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Deficiencias congénitas del miembro inferior

Actualizacion sobre la seudoartrosis congénita de la tibia
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En 1927 Camurati describi6 la seudoartrosis congénita
de la tibia (SCT) como una distrofia 6sea localizada que,
en el momento del nacimiento, se presenta como un tras-
torno estructural de la tibia. Se puede observar interrup-
cion de su continuidad, asociada, o no, a una lesion simi-
lar en el peroné y en un miembro que tiene, en cada uno
de sus segmentos, una atrofia relativa. Otras deformida-
des adjuntas deben considerarse secundarias.*

Sir James Paget, en 1891, fue el primero en describir un
caso de esta patologia.

JEn qué consiste la seudoartrosis congénita
de la tibia?

Puede definirse como un nifio que al nacer, o en los pri-
meros meses de vida, presenta un deseje anterolateral de
la tibia, con deformidad en dos planos, con continuidad o
con pérdida 6sea.!’

El conocimiento del sentido de la incurvacién es de
gran importancia, ya que hay otros tipos de incurvaciones
que aparecen en edades tempranas; por ejemplo, las pos-
teromediales, que evolucionan en forma espontdnea y no
desarrollan seudoartrosis. Las incurvaciones posterome-
diales presentan una deformidad axial importante, leve
discrepancia de longitud (2 a 6 cm), calcdneo varo y pie
talo; es vital el conocimiento de que existe tendencia a la
correccion espontanea y que responde a los métodos orté-
sicos de correccién gradual. A medida que la discrepan-
cia de longitud de la tibia aumenta, se indican compensa-
ciones en el calzado. La discrepancia final no suele ser
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mayor de 4 a 6 cm. De requerir elongacion, el hueso es
de buena calidad y no presenta mayores inconvenientes.'8

En cambio, las anterolaterales son incurvaciones rapi-
damente progresivas, que suelen finalizar en seudoartro-
sis o, en su defecto, en una grave desviacién del tobillo
por su eje de angulacion en el tercio distal de la tibia. La
deformidad, en combinacién con una disminucién global
del crecimiento de la tibia distal, provoca el acortamien-
to del miembro.

Este trastorno congénito en la formacién de hueso en la
tibia presenta un deseje anterior y tejido hamartomatoso,
y puede ocurrir una fractura en el nacimiento o en los pri-
meros tiempos de la vida, que no se cura y da lugar a la
seudoartrosis.

La fractura de la tibia es ocupada por un tejido fibro-
matoso o hamartomatoso como el que se encuentra en la
neurofibromatosis.

El tejido patoldégico en la displasia tibial consiste en la
hiperplasia de los fibroblastos con la formacién de tejido
fibrosodenso.

Puede presentarse como una lesion tibial, peronea o
mixta.

Caracteristicas de la enfermedad:

» Afecta a todos los grupos raciales y étnicos.

e Frecuencia 1/3.500.

e Herencia autosémica dominante.

e Mutacién de novo.

El trastorno puede ocurrir con neurofibromatosis o sin
ella.

Es una malformacion rara, con una incidencia de 0,5
por cada 100.000 nacidos vivos. La neurofibromatosis
concurrente existe en casi la mitad de los casos. Por otro
lado, se trata de uno de los trastornos hereditarios mas
comunes.®

La SCT ocurre en el 2% a 5% de los pacientes con
NF1, es mas comun que se presente en forma unilateral y
afecta mas a los varones. De estos niflos afectados, el
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60% a 65% progresan a la fractura y subsiguiente seudo-
artrosis.

La causa de la patologia dsea en la neurofibromatosis
de tipo I (NF1) es incierta. El gen NFI se clasifica como
un gen supresor tumoral; su producto codificado, la neu-
rofibromina, es un 240-kDa péptido que estimula la
hidrolisis intrinseca del guanosina-trifosfato. La osteope-
nia se ha informado recientemente en nifios y adultos con
NF1, como una de las manifestaciones subyacentes del
trastorno de los huesos.

Considerando que el 65% de los pacientes tratados en
nuestro servicio presentan neurofibromatosis, siempre se
debe investigar la presencia de neurofibromatosis de tipo
I (Fig. 1).

|
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JQué es la neurofibromatosis?

Las neurofibromatosis abarcan un espectro de enferme-
dades polifacéticas con una amplia gama de manifesta-
ciones clinicas.

