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I, INTRODUCCION.
3) Definicién ¥ concerto.

La rseudoartrosis condénite de tibia es una
nalformacién afortunadamente raras siendo la etiolodia de 1l
misma aOn discutida: La rseudoartrosis condénita de tibia
fue definida ror el Dr. Andersen como toda  fractura
condénita de la tibiay asi como una rseudoartrosis aue
ocurre despuéis de una fracturs rpatolédica con  andulascidn
anterior (1) L3 deformacion estd ubicads entre el tercio
medio e inferior de 1la tibia 4 consiste en aue puede
existir una diatesis pseudoartrosica en el momento del
nacimientor el crédito del erimer rerorte es de Hatzoecher
en 1708, Ha sido descrito como un fen6menn local pror Freud
u Thomas aue ls incluven dentro de las disrlasias locales,
La herenciz no rorece ser un factor determinantes rpero
existen muchos informes de afeccién familiar y bilateral,

b) Teorias etiolddicas,-

La teoris mds acertada sobre el oriden de 1z
pseudoartrosis congénits de tibis es una variascién rrimaria
an el desarrollor en forms de susrensién o inhibicién del
rroceso de  osificacidn novmal, Se debe recordar aue la
pseudoartrosis no tlene ninduna relacién con  fracturas
intrauterinasy uwa aue 1a tibia nunca fue s6lida  sino
pgeudoartrosica durante toda la vida embrionaria uw los
mésculos presentan atrofia sin alteraciones dedenerativas en
la pseudoartrosis.

Puede existir solamente uns andulacidn hacia adelantel
aumenta con la edad 4 se hace marcada con el comienzo de la
deambulacitn. También se ha planteado 18 rosibilidad de una
rerturbacion local de la circylacion  anteriormente uya aue
se habfan efectuado arteriodrafias aue demostraban
variaciones anormales en la arteria nutricia aue irrida el
tercio inferior de la tibia (7)+ En contra de éstor estudios
recientes del Dr. Brown con el microscorio electrénico
erovee  evidencias aue sudieren en unas bases
ultraestructurales aue la pseudoartrosis no se relacions con
estructuras nerviosas o  vasculares anormales, Los
fibroblastos en el sitio de 1a pseudoartrosis se encuentran
con reticulo endorldsmico dilatador muchas mitocondrias u
mitosis frecuentes aue sudieren actividsd celular en la
lesidn,

Por lo mismo hay un defecto cualitativo en 13 matriz de
colddens que evita la formacién de condrodénesis y 1a
formacitn dsea endocondral subsecuente, Este es un defecto
localizador 4a aue 13 euracién normal ocurre desepuéds de una
osteotomia efectuada prduimal al sitio de la reseudoartrosis



como ¥a se habla mencionado anteriormente.(5).

La asociacién de pseudoartrosis condénita de huesos
lardos ¥ neurofibromatosis fué discutids ror primera vez en
1a literatura ror Ducroouet en 1937 ¥ por Barber en 1939.
Aunaue existen varios casos verificados histolédicamente de
neyrofibromas intrabsess ¥ Schwanomas) la mavorla de los
autores no han encontrade tedido neurofibromatoso en
reeudoartrosis condénita 4 el wmicroscorio electrénico ha
confirsado la iweresibn de aue celulas de Schwan estén
auscentes,
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c) Clasificacidn.-

No euxisten criterios astablecidos para una
clasificacion universal por lo aue se mencionardn aldunas de
ellasy con los datos oue se tomaron rara llevarlas a cabo.

En up informe del Dr. Hasserman de la Clinica Haswo en
1974y de 52 casos colectados de 1913 a 1971 los dividia de
forma simrle en tres tiros!

Tiro I! incluwd 29 pacientes aue no tenfan anomalias
reconocibles de la tibia al nacimiento,

Tiro IIY incluwb 16 pacientes con 'andulacidn® de 1a tibia
ararente o roco desrués del nacimiento,

Tiro ITI¢ incluwé 7 pacientes con pseudoartrosis 6  fractura
aue posteriormente desarrollaban la pseudoartrosis tirica
(10),

El Dr. George A, Brown 4 colaborsdores de 1la
Universidad de Iowar en ou informe de 1z Clinical
Orthoraedics and related research en 1977+ la dividieron ent

Pseudoartrosis condénita de tibia con neurofibromatosist

Donde habia historia de fractures patolddica de la tibia
presente al nacimiento o en la rreadolescenciar no asociada
con trauma imeortante o enfermedad metabélicar precedida de
andulacén anterior de la piernas Resistente 2 mdltirles
PrOCesos auirdrdicos o inmovilizacidn prolongada,
Clinicanente en el sitio de 1a rseudoartrosis habia
movilidad libres acortamiento de la rierna y atrofia de
tedidos blandos. Los pacientes con 6 o més manchas café con
lecher con un diasetro de ror lo menos 1,5 cwe fueron
considerados como neurofibromatosis de acuerdo con Crowe
FMe  (5)y 80n en oauscencia de otros sidnos  de
neurofibromatosis. Llas radiodrafias revelaron fracturs
cosrleta de tibias andulamiento rroximal o distal al sitio
de la fracturay hueso esclerdtico terminaly auscencia de
csllo 3 resar del inderto Gseo o inmovilizacién erolondaday
ususlmente con pérdids del canal medular ¥ terminacidn
conica de los fradmentos. Los cortes histolédicos de tedidos
de la rseudoatrosis reveld huesc esclerdticor con coras de
cartilado hialino deldado interviniendo tedido fibroso
desordanizado rroliferativor con o sin &reas de cartilado de
cicatrizaci6n o metarlasia dsea.

