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Editorial

Tamiz de cadera en la infancia: una

estrategia esencial en salud publica
Hip screening in childhood: an essential public health strategy

Dr. Silvestre Fuentes Figueroa*
Hospital Shriners para Nifios.

* Médico adscrito al Hospital Shriners para Nifios. Editor de la Revista Mexicana de Ortopedia Pediatrica. México.

La displasia del desarrollo de cadera (DDC) es una de
las alteraciones musculoesqueléticas mas relevantes en
la poblacién pediétrica. Su incidencia se estima entre 1
a 20 por cada 1,000 nacidos vivos, dependiendo de los
factores étnicos, culturales y geograficos. El impacto de un
diagnéstico tardio puede ser devastador, ya que conlleva
tratamientos quirdrgicos complejos, complicaciones aso-
ciadas y secuelas funcionales que afectan la calidad de vida
en la adolescencia y edad adulta.

La exploracion fisica neonatal mediante maniobras
de Ortolani y Barlow continGa siendo el estandar inicial
en el tamizaje clinico, con una sensibilidad de 36 a 40%.
La radiografia de pelvis ofrece una alternativa diagndstica
entre los cuatro a seis meses, sin haber un consenso en la
sensibilidad con un aproximado de 70%. La incorporacién
del ultrasonido de cadera en lactantes menores de tres
meses con factores de riesgo o hallazgos clinicos sugestivos
incrementa significativamente la precisién diagnostica con
una sensibilidad de 88 a 98%.

Estudios multicéntricos y metaandlisis han demostrado
que la aplicacién sistemdtica del tamizaje reduce la propor-
cién de diagndsticos tardios y la necesidad de tratamientos
quirdrgicos invasivos. En particular, la identificacion tem-
prana permite el uso exitoso de ortesis como el arnés de
Pavlik, con tasa de éxito superior a 90% cuando se indica
en las primeras semanas de vida.

La deteccion temprana de la DDC ha sido un objetivo
institucional durante décadas. En sus inicios, hace poco mas
de 20 afios, el Dr. Redén Taverat organiz6 un simposio in-

terinstitucional sobre complicaciones del tratamiento tardio
de la DDC. Este esfuerzo se consolidé posteriormente con
hitos clave: la Guia de Practica Clinica (2008), el Consenso
del Colegio Mexicano de Ortopedia (2011) que demostrd
los altos costos del diagnéstico tardio y sugirié la radiografia
a los tres meses y la NOM-034-SSA-2013, que estableci6 la
obligatoriedad de la exploracion intencionada. En diciem-
bre del 2016, una reforma presidencial al articulo 61 de la
Ley General de Salud adicioné la fraccién V, obligando la
realizacion del tamiz de cadera (ultrasonido o radiografia
anteroposterior de pelvis) entre el primero y cuarto mes
de vida. Finalmente, es crucial reconocer que un grupo de
ortopedistas pediatras de nuestra sociedad, con el apoyo
de la Lic. Josefina Vazquez Mota, lograron materializar la
inclusién del tamiz de cadera en cartillas nacionales de salud.

En México persisten desigualdades en la aplicacién del
tamiz de cadera. Entre los principales desafios se encuentran:
acceso limitado a estudio de ultrasonido en zonas rurales,
variabilidad en la capacitacién de los médicos de primer con-
tacto y el retraso en la referencia a unidades especializadas.

Nuestra sociedad debe de asumir la responsabilidad
de promover activamente la difusion y cumplimiento de
este tamiz.

La DDC exige nuestro apoyo unificado. Por encima de
las diferencias institucionales o los intereses particulares,
este es un llamado de accién: debemos sumar esfuerzos de
manera genuina y colaborativa para asegurar y potenciar
el diagnéstico oportuno de la DDC y mejorar significativa-
mente el prondstico de nuestros pacientes.

Correspondencia: Dr. Silvestre Fuentes Figueroa
E-mail: silverfuentes@me.com

Citar como: Fuentes FS. Tamiz de cadera en la infancia: una estrategia esencial en salud publica. Rev Mex Ortop Pediat. 2025; 27(1-3); 3-4. https://dx.doi.org/10.35366/121643
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De manera general, y en la medida de sus posibilida-

des, se sugiere:

Capacitacion continua de pediatras, neonat6logos y
médicos familiares en maniobras de exploracién fi-
sica y criterios de referencia (demostrado por Dra.
Olivo en 2016).

Implementacién estandarizada de protocolos de ta-
mizaje con exploracién fisica universal, ultrasonido
y/o radiografia de pelvis.

Fortalecimiento del sistema de referencia a unida-
des con capacidad diagndstica y terapéutica espe-
cializada.

