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Subluxación de cadera, primera manifestación clínica en un niño con enfermedad de Charcot
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Figura 1a y b. Deformidad en cavo leve

Subluxación de cadera, primera manifestación 
clínica en un niño con enfermedad de Charcot 
Marie Tooth.

Resumen
La enfermedad de Charcot Marie Tooth es una neuropatía hereditaria motora y sensitiva que se caracteriza por debilidad y atrofi a de las 
extremidades,  pie cavo y, en algunos casos, displasia acetabular.
Se presenta el caso de una paciente con subluxación de caderas que requirió manejo quirúrgico en el cual  se confi rmó este diagnóstico.
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Abstract 
Charcot-Marie-Tooth disease is a motor and sensitive neuropathy characterized by limb atrophy and weakness , cavus feet and in some 
cases acetabular dysplasia.
We present a case of  bilateral hip subluxation caused by this disease which needed surgical correction.
Key words: Hip subluxation, Charcot Marie Tooth disease, children.

Introducción
La enfermedad de Charcot Marie Tooth es  una 

neuropatía hereditaria  motora y sensitiva1  que  se ca-
racteriza por debilidad en las piernas, atrofi a de las ex-
tremidades, pie cavo varo, dedos en garra, deformidades 
en la columna, principalmente escoliosis, y en algunos 
casos, displasia acetabular2. Aunque ésta última puede 
estar presente en un 6 a 8% de los pacientes, no suele 
ser esta la primera manifestación, que por lo común es 
la deformidad en cavo de los pies.  Se presenta el caso 
de un paciente que consultó por una subluxación de 
caderas que requirió tratamiento quirúrgico y  en quien, 
además, se presentó difi cultad para lograr la estabilidad 
de las caderas.   

Reporte de caso
Un niño  de 7 años acudió a consulta porque  10 

meses antes la madre notó una masa en la región inguinal 
derecha, asociada a cojera. No había historia de dolor ni 
antecedentes personales o familiares relevantes.

Al examen físico se encontró movilidad completa 
de las caderas, con anteversión femoral de 55º bilateral, 

torsión tibial externa y signo de Trendelemburg dere-
cho. La masa en la región inguinal correspondía a la 
cabeza del fémur. Los pies presentaban una  deformi-
dad en cavo leve (Figura 1).  No había diferencia en la 
longitud de las extremidades, y el examen de columna 
era normal. 
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La radiografía de pelvis en proyección anteroposterior 
mostró coxas valgas bilaterales con ángulo de Sharp de 49º 
derecho, 48º izquierdo; índice de Reamers de 42% derecho,   
25% izquierdo; ángulo centro borde (CE) 8º derecho, 20º 
izquierdo. Los acetábulos eran cortos y la  imagen en gota 
de lágrima era anormal. La cadera derecha se encontraba 
subluxada, y centraba adecuadamente con la abducción y la 
rotación interna (Figura 2).

Fig. 2a Aspecto de la 
cadera en neutro

Fig. 2b Congruencia 
articular con rotación 
interna

La tomografía axial computarizada de las caderas mostró 
subluxación de la cadera derecha con una marcada insufi -
ciencia de la pared anterior de los acetábulos, sobre todo del 
lado derecho (Figura 3).

Figura 3a y b. TAC en la que se observa subluxación 
de cadera. Nótese la marcada insufi ciencia de la pared 
anterior de los acetábulos 

Con los  anteriores hallazgos, y con el diagnóstico de 
subluxación bilateral de caderas, se le realizó una  osteoto-
mía femoral varizante desrotadora bilateral, obteniéndose  
adecuada congruencia articular en las caderas. Sin embargo, 
en el control post operatorio (8 días) llamó la atención el 
dolor acentuado en la cadera derecha asociado a una actitud 
en rotación externa de la extremidad. Se solicitaron  nuevas 
radiografías anteroposteriores de la pelvis en las que se ob-
servó subluxación de la cadera derecha.  El resultado en la 
cadera izquierda era satisfactorio (Figura 4).