Un segundo druro de pseudoartrosis condénite de tibias
con displasia fibrosa en el sitio de la eseudoartrosiss con
4 sin evidencia de neurofibromatosis.- Donde 1la historias
los hallézdos clinicos ¥ radiolddicos eran iduales aue en el



druro anteriory adredéndose ademds aue en la radiodrafias
habia nUltirles lesiones auisticas con distepsién cortieal
las  cudles fueron considerades sudestivas reero O
diadnosticas de displasia fibrosa., Los cortes histolédicos
revelaron tédidos fibrodseo con trabeculas dseas
irredularesy rodeado por metarlasiay puntas de tédido
conectivo con céluylas esriculadasy 4 de  acuerdo con
nicrofotodrafias se consideraron sudestivas de displasia
fibrosa.,

El tercer drupo fué de pseudoartrosis condénits de
tibia sin neurofibromatosis o diserlasia fibrosa dénde la
historis» 1a clinicar las radiodrafias 4 los cortes
histolodicos fueron idual aue en el rrimner druror excerto
por la auscencia de hallszdos fisicosr radiolddicosy
histolddicos e historiz familiar sudestivos de
neurofibromatosis o diselasia fibrosa, (5),

Los Drs.fAndersen u Hellerur en su rerorte de 1976 en
The Journal of Bone and Joint Surders dividieron & 1la
rseudoartrosis en diferentes tiros, Entre los racientes
revisados tres tuvieron fracturez condénita verdadera al
nacimiento en una extremidad con  andulacién  anterior
rronuncisdas Los tres tenlan otras anomalias condénitasy
tales como bandas de constriccidén ¥ pie  eauinovaro
contralateral u fuertn los Gnicos en aue se encontrardn
tales altersciones ror lo oue se 1lamd Tiro de rpie
eauinovaro.4 racientes tenian lesiones auisticas en la parte
inferior de 1a tibia y fibula, No habia andulaecidn al
nacimientor en los erimeros meses de vida cada raciente
desarrollé una discreta rero abviz andulacién anterior, El
rromedio de edad cudndo la fracturs ocurrid fué de 8 meses y
le llamaron Tiro Quistico.

Dos pacientes tuvierdn una extremidad normal rero la
rseudoartrosic se desarrollt después de una fractura de
'stress® 3 traves de una Ares esclerética en la tibia a 1la
edad de 4 ¥ 9 atios, Se llambd o esta lesidn de Tieo tardia.
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Ninduno de loc 9 racientes estudiados tuvierdn historia
de neurofibromatosis, Los otros 37 racientes tuvierdn drados
variables de andulacién anterolateral de 1la extremidad
afectadar usualmente detectads en el erimer ako de vida.

34 racientes tuvierdn érea disrlasica en 1o tibia uy en
aldunos tambien en 1la ffbulay o 1la bien conocida
constriccién de *vidrio despulido' de 1los huesosr fractura
espontanéa v pseudoartrosis subsecuente de la tibiar se
desarrollé en promedio a la edad de 13 mesesy la
pseudoartrosis se establecid en 19 pacientes antes de los 18
meses de edad, Los 34 racientes tenfan el diadgndstico de
neurafibromatosis. Se llam¢ Tiro Diserldsico.

7 racientes no nmostraron sidnos  radiolddicos de
displasia Osea. La pseudoartrosic se desarrolld despuds de
una osteotomiay en promedio a la edad de 31 meses» uy todos
tuvieron el diagnéstico de neurofibromatosis, Este tieo la
llemaron pseudoartrosis andulada.

6 racientes tuvieron angulacién anterolateral la cudl
fué usualmente discreta, La pseudoartrosis se desarrollé
primero en la fibula y tales casos se liamardn Tiro fibular,
Solamente 3 tuvierdn rpseudoartrosis en la tibia. En dos se
desarrollé después de una ostetomia u en el otro después de
una fracturas esronténess En § de los & racientes se hizo el
diggndstico de neurofibromatosis, (3).

Las clasificaciones wmencionadas anteriormente tomaban
en cuenta asrectos clinicos u  aldunos radiolédicosy en el
pérrafo sidulente se describird la clasificacidn radiolddica
hecha ror el Dr.Andersen 4 aue fué 1a aue sirvid de base
rara esta tesis,

Richa clasificacién se basé en una revisién de 25 casos
seleccionados de 40 expedientes radiolédicos 4 clinicos
recolectados de Hosritales de Dinamarcas Norueda, Suecis u
USA, De los 25 casost en 5 casos condénitos tenfan estudios
radioldgicos desde el nocimiento de la extremidad afectads o
en 20 casos en aue la rseudoartrosis ocurrié después de
fractura se tenian radiodrafias antes de anue ésta ocurriera.
Los dividid en 4 Tiros radiolddicost

1.~ Tiro Displésico.- Fueron 11 casos ddnde habia
andulacion anterior 9 convexidad lateral de la tibiar asi
como de 1a fibula en el tercio inferior,

En la tibia 1a andulacién fué asociadz con constriceidn
en 'vidrio despulido® del hueso alrededor de dicha drea,



2+~ Tiro Pie Eauinovaro,~ En 3 casos hubo andulacidn
anterior pronunciads de 1a tibia uw 1la fibula con 13
terminacitn de la angulacidn mds préximal ¢ sip constriccidn
asociada del hueso, Como dos de estos racientes tenian prie
eauinovaro contralateral asi la llamd,

3s- Tipo Quistico.- En & casos hubo poca andulacidn
anterior 4 Poce o ninduna convexidad lateral asociada con
canbios auisticos de 1a tibia» v en 4 de los racientes
también estabas afectada la fibula. 2 pacientes tenfan &reas
multioguisticass mientras aue los obtros tuvieron auistes
solitarios,

4,- Tiero Esclerbtico.- 5 Casos tuvieron angulaeidn
anterior 9 roca lateralizecién» primero  desarrollaron
fractura distalmente en la fibula sesuids de una dres
esclerdtica en 1a mitad distal de 1la tibia 9 en estd éres
una fractura de ‘stress' ocurrid posteriormentes En estos
casos fuerbn los dnicos en aque la fractura afectd erimero a
13 fibula.