Educacion a padres y cuidadores, resaltando que el ta-
miz de cadera es una medida preventiva y no opcional.
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Analisis descriptivo de los aspectos epidemiologicos

de la artritis séptica en poblacion pediatrica
Analysis of epidemiological aspects of septic arthritis in the paediatric population

Dr. Joaquin Palmero-Picazo,** Dr. Jesus Jiménez-Aquino,*$ Dr. Manuel Casas-L6pez,*1 Dr. Oscar Ruiz-Mejia* !

* Unidad Médica de Alta Especialidad, Hospital de Traumatologia y Ortopedia Lomas Verdes, Instituto Mexicano del Seguro Social. México.
* Residente de cuarto afio de ortopedia.
$ Jefe del Servicio de Ortopedia Pediatrica.
1 Jefe de Division de Investigacion en Salud.
I'Médico adscrito al Servicio de Ortopedia Pediatrica.

RESUMEN

Introduccion: la artritis séptica es una inflamacién aguda de la
articulacion de etiologia infecciosa, predominantemente bacteriana,
con una prevalencia estimada de 2 a 10 casos por cada 100,000
personas a nivel mundial y hasta 22 por cada 100,000 en México.
Objetivo: describir los aspectos epidemioldgicos de la artritis séptica
en el Servicio de Ortopedia Pediatrica del Hospital IMSS Lomas
Verdes. Material y métodos: estudio transversal, descriptivo y
retrolectivo, con andlisis univariado, realizado en el Servicio de
Ortopedia Pediatrica, que incluyo a pacientes menores de 18 afos
con diagndstico de artritis séptica hospitalizados entre 2020 y 2024.
Se excluyeron casos no hospitalizados, con diagnéstico previo al
ingreso o con expedientes incompletos. Se analizaron variables
como el microorganismo causal, articulacién afectada, tratamiento,
estancia hospitalaria y factores de riesgo. Los datos fueron reco-
lectados de expedientes fisicos y digitales, organizados en Excel.
El andlisis estadistico incluyd frecuencias, porcentajes y medidas
de tendencia central (mediana y rango intercuartil), debido a una
distribuciéon no normal segun la prueba de Shapiro-Wilk, utilizando
el software SPSS. La prevalencia se calculé mediante férmula es-
tandar. Resultados: la prevalencia fue de 1.728%. Predomind el
sexo masculino. La mediana de edad fue de 9.5 afios, con siete dias
de estancia hospitalaria. La rodilla fue la articulacion mas afectada,
seguida por la cadera y el tobillo. S. aureus fue el microorganismo
mas comun, 53.48% de los pacientes tenia factores de riesgo, y el
tratamiento més utilizado fue artrotomia evacuadora. Conclusiones:
la prevalencia fue mayor a la esperada. Se identificaron deficiencias

ABSTRACT

Introduction: septic arthritis is an acute, infectious inflammation
of a joint, predominantly bacterial. It has an estimated worldwide
prevalence of 2 to 10 cases per 100,000 people and up to 22 per
100,000 in Mexico. Objective: to describe the epidemiological
aspects of septic arthritis in the Paediatric Orthopaedic Department
of the IMSS Lomas Verdes Hospital. Material and methods: a
cross-sectional, descriptive, retrospective study with univariate
analysis was conducted in the Paediatric Orthopaedic Department,
including patients under 18 years of age who were diagnosed with
septic arthritis and hospitalized between 2020 and 2024. Cases that
did not involve hospitalization, had a diagnosis prior to admission,
or had incomplete records were excluded. Variables such as the
causative microorganism, affected joint, treatment, hospital stay,
and risk factors were analyzed. Data were collected from physical
and digital records and organized in Excel. Statistical analysis
included frequencies, percentages, and measures of central
tendency (median and interquartile range) due to a non-normal
distribution according to the Shapiro-Wilk test, using SPSS software.
Prevalence was calculated using the standard formula. Results: the
prevalence rate was 1.728%. Males predominated. The median age
was 9.5 years, with a hospital stay of seven days. The knee was
the most affected joint, followed by the hip and ankle. S. aureus
was the most common microorganism. 53.48% of patients had
risk factors, and arthrotomy evacuation was the most commonly
used treatment. Conclusions: the prevalence was higher than
expected. Deficiencies in microbiological diagnosis were identified.

Recibido: 24/05/2025. Aceptado: 18/09/2025.

