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Resumen

Introduccion: la deficiencia femoral proximal congénita es un conjunto de deformidades presentes al nacimiento, de caracter no pro-
gresivo, que involucra el desarrollo del femur, la cadera y la rodilla. La causa del desorden es desconocida v no tiene ligado un patron de
herencia genética.

Materiales vy métodos: se disefio un estudio descriptivo, retrospectivo, tipo serie de casos. Se incluyeron los pacientes con deficiencia
femoral congeénita tipo 1 segun la clasificacion de Paley que fueron tratados con fijacion externa y alargamiento oseo con el meétodo Iliza-
rov entre enero de 2000 y diciembre de 2008. Se evaluaron las sipuientes vatiables de desenlace: longitud del alargamiento, discrepancia
despues del ultimo alargamiento, indice de alargamiento, nimero de tiempos quinirgicos, complicaciones y resultado funcional
Resultados: se incluyeron en el estudio 9 pacientes. Se les corogeron las deformidades de la cadera antes del alarganuento para un total
de 5 procedimientos en los 9 pacientes. El indice de alargamiento expresado en meses por centimetro de elongacion hasta su maduracion
completa fue de 1,18 (rango de 0,8-2,0). El tiempo promedio de uso del fijador fue de 6,6 meses (rango de 4,8-10). Se encontraron las
signientes complicaciones: infeccion superficial del trayecto de los pines (todos los casos), consclidacion prematura del callo de alarpa-
miento (1 caso), fractura de los tornillos de fijacion (3 casos), luxacion de la patela (1 caso) v rigidez de la rodilla (1 caso). Los resultados
funcionales de las rodillas de 3 pacientes fueron pobres.

Discusion: el tratamiento por alarpamiento del femur corto congenito es dificil y con frecuencia se encuentran complicaciones graves
como luxacion de las articulaciones adyacentes, regeneracion osea lenta, fracturas del segmento elongado v rigidez articular

Palabras clave: diferencia congenita de longitud de las piernas, anomalias del femur, técnica de Dlizarov, alargamiento oseo.

[Rev Col Or Tra 2010; 24(2): 91-7]

Abstract

Introduction: The congenital femoral deficiency is a set of deformities present at birth, of not progressive character, which involves
the development of the fermr, the hip and the knee. The cause of the disorder is unknown, and it is not linked to a pattern of inhen-
tance.

Materials and methods: We designed a descnptive case senies study. Patients with congenital femoral deficiency type 1 according to the
classification of Paley were included. They were treated with external fixation and bone lengthening with the Ilizarov method between
January 2000 and December 2008. The following outcome variables were evaluated: lenpthening, imb lenpth discrepancy after the last
elongation lengthening index number of surgical times, complications, and fanctional outcome.

Results: Nine patients with diagnosis of femoral congenital deficiency type 1 were included in the study. The patients’ deformities of
the hup were corrected before elongation (5 procedures in 9 patients). Elongation rate in months per inch of elongation to full maturity
was 1.18 (range of 0.8-2.0). The average time of fixator use was 6.6 months (range of 4.8-10). The following complications were found:
superficial pin tract infection (all the cases), premature consohdation of the lengtheming callus (1 case), fracture of fixation screws (3
cases), patellar luxation (1 case), and stiffness of the knee (1 case). The functional results of the knees from 3 patients were low
Discussion: The treatment for elongation of the short congenital femur is difficult and there are often sedous complications as luxation
of the adjacent joints, bony slow regeneration, fractures of the lengthening segment and stiffness of the joint.

[Rey Col Or Tra 2010; 242): 91-7]
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Introduccion

La deficiencia femoral proximal congénita es un conjunto
de deformudades presentes al nacimiento, de caracter no pro-
gresivo y de presentacion variada, que involucra el desarrollo
del fémur, la cadera v la rodilla, alterando su congruencia,
estabilidad y forma. Generalmente se asocia a coxa vara, osi-
ficacion retardada de la cadera, retroversion, abombamiento
anterolateral del féemur, torsion externa, hipoplasia del condilo
femoral externo, valgo distal del fémur, insuficiencia del liga-
mento cruzado antenor y deformudad en flexion de la rodilla
debido a contractura de los musculos isquiotibiales. En el 45%
de los pacientes puede encontrarse hemiemelia fibular ipsila-
teral con tibia corta, deformudad en equino varo o ausencia de
rayos en el pie (1, 2, 3, 4, 5, 6, 7, 8). La causa del desorden es
desconocida y no tiene ligado un patron de herencia genética.
La asociacion de la lupoplasia del femur con fascies atipicas
esta ligada a herencia autosomica dominante (9, 10).