Todos los cases de pie equinovaro tuyieron fractura
condénita verdaderar otros dos también tuvieron fractura
condénita verdaders ¥ fueron de tiro disrldsicos En el Tiro
Disrlésico u GQuistico la fractura ocurrid en un rromedio de
2 meses ¥ en el Tiro Esclerbtico 4 afios 6 meses. En 9 casos
hubo historia rersonal o familiar de neurofibromatosis! S
cagos fuerdn de Tiro Displésticor 3 del Tipo Esclerdtico 4
uno del Tiro Quistico.

4 pacientes tuvieron otras malformaciones
condénitasirle eauinovaroy bandas de constricecidn ¢
sindactilia, (1),



I1.~ TIPOS DE TRATAMIENTOS,

La dran dificultad rara la reconstruccién de 1a tibis
pgeudoartrosica reside en la incaracidad del hueso rara
formar una callo bseo suficienter ésta incaracidad del thueso
no se debe 3 una causa denersl sino local,

El rprinciral  reauerimiento para conseduir 1a
consolidacidn es 13 capacidad de 1llevar a3l ludar de 1a
pseudoartrosis una cantidad suficiente formadora de hueso
rara aue el ruente 6seo ses revmanentemente viable.

Se debe de hablar con le radres aue el tratamiento
consiste en varias oreraciones ¥ aue en ocaciones la
amrutacion se hace necesaria ror falta de unidn.

Lesidn tiro auistica de 1la tibia derecha en su tercio medio
con discreta andulacidn anterior aue ocupra arroximadamente
un cuarto de la londitud, -

Historatolodicamente se confirmb como nedrofibroma
rlexifarme, (Caso 7).



Wuchas oreraciones de inderto éseo han sido utilizadas
pera la pseudoartrosis congdénita de tibias
Inderendientemente del método usados la oreracién debe
incluir 13 ewcision completa del télido denso del 4rea
pseudoartrosicas Mo Elvenny 1lamb la astencidn acerca del
téJido aue rodea el hueso de la pseudoartrosis ¢ advirtid
aue debe ser extirrado comrletamente antes de colocar el
indertos Existen muchos métodos auirdrdicosy se describiran
a continuacién los mas usados?

Para el tiro quistico oue se diadnostica antes de aue
la fractura ocurra el tratamiepto auirdrdico es a base de
curetade y el defecto es llenado con inderto éseo. Los
indertos aut6lodos son preferidos & los homdlodos.

Sin embardo cuéndo los dltimos son usados aldunas de
sug proriedades antigénicas son reducidas ror refrideracidn
debaJo de -20 drados centidrados ror dos semsnas. La
extremidad es inmovilizada en un yeso hasta aue los indertos
se han unido con el hueso del huésred u el defecto ha
desararecido comrletamente, La inmovilizacibn se continga en
muletas hasta aue la tibia sea de diametro normal ¥ su canal
medular ce ha establecido comeletamente, 8i el auiste
recurre se trata nuevamente idual y el paciente continGa su
control hasta la rubertad en ambos casos,

Otro método sencillo usado es el de inderto dseo simrle
mesivor recalcande aue ninduna pseudoartrosis ha lodrado
unién después de un solo nétodo de inderto éseos (fid,1),

El método de doble inderto tiro Bowd congiste en 1a
arlicacidn de dos inJertos de cortical de tibia de
arvorimadamnente 1ice de lardo y 2cm de anchos rreviemente se
reseca todo el tedido esclerético teniendo el cuidado de
conservar la mavor cantidad de hueso sano v corridiendo 1la
andulacidn de la tibia, Los indertos antes descritos se
fidan con tornillos lardos en 1z cara medial u latersl de 1la
tibia dedsndo los tornillos lo wés retirado reosible del
sitio de 12 pseudoartrosis 4 finalmente se llena el eseacio
entre los dos indertos con callo 6seos Be inmoviliza con
yeso hasta lodrar la consolidaciomy 31 retirar éste se
aconseda el uso de corset con muletas hastas alcanzar la
pubertad, (fid.2).

Purvis u Holder modificaron la técnice de doble inderto
en niflos (usados en nilos con minimo de 4 affos de edad) en
auienes su tibis normal es suficientemente drande rars dar
un inderto sin riesdo de fractura,

- 10 -
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Su método reauiere dos tiempos. En el 1ire. el tédido
rseudoartrosico es extirpadosr 4 se  reseca (]
arroxinadamente de los fradmentos 6sens escleroticos 4 el
canal médular es abierto en ambas direcciones. La andulacidn
Gsea es corregida 4 si es necesario el tenddn calcédneo
alardados Un clavo de Steiman es ipsertado rroximaslmente 3
lo lardo del canal médular de la fibula, El sedundo tiempo
se efectud dos semanas desrués, Un inderto drueso cortical
de la tibia sana se extradey debe ser lo suficientemente
lardo 9 ancho para aue al seccionarse en dos rueda wusarse
uno de cada lado de acuerdo 3 la iécnica descrita por  Boud,
Calle 6seo también se obtiene de 1z tibia donadora @ ce
coloca en el sitio de 1a rseudoartrosis,

Van Nes 4 otros usaron fidacién médular de la tibia con
doble inJerto Gseos Yo aue el clavo se extiende a traves del
tarso estabiliza cualeuier fradmento corto distal de la
tibias No encontré evidencias de disturbios en el
crecimiento por renetracion del clavo a 1a eerifisis digtal
de )a tibia.