Correspondencia: Joaquin Palmero-Picazo
E-mail: joaquinpalmero1 @ gmail.com

Citar como: Palmero-Picazo J, Jiménez-Aquino J, Casas-Lépez M, Ruiz-Mejia O. Andlisis descriptivo de los aspectos epidemiolégicos de
la artritis séptica en poblacion pediétrica. Rev Mex Ortop Pediat. 2025; 27(1-3); 5-10. https://dx.doi.org/10.35366/121644
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en el diagndstico microbioldgico. Se recomienda mejorar las estra-
tegias diagndsticas y terapéuticas para reducir complicaciones en
pacientes pediatricos.

Palabras clave: artritis séptica, prevalencia, Staphylococcus
aureus, rodilla.

Nivel de evidencia: IV

Abreviaturas:
AS = artritis séptica
RIQ = rango intercuartilico

INTRODUCCION

La artritis séptica (AS) es una urgencia médica grave ca-
racterizada por la invasién de microorganismos en una
articulaciéon estéril, lo que desencadena una respuesta
inflamatoria aguda que puede resultar en complicaciones
severas y discapacidades permanentes si no se maneja
de forma adecuada y temprana.’ El agente etiolégico
mas cominmente implicado es Staphylococcus aureus,
seguido de bacterias gramnegativas; en adolescentes
sexualmente activos, Neisseria gonorrhoeae es lo mas
frecuente.? Esta enfermedad afecta principalmente a
niflos menores de cinco afos y adultos mayores, siendo
mas prevalente en varones. Su principal via de contagio
es hematogena, aunque también puede producirse por
inoculacién directa o por contigtiidad.? El diagnéstico se
establece a partir de la sospecha clinica, anélisis del liqui-
do sinovial y cultivo microbiolégico, complementado con
estudios como ultrasonido y gammagrafia. El tratamiento
incluye lavado quirdrgico (artrotomia evacuadora) de la
articulacién afectada y antibidticos empiricos ajustados
segln los resultados del antibiograma.*

En México, la AS constituye un importante desafio
para los servicios de salud, particularmente en hospitales
de alta especialidad como el IMSS Lomas Verdes, donde
los requerimientos de atencién, incluyendo hospitalizacion,
tratamiento médico y tratamientos quirdrgicos, implican
una inversion significativa de recursos. Ademas, las com-
plicaciones de esta patologia, tales como osteomielitis,
necrosis, condrélisis, sepsis y discapacidad permanente, no
s6lo afectan la calidad de vida de los pacientes, sino que
también generan implicaciones econémicas y sociales im-
portantes.** Diversos estudios nacionales han subrayado la
necesidad de mejorar el diagnéstico, el manejo tempranoy
las estrategias de prevencién, recomendando la educacién
continua del personal médico, la profilaxis antibiética en
procedimientos invasivos y la implementacién de medidas
de asepsia estrictas.’

It is recommended to improve diagnostic and therapeutic strategies
to reduce complications in paediatric patients.

Keywords: septic arthritis, prevalence, Staphylococcus aureus, knee.

Evidence level: IV

El conocimiento de los aspectos epidemiolégicos loca-
les de la AS es crucial para ajustar el tratamiento empirico y
reducir las secuelas.” Ademas, estos estudios son esenciales
para minimizar la morbimortalidad y mitigar el impacto a
largo plazo en la calidad de vida de los pacientes pediatricos
quienes, debido a su vulnerabilidad, pueden sufrir efectos
duraderos si la patologfa no es tratada adecuadamente.?

Este trabajo tiene como objetivo identificar los aspectos
epidemioldgicos de la AS en la poblacién pediatrica de la
Unidad Médica de Alta Especialidad IMSS Lomas Verdes,
lo cual permitird establecer un panorama mas claro sobre
el manejo de esta enfermedad en dicho centro y propor-
cionar una base para futuras investigaciones en la materia.>®

MATERIAL Y METODOS

Se realiz un estudio observacional, transversal, descriptivo
y retrolectivo, con andlisis univariado. La poblacién estuvo
conformada por pacientes pediatricos con diagnéstico clini-
co de artritis séptica atendidos en el servicio de ortopedia
pediatrica del Hospital de Especialidades del IMSS Lomas
Verdes, durante el periodo comprendido entre enero de
2020y diciembre de 2024. El muestreo fue no probabilis-
tico, de tipo consecutivo. Se incluyeron todos los pacientes
menores de 18 aios, de ambos sexos, hospitalizados con
diagnéstico clinico de artritis séptica. Se excluyeron aqué-
llos que no fueron hospitalizados o que contaban con un
diagnéstico previo de artritis séptica antes de su ingreso.
Se eliminaron los expedientes clinicos que presentaban
informacién incompleta.”?