Figura 4a y b. Hallazgos radiográficos luego de una 
osteotomía femoral varizante y desrotadora bilateral. La 
cadera derecha continúa subluxada, la izquierda tiene un 
adecuado centramiento.

Se revisó la  cirugía y se encontró inestabilidad de la 
cadera derecha en el plano anterior, por lo que se hizo una 
acetabuloplastia tipo Salter derecha con persistencia de la 
inestabilidad.  Por esta razón, se hizo una  osteotomía femoral 
desrotatoria derecha (hasta 0 grados de anteversión femo-
ral).  En vista de que la inestabilidad de la cadera persistía, 
se decidió hacer una plicatura capsular e inmovilización en 
espica de yeso (fi gura 5).  Una vez intervenidos los fémures, 
fue necesario hacer una osteotomía desrotadora interna de 
las tibias para mejorar la rotación de la extremidad.

Figura 5a y b. Hallazgos radiográfi cos luego de realizar 
osteotomía de Salter, nueva desrotación del fémur y pli-
catura de la cápsula articular.  La reducción de la cadera 
derecha es satisfactoria.  

Por el comportamiento atípico de esta cadera,  y  ante 
la presencia de un pie cavo leve e hiporrefl exia aquiliana, se 
sospechó una etiología neuropática. 

En la sexta semana post operatoria, una vez retirada la 
espica de yeso, se realizó electromiografía y velocidades de 
conducción neuronal de miembros inferiores, que reportaron 
polineuropatia motora, sensitiva desmielinizante de  Charcot 
Marie Tooth tipo I.

Se inició programa de fi sioterapia de fortalecimiento mus-
cular, ganancia de arcos de movimiento y entrenamiento en 
marcha.  La evolución post operatoria fue satisfactoria.
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Discusión
La enfermedad de Charcot Marie Tooth se caracteriza 

por ser un trastorno degenerativo hereditario familiar de los 
nervios periféricos, las raíces motoras y, a menudo, la mé-
dula espinal.  La enfermedad tiene una evolución lenta que 
comienza en pies y piernas y puede llegar a comprometer 
manos y antebrazos después de varios años.3 

La displasia acetabular se presenta con frecuencia en las 
enfermedades neuromusculares4. ,  y tiene  una prevalencia 
de 6 a 8% en los pacientes con enfermedad de Charcot 
Marie Tooth5,6. La debilidad muscular de algunos grupos 
musculares, característica de esta enfermedad, produce una 
alteración en el desarrollo y crecimiento de la cadera y, a 
su vez, una  displasia acetabular, subluxación, coxa valga 
y aumento de la anteversión femoral6. El diagnóstico de la 
displasia de caderas se lleva a cabo generalmente entre los 5 
y 15 años, y se puede manifestar como trastorno de la mar-
cha, como en este caso,  aunque por lo general la mayoría 
de los niños son  asintomáticos2. El tratamiento  quirúrgico 
de estos pacientes busca obtener estabilidad  de las caderas 
mediante  osteotomías femorales varizantes desrotadoras, 
asociadas a osteotomías acetabulares.2,5,7 En pacientes con 
caderas difíciles de estabilizar con  las cirugías indicadas se 
debe sospechar la presencia de la enfermedad de Charcot 
Marie Tooth5.

Los hallazgos clínicos, genéticos, electrofi siológicos y 
las biopsias de nervio clasifi can  la enfermedad de Charcot 
Marie Tooth en dos grupos: El tipo I, como en este caso, es 
la forma desmielinizante en la que  existe disminución de 
las velocidades de conducción del nervio e hipertrofi a del 
nervio periférico, con formación de “bulbos de cebolla” y 
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desmielinización segmentaria. El tipo II es la forma neuronal 
que  presenta velocidades de conducción nerviosa normales 
o levemente disminuidas; el tamaño del nervio es normal y 
no existe evidencia de desmielinización8,9

Este caso es de particular interés por la forma de pre-
sentación de la enfermedad, que no es la habitual, y por la 
difi cultad en el tratamiento de la cadera derecha que requirió 
osteotomías sobre el fémur y el acetábulo e incluso plicatura  
capsular para lograr su estabilización.