La clasificacion de Aitken (11) y 1a de Paley (1) son las mas
usadas. Esta uluma clasificacion denomina tipo 1 a aquellos
pacientes con fémur radiologicamente completo, es decir, sin
evidencia de pseudoartrosis y con cadera vy rodilla funciona-
les. Esta categoria se subclasifica en tipo 1A, con osificacion

normal del femur proximal, v 1B, con osificacion retardada
del femur proximal.

Eltipo 1 corresponde a un espectro de deformidades mas
asequible a la reconstruccion. Se debe verificar el grado de
displasia acetabular asociado, la deformudad en la alineacion
del femur proximal y la estabilidad v funcion de la rodilla antes
de iuciar el tratamiento con alargamiento oseo. La funcion
de la rodilla después del alargamiento es uno de los factores

mas importantes en la evaluacion del resultado del tratamiento
(1,12, 13, 14, 15).

El proposito del presente articulo es descrbir la experiencia
en el tratanuento de la deficiencia femoral proximal congenita
tipo 1 con alargamiento oseo usando el metodo de Ilzarow

Materiales y métodos

Se realizo un estudio descriptivo, retrospectivo, tipo serie
de casos, entre enero de 2000 y diciembre de 2008. Se inclu-
veron pacientes con deficiencia femoral congénita proximal e
inmadurez esquelética que fueron sometidos a alargamiento
oseo con tutor de Ilizarov y que cumplieron con el tratamiento
v al menos con un ano de observacion despues de finalizado
su ulimo alargamiento oseo. Se analizaron variables como
edad, genero, lado afectado, clasificacion de Paley, hallazgos
al examen fisico relacionados con la patologia, cirugias pre-
vias, arcos de movilidad de la rodilla al ingreso al estudio y

discrepancia de longitud calculada a la edad adulta. Todos los
pacientes fueron tratados por los autores y provienen de su
consulta. Se excluyeron los pacientes con deficiencia femoral
congeénita tipo 2, 3y 4.

El iempo de seguumiento fue de minimo 12 meses pos-
teriores al ultimo alargamiento, momento en el que se evaluo
el resultado clinico funcional representado por la movilidad
de cadera y rodilla.

Técnica quirirgica

Cada uno de los pacientes fue estudiado clinica y radiologi-
camente. Se priorizaron las correcciones de las deformudades
concomitantes: luxacion de cadera, displasia acetabular, coxa
vara y retardo de osificacion de la cadera afectada v contra-
lateral.

Una vez concluida esta fase inicial se procedio al alarga-
miento oseo propiamente dicho. La primera parte de la cirugia
de alargamiento consistio en la liberacion de los tepdos blan-
dos contraidos. El tendon del recto femoral, los aductores,
el sartorio y la fascia lata se seccionaron proximalmente de
manera profilactica. En todos los casos se utilizo el metodo
de Ihzarov. La construccion del aparato evoluciono con el
tiempo y de manera individual se ajusto a los requenmientos
de cada paciente. Siguuendo las recomendaciones de Catagr
(16), se prefino un aparato distal corto en el fémur con fijacion
mas estable, utilizando clavos de schanz, v menor numero
de alambres. La fijacion se extendio a la pierna realizando
artrodiastasis profilactica de la rodilla; ademas, la fijacion en
la pierna fue utlizada para un segundo mvel de osteotomia
v alargamiento. La osteotomia femoral fue distal y en ella
se corngieron las deformudades en valgo v rotacionales. La
osteotomia en la tibia fue proximal o distal. Las osteotomias
fueron realizadas con broca y osteotomos finos. El tiempo
de latencia escogido fue de 7 dias y se inicio el alargamiento
a una velocidad de 1 mm/dia en ambos focos. Cada una de
las osteotomuas se ajusto segun el control radiologico cada 2
semanas iucialmente. En cada uno de los procedimuentos se
elongo en exceso, mas alla de la discrepancia inicial, previendo
la recurrencia de la discrepancia temprana. Una vez conchuda
la fase de distraccion se permitio la movilidad activa de la ro-
dilla protegida por bisagras. El apoyo protegido por muletas
se permutio desde el inicio.