Asimismo, se analizaron las siguientes variables: articula-
cién afectada, agente etiolégico identificado, ndmero de mi-
croorganismos aislados, positividad del cultivo, duracién de la
estancia hospitalaria, tratamiento recibido, factores de riesgo
predisponentes, edad, sexo, peso, toma de cultivo articular,
presencia de infeccién previa (respiratoria o gastrointestinal),
uso de profilaxis antibiética en procedimientos previos, con-
diciones de asepsia y antisepsia en cirugfas previas.

La informacion fue recolectada a partir de expedientes
clinicos fisicos y electrénicos, y posteriormente organizada
en una base de datos construida en Microsoft Excel para
su procesamiento.
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Para el andlisis estadistico, la prevalencia fue calculada
mediante la férmula: prevalencia = (ntimero de casos
existentes / poblacién total) x 100."

Las variables cualitativas se describieron mediante fre-
cuencias absolutas y relativas. Se evalué la distribucién de los
datos cuantitativos con la prueba de Shapiro-Wilk en el soft-
ware SPSS (versién 31). Dado que los datos no siguieron una
distribucién normal, se utilizaron medidas de tendencia central
como la mediana y el rango intercuartilico o intercuartilar.

El estudio fue aprobado por el Comité de Ftica en In-
vestigacion (sin nimero de registro) y por el Comité Local
de Investigacién en Salud del IMSS, con el folio R-2024-
1501-044. Se garantizé la confidencialidad de los datos
conforme a los principios de la declaracién de Helsinki.
Finalmente, este estudio no recibié financiamiento externo
ni apoyo econémico institucional o comercial.

Con base en una prevalencia de AS de 22 casos por
cada 100,000 habitantes en México® y utilizando la férmula
para poblaciones infinitas, se estimé un tamafio de muestra
de 52 sujetos.’

Fuente de informacién: registro de pacientes del ser-
vicio de ortopedia pediatrica enero 2020-2024.

RESULTADOS

Durante el periodo de recoleccién de datos, se registraron
2,487 ingresos al servicio de ortopedia pediatrica. De éstos,
43 pacientes fueron diagnosticados con artritis séptica, lo
que representa una prevalencia de 1.72%.

El andlisis de normalidad de las variables cuantitativas
mediante la prueba de Shapiro-Wilk, evidencié una distri-
bucién no normal en las siguientes variables: nimero de mi-
croorganismos identificados, dias de estancia hospitalaria,
edad y peso. Por tal motivo, estas variables se describieron
utilizando la mediana y el rango intercuartilico (RIQ):

* Numero de microorganismos identificados: mediana
0, RIQ 1.

201

Figura 1: Diagrama de caja 1: edad (afios).
Fuente: Registro de pacientes del servicio de ortopedia pediétrica enero 2020-2024.
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Figura 2: Diagrama de caja 2: dias de estancia hospitalaria.
Fuente: Registro de pacientes del servicio de ortopedia pediatrica enero
2020-2024.

* Edad: mediana 9.5 afos, RIQ 8 (Figura 1).
* Dias de estancia hospitalaria: mediana 7 dias, RIQ 5.
*  Peso: mediana 33 kg, RIQ 31 (Figura 2).

En cuanto a las variables cualitativas, 17 pacientes
(39.53%) fueron mujeres y 26 (60.46%) hombres. Respecto
a la toma de cultivos, 16 pacientes (37.20%) no contaban
con cultivos, mientras que 27 (62.79%) si los tuvieron.
De estos ultimos, 13 (48.13%) no mostraron crecimiento
microbiolégico. En los casos con cultivos positivos, se
identificaron los siguientes microorganismos:

»  Staphylococcus aureus: 11 casos (40.74%).
e Serratia marcescens: 1 caso (3.70%).

*  Pseudomonas aeruginosa: 1 caso (3.70%).
* (Candida albicans: 1 caso (3.70%) (Figura 3).

Las articulaciones afectadas en
orden de frecuencia fueron:

¢ Rodilla: 18 casos (41.86%).

e (Cadera: 12 casos (27.90%).

¢ Tobillo: 6 casos (13.95%).

e Codo: 4 casos (9.30%).

e Articulacion sacroiliaca: 2 casos (4.65%).
* Hombro: 1 caso (2.32%) (Figura 4).

En relacién con los antecedentes infecciosos, 15
pacientes (34.88%) tenfan antecedentes de infecciones
previas, de los cuales 13 casos (86.66%) correspondian a
infecciones respiratorias y dos casos (13.33%) a infecciones
gastrointestinales. Los 28 pacientes restantes (65.11%) no
presentaban antecedentes infecciosos (Figura 5).

En cuanto a condiciones médicas predisponentes,
23 pacientes (53.48%) presentaban al menos un factor
de riesgo, mientras que 20 (46.51%) no reportaron nin-
guno. Entre los factores predisponentes identificados se
encontraron:
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*  Esquema de vacunacién incompleto: 7 casos (30.43%).
* Inmunosupresién: 4 casos (17.39%).