Unber ¢ Colemen usaron clavo médular en tibia y fibulay
hueso autdlodo de iliaco rara el inderto e inmovilizacién
con sparato de weso. El clavo tibial atraviesa el tobillo
1a unidn subtalar,

La técnica de Mo Farland consiste en la resececisdn del
tédido pesudoartrosico 4 se  aplice  un  inderto  lo
suficientemente lardon 4 ancho eara slcanzar la zoha de
reriostio norsal distal 4 préximals Se inserta el inderto en
1a parte rosterior de la tibia uw se llens el esracio
triandular entre 12 tibia 9 el inderto con callo dseo,
Arlicando posteriormente u haste la uni6én un ueso con 12
rodilla en flexién de 40 drados, (fid 3),

La técnica de Sofield consiste en exponer todo el
cuerro de ls tibiasr 3 continuacién se efectud uns
osteotomia en el fradmento lardo provimal 2.9cm distal a 1
epifigic  rproximal. Se remueve el fradmento distal
cimilarmente despubs de una osteotom{a 1.5cm préximal a2 1a
epifisis distal (si este fradmento no es Otil ge desecha u
te sustituyuve eor uno de benco)y Be extirean 1las porciones
terminales de la rseudoartrosis. Se invierten los fradeentos
u ge atraviesan con un clavo intramedular en ls unidn del
tobillo 4 el talon mor el calcéneo.

- 13 -
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Posteriormente se arlica un weso con  la  rodilla
flexionada a 30 drados, Este método es de eleccidn cuando el
fradmentos distal es mug corto y no sirve, (fid, 4).

Lavine S, Leroy 4 colaboradores rerortaron el wuso de
corriente piezoelectrica (produccitn de electricidad ror
ciertos cristales sometidos a presiones o 2 deformaciones
mecdnicas) en el tratsmiento de dos eacientes con
pseudoartrosis congénits de tibias lodrandose 1la unidn en
anbos casoss auncue en uno sdlo de forwa satisfactoria. Las
conclusiones de Lavine se fundamentan en aue el hueso roseé
rropiedades bioelectricas aue son imeortantes rars mantener
su estructura u  arauitectura, Exrerimentos en  vivo
demostraron aue 1a formacién 6sea ruede acelerarse por la
arlicacion de corriente electrica, (Pid, 5 y 4) (10),

El Dr.Donald Nager de la Universidad de Standford usé
el método de Lavine en adicién con inderto dseor obteniendo
buenos resultados,

Duser u Wickhem también usaron estimulacidn con
corriente directa en inderto 6seo. Lavine conclusé aue los
medores resultados se obtienen combinando 1a estimulacidn
electrica ¥ el inderto fdseo,

Un método auirdrdico radical como es la amputacidn se
debe de tener en cuenta ya aue en un momento dado puede ser
el de eleccitn ante un Paciente aue por las caracteristicas
de su pradecimiento se deba de someter & tratamientos
puirurdicos frecuentes 4 tenda pocas rosibilidades de
consolidaci6n. Be debe de eledir la amrutacidn cuando hay un
acortamiento de mas de 7.5cwy una andulacién anterior
severs de la tibiasy deformidad severa del rier una
pseudoartrosis cerca de 2.9cm @ 13 erifisis distal de ls
tibia y tratamientos reretidos a refracturas de una reauefia
4 débil tibia ua aue ahorrarian tiemro en la rehabilitacidn
y reincorroracitn 8 la vida social del paciente, (4),

111.,~ FACTORES PRONDSTICOS.

De acuerdo con el articulo rublicado ror el Dr.
Andersen (2) en 1974 considers aue habia unidn de 1as
pseudoartrosis cudndo 1a extremidad afectads  rermanecid
estable con unibon radiolédica ror lo menos 24 meses 9 no
habia refractura en el preriddo de observacién, Considerd
unidn sesduida de refractura todos los cases donde la
sxtremidad afectasda habia estado estable rPor  unidn
radiolédica ror un minimo de 12 meses u ocurria una nueva
fractura posteriormentes Las refracturas ccurriergn desde
los 18 meses hasta los 8 aflos despues de la  dltime
operacidns En su clasificacion radiolddica antes descrita el
prondstico més favorable fue rara el tiro easuinovaro.{1),

- 15 ~
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Ninddn caso orerado sin inderto dseo fué seduido de
unién 4 estd tampoco se obtuvo después de la rrimers
intervencidn. En la actualidad muchos autores enfstizan las
ventaJas de una intervencidn auirurdics @ edad temerranas o
tembién de ung reoreracion rdrida si ls primera frecasa (Me
Brude u Stelling 1972, Sade 1971y Sulamaa u Vilkki 1943),

En cusnto a8 los tiros auirdrdicos no existe uno de
eleccitn v el resultads de la operacién es favorecido rop
una fidacién s6lidar reseccidn de 1a rseudoartrosis
abundante inderto dseo,

8i no se obtiene unibn desruds de 3 3 4 indertos o
antes de los 7 afos el beneficio del erocedimiento en el
futuro debe ronerse en duda, El curso del tratamiento
depende en cierto drado de caracteristicss radiolédicas de
13 lesién como son el drado de atrofias la centidad de
acortamiento y sidnos de alteracibn erifisiariar asi{ como
del cuadro clinico.