Resultados

Se incluyeron en el estudio 9 pacientes con diagnostico de
deficiencia femoral congeémta tipo 1 que fueron tratados de
manera quinirgica con alargamiento 0seo y seguimiento pos-
terior munimo de un ano. Las deficiencias fueron clasificadas
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segun las caractensticas descutas por Paley en tipo 1A v 1B. Solo
se encontro un caso bilateral. Los pacientes tuvieron una edad
promedio de 8 anos (rango de 4-16 anos) v la mayora fueron
hombres (66%). La discrepancia media de la longitud esperada
al final del creamuento fue de 8,3 cm (rango de 5-15,53 cm). El
promedio de alargamiento por tiempo quunurgico fue 7,16 cm
(rango de 4-11 cm). Solo a un paciente se le reahizaron dos
alargamuentos.

A los pacientes se les corngieron las deformudades de
la cadera antes del alargamuento para un total de 5 procedi-
muentos en los 9 pacientes: 2 pacientes con coxa vara fueron
tratados con osteotomuas valgwzantes mas fijacion estable para
el manejo del retardo de la osificacion, 1 cadera con luxacion
congenita requurio reduccion abierta mas osteotomua pelvica
tipo Salter v 1 cadera displasica fue corregida con osteotomua
penacetabular (tabla 1).

Una vez conchuda la fase p[r:.t"ia de correccion de las de-
formudades de femur y cadera proximal asociadas se 1icio el
tratamuento de ﬂ.lﬂ.tg-a.mii:ﬂt-:'.-_

El indice de alargamiento expresado en meses por cen-
timetro de elongacion hasta su maduracion completa fue de
1,18 (rango de 0,8-2,0) (17). El tempo promedio de uso del
fljador fue de 6,6 meses (rango de 4,8-10).

Se encontraron las sigwentes complicaciones: mnfeccion
superficial del trayecto de los pines (todos los casos) que res-
pondio al manejo antibiotico oral; consolidacion prematura
del callo de alargamiento que requuno osteoclasia (1 caso);
fractura de tormillos de fijacion (3 casos); luxacion de la pa-
tela (1 caso); ngidez de la rodilla (2 casos, uno de los cuales
necesito cuadrcepsplastia); subluxacion de la cadera durante
el alargamiento (1 caso) que requirio reduccion cerrada, teno-
tomuas de cadera y fijacion pelvica por extension proximal del
fijador. No se encontro ngidez de cadera. No se presentaron
fracturas posteniores al returo del fijador

Se valoro la movilidad de la rodilla al final del segumuento
en todos los pacientes (AMAS de rodilla final) observando-
se una dismunucion en 3 pacientes (tabla 2). Los resultados
funcionales de las rodillas de 5 pacientes fueron pobres. Se

/,"
§ I Tabla 1. Descripcion de los pacientes. I .
Cirugias AMAS Di .
Paciente  Sexo®  Edad (anos) Ladoafectadot  Clasificacion ' e previas rodilla inictal et (cm)
iz Ext. 0
RC Masc. 16 Der. 1B Rodilla inestable Corneccion de 14,5
pseudoartrosis del Flex. BO
cusllo
Rodilla inestable Ext. 0
DPO Masc. 5 lzq. 1A Tibia corta Flex. normal -
Rodilla inostable Ext. 0
DD Fem. 7 Ilq : 1A Tibia corta Flex. normal ==
FED:}IEFI!IJ_J inestable T Ext. 0
=1 :
MCB Fem. 5 Der. 1B = mg: o Pl s 5.8
Indice acetab.: 32°
Reduccion abierta
Luxacion congénita do la de LCC
cadera (LCC) bilateral  pamberton bilateral Ext. O
JVO  Masc. 6 Bilat. 1B sl Osteotomia 15.3
. R Flex. 140
Coxa wvara bilatoral -
— :
Rodilla y patela inestabl Ext. 0
LM Fem. 13 Der. 1A BE T TR g al 5.3
HO Masc. 7 Der. 1A FEDE_:_i_H-I_] inestable Ext. 0 5
ibia corta Flex. normal
PC Masc. 11 Der. 1A Rodilla y patela inestables cxt. 0 6.6
Flex. 120
JFD Masc. 15 Der. 1A Tibia corta Ext. 0 0.4
Flex. normal
* Fem.: femenino; Masc.- masculino t Der.: derecho; Izq. izquierdo; Bilat - bilateral 1 Ext - extension; Flex.- fiexion
\ J
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observo rigidf-z en 1 pﬂcientf-_ Como lmJlazgc- quhiu‘gir:n
de la correccion de una luxacion de patela v de una cuadn-

cepsplastia (figuras 1 v 2), se encontro artrosis de rodilla  2) (figuras 3 v 4).

