencins intr0 o extrarticu1"res. 

Siendo ln movilización, unn de lno armas potentes con -

que cuentn el médico pnrn evit:ir lns limitnciones articula

res. Si entendemoo ln fisiopntoloGia de ln limitación arti

culnr podemos comprender el efecto benéfico de la moviliza

ci6n. En toda. condición donde existe exudado se producirán 

fenómenos vasculnres y ndherencins a la sinovial y tejido 

conectivo de láB articulnciones. Uno 0 rticulnci6n en reposo, 

su exudndo sinovial constituye un m0 teri0 1 adherente que li

mita·rá su movilidnd• Si estn inmov1lizaci6n es prolong0 da 1 

las adherencias adquieren unn cubierta endotelinl y vasos 

sanguíneos, éstas adherencins pueden ocasionar unión de la 

sinovial con la cápsula, lig0 mentoe y c0 rtÍla&os intr8 rticu

lares. 

EL exómen musculnr es uno de los p11 sos previos a ln ,!2-

ducación muscular, siendo importnnte valor,,r· los arcos de 

movilidad y fuerza muscular no solo del miembro a ser inter-



-57-

venido sino como aétodo .preoperntorio y postoperntcrio de 

1,, ~ctividad musculor de nrticulncionea vecinas, y porque 

no, de ln extremidnd contr~laternl;: YA que podamos tener el 

Callo en qu~ el segmento " no intervenirae, cnso que vendr!a· 

a- dificultnr ln funci6n y rehnbilit"ci6n postoperatorinmen

te. 

La reeducpci6n musculnr (561 pág. 330-361) 1 es ln forma 

de ejercicio ter11 péutico que tiene por objeto excitar los 

movil:lien tos voluntn rios no p.n tol6cicos dentro de sus límites 

funcionnles, en 8 quellns condiciones en que estñ nfe:tndn la 

v!n motora. Los principios básicos de ln reoducnción muscu

lar en lns lesiones do nouron.~ motora periférico radico enr 

l. todo sistem11 orgánico tiene un potenci 111 funcion 11 1 de re

servrr1 est,,ndo ést;i en rolnción con 111 cantidad o calidnd 

de la lesión, es decir, si la lesión es mínima, ln reoer.va 

funcionnl será mayor y visceversa, 2. un. entrenamiento pro

gresivo de "dich11 función de reserva puede conducir a la tu.

pertrofin de la mism,, y suplir de est"" forma a ln función 

dañada·, 3. por medio do ln hipertrofia de funciones acceso

r18s puede compensnrse 1,. función lesionada. 

T~cnic0 .!!.!! reeduc9ción muscular: puede diVidirse en acti

v,.,- Y PA6iV11. 
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P ~· S I V A : se 11 pl1cn en múcculos p .• r 11 liz11dos en los que 

se requiere un 100% de ln 6 sistenci~, pero que 11 diferencia 

de la moviliznci6n el enfermo tendrñ que cooperar intentan

do ment11 lmento re11lizar el movimiento, por lo que el técnico 

enseñ11 rá ln ubic8 ci6n del músculo y del tendón, direcci6n -

del movimiento, qrcos do movilidnd y patr6n norm,,l do movi

miento en el lado sano. 

A' C T I V. A : se deberá efectu11 rse inmedin tnmente que se ha 

conseguido ln contrncción muscular, aunque ésta sea débil, tit 

mnndo en cuenta el tipo de ejercicios realizndos. Hay tres 

tipos de ejercicios: l. aquellos realizados con 11YUdn de la 

gr11 vedad• 2. aquellos realiz8 dos con disminuci6n cil 18 gr0 ve

dad o neutr8 liz8 da, 3. aquellos realizqdos contra la ernvedad. 

En p0 cientes con Insuficiencin Femornl Proximal Congénita, 

es 1mport11 nte h11 cer unn Vnlor8 ci6n previa al trntnrniento, co

nocer el pl11 n terapéutico y lo que se pretende loerar al fina

lizar la misma, así como el contenido de cadn técnica quirúrg1, 

ea empleada 8 s1 como un 0 mplio conocimiento de la anatomía 

humana, princip11 lmente en nuestra· pn toloeía, de los miembros 

inferiores. 

nivel de la cadern los músculos: flexores (psoasiliaco, 

accecorinmente sartorio, recto anterior y tensor de la fascia 

lata), extensores (glúteos m0 yor, fascículos poHteriorea del 
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glúteo medio, y acceaoriAmente isquiotibi9 les) 1 abductores 