La mayoria de los investigadores aceptan tres formas
clinicas de neurofibromatosis: la neurofibromatosis de
tipo 1, antes conocida como la enfermedad de Von
Recklinghausen; la neurofibromatosis de tipo 2 (NF2 o
NF central), asociada a schwannomas vestibulares bilate-
rales y multiples schwannomas espinales; y la neurofi-
bromatosis segmentaria, caracteristica de la NF1, que
involucra un segmento unico del cuerpo y se piensa en
una forma somdtica del mosaico de la NF1.?2

Figura 1. Nifia de 2+4 afios con una lesion seudoartrésica (Crawford de tipo 2C) y neurofibromatosis de tipo 1.
Se observa la incurvacién anterolateral de la pierna.



174 Miscione y cols.

Sin embargo, algunos autores opinan que el espectro de
enfermedades que afectan la vaina del nervio incluye la
neurofibromatosis de tipo 1, la neurofibromatosis de tipo
2 y la schwannomatosis.

La NF1 se caracteriza por la presencia de neurofibro-
mas, que son tumores benignos de la vaina nerviosa que
contienen células de Schwann, fibroblastos, células ceba-
das y coldgeno. Asimismo, la NF2 y la schwannomatosis
se caracterizan por ser tumores benignos de células de
Schwann de la vaina del nervio. Los tumores pueden ser
superficiales o profundos, y aislados (que implica un solo
fasciculo del nervio) o plexiformes (que implica varios
fasciculos).?

La NFlafecta a todos los grupos raciales y étnicos, y se
hereda como un trastorno autosémico dominante.

Alrededor de la mitad de los pacientes afectados here-
dan el gen de un padre con la enfermedad; el resto de los
casos obedecen a una mutacién espontdnea.

Los criterios de diagnéstico fueron aceptados y publi-
cados por los Institutos Nacionales de Salud de los
Estados Unidos en 1987.

Hay una variabilidad extrema en las caracteristicas y
complicaciones de la NF1 entre los individuos afectados,
incluso dentro de una misma familia. Cerca de un tercio
de los pacientes sufrirdn graves trastornos estéticos y
médicos, asi como complicaciones durante toda la vida.
En los dos tercios restantes, los trastornos seran de leves
a moderados.

cComo se confirma la concomitancia
de la neurofibromatosis de tipo 1?

La NF1 es el tipo que el ortopedista normalmente ve en
el consultorio.

Los nifios no suelen presentar los hallazgos tipicos en
el momento del nacimiento, pero el diagndstico se hace
mds tarde en la vida mediante la identificacién de al
menos otros dos hallazgos cardinales.

Para confirmar la enfermedad, se debe buscar la pre-
sencia de por lo menos dos de los siguientes siete crite-
1ios.

Signos caracteristicos:

e No menos de seis manchas cutineas “café con
leche”, mayores de 5 mm de didmetro en los nifios y
de 15 mm en los adultos.

e Al menos dos neurofibromas subcutdneos o un neu-
roma plexiforme palpable.

* Pecas axilares o en la region inguinal.

* Un glioma 6ptico.

¢ Al menos dos nédulos de Lisch (hamartoma del iris).

* Lesiones Oseas tipicas, como scalloping vertebral
(festoneamiento), penciling tibial o costal (afina-
miento).

* Antecedentes familiares de neurofibromatosis de
tipo 1.!
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Caracteristicas clinicas
de la neurofibromatosis de tipo 1

Manifestaciones cutdneas

Las manchas café con leche suelen ser la primera mani-
festacion de la NFlen un nifio y se producen en el 99%
de los pacientes afectados. Estas maculas hiperpigmenta-
das son normalmente de forma ovalada, con suaves bor-
des regulares, aunque a veces pueden ser muy grandes,
con la participacién de un segmento importante del cuer-
po. Las pecas en las zonas no expuestas al sol, como las
axilas y la regién inguinal, y el pliegue de la piel en otras,
son caracteristicas frecuentes en la infancia. Los nédulos
de Lisch, hamartomas nodulares de color café claro en el
iris, se producen en el 99% de los adultos. Son importan-
tes s6lo como un criterio diagnéstico de la NF1, ya que
no tienen ningtin efecto sobre la visién (Fig. 2).