Dos conclusiones importantes en cuanto al rrondstico en
los racientes con este padecimiento podemos extraer del
estudio efectuado ror el Dr.Georde A« Brown u colaboradores
de 13 Universidad de Iowa (5) en 1977y el srimerc es aue 1la
asocizcidn de neurofibromatosis v fractura inicial con wun
ninimo de dos afios tiene pobre prondsticor 5 de  sus
racientes terminaron en asputacién ¥ I con rseudoartirosis
rersistente, Y 1a sedunda es aque los pacientes con
pseudoartrosis deben tener una biorsia en la oreracidn
inicisly con el conocimiento a@ue en auscenciz de
neurofibromatosisy usualmente 1la diselasia fibrosa en el
gitio de pseudoartrosis tiene mucho medor prondstico.

IV.~ OBJETIVOS DE LA TESIS,

Obtener datos clinicoss radiolédicos 4 auirdrdicos de
los racientes con  pseudoartrosis  condénita de  tibia
manedados en el Hospital Infantil de México ‘Federico Gomez*
correlacionandolos con los rarortados en 1a Literaturs
Mundial ¥ resumir exreriencias dtiles para el futuro
tratamiento de los racientes afectos de ests patolodia,

Ve~ MATERIAL Y METODO.

Se revisaron los casos tratados en el Hosepital Infantil
de México *Federico Gomez' desde el affo de 1948 hasta 1983y
seleccionando 8 los racientes unicamente en base sl
diadgnbstico de eseudoartrosis condénitz de tibiay sin tomar
en cuenta otras caracteristicas, Reviséndose 9 exredientes
elinicos ¢ 4 radiolédicos, Una vez seleccionados los
exredientes clinicos se obtuvierdn los siguientes datos
imrortantes rara 13 tesis!
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Nombre del enfermor edads SeX0y rrocedencias
diadndstico finals lado afectador inicio del padecimientos
sintomatolodias tratamientos efectuados fuers u dentro del
Hospital Infantily estudios radiolédicosy tiemro de
evolucién del tratamiento u resultado del tratamiento.

VI, RESULTADOS.

Como se observard en la tabla 1 1la mavoria de los
pacientes ipicid su padeciciento dentro de los erimeros 18
meses de vida excerto el caso nimero 8 fué 3 los 25 meses,
Existe una diferencia importante dentro de las edades en aue
lledaron al Hosrital v el inicio de su padecimientor siendo
el menor 3 los & meses 4 el a@bs drande 3 los 15 affes §
nesesy ésto se debe princieslmente a un retardo en el
diagnbsticor 48 aue aldunos de nuestros casos fueron
tratados como fracturas con npoldes de deso o manedados
extrahoseitalariamente de foyms emririca, 7 casos fueron del
sedo masculino ¥ 2 del sevo femeninos 5 afectados del lado
derecho 4 4 lado izaulerdoy B casos el sitio de lesibn era
1a unidn del tercio medio con el tercio inferior ¥ un caso
el tercio sueeriors S6lo 3  casos se  asociaron  con
neurofibromatosis 9 en ninddno de nuestros casos  hubo
afeccidn familiar. Comravando estos resultados con los de 13
gerie de 1la Clinica MHawo y 1la Universidad de Iouwa
confirmamos aue existe un eredoeinio del sexo masculinor con
un porcentaJe de asociacidn con neurofibromatosis entre 38 o
50% en sus series y 3 casos de afeccidn familiar en los 952
casos rerortados de 1s Clinica Mauos Con resprecto 2l lado
afectado el 81,24 eran en el lado derecho de 1z serie de 1la
Universidad de Iowa 4 en nuestra serie no hubo un rredominio
de dicho lado. (Tabla 2).

Los aidnos 9 sintomas de nuestros pacientes fueron? en
el caso 1 desde el inicio de la deambulacién defornidad de
1a rierna derecha la cual se fue acentuande « condicionendo
una marcha claudicante, En el caso 2 retardo en el inicio de
1a deambulacitn ror deformidad de la rierna derecha, En el
case 3 21 raciemte rresenta marcha claudicante por
incurveriento del tercio inferior de 13 rierna derecha.

En el caso 4rSyd y 7 desde el nacimiento notan los
familiares deformacion de 1la extremidad afectadar en los
casos 414 4 7 dicha deformidad se acentué con s
deambulacidn, En el caso 8y7 meses antes de su indreso
sufrié un dolre en el tercio distal de 13 tibia toméndosele
una radiodrafia dénde se encontré upa fractura siepdo
maneJado con ueso ror 3 meses 4 3l retirarlo no pudo
caminars En el caso 7 se nota deformidad de la extremidad
desde los 2 neses de edad,