* Cirugia articular previa: 4 casos (17.39%).

* Hipersensibilidad: 3 casos (13.04%).

*  Obesidad: 2 casos (8.69%).

*  Desnutricion: 2 casos (8.69%).

* Infeccién de vias urinarias: 1 caso (4.34%) (Figura 6).

Todos los pacientes recibieron profilaxis antibiética
y se aplicaron medidas de asepsia y antisepsia previas al
procedimiento quirdrgico.

Respecto al tratamiento, 36 pacientes (83.72%) fueron
sometidos a artrotomfa evacuadora, mientras que siete
pacientes (16.27%) recibieron Gnicamente tratamiento
antibidtico intravenoso y fueron egresados sin intervencién
quirdrgica. Los antibiéticos mas utilizados fueron:

e Cefalotina: 3 casos (42.85%).
¢ Cefotaxima: 2 casos (28.57%).
¢ Dicloxacilina: 2 casos (28.57%).

El antibiograma mostré que Staphylococcus aureus pre-
sentaba resistencia a gentamicina, eritromicina, oxacilina,
amoxicilina, ceftriaxona, ampicilina y penicilina. Por el con-
trario, mostré sensibilidad a clindamicina, moxifloxacino,
vancomicina y sulfametoxazol/trimetoprima.

DISCUSION

La prevalencia de artritis séptica en la muestra (1.72%)
fue considerablemente mayor que la reportada en la guia
nacional (0.02%) e internacional (0.00 a 0.01%), lo cual
evidencia un problema de salud relevante en la poblacién
pediatrica.>* Este hallazgo resalta la necesidad de forta-
lecer estrategias de prevencion, diagnéstico temprano y
tratamiento adecuado, especialmente en pacientes con
antecedentes infecciosos o factores de riesgo.""'

W Staphylococcus aureus

B Candida albicans
Escherichia coli

B Pseudomonas aeruginosa

W Serratia marcescens

B Cultivo sin desarrollo

Il No se tomé cultivo

Figura 3: Nombre de microorganismos identificados en el cultivo.
Fuente: Registro de pacientes del servicio de ortopedia pediatrica enero
2020-2024.

Frecuencia

Rodilla Cadera Tobillo Hombro Codo Otras

Articulacion afectada

Figura 4: Articulacion afectada.
Fuente: Registro de pacientes del servicio de ortopedia pediatrica enero 2020-2024.

La mediana de estancia hospitalaria fue de siete dias,
coincidiendo con lo reportado en la literatura, lo que re-
fleja un manejo prolongado y una carga significativa para
el sistema de salud.” La mediana de edad de 9.5 afios
indica una mayor afectaciéon en nifos en edad escolar,
impactando su desarrollo académico y social."

Se observé una mediana de O microorganismos identi-
ficados, en gran parte por la ausencia de toma de cultivos,
lo cual representa una oportunidad de mejora en el diag-
nostico.”” Ademads, los cultivos negativos suponen un reto
terapéutico, ya que dificultan la eleccién de un tratamiento
dirigido. Esto puede deberse a la administracién precoz de
antibioticos, errores en la toma de muestras, fallos en el
laboratorio o etiologia viral.'®

El Staphylococcus aureus fue el agente més frecuen-
te (40.74%), en linea con la literatura. No obstante, se
identificaron otros microorganismos como Serratia mar-
cescens, Pseudomonas aeruginosa y Candida albicans, lo
que exige considerar estos patégenos en el manejo inicial
empirico.”” Ademas, se reporté resistencia antimicrobiana
de S. aureus a multiples antibiéticos, lo que refuerza la
importancia de realizar antibiogramas antes de iniciar el
tratamiento especifico."

Las articulaciones mas afectadas fueron la rodilla,
cadera y tobillo (a diferencia del hombro cominmente
reportado), lo que podria deberse a factores especificos
como tipo de lesion o actividad fisica.™ Se encontré un
predominio masculino (60.46%), lo cual coincide con otros
estudios, sugiriendo una posible predisposicién de género.
La historia clinica dirigida es fundamental para identificar
infecciones previas, ya que la diseminacién hematégena
es un mecanismo clave de la enfermedad.'®