Neurofibromas

Los neurofibromas cutdneos se ven en la mayoria de
los adultos con NF1, con un inicio tipico en la pubertad y
aumento de su nimero con la edad. Son tumores benig-
nos formados por células de Schwann, fibroblastos y
mastocitos. Algunos adultos pueden tener cientos de neu-
rofibromas cutdneos que les causan una morbilidad cos-
mética significativa.

Se recomienda extirparlos s6lo si ocasionan molestias
o si son inusualmente grandes. Los neurofibromas plexi-
formes se producen en el 25% al 30% de las personas con
NF1 y se originan a partir de los grandes troncos nervio-
sos, a menudo situados profundamente en el cuerpo.

Pueden ser objeto de un drea de hiperpigmentacién o
un drea cubierta de vello. Pueden crecer hasta ser grandes
e interdigitar con el tejido normal, lo que dificulta su
extirpacion.

A diferencia de los neurofibromas cutdneos, que siem-
pre son benignos, los neurofibromas plexiformes tienen
riesgo de transformacién maligna.

Gliomas del nervio optico

Los gliomas del nervio 6ptico aparecen en un 10% a
15% de los nifios con NF1. Un pequeiio porcentaje puede
progresar y causar una pérdida de visién que requiere
quimioterapia.

Caracteristicas ortopédicas

Deformidades de la columna vertebral: escoliosis

Es la complicacién mds comiin de la NF1 y varfa en
gravedad, desde formas leves no progresivas hasta curva-
turas graves.
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Figura 2. Lesiones cutdneas (manchas café con leche).

La prevalencia exacta de la deformidad de la columna
en la NF1 se desconoce.

Etiologia: la causa de la deformidad de la columna no
se conoce, pero puede ser secundaria a la disminucién de
la densidad 6sea, por erosion o infiltracién del hueso por
neurofibromas localizados, osteomalacia, displasia meso-
dérmica o trastornos endocrinos.

Se divide en dos categorias: distréfica e idiopatica.

La deformidad escolidtica distrofica es una curva corta,
cerrada, con la participacién de cuatro a seis segmentos.

Se caracteriza por anormalidades radiogréficas, como
penciling en la costilla (el didmetro de la costilla es mas
pequefio que la porcién media de la segunda costilla),
rotacion, festoneado y acuflamiento vertebrales.

Las curvas no distréficas pueden cambiar o modularse
con el tiempo para convertirse en curvas distréficas.
Presentan scalloping del cuerpo posterior, distancia inter-
pedicular ampliada, agujero foraminal intervertebral
ancho y ectasia dural.

Diagnostico

El diagnéstico se efectia mediante radiografias y reso-
nancia magnética (necesaria si los hallazgos distréficos
se ven en la radiografia y si se detectan lesiones intraes-
pinales).

Recomendaciones de tratamiento

Curvas no distroficas
Son la deformidad mds comun de la neurofibromatosis y
deben tratarse en forma similar a la escoliosis idiopatica:
a. Observacion < 20° a 25°.

b. Incluir ortesis (pacientes en edad de crecimiento) en
caso de una deformidad progresiva > 25°.

c. Fusién quirtrgica posterior para las curvas que pro-
gresan a 45°.

Curvas distroficas

a.Rara vez responden al tratamiento ortopédico.

b. Instrumentacién temprana.

c.Resonancia magnética preoperatoria a todos los
pacientes.

d.Fusién quirdrgica anterior.

e. Considerar el uso de proteinas morfogenéticas del
hueso (bone morphogenetic protein, BMP).”

Deformidades de los miembros inferiores

La incidencia de SCT conocida es de 1 en 3.000 recién
nacidos, es excepcional que sea bilateral, pero en los
casos unilaterales se acompafia de pérdida progresiva de
la longitud. La deformidad se traduce en una prominen-
cia apical lateral en la pierna, con el pie invertido o des-
plazado medialmente respecto del miembro.

Si se produjo la fractura, el movimiento en el sitio de la
seudoartrosis es evidente. Cuando los signos de NF estdn
presentes, el diagndstico es mds sencillo por la observacion
de una deformidad leve que ocasiona cojera debido al acor-
tamiento con el pie del miembro afectado, que puede ser
normal o ligeramente mds pequefio que el pie contralateral.

(Como se puede clasificar la seudoartrosis
congénita de la tibia?