(gluteoa medio, menor y mnyor, piramidnl y tensor de ln fascia: 

lata), nductores (pectíneo, nductores mnyor, menor o interme

dio, así como recto interno), rotndorco interno (glúte.o menor 

medio, tensor de fascia lnta 1 con ln rodilla en flexi6n el 

sernimembr9noso y semitendinoso )1 rot0 dores externos (pir9 mi

d911 obturndor interno y extorno, g6mino superior e inferior. 

cuadrndo crurnl1 glúteo mnyor y fnscículos posteriores del -

glúteo medio). ·~ nivel de rodilln, los músculos son: flexo

res (bíceps, scmimembrnnOEO y tendinoso, gemelos, popliteo, 

pl0 nt9 r delgndo, sartorio y recto interno; extcnsor~s (cuá

driceps); rotndorcs externos ( fasciculos corto y largo del 

bíceps), retadores internos (semimembranosos1 ten~inoso, rec~ 

to interno y sartorio). ~ nivel del tobillo, mdsculos flexo

res dorsales ( tibial anterior, extensor coinún de los dedos, 

extensor propio del dedo gordo), extensores o flexores planta

res (gemelos, s6leo, plnntnr delgado, tibinl posterior, flexor 

largo común de los dedos y flexor lnrgo del dedo gordo, pero

n.~os laterales). 
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CONCLUSIONES: 

Debido 111 ernn problemn que represent,.n estos pacientes 

con Insuficiencia Femor,,1 Proximal Congénita, en cuanto al 

tratamiento decidimos hncer un11 revisi6n del temn de los 

Últimos 5 años tomando como b,,se lo descrito en ln li teratu-

Basándonos en ln ideo de éste trabajo, sabemos que estos 

pacientes son difíciles de manejar por el acortamiento del 

miembro pél Vico e inestnbilidad do la cnder11 p,i ra rcirliznr 

ln deambula ci6n. 

En. el Servicio de Traumatología Pediátrica, del Hospital 

de Tr8 um,,tologÍn 111'-aedalenas de lns Salinas", es congruente 

el tr11 tnmiento que se les dá a los pncientcs con Insuficien

cia Femoral Proximal Congéni tn., y,. que se indi viduaUz,,. el 

plan de tratamiento birsándonos principalmente en: la edad 

del paciente, fecha de inicio del tratamiento seleccionado, 

tratamientos previos, estabilidad nrticul0 r, m,,lformaciones 

congénit,.s asoci.adas, altura del pie en rel8 ci6n a la 8 rtic.!!. 

lnci6n de ln rodill,, contr1110 teral, ocortnmiento del miembro 

afect,,do, estado de la múscul0 tur11 , calidad ocea proximal -

femor8 1, tipo de Insuficiencia de ,,cuerdo a ln clasific8 ci6n 

de Amstutz, ~.itken y Doyd Roberts, así como lo descrito en 
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ln literntura sobre ln historio nntural de ln enfermed¡¡d. 

Trntamionto que v,, encnminndo prir.cipnlmente a 111 adapta

ci6n protésic11 en casos unilnterales, no llegándose a inte~ 

venir en casos bilater11 les. ~unque el tratamionto idenl de

berá ser integr81, formado por: un ortopedista, pediatra, 

fisioter9 pista, p&iqui8 tr11· y ortesista pnrn ·brindar la mejor 

atención posible a estos p8 cientes Ya que ln medida que exis

tía anteriormente de elección era ln amputnci6n del miembro 

irfectado aument,,ndo mós 0 ún repercusiones psicolóiricas por 

el 11specto deformo de ln Insuficiencia Femoral Proximal Con

g~nita• 

Considero el babor logr8 do el prop6sito inicial, sugfrien

do nl lector, revis11 r en otras fuentes bibliográficas los ad.!l, 

lantos logrados en el padecimiento Ya descrito. 
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EXTENSIO!l DE LI DISCREF• l'CI• E:i LOl:G!'lllD D::L :·:H:·IBRO INFE 

RIOR E:.¡ V~ R!OS PI DECH!IE:iTOS. ( 48) 

INSUFICIWC!l FDIORIL PROXIMAL COllGENITl 

CO)(.I V~· R\ CO!iGENIT~ 

El:FERMED~ D DE OLLIER 

POLIOl·:IELITIS 

Pr. R!.l.ISIS CEREBRt L 

HE:'.IH!FER'.:':<OFI1, 

HEM~. NGIOl·!! S 

NEUROF!BRCl'~ TOSIS 

~· RTRITIS REIJl11 TOIDE.\ JUV~1IL 

LEGG C~LVE PE!tTHES 

V.á,xima discrepancia 

observ11dn en ces. 