En tanto, como es bien sabido, la artritis séptica se
caracteriza por la colonizacién bacteriana de la articula-
cién, lo que induce una rapida activacién de neutréfilos y
la liberacion de mediadores inflamatorios. Esta respuesta,
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aunque necesaria para el control de la infeccién, contri-
buye significativamente al dafo tisular y a la destruccién
del cartilago articular. En pacientes inmunosuprimidos,
este mecanismo de defensa se encuentra comprometido,
lo que no sélo favorece la diseminacién bacteriana, sino
que también puede alterar la presentacion clinica y retrasar
el diagnéstico, aumentando el riesgo de complicaciones.’”
Cabe mencionar que mas de la mitad de los pacientes en
nuestro estudio presentaron factores predisponentes, entre
los que destacaron un esquema de vacunacién incompleto,
inmunosupresién y antecedentes quirdrgicos. La falta de
vacunacion se asocia con un mayor riesgo de complica-
ciones infecciosas, al afectar la respuesta inmune, como
ya se ha mencionado.’®*

La mayoria de los pacientes (83.72%) recibi6 trata-
miento quirdrgico mediante artrotomia evacuadora, lo
que refleja un enfoque terapéutico agresivo necesario
para limitar el dafo articular. Una de las principales li-
mitaciones de este estudio fue el sesgo de informacion,
inherente al disefio retrospectivo. La calidad y completitud
de los expedientes clinicos revisados pudo haber influido
en la precisién y exhaustividad de los datos recolectados.
Aunque se aplicaron criterios estandarizados durante
la revision de los registros y se priorizé la inclusién de
expedientes con documentacién clinica adecuada, la
variabilidad en el registro médico representa una fuente
potencial de error.?°

CONCLUSIONES

La artritis séptica es una inflamacién aguda de la articu-
lacién de etiologia infecciosa, predominantemente bac-
teriana, con una prevalencia estimada de dos a 10 casos
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respiratoria  gastrointestinal antecedente

Antecedente de enfermedad
respiratoria o gastrointestinal

Figura 5: Antecedente de enfermedad respiratoria o gastrointestinal

previo a la aparicion de artritis séptica.
Fuente: Registro de pacientes del servicio de ortopedia pediatrica enero 2020-2024.
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Figura 6: Antecedente de factores de riesgo previo a la aparicion de
artritis séptica.
Fuente: Registro de pacientes del servicio de ortopedia pediatrica enero 2020-2024.

por cada 100,000 personas a nivel mundial y hasta 22 por
cada 100,000 en México.??

Este estudio revela que la prevalencia de artritis sép-
tica en la poblacion pediatrica es mayor a la reportada
a nivel nacional e internacional, indicando un problema
de salud local.>® La mayoria de los casos carecieron de
identificacién microbioldgica, lo que senala fallas en la
toma y procesamiento de cultivos. Staphylococcus aureus
fue el agente mds comun, con alta resistencia antibidtica,
destacando la importancia de conocer el perfil epidemio-
[6gico local para un tratamiento empirico adecuado.?’
Los hallazgos subrayan la necesidad de fortalecer la
prevencién, el diagndstico oportuno y la optimizacién
de protocolos de atencion.??

Cabe mencionar que, en el presente estudio, al tratarse
de un amplio rango de edad (0 a 18 afos), no segmentar
por etapas del desarrollo (lactantes, preescolares, escolares,
adolescentes) puede dificultar la identificacion de patrones
clinicos, microbioldgicos y terapéuticos especificos para
cada grupo.'”" La estratificacion por edad permitiria un
andlisis més preciso, mejorando la comprensién de la
presentacion clinica de la artritis séptica y optimizando las
estrategias diagnosticas y de tratamiento dirigidas a cada
subgrupo etario. Ante las limitaciones identificadas, se abre
un campo de oportunidad para futuras investigaciones que
permitan abordar y mejorar estos aspectos.'®
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RESUMEN

Introduccion: la displasia del desarrollo de cadera (DDC) engloba
anormalidades en la articulacion coxofemoral. La Academia Ameri-
cana de Cirugia Ortopédica recomienda el tamizaje de cadera antes
de los cuatro meses de edad frente a factores de riesgo mayores.
Objetivo: asociar los factores de riesgo con la presentacion de DDC.
Material y métodos: estudio observacional, analitico, retrospectivo,
tipo casos y controles, homodémico, de agosto a diciembre del 2022.
Se incluyeron recién nacidos con dos o mas factores de riesgo para
DDC. Se clasificaron en recién nacidos con DDC confirmada por el
método de Graf (grupo 1) y neonatos sin DDC (grupo 2). Resultados:
la muestra fue de 86 recién nacidos con criterios de inclusién, 41 con
DDCy 45 sin DDC. La edad media fue 1.6 +0.49 meses. La media del
angulo alfa de nuestros casos y controles fue de 55.1° versus 65.4°
(p < 0.001) y el angulo beta fue de 57.24° versus 30.98°, respecti-
vamente. La presentacion pélvica fue el Unico factor de riesgo con
evidencia significativa (odds ratio> 1, p < 0.001, 1C95% 3.59-39.26).
Conclusiones: el factor de riesgo con mayor impacto para sufrir
DDC fue la presentacion podalica, por lo que es importante mejorar
la deteccion, referencia y tratamiento oportuno de esta poblacion.