Los tratamientos efectuados fuera del Hoseital en los
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TABLA_  No._ 1
cCASO EDAD INICIO |EDAD LLEGADA |S E X O |L A DO [NCUROFI~- [FAMILIA~| TITO -~ |UNION DE| SFECUELAS |NUMERO INTER-
No. APARENTE -~ |AL HIM. AFECTADO |RROMATO- [ RIDAD. RADIO = | LA PSEU- VENCIONES QU
DEL PADECI~ a1s. IDGICO. | DOARTRO- RURGICAS .
MIENTO. §T18. (TOTAL)
ACORTAMIEN=
TO (4 cm)AN
1 3 . BRECHO | ===me | mcmem | meeee 8 -
18 MESECS 9 AROS MASC DERRCHO 31 CULACTON Y| 1
CLAUDICA=~~
CION,
2 6 MISES 8  afos MASC. DERECHO | =-wm= | womme | —eeen NO NO CONSOLT 3
3 MESES no.
3 18 MESES 5  Aflos FEM, DERLCHO | ~=~=me | ~ew-me —me—- NO NO CONSOLI L]
4 MESES DO.
CLAUDICA- =
4 1 MES 3 aRos MASC. IZOUIERDO] ST m=wm= [ TIPO = = ST CION VALGO_ 2
1 MES QUISTICO PIE 1720, Y_|
ACORTAMTFN-
0.
ACORTAMTEN|
5 23 DIAS 8  MESES MASC. IZQUIERDO| =mwee [ mmeee TIPO DIS~[ SI T0 (8 cmy-- 1
PLASTCO, VALGO, CLAY
DICACION,
ACORTAMIEN-
6 NACIMIENTO [t2  AROS MASC. DERECHO | =mm== [ me;=e | eeeee SI TO (6 ¢r) =] « 2
9  MESES CLAUDICA=~m
CION,
NCORTAMIFN- .
7 NACIMIENTO {15 AfoS FEM. I7QUIERDO] -3 S B s1 TO (0.5 cm) 4
5 MESES
TIPO QUIS
8 2 Mos 2 ARos MASC IZQUIEKDO NO | emeem TICO, ND ND CONSOLI- 2
2 MESES 4 MESES no,
TIPO QULS)
9 2 MEOSES 6  MESES MASC DERECHO 5T | —mee- rieo, NO NO CONSOLT=- 2
n,




TABLA__ No. 2 !
_ : |
SEXO LADO NEUROFT - ' AFECCION TIPOS PIE
CAS0S FEM. MASC. DER. 1ZQ. NROMITOSIS FAMILIAR DISPU\SjEO QUISTICO ESCLEROTICO EQUINOVARO CASOS CON UNION 1.
CLINICA MAYO 16 36 ) !
* {1974) 52 (318))  (69%) S g 30y kT R - R s 15
UNTVERSIDAD . 4 14 13 3
TOWA (1977) 16 (271%))  (75%) @1y (19%) 501 B 1] memn P B 4
DR, ANDERSON . 14 1 ] 3
{1974) % S I - . {30%8%) (30.5%) (22,24) {8.3%) - -
LM, 9 2 7 5. ] 3 ‘0 0 3 el waa 5 )
(1934) 228y (70%) (568) (45¢' (334) .




nindtn vesultado rositivor los ea;osr2-9~7 fﬁe%dn‘ius 'ﬂnicos
intervenidos auirurdicamente fuera del WINM,

Los tratamientos efectuados dentro del HIH se resumen a
continuaciang

En el caso 1 en el atio de 1949 se practicd osteotomia
en U de vértice inferior en el tercio distal de tibia
derecha previamente se efectub reseccién de reronéd de Scm
tomando la rarte andulada 9 salienter lodrandose  buen
alineamiento, En ese mismo afo se arlicd tacdHn de marche &l
yesos Ultima revisién en el afio de 1970  encontrando
consolidacitn del foco rseudoartrosico, En el caso 2 en 1970
se efectut reseccion de 1a rseudoartrosis de tibia derecha
econ arlicacibn de inJerto semicirculare  aplicacién de
inderto esrondoso de banco y fidacién con clavo de Steiman y
deso semicircular, Clinica 4w  radiolodicamente no se
encuentra consolidacion en 1972 rroroniendose amputacidn sl
Padre auién no acerta.

£n el caso 3y 1971 se hace reseccién de tedido fibroso
94 enclavamiento intramedular con clavo de  Kunschner
acondicionado. En el extremo distal del fradmento éseo se
raso tornillo transversal para sostén del clavor se tomd
inderto de iliaco derecho. Colocandose en farma de taco
sobre el foco de pseudoartrosis derechar colocascidn de
ararato de ueso rosteriormentes En 1972 se efecta
extraccion de clavor tornillo 4 tédido fibrosdiroso con
arlicacidon de ararato drande de Andersen colocado al reves
para compeimir los fradmentos u eplicacién de  inderto
homblodo. Extireacién  de la poreifn mds proximsl  del
frodmento distal de 1la fibula pseudoartrosica, Con
arlicacidn de ararato de weso. En 1973 se retira #rarato de
Andersens En 1974 se libert el foco de la fibula haciendo
diaficectomia de aproximadamente 1.5cm se eermeabilizd el
canal sédulary se resecd el tédido fibroso aduscente u se
filé con clavo de Steiman en forma retrodrada no siendo
rosible introducit un clavo de Rush por ser el fradeento
proximel muy andosto y débil, Se deds bota de weso lards no
ambulatoria. Su Gltima consulta en 74 no habla consolidedo,

En el caso 4 en 1972 ge efectda inderto en puente de
tibia izouierds con costilla de bancos dedandose ararato de
yeso desde muslo hastu rie, Ese mismo alio se completa el
veso hasta callot.En 1974 clinicamente habla consolidado
volviendose aplicar udeeo lardo ¥ aroyo con muletas, A
finales de 1974 se efectla osteotomia en V con vértice
inferior en tibia lzauierda 4 extireacién del foco
rseudoartrosico de 1z fibulay aplicando ararato de deso
desde muslo hasta rie.