Se propusieron diversos sistemas de clasificacion
(Andersen, Boyd, Crawford). Dado que el aspecto cambia
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en el curso de la enfermedad, todos los sistemas de clasi-
ficacion tienen un valor limitado; el factor determinante es
la etapa de la enfermedad en la cual se la clasifica.

Esta patologia fue clasificada a lo largo de la historia de
multiples formas y por varios autores, por ejemplo:

e Camurati: 1927

* Boyd: 1973

e Andersen: 1973

* Del Sel: 1993

e Crawford: 1986-1999

 Paley: 2000

Nos basamos en dos clasificaciones tradicionales:

La de Boyd, que las divide en seis tipos:

e Tipo I: deseje anterolateral, afinamiento cortical

desde el nacimiento.

e Tipo II: banda de constriccién desde el nacimiento.

e Tipo III: forma quistica.

 Tipo IV: hueso esclerético con obliteracién del con-

ducto medular.

 Tipo V: peroné displasico.

 Tipo VI: neurofibroma intradseo o presencia de sch-

wannoma.

Muy utilizada desde el punto de vista morfolégico,
quedé desplazada por otra clasificacién mds representati-
va: la de Crawford, publicada en 1986 y corregida en
1999 (Fig. 3).

Estos sistemas suelen describir el aspecto radiografico
de los huesos no tratados en el sitio de seudoartrosis, la
presencia de fracturas en el nacimiento y la participacién
del peroné. Sin embargo, ninguno de los sistemas de cla-
sificacién proporciona una gufa o es predictivo de los
resultados. Un ejemplo de la insuficiencia de estas clasi-
ficaciones es el hecho de que, una vez que la fractura se
ha producido y que se ha instalado la seudoartrosis, casi
todas las displasias tibiales que llegan a la cirugia son una
misma entidad, es decir, una tibia con una brecha dsea
que deberfa estar unida.?”
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Del Sel la clasific6 desde el punto de vista del pron6s-
tico como:

* Tipo I: cuando llega a un tratamiento protocolizado

sin cirugias previas.

* Tipo II: cuando llega a un tratamiento protocolizado

con cirugfas previas.

En el afio 2000, en la ASAMI (Asociacién para la
Reconstruccién y Elongacién Osea), Paley anuncié una
variedad de la sistematizacién basada en trabajos de pro-
tocolos del tratamiento de Ilizarov sobre el tipo IV de
Crawford.

También destacé el prondstico de acuerdo con un méto-
do triunfante o no:

e Tipo I: atrofia, cierre del conducto medular, sin ciru-

gias previas.

e Tipo II: atrofia, cierre del conducto medular, con

cirugias previas.

e Tipo III: hipertréfica, hueso ancho, con cirugia previa.

La perspectiva de esta enfermedad varia si el paciente
fue tratado quirtrgicamente con anterioridad, debido a
las lesiones asociadas de las partes blandas dando lugar a
la formacién e ingreso de un hamartoma o atrofia ésea
del terreno afectado.

¢De qué manera se puede tratar esta patologia?

El tratamiento de la SCT de la tibia es un desafio y ha
generado multiples alternativas quirdrgicas en los ultimos
cincuenta afios. El objetivo principal es obtener y mante-
ner la unién, y reducir al minimo la deformidad angular
de la pierna, proporcionando un miembro funcional.

Aunque es una entidad rara, constituye uno de los pro-
blemas de gestién mds exigentes en ortopedia pedidtrica.

La alineacion anatémica del miembro debe ser estricta
para evitar la fractura, asi como después de la cirugia, el
mantenimiento del eje debe desempefiar un papel com-
plementario en el tratamiento.

0

<\

Figura 3. Calcificacién de Crawford de 1999. Tipo I: deseje anterolateral con afinamiento cortical y conducto medular abierto.
Tipo II: deseje con mayor afinamiento y obturacién del conducto. Tipo III: lesién quistica en el conducto medular que puede
finalizar en fractura. Tipo IV: afinamiento con seudoartrosis instalada en la tibia y el peroné.
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cQué actitud tomar si el paciente tiene
una incurvacion sola?