moderada en 2 casos (18). No se observo disminucion ra-
diologica del espacio articular en los casos restantes (tabla

T,
- . Tabla 2. Resultados. |
L vy
AMAS
Paciente Alargamiento (cm) Discrepancia final (cm) indice de alargamiento rodilla Complicaciones
(meses/cm) final® (grados)
_ _ Recurrencia
nC Primer t|§mpn: -11 2 1.1 Ext. normal el S
Segundo tiempo: -4 1.7 Flex. 35 Rigidez de la rodilla
Femur: 4 Ext. normal
DPO Tibia: 2 01 0.8 Flex. normal
DD PO N (e | - FE; TLFFE
Tibia: 2 Tibia: -1,85 ; R
MCB Femur: 4.5 Femur: 0 : Ext. normal Consolidacion prematura
Tibia: 2 Tibia: -1 Flex. -20 Fractura de Schanz
Femur: 6 Ext. normal Subluxacion de la cadera
i Tibia: 5 = ' Flex. 130
Ext. normal Fractura de Schanz
LM 5,3 0.2 1.2 Flex. -30
Femur: 4 Ext. normal
i Tibia: 2 & e Flex. normal
Ext. normal Luxacion lateral de la
PC 7 -1 2 Flex. 40 patela
Femur: 6 Ext. normal Fractura de Schanz
¥D Tibia: 3 0 1.8 Flex. -40

* Ext: extension; Flex.: flexion

Figura 1. Paciente RC, primer tempo quirurgico. a) Radiografia de pelMis que muestra el femur al nacimiento. b) Aspecto prequirdrgico a los 8 anos
de edad c) Osteosintesis fallida y pseudoartrosis persistente del cuello a los 8 anos. d) Alargamiento femoral progresivo de 11 cm mas osteotomia

valguizante del cuello fernoral y resolucion de la pseudoartrosis.
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Figura 3. Paciente DD de 7 anos con fémur corto congénito tipo 1A. a)
Radiografia panoramica inicial con discrepancia de 6,3 cm. b y ¢) Radio-
grafias AP y lateral durante el alargamiento femoral y tibial.

Figura 4. Paciente DD. a) Radiograffa AP posquirnirgica con sobreelonga-
cion de 0,5 cm. b) Aspecto funcional.

Discusion

El tratamiento por alargamiento del femur corto congenito
es dificil y con frecuencia se encuentran complicaciones graves
como luxacion de las articulaciones adyacentes, regeneracion
Osea lenta, fracturas del segmento elongado y rigidez articular.
Un cuidadoso seguimiento clinico v radiologico es absoluta-
Figura 2. Paciente RC, segundo tiempo quirdrgico. a) Radiografia test ~mente necesario para poder anticiparlas (13).
de Farill que muestra coxa vara recidivante y discrepancia de 4 cm. b)

Osteofomia valguizante con fijador. ¢) Alargamiento femoral y osteotomia
valguizante con tfutor de llizarov. d) Discrepancia final de 2 cm. €) Movilidad

postenor a cuadnicepsplastia.

No se encontro un numero importante de series simuila-
res pub]icadas de ﬂlﬂlgﬂllﬂf‘.ﬂtﬂ en pﬂﬂ:ientes pﬂdi:iuic:js con
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deficiencia femoral congénita usando el método de Ilizarov
Aston comparte la idea de proteger activamente la rodilla,
pero no utiiza la artrodiastasis de manera rutinana. Las senes
publicadas por Stamtski (19) y Danziger (20), todas con menos
de diez pacientes, combinan subgrupos de deformudad y no
describen sus complicaciones en todos los casos. Gull y Dungl
(21) reportan el uso de vanas técnicas en diferentes tipos de
deficiencia femoral y descuben sus complicaciones.