Palabras claves: displasia del desarrollo de cadera, tamizaje de
cadera, factores de riesgo, presentacion pélvica.

Nivel de evidencia: Il

ABSTRACT

Introduction: developmental dysplasia of the hip (DDH)
encompasses abnormalities in the hip joint. The American Academy
of Orthopedic Surgery recommends hip screening before four months
of age due to major risk factors. Objective: to associate risk factors
with the development of DDH. Material and methods: observational,
analytical, retrospective, case-control, homodemic study, from
August to December 2022. Newborns with two or more risk factors
for DDH were included. They were classified into newborns with DDH
confirmed by the Graf method (group 1) and newborns without DDH
(group 2). Results: the sample consisted of 86 newborns who met
inclusion criteria, 41 with DDH and 45 without DDH. The mean age
was 1.6 = 0.49 months. The mean alpha angle of our cases and
controls was 55.1° versus 65.4° (p < 0.001), and the beta angle was
57.24° versus 30.98°, respectively. Breech presentation was the only
risk factor with significant evidence (odds ratio > 1, p < 0.001, 95%
Cl 3.59-39.26). Conclusions: the risk factor with the greatest impact
on the development of DDH was breech presentation; therefore, it
is important to improve the detection, referral, and timely treatment
of this population.

Keywords: developmental dysplasia of the hip, hip screening, risk
factors, breech presentation.
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Abreviaturas:

DDC = displasia del desarrollo de cadera
RN = recién nacidos

INTRODUCCION

La displasia del desarrollo de cadera (DDC) es la primera
causa de hospitalizacién en Ortopedia Pedidtrica. Engloba
anormalidades entre la relacién anatémica de la articula-
cién coxofemoral: displasia, subluxacién o luxacién de
la misma."? La Organizaciéon Mundial de la Salud (OMS)
estima que 10-15% de los reemplazos articulares de ca-
dera en pacientes menores de 50 afios son secundario a
displasia de cadera no diagnosticada o tratada de forma
tardia; asi mismo, es la primera causa de artrosis temprana
de cadera, su prevalencia es de uno a dos por cada 1,000
personas.® En México, se presentan de dos a seis casos por
cada 1,000 nacidos vivos.*?

Histéricamente, se han propuesto dos teorias genéti-
cas, una es la herencia poligénica de la displasia acetabular
y la otra se relaciona con la dominancia autosémica con
penetrancia incompleta, relacionada con el promotor en el
gen del factor de diferenciacion del crecimiento 5 (CDF5),
el cual codifica para un ligando asociado a la familia del
factor de crecimiento transformante beta (TGFp), los cuales
regulan la expresién génica para el desarrollo éseo y la
formacion articular; en este caso se ha reportado que las
mutaciones en el gen GDF5 estan asociadas a varios tipos
de displasias y sinostosis.°

La Academia Americana de Cirugia Ortopédica
recomienda realizar el tamizaje selectivo neonatal” a
través del ultrasonido antes de la osificacién de la cabeza
femoral,®” en presencia de factores de riesgo como: posi-
cién prenatal (podalica), factores genéticos (antecedente
familiar), sexo femenino;? parto gemelar, primogénitos u
oligohidramnios."®

El tamizaje selectivo valora la presencia de ciertos
factores de riesgo que se consideran como mayores. Ac-
tualmente, se ha comprobado que la prematurez no es
factor de riesgo." "

Desde los afios noventa, paises como Australia, Suiza y
Alemania han implementado el ultrasonido como tamizaje
de DDC con lo cual han logrado un impacto favorable en la
disminucién de cirugfas (reduccién abierta, acetabuloplas-
tia), complicaciones inherentes al procedimiento quirdrgico
(necrosis de la cabeza femoral), disminucion de 33% en los
costos del tratamiento y estancias hospitalarias, ademas de
una reduccién notable en discapacidad.’

La DDC engloba una serie de alteraciones ortopédicas
que afecta a los recién nacidos, generando un gran pro-
blema de discapacidad que, de no ser tratado de manera
temprana, conlleva complicaciones, afecciones emocio-
nales, en el entorno familiar y en la sociedad, ademas de
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altos gastos al sistema de salud. Implementar un tamizaje
universal es limitado debido a falta de recursos monetarios
y sanitarios en diferentes zonas geograficas.’'