Cuando existe s6lo una incurvacién tibial o peronea
antes de la fractura, el pilar bdsico de cualquier protoco-
lo de tratamiento es conservar la continuidad mediante el
uso de una ortesis knee-ankle-foot-orthoses o ankle-foot-
orthoses (KAFO-AFO) con apoyo en tres puntos para
estabilizar el eje del miembro. Se recomienda su uso en
todo momento y continuarlo durante la madurez esquelé-
tica, en un intento de evitar la fractura, hasta llegar a la
edad puberal o hasta que la articulacién del tobillo lo per-
mita por progresion del deseje.

A pesar del uso de la ortesis, el paciente puede sufrir una
fractura, por lo que se recomienda el control frecuente.

(Qué pasa cuando ya coexiste seudoartrosis?

Los pasos son:

1.Enmendar la continuidad dsea.

2.Limpiar la zona hamartomatosa de la seudoartrosis.

3.Componer el eje axial.

4.Tratar de suplir la diferencia de longitud.

5.S6lo ante un impedimento de restauracién, proyectar

la amputacion.

En la actualidad existe mds de un protocolo de trata-
miento, sin duda porque ninguno de ellos asegura un
éxito completo en esta compleja patologia.

Las tasas mas altas de unién se han informado después
de la intervencién quirdrgica, aunque no se cuenta con un
método tnico de cirugia que haya demostrado ser el ideal.

Las consideraciones bioldgicas basicas con la cirugia
incluyen la reseccion de la zona seudoartrdsica, un puen-
te 6seo del defecto con una fijacién estable y la correc-
cioén de alguna deformidad angular.

Manejo quirirgico

El tratamiento quirdrgico se fundamenta en dos princi-
pios: biolégico y mecénico.

El principio biolégico hace referencia a la reseccién de
la totalidad del tejido hamartomatoso, tanto éseo como
blando, hasta delimitar los bordes totalmente libres de
lesion, bien vascularizados.

El principio mecdnico se refiere a la estabilizacion de
la didfisis tibial para evitar la reabsorcién de los injertos
y favorecer asi la consolidacién. Ademads, se debe buscar
controlar la enfermedad con el minimo de procedimien-
tos quirdrgicos y con una buena funcionalidad.

Opciones quirtirgicas
1.Injerto éseo vascularizado de peroné contralateral.
2.Estabilizaciéon intramedular con clavo de Williams.
3.Fijacion externa con tutor de Ilizarov (asociada o no
a enclavado endomedular).
4. Amputacion.
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Enclavado endomedular (EEM) con injerto dseo

La estabilizacion intramedular de la SCT fue introduci-
da por Charnley en 1956 mediante el uso de un clavo que
atravesaba el tobillo para dar mayor estabilidad al frag-
mento distal de la tibia. Este método se ha recomendado
como primera linea de tratamiento quirdrgico, con acep-
tables resultados.

Se utilizaron diversos disefios de clavos: clavos teles-
copicos, que se colocan en ambos extremos de las epi-
fisis y se prolongan a medida que el nifio crece; clavos
de longitud fija sé6lidos, que pueden insertarse a través
del talon o, menos a menudo, a través de la rodilla,
pero pueden requerir el reemplazo a medida que el nifio
progresa.

Conceptualmente, el enclavado endomedular propor-
ciona estabilidad para permitir la cicatrizacién de la seu-
doartrosis y ayuda a prevenir nuevas fracturas. Ademas,
el pos-operatorio es menos dificil para el paciente en
comparacién con el de otros métodos de tratamiento (p.
ej., injerto vascularizado libre de peroné o fijacién de
tutor externo).

En este caso se utiliza el clavo dado a conocer por
Williams en 1965, que se inserta desde el talon. Se esta-
biliza el tobillo para evitar que la seudoartrosis sea movil
y se alinea por ocupacién endomedular de la tibia.

Umber, en 1982, y Dobbs y Schoenecker, en 2004 y
2005, publicaron en el St. Louis Shriners Hospital for
Children, junto con la Washington University School of
Medicine, un informe valorando los resultados a largo
plazo de la técnica. Esta consiste en la extirpacioén de la
seudoartrosis, injerto 6seo autélogo e inserciéon de un
clavo de Williams endomedular en la tibia.>

En 2002, Johnston publicé los resultados de las varia-
ciones de la técnica en el procedimiento de Charnley-
Williams. Comparé los resultados de las tres variantes
para determinar con qué técnica era mds factible que se
produjera la unién.

* Tipo A: consistié en la reseccion de la seudoartrosis
de tibia, insercién de un clavo endomedular e injerto
6seo tibial combinado con reseccién del peroné o con
osteotomia y la insercién de un clavo endomedular
en el peroné.