En la literatura se discute sobre el nivel ideal para reali-
zar la osteotomia de alargamiento del fémur; esta discusion
se extiende, ademas, al nivel adecuado para la correccion
concomutante de la rotacion externa y el valgo distal. Para
Aston (13), la osteotomia distal genera complicaciones en la
rodilla, por lo que su porcion prefenida para la osteotomia
de alargamuento y correccion de la retroversion femoral es la
proximal; su técnica incluye procedimientos adicionales como
fisiodesis temporal para corregir la deformudad del femur distal
v la utihizacion de clavo endomedular debido a las frecuentes
fracturas de los segmentos regenerados. Adicionalmente,
en la técnica con monolateral se prefiere la diafisis proximal
para los alargamientos y en la técnuca con tutor de Ilizarov se
prefiere la metafisis distal.

Las deficiencias del presente reporte —estudio tipo sene
de casos y escaso tamano de la muestra— no permuten exten-
der nuestra experiencia a recomendacion para el manejo de
esta patologia; sin embargo, se discutiran a continuacion los
aspectos mas relevantes de la técnuca quinirgica empleada.

El manejo de los tepdos blandos constituye una parte in-
tegral del alargamiento oseo: las tenotomuas de los musculos
penarticulares v la correccion de las contracturas ayudan a
evitar complicaciones postenores (1, 22).

Durante el alargamiento oseo, la persistencia de coxa vara
mas deformidad diafisana generalmente en varo produce un
desequilibrio mecanico de la cadera, especialmente en los
aductores, facilitando la luxacion de la misma. Este efecto
podria estar potenciado por el grado de displasia presente
(1, 15). Luego, es claro que alcanzar un angulo centro-borde
mayor a 20 grados y un indice acetabular y un angulo cervico-
diafisanio normales permute mciar una fase de alargamiento
de manera segura para la cadera.

En nuestra experiencia encontramos que la utiizacion del
femur distal para realizar el alargamiento permite de manera
practica corregir la deformudad rotacional v el valgo, pero
ademas se ajusta a la construccion del aparato Ilizarov y su
ubicacion en el muslo distal.

Se asume que una de las causas de la luxacion de la rodilla
durante el alargamuento es la insuficiencia del hgamento cruza-
do anterior, ya presente como componente de la deformudad
(14). Adicional a la liberacion de los tejidos blandos como
manejo previo al alargamuento, la proteccion de la rodilla
con artrodiatasis evitaria una sobrecarga mecanica sobre la
misma. Para algunos autores, el efecto benéfico podna inclu-
so extenderse al -:a:tflagn articular (23, 24, 25). Se pudieron
observar pobres resultados funcionales en los dos primeros
pacientes de la sene, cuando la rodilla no era tomada por la
fijacion de manera rutinana. Los rangos de movilidad mejo-
raron de manera ostensible al establecer de manera rutinana
la extension del fijador a 1a tibia, ademas de la artrodiastasis y
una hidroterapia postenior al retiro del fijador.

La razon mas importante por la cual se realizo un alar-
gamuento adicional en las tibias de nuestros pacientes fue el
hallazgo frecuente de acortamuento de las musmas (6, 8).

Las recomendaciones en cuanto a la longitud del alar-
gamuento en la literatura son: hmitar a 6 cm el alargamuento
total del femur o no sobrepasar el 20% de la longitud de la
extremudad, lo cual disminuye el mimero de complicaciones
para algunos autores (12, 13, 26, 27). La utilizacion de dos fo-
cos de alargamiento en diferentes segmentos acorta el tempo
de osteogenesis y dismunuye la longitud para cada segmento,
pero no reduce necesaniamente el nimero de complicaciones,
especialmente las relacionadas con la distraccion de los tepdos
blandos (23, 28, 29).

En cada uno de los casos se intento sobreelongar la ex-
tremudad previendo la recidiva del acortamuento con el creci-
muento. Al momento de la revision, la discrepancia en contra
del alarggamuento se habia presentado de manera minima, lo
cual sugiere que el alargamuento en la mayona de los casos
no altera de manera importante la veloadad de crecimuento
de la extrenudad elongada (30, 31). En algunos de nuestros
casos se abre la posibilidad de una epifisiodesis del femur
contralateral como procedimiento menos complejo para
finalizar el tratamuento.

Conclusiones

Los resultados obtemudos en el manejo de la deficiencia
femoral congénita mejoran conforme se adquiere expenencia.
Se obtienen mejores resultados si la alineacion de 1a extremudad
v la correccion de las deformidades de la cadera se prionizan
al alargamiento musmo. Se sugiere proteger la rodilla con
artrodiastasis durante el alargamuento.
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