- 21 -



de vida hasta los 2 afies 3 mesesr siendo orerado en 1976
efectuandose reavivacitn de los bordes de los extremos de la
tibia: se prerard inderto homdlodo de tibia haciendole punta
¥ renetrandolo al extremo distal hasta atravesar 1la
articulacién del tobillo auedando fido en el cuerro del
astradalos E1 extremo rréximal se fid6 a 1a didfisis tibial
con dos tornillosy rosteriormente se inmovilizé con deso
tiro callot, En 1980 se efectud erifisiodesis distal de
fibula izeuierda 4 reseccién de i cm de tercio distal u
después fidacitn de los sedmentos con alambre de acero
inoxidables desrués estimulo de crecimiento distal de fémup
g proximal de tibia izouierda, En este caso se obtuve
consolidacion 6Gsea confirmada clinica y radilodicamente,

En el ecaso 6 en 1977 e efectut reseccién de zona
pseudoartrosica ¥ de los extremos de fradmentacion de tibia
u fibula derechosr recanalizacién del extremo de la tibia o
paso de clavo de Steiman druese de forma retrédrada a
traves de astradslo v calcdneo hasta la erlanta del rie, Cura
de Beck u srlicacitn de inJerto de Banco. Posteriormente se
envia aparato ortorédico de doble barra con cubilete de
cuero rara todz la pierna con cincho anterior 2 la nitad de
la tibis en sitio de prominencia 4sesr tobillo 19 drados de
aovilidad en smbos sentidos.

STA TESIS NO BEBE
niua OE LA BIBLIOVECA
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En 1982 gse observe consolidacién  radiolodica. En
diciembre de 1982 se efectud extraceién de los Pradmentos de
clavo en ‘tibiez derechar cura de Beck en zona
pseudoartrosicar excarificacion de las superficies de 1la
tibia v reroné dedandose al descubierto 1la uni6n interdsea
donde se colocd dran cantidad de inderto 6sec homéblodo de
banco de tipo esrondoso dedandose una bota larda de veso. En
1983 radiolodicamente existe consolidacién evidente rero no
total 4 clinicamente la solidez es franca, En 1983 se ve 1la
posiblidad de efectuar diafisectomis resecande 3Jeme o
varizando combinadamenter no se pudo llevar 3 eabo ror 1s
edad del paciente,

En el caso B8 en 1983 se efectéas erlastia de
pseudoartrosis de tibia izauierda con reseccién de tédido
fibroso ¥ hueso escleroso ¥ decorticacién de los extremos
cruentos reavivados. Se ostetomizd el reroné en su  tercio
proxinaly se fido ls tibia con un clavo de Steiman
transcuténeo incluido el talénr colocacidn de bots de ueso
rosteriormente, En 1983 ge efect(a sinostésis tibio-reronesl
distal 4 prévimal de pierna izauierdar se colocs tornille en
la rarte surerior e inferior, En 1984 se mandas ararato
ortorédico lardo con rodills a 180 drados con anclalde de dos
varillass tobillo con movilidad de 9 drados en ambos
sentidos ¥ cincho interno en T. Posteriormente se indics
marcha 4 ce extrae el clavo de Steiman, En ese mismo aflo se
envian estudios radiolodicos los cudles mostraron falta de
consolidacidn.

En el caso ? en 1982 se efectus biopsia de lesidn de
tibia derechar osteoclasia 8 alineamiento siendo el
resultado de 1a bidrsia neurofibroma rlexiformer se colocs
inderto homdlodo ¥ se deds aparato lardo de ueso. En ese
migno aflo se rlanea efectuar osteotomia de alineamiento rop
dabaldo de 13 lesi6n y osteosintesis metdlica con clavo intra
médular tomando el caledneor astrédalo y tibia erocedisiento
aue no se efectud, No habla consolidacién ni clinics ni
radiclddice hasta ese momento.

De los 9 casos tratedos dentro del HIM  tanto
auirurdicamente cémo 2 base de moldes de weso 4 aparatos
ortoredicos se obtuvo consolidacién del foco eseudoartrésico
en 9 casosy ne pudiendose recomendar el uso de alddn método
auyirurdico en esrecial 4a aue cdmo se puede observar en la
descrireitn de los métodos utilizedos estos fueron diversos
pero coh el comln denominador de reseccidén del foco
pseydoartrosico ¢ el uso de indertos de hueso tanto autdlodo
cémo homdlodo,

- 25 -



Indcen 1ol

aureriul v oln

aumcibodo doe Lalfic Lan
(Lesn 52

-3



Lo

Phwwevivawond tlw.

'
[
a4

hl . Ll
P N

|
i

RN

wuid

e
LR )

[Upan

Iibice 203
boaiddhaied ul de

it
[ULETRUFAS § S s S P
' R -

.
AL
¢ - .




De los 9 casos presentados 3 se asociaron  con
neurofibromatosis ¥ de éstos 2 lodravon la consolidacidn. El
rorcentale de unién en nuestra serie es similar a8l de 1le
Clinica Wavo donde 36 macientes tratados auirurdicamente 15
(42Z) habien consolidado v de éstos B8 (53.3%) tenian
neurofibromatosis sin  establecer de los  aue  tenian
neurofibromatosis cuantos habian lodrado la unién de la zons
prseudoartrosica.