 Tipo B: idéntica a la cirugia de tipo A, excepto que el
peroné no se fijé internamente. En algunos pacientes
que tenian un peroné intacto, no se injert6 hueso sino
simplemente se osteotomizé subperidsticamente y se
permitié la superposicién de los extremos.

* Tipo C: involucré sélo la tibia, e incluyé reseccion,
insercién de un clavo mads injerto dseo del defecto
tibial sin acortar. El peroné qued6 intacto y sin per-
turbarlo, a fin de preservar la longitud y la estabilidad.

Ese autor llegd a la conclusién de que existia una
pequeiia justificacién para realizar una operacién de tipo
C, si bien en algunos pacientes observé una persistente
falta de uni6n.’
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Stephens, en el dia de las especialidades (POSNA) en
el Annual Meeting 2011 de la AAOS, realizé una actuali-
zacién sobre el manejo quirdrgico de la STC que consis-
te en:

Osteotomia tibial con reseccién completa del tejido
seudoartrdsico para permitir el contacto de los extremos,
seguida de enclavado endomedular rigido. Estabilizacién
a través del tobillo dependiendo de la habilidad para obte-
ner una fijacion rigida en la parte distal de la tibia. En los
casos en que el peroné estd intacto, es necesaria una oste-
otomia de acortamiento seguida de enclavado endomedu-
lar. A veces la fijacién no es posible. También es necesa-
rio colocar injerto autélogo de cresta iliaca en el sitio de
reseccién del tejido seudoartrésico.

Se inmoviliza luego a los pacientes con un yeso por
arriba de la rodilla durante 3 meses y se indica el uso de
ortesis después de retirarlo!'® (Fig. 4).

Pautas del enclavado endomedular en nuestro
servicio antes de los 10 aiios de vida

1. Limpieza de la zona seudoartrésica.

2. Apertura del conducto medular.

&

Figura 4. Esquema de seudoartrosis congénita de la tibia
tratada con enclavado endomedular e injerto.
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3. Estabilizacion con clavo de Williams retrégrado desde
el tal6n, midiendo cuidadosamente la longitud y el
grosor una vez afrontados los fragmentos.

4. Colocacién del clavo eligiendo la zona del extremo
distal:

a) hasta 5 afios en el calcaneo
b) 5 a 8§ afios en la astragalo-calcanea
¢) mds de 8 afios con tobillo libre

5. Colocacion de injerto 6seo de cresta iliaca en empali-
zada.

6. Estabilizaciéon endomedular del peroné con clavija.

7. Yeso abierto, luego yeso cerrado por 4 o 6 meses de
acuerdo con la edad.

8. Ortesis hasta que el conducto se retubulize.

Consideraciones esenciales: si no hay consolidacién,
cambio de clavo y recolocacién del injerto (Fig. 5).

Fijacion externa en osteogénesis con compresion

El fijador externo de tipo Ilizarov en el tratamiento de
la SCT se difundié gracias a los trabajos de ese autor. Se
reseca el foco tibial y se realiza compresion en la brecha.
Cuando existe discrepancia de longitud se puede efectuar
una corticotomia proximal para realizar transporte 6seo y
distraccion. Largas series de casos publicados hasta hoy
han informado tasas de consolidacién del 60% al 100%,
con un promedio de procedimientos de dos cirugfas.

El uso de los fijadores externos permite diferentes
alternativas quirtirgicas asociadas para el control de la
enfermedad, desde la compresion directa del foco hasta la
reseccién de la lesién, compresion del foco y osteotomia
proximal para corregir la discrepancia de longitud.

Tiene como principal complicacion el alto indice de
refractura (20% a 40%) después de retirar el fijador'3!4
(Fig. 6).

Figura 5. Avance del clavo con el crecimiento.
(Gentileza de P. Schoenecker).
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Fijador externo en compresion mds enclavado
endomedular y eventual distraccion: protocolo de
llizarov-Catagni-Paley-Dahl

En 2008, Mathieu public6 su experiencia en la
Université Pierre et Marie Curie-Paris, y en el Armand
Trousseau Hospital, en el tratamiento de la SCT usando el
fijador externo de Ilizarov mds enclavado endomedular.