26,79 

5,92 

9.79 

3.33 

2.00 

3.18 

3,09 

4,40 

2.26 

2.14 

Cuadro J.: indic3 la rel0 ci6n existente de 13 s discrepancias 

observAdas er. varics padecimientos, siendo la Insuficiencia 

Femoral Proxi~l Congénitn 11 moYDr, 
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INSUF!CIE!IC!I F'E:·'.O:l~ L PRCX!:'IL FH!ILI• R SIL• TER>. L. (12). 

GENETICft· 

0 MASCULINOS NO AFECTA DOS 

Q FmE!IU:OS NO A FECTA DOS 

UD M.a: scutrnos MUERTOS ~ FECT~ ros 

tl l·~ SCULI!!OS VIVCS ~.FECT~ !:OS 

Figura l; indica ln herencin fncdlinr en 4 cene~ncioncs cbt~ 

niéndcce dos productos mt1sculinos 0 fectndos pcr Insuf!.cie:i.c:!.IT 

Femor111 Proi-.:!.:::,,l Con¡;~nit11 Eilntera-1 muertes y dos c:~sculi~os 

vivos nfectndos de b entid11d clínic0 , 
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CLA SIFIC~ CION DE INSU FICIENCII fD!O~L PROXIMll L CONGENITI! 

Jt I T K E N (45) ;: figuru 2. uno de loa métodos en clasH1-

c8c16n más utilizados en el padecimiento. 

Tipo r. Tipo rr. Tipo 111. 

V u v 

V~ l?~ V l 
:L n e a. t ir b l. ~a, 

establea. 

LLOYD ROBERTS (45)¡ figura 3, clasificación basada principal 

mente en la estabilidad observada en la cadera. 
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Clesií1caci6n de Insuficiencia Femoral Proximal Congénita 

(continua ci6n). 

B IC H A 11 I S H I (22) J !!gura 41 clas1íicaci6n basada en 

la extremidad proximal y longitud !emor81, nei como defor

midad en el eje del !émur, engrosamiento y ~ngul8 ciones da 

la cortical mgdial o later«l• 

11 '"a \11 b IV 

r 

V 
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Cl9 Bific9 ción de Insuficiencia Femoral Proximal Congen1t8 

e continuación). 

P ft P P lí S (41) f figura 5, clasificación. en. 9 clasea, ba

sándose en. loe c8 r 8 cteríetic8 o embr1ológic9 e, ter8 tológica-s, 

biológicas y anatómicas. 

CLASE I CL~SE II CL~SE III CL~SE IV 

CLA'SE V 



-67-

Cl11sific11ción de !nGUficiencin Femoral Proximal Congénita 

e continu,, ci6n) 

P a· P P A S (41) ¡ figurn 6, restantes 4 cl11ses finnles do 

un total de 9. 

CLft SE VII CLASE VIII CL1 SE IX 



ClasU'icac16n de Insuficiencia femoral Proximal Congénita 

( continun ci6n) 

K K S TU T Z (2); figurA· ?. lliYiaión en 5 tipos. 

TIPO I TIPO II TIPO III TIPO IV 

o 
~L\ 

o 

TIPO V 
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T R A T ~ H I E N T O , Figurn 8. 

OSTEOTOHI•, DE VaN NES (51) 

El snrtorio y ol cuádricepn han sido retraí

dos pnra exponer el hinto aductor y arteria 

El nervio peroneo es desplazado en 

su usual localización. 

A= a· N T E R O R. 

H:MEDIA• 

P:POSTERIOR 

Las porciones distales femoral 

y proximal de la tibia han sido 

removidos alojando el grado de 

rotación proximal tibial. La a.!: 

teria· femoral y poplítea pueden 

rotar libremente librando 111 po,t 

ción distal del aductor m8 yor. El 

segmento proximal tibinl es rota 

do lo mayormente posible y la rQ 

t 8 ci6n remanente requerida es 

da por la osteotomí~ tib18 1. 
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Tratamiento (continunción) 

FIGURA 9: Osteotomía intertrocontérica do engrane Por,, 

v8 lguiz8 ci6n. (A;matutz, 2) 
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Trgtemiento (continunción) 

FIGURA lOi. E¡¡ifiodesie dietal !emor91 y proximal tibial. 