En la Universidad de lowa se reportan 8 casos de
pseudoartrasis 4 neurofibromatosis de los cuales S fueron
amputados ¥ 3 continuaron con pseudoarirosis Ppersistentey u
del total de <eus casos solo el 18,77 lodraron la
conselidacison, (11),

El ndmero de operaciones en nuestros racientes varid de
1 a 4 (tabla 1) v en 4 casos aue lodraron la unibn sblo se
efectuaron como méxino 2 operaciones (tabla 3). En la serie
de 1a Clinica Mayo el 26,6% lodraron 13 unién en 13 rerimera
intervencidns 40Z en la sedunda 4 el 26464 entre 13 tercera
4 1a auinta intervencion, Con 1o aue se conclude aue el
66.6% la lodran en las rrimeras dos intervenciones
auirurdicas, En 1a serie del Dr.Andersen de 1974 el 46/6% de
sus pacientes lodraron 1a unidn entre 4 u 6 orervaciones.
(11,

Del material radiolédico obtenido se clasificaron 3
casos como tiro auistico v uno cowp disrlésico de -acuerdo a
ia clasificecitn radiolédica del Dr. Andersen 4a descrits
con anterioridad (tabla 1),

En 13 Tabla 4 se hace upna relaci6n entre 1la cdads
ndmero de oreraciones u los  casos aue lodraron  la
consolidacion concludendose aue s edad en  nuestros
pacientes no influyb para lodrar 12 unibns En el rerorte del
DriAndersen en 1974 de 15 cdsos con unién  del  foco
reeudoartrosico habian sido intervenidos auirurdicamente 4
casos entre los 3 u 6 afioss § casos entre los 4 v 9 affosy 3
casos entre los 9 4 12 allos y otros 2 casos entre los 12 o
15 aflosy ninduno antes de los 3 afios o después de los 15
afiog.

V11,- COMENTARIOS,

Son varios e interesantes los aue rodemos obtener de 1a
rresente tesisr ¥ aldunas coinciden con los reportadas en 1a
literatura mundial, Es una ratolodis rara en nuestro wedios
roco conocida travendo como consecuencias aue no  se
diadnostioue ni trate debidamentes Sus manifestaciones
clinicas se inician en ocaciones desde el nacimiento ror lo
aue puede detectarse en edades temeranas cosa aue no suceder
siduiendo su evolucidn natural 4 siendo ecuivocadamente
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RESULTADO DEL TRATAMIENTO EN

RELACTON CON EL

OPERACIONRS FEN 1L W.I.M,

HUNFRO TOTAL DE - =

NUMERO TOTAL DI

NUMERO DE PSRUDN-

PSEUDOARTROSIS

AMPUTACIONEﬂ

INTERVENCIONRS _ | ARTROSIS, CON UNTON
OUIRURGICAS
0 -2 6 4 0
3 -4 3 1 0

5 &6 MAS




NUMERO DE OPERACIONES Y LOS RESULTADOS FN RELACION CON LA =
EDAD DEL PACIENTE AL TIEMPO DFE LA OPERACION EN FL H.I.M,

EDAD (ARO0S) No. DE OPFRRACIONES UNION AMPUTACIONRS
0 -3 4 2 - - -
3 -6 6 o} - = -
6 - 9 2 o] - - -
9 -12 2 o] - .-
12 ~15 3 1 - - -
15 -18 3 2 - - -




fracturar ésto se hace evidente si vemos aue en nuestros
casos sus manifestaciones en ocaciones se iniciaron al notar
deformidad de 1a extremidad afectada desde la etapra de
recién nacido v lledaron 3 nuetra Institucién a wmavor edad.
Quizas ésto no tenda imrortancia d4a aeue no existen datos aue
aroyen aue cuanto més temrrano se efectde el tratamiento
meJor prondstico rero si en cuanto 3l desconocimiento en
nuestro medio médico de 1a existencia de esta ratolodiar aque
no sflo no se diadnostica sino se trata mal,

Se ve afectado erinciralmente el sexo masculino 4 en
nuestra serie no se observd predominancia ror una extremidad
4 1a localizacibn fué entre el tercio medio e inferiory en
gcaciones se asocia 3 neurofibromatosis como fué en 3 de 9
casos, La sidnolodia w sintomatolodia estd en relacidn con
13 lesién en si 43 aue ésta es princiralmente deformacidn en
el sitio de la pseudoartrosiss deformidad aue asumenta 3l
inicio de la deanbulacién o impide efectusrla adecuadamente.

Inderendientemente del tratamiento quirdrdico aue se
eliJa 4 de acuerdo con Mec Elvenny 1o més importante es
extirrar totalmente el tedido pseudoartrosico con  colocacién
de abundante tedido 6seo de inderto ¢ lodrar una fidaeion
g6lida, Los padres de los racientes tratados deben de ser
informados ¥ estar concientes aue en 1a mauworia de los cases
no basta una sola intervencidn oauirurdicas el tiemro de
hospitalizacidn es prolondado 4 aue en aldunos de elleos no
ge va lodrar 1a consolidacibtn deseada. Un método auirurdico
ctmo es 1a amputacidn en un momento dado w de acuerdo a las
caracteristicas v evolucion de 1@ ratolodia rseudoartrosics
debe ser el de elecciény uya aue disminuse el tiemro de
incaracidad del paciente y le puede rermitir adartarse més
réridamente a una protesis 4 llevar una vida social méds
noraal,

De los 9 casos tratados en el HIM el 5% obtuvieron
union de la pseudoartrosis desrués de 1a 2as  intervencidn
ror 1o aue es importante tener en cuentas aue después de 1la
sedunda intervencién las posibilidades de un buen resultado
son pocasy las princirales secuelas observadas en ruestros
pacientes fueron en primer ludar la falta de consolidacitn
acortamiento de 13 extremidad afectadas aue vario de 0,5
B8cmer andulacidn residual y marcha claudicante,

En lo rersonal rienso aue la utilidad de la revisidn
hecha es aue en nuestro medic existe muy roco acerca de 1a
pseudoartrosis condénita de tibia auizas por ser una
patolodia rara pero ademds desconocids  travendo cémo
consecuencia importante aue no se diadnostica adecuadamente
4 se trata eauivocamente como lo muestran  los  casos
revisados en nugstrs serie, Los resultados obtenidos en los
pacientes son eauiparables con los rerortados en 18
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para promover entre los Médicos de nuestro  pals  su
conocimiento.
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