Concluy6 que la asociacién de la técnica de Ilizarov y
el tratamiento con clavo endomedular pudo alcanzar y
mantener la unién de la tibia en 9 de cada 10 pacientes en
el seguimiento final. También permitié la correccién de
deformidades axiales y evit6 nuevas fracturas.

A pesar de la corta duracién del seguimiento y la alta
tasa de complicaciones en nuestra serie, este método
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puede ser ttil en muchos casos de SCT en los que no se
obtuvo la curacién a pesar de numerosas cirugias o en los
pacientes en quienes la incurvacién tibial se mantuvo
intacta hasta la pubertad y es necesario osteotomizar la
tibia para corregir el eje!? (Fig. 7).

Injerto vascularizado de peroné

Los injertos vascularizados de peroné han tenido una
amplia difusién en los ultimos quince afios. Judet fue el
primero en describirlos en 1978. En esta técnica se puede
usar el peroné ipsilateral o el contralateral. Esto implica
el trabajo de dos equipos quirtdrgicos. La técnica incluye
la realizacién de una angiograffa preoperatoria de la
extremidad donante y receptora, para evaluar el territorio

Figura 6. Tratamiento con tutor externo con osteogénesis en compresion y clavo endomedular en un paciente con seudoartrosis
congénita de la tibia.

Figura 7. Ejemplo de enclavado endomedular con fijador externo circular en un paciente con seudoartrosis congénita de la tibia.
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vascular y definir los vasos por utilizar. Es un procedi-
miento completo, pero presenta una tasa de consolidacién
del 60% al 100%.

Poul y cols. comunicaron, en 2006, su experiencia con
el injerto vascularizado de peroné. Este método puede
utilizarse cualquiera que sea la edad de los pacientes;
nuestra experiencia nos ha demostrado que, incluso en
los nifios pequefios, puede lograrse la unién. '

En 2008, Peterson, del Departamento de Ortopedia de
la Mayo Clinic, inform6 acerca de un caso con 23 afios de
seguimiento. Esta fue una revisién de la literatura y pre-
sentacion de un caso con transferencia de un peroné seu-
doartrésico congénito para sustituir la diafisis tibial seu-
doartrésica ipsilateral, sin exponer el pediculo vascular
del peroné, sin necesidad de utilizar técnicas microvascu-
lares y con el objetivo especifico de crear en la pierna un
verdadero hueso tnico: la tibula.!

Injerto éseo profildctico

En 2008, Onder Ofluoglu, del Children’s Hospital of
Philadelphia, divulg una pequefia serie de 10 pacientes
con curvatura congénita anterolateral de la tibia tratados
con injerto estructural y luego ortesis a largo plazo. No
hubo casos de seudoartrosis. La deformidad distal tibial
puede persistir durante todo el periodo de crecimiento y
requiere correccion quirdrgica en los pacientes tratados
con este procedimiento.

Esta serie retrospectiva incluyé a pacientes con seudo-
artrosis de la tibia tratada, entre 1991 y 2002, con aloin-
jerto de peroné profildctico colocado posteromedialmen-
te. Ningutn paciente presentd fracturas o seudoartrosis de
la tibia en el seguimiento. Todos los injertos se consoli-
daron a la tibia en ambos extremos.'!

Aplicacion de la proteina morfogenética osea en el
manejo quirtirgico de la SCT

Se propuso el uso inicial de esta proteina para las frac-
turas tibiales en pacientes esqueléticamente maduros y en
fusiones simples de la columna vertebral.

La eficacia de la BMP en esta poblacién de pacientes
llevé a pensar a los cirujanos en el alto riesgo de su uso
en la poblacién pedidtrica con SCT.

Fundamento

La deficiencia del producto del gen NFI, la neurofi-
bromina, conlleva la inhabilitacién de los osteoblastos
para diferenciarse y mineralizarse, un paso fundamental
en el componente 6seo. La BMP es anabdlica y realza la
accion de los osteoblastos en la conformacién del hueso.

El tejido hamartomartoso debe extirparse, ya que si no
se lo hace, la diferenciacion osteobldstica no se lleva a
cabo seguida de la BMP.