(l(mstut:r., 2) 

Se realiza osteotomia de ln porci6n sombreada- , resecan

do u11a porci6n triangular de la porción distal fomorol Porll' 

que sirva de engrane al ullir lo tibia y el fémur. 



-?2-

Trgtamiento (continu8 ci6n) 

FIGURA ll: Jlparn to ortop&dico utilizando posteriormente a 

la osteotomía de Van Nea. 

PROTESIS DESIG~ ~ POR EL CENTRO DE NI.flOS INVALIDOS EN 

ONT~ RI O (31.) , 

continda ••• 
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Tratamiento (continu0 ci6n) 

DESCRIPCION DE LA PROTESIS 

A~ Ba·N~ DE CONTROL ROT1CIONAL. 

B: CINTURON SILES!~ NO, CONTROL PRIM~ RIO DE L~ SUSPENSION 

Y ROTA'CION. 

C: ENCASTRE CU~DRIÚTERO. 

D:- VARILLI. PIVOTE. 

E: PIVOTE MECANICO EN RELA CION ~ LA POSICION PIVOTE ANtiTO-

MICO. 

F:: SOPORTE A·NTERIOR PROXIM~.L DE ENCASTRE DEL PIE. 

G: TECHO DE SOPORTE DE CARG.\ DEL LIG1MEN'fO PLANTAR LARGO. 

Hr. l!A'NI»; tiUXILI.AR DEL CÍNTURON SILESIANO. 

I: SOPORTE ISQUIA TICO, PRIMER SOPORTE DE CA RCJt¡, 

J: B¡\N~· DE FIJACION DE RODILLA, PROCESO" SECUNDARIO DE SUS

PENSION. 

K: OBTURADOR ELA STICO. 

L.:: SOPORTE POSTERIOR PROXIMAL DEL ENCASTRE DEL PIE,.EQUIDI~ 

TANTE AL TECHO DE SOPORTE .DE CARGll DEL LIGAMENTO PLANTAR 

LARGO, 

M: ENCASTRE DEL PIE, 

lh LA MINA DO DE PROTESIS. 

0:- PIE S A C H • 



O R ~· F I C 11: I. 

Tipo· Ir. crecimiento 

a<:eler9 do. 

(discrepancia en eme) 

Tipo IIr crecimiento 

aceler9 do con.un Pa

trón. de des-0 celera

ai6n. 

(di ecrep0 ncia en cms,) 
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/ 
e da d 

/ 
CLhSIFIC~CION DE P•TRONES DE CRECIMIENTO EN DISCREP~NCI~S 

DE LONGITUDES DE L~S EXTREMIQ'I DES INFERIORES, (48) 



Grótica I (continuación) 

Tipa III: crecimiento 

acelerado con un patrón 

aplanado •. 

(discrepancia en cma. ) 

Tipo IV: crecimiento 

~elerado con aPlena. 

miento, seguido por 

un. crecimiento acel,ll. 

rada. 

Tipo V: parabólico •. 

(discrepancia on cms.) 
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e d ir d 

e d a- d 

e da- d 



Q R ~ F I CA" 

Discrepancia 

del miembro 

inferior ate~ 

t 11do por Ins!!. 

ticiencia Fem.Q. 

r11l Proximal 

Cong&nit8 ,. 

(tlado en Cms.) 
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II 

~8 

a1 

zo 

16 

11 

O 2. 'l 6 8 ID 12. l'l 
(edird.) 

INSUFICIENCIA FEMORAL PROXIM1.L. P1.TRON DE DISCREPANCIA· EN 

EL CRECIMIEN1'0 DEL SEGMENTO INFERIOR AFECT~ DO (48) 

_Esta gráfica indicn la progrea16n de la deformidad (acorta• 

miento), donde a la edad de un afio y 8 meses no había desa

rrollo del acetábulo ni !ormac16n osificada en el tercio -

proximnl del fémur. A la edad de 3. años y 6meaes el acorta

miento era de 28.8cma. 

La longitud del miembro !u~ tomada desde la cresta iliaca a· 

la porci6n distal de la tibia• 
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