Uso en la NF1
La BMP-2 en el contexto de la NF1 se estudié en
modelos murinos.
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Recientemente, se han aprobado dos tipos de proteina
morfogenética 6sea humana recombinante (rhBMP) para
el tratamiento clinico de las fracturas en situaciones espe-
cificas. Multiples estudios han demostrado la seguridad y
la eficacia de la rhBMP cuando se la utiliza para el trata-
miento de las fracturas abiertas de la tibia en los adultos,
asi como para el tratamiento de la seudoartrosis congéni-
ta tibial !

En 2010, en Journal of Bone and Joint Surgery,
Richards coment6 su experiencia en una serie de casos
cuyo primer objetivo fue examinar el efecto de rhBMP-2
en la seudoartrosis congénita de la tibia, combinando la
técnica de fijacién intramedular con clavo de Williams.!?

La hipétesis era que la adiciéon de thBMP-2 podria
mejorar la tasa de unién y disminuir el tiempo de conso-
lidacién. El segundo propésito fue determinar si los efec-
tos perjudiciales secundarios al uso de thBMP-2 o de la
esponja de coldgeno se evidenciarian clinicamente en
esta poblacién de enfermos con esqueleto inmaduro
durante un periodo minimo de seguimiento de 4 afios.

En la técnica quirdrgica se prepar6 la BMP-2 segun las
instrucciones del fabricante con esponjas de coldgeno
bovino, las cuales se colocaron con cuidado en todo el
sitio del defecto tibial. Antes de colocarlas alrededor de la
tibia, se relleno el defecto con injerto dseo aut6logo obte-
nido de la cresta ilfaca.

Los tejidos subcutdneos se cerraron después sobre las
esponjas.

El perfil de seguridad de la BMP en la prictica clinica
ha sido excelente hasta la fecha.

A pesar de las preocupaciones, no estamos al tanto de
informes publicados de toxicidad sistémica en pacientes
con esqueleto inmaduro directamente relacionada con el
uso de BMP. Aunque puede haber un riesgo teérico, no se
identificaron las complicaciones vinculadas a su uso en
esta serie.

Se concluye que el rhBMP-2 puede ocasionar princi-
pios de unién en los pacientes con SCT y aumentar la
probabilidad de éxito a largo plazo en el tratamiento de
esta patologfa.®

En nuestro medio no contamos todavia con la proteina
BMP debido a su falta de autorizacién por la ANMAT y
a su alto costo.

Amputacion

La amputacién es el dltimo tratamiento disponible para
el manejo de la SCT, generalmente después de multiples
cirugias fracasadas, con miembros con graves deformida-
des y acortamientos que implican una inadecuada fun-
cion.

McCarthy y cols., en un andlisis de las indicaciones y
las técnicas de este procedimiento, establecieron como
indicaciones la ausencia de consolidacion después de tres
0 mads cirugias, una discrepancia significativa del miem-
bro, la alteracién del potencial de crecimiento y largos
periodos de tratamiento médico.
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En relacién con el nimero de cirugias, lo que importa
es el estado funcional del miembro para continuar propo-
niendo otros tratamientos.

Sin duda, el mejor resultado se obtiene con un trata-
miento oportuno e individualizado para cada paciente, y
protegiendo el miembro con una ortesis durante varios
afios después de la cirugia.

Protocolo actual de tratamiento del Servicio
de Ortopedia del Hospital Garrahan

e Incurvacién preseudoartrésica: manejo ortésico y
esperar evitando la fractura.

 Niflos menores de 10 afios: protocolo con enclavado
endomedular o, en su defecto, con un Steimann mas
limpieza del foco seudoartrésico mds injerto en
empalizada.

Figura 8. Caso clinico.
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* Nifios mayores de 10 afios (edad puberal): clavo endo-
medular mas injerto mas tutor externo circular (Ilizarov).

 Seudoartrosis con grave pérdida de sustancia: injerto
vascularizado de peroné mads fijador externo o ampu-
tacion.

Caso clinico

Paciente con diagndstico de NF1 y seudoartrosis de
tibia izquierda a los 6 meses de edad (Crawford de tipo
20) (Fig. 8).

Se realizé: limpieza del foco seudoartrdsico, enclavado
endomedular con clavo de Williams y colocacién de un
injerto en empalizada de cresta iliaca. Se mantuvo con
yeso hasta la consolidacién (Fig. 9).

En la Figura 10 se muestra la seudoartrosis consolidada
(Fig. 10). En la actualidad utiliza una ortesis permanente.

Figura 9. Caso clinico.
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Figura 10. Seudoartrosis consolidada.
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