El objetivo de este estudio fue asociar los factores de
riesgo con la presencia de la displasia del desarrollo de
cadera en un hospital de segundo nivel.

MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 un estudio observacional, analitico, retrospec-
tivo, homodémico, tipo casos y controles. Se incluyeron
recién nacidos (RN) con dos o mds factores de riesgo para
desarrollar DDC (presentacién pélvica, sexo femenino,
antecedentes familiares, oligohidramnios, anhidramnios,
gemelar y cesdrea), de acuerdo con los criterios estableci-
dos por la Academia Americana de Cirugfa Ortopédica, y
que hayan sido llevados a consulta en ortopedia pediatrica
con ultrasonido de cadera. Se excluyeron RN hospitali-
zados posterior a su nacimiento, con expediente clinico
incompleto o alguna comorbilidad asociada. La muestra
fue no probabilistica.

En el periodo de estudio, se registraron un total 1,386
RN, de los cuales 842 pasaron a alojamiento conjunto, s6lo
116 presentaron dos o mas factores de riesgo para DDC.
Se excluyeron 30 neonatos: 12 no contaban con reporte
ultrasonogréfico y 18 no acudieron a valoracién en el
Servicio de Ortopedia Pediatrica durante los tres primeros
meses de edad, durante el periodo de agosto a diciembre
de 2022. El ultrasonido de cadera fue realizado por un
médico radi6logo mediante el método de Graf.

Se recopilaron los siguientes datos: nimero de gesta,
género, presentacion pélvica, ultrasonido de cadera, medi-
da de angulo alfa y beta, cantidad de liquido amniético. Los
datos recolectados fueron rescatados de historias clinicas
de pacientes que cumplieron con los criterios de inclusién.

La muestra se dividié en dos grupos, ambos con fac-
tores de riesgo: el primero incluyé RN con diagnéstico de
DDC y el segundo de neonatos sanos.

Andlisis estadistico: se elaboré una hoja de recoleccién
de datos, la cual se concentrd y procesé en el Software IBM
SPSS Statistic, version 25 para MAC.

Las variables cuantitativas se expresaron como media
y desviacion estandar (DE). En las variables continuas para
muestras independientes con distribucién normal se utilizé
la prueba t de Student y para analizar los datos con distri-
bucién no paramétrica se empleé la U de Mann-Whitney,
previa prueba de normalidad de datos con la prueba de
Kolmogorov-Smirnov. Para el estudio de la asociacién de
las variables cualitativas se empleé la prueba exacta de
Fisher. La significancia estadistica se estableci6 con un
valor de p < 0.05.

Aspectos éticos: este estudio fue aprobado por el
Comité de Etica de Investigacion del Hospital General de

Rev Mex Ortop Pediat. 2025; 27(1-3); 11-15
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la Zona Norte, «Bicentenario de la Independencia» de
los Servicios de Salud del Instituto Mexicano del Seguro
Social para el Bienestar (IMSS-BIENESTAR). Se respetaron
los principios establecidos por la Ley General de Salud en
Materia de Investigacion para la Salud y por la declaracién
de Helsinki de 1975.

RESULTADOS

Se encontraron 86 pacientes que cumplieron criterios de
inclusién. De éstos, 41 tenian diagnéstico de DDC (grupo
1) y 45 fueron sanos (grupo 2).

La media de edad fue 1.6 + 0.49 meses (rango 2-3); el
40% (n = 34) de los pacientes tenfan tres meses de edad
y 60% (n = 52) dos meses. El 63% (n = 54) correspondia
al sexo masculino.

Los resultados del tamizaje para DDC revelaron un
angulo alfa inferior a 60° en ambos lados de la cadera de
los neonatos evaluados, angulo beta fue mayor de 55°y,
al conjuntar los pardmetros complementarios mediante el
método de Graf, se llegé al diagnéstico de DDC (Tabla 1).

El signo de Barlow y Ortolani fue positivo en 19.7%
(n = 17) de los pacientes con DDC.

La Tabla 2 muestra los factores de riesgo de los casos
(grupo 1) y controles (grupo 2). No existié asociacién
estadisticamente significativa para género (p = 0.375),
anhidramnios (p = 0.270), oligohidramnios (p = 0.808),
gemelar (p = 0.060) ni parto por cesarea (p = 0.17). La
presentacién pélvica fue el tnico factor de riesgo demostra-
do (odds ratio > 1, p < 0.001, IC95% 3.59-39.2) (Tabla 3).

Tabla 1: Relacion de angulos alfa derecho e izquierdo.

Angulo alfa DCC + DE Sin DCC + DE p*
Derecho 52.29 + 0.863 65.08 + 0.497 <0.001
Izquierdo 58.1+0.826 65.89 + 0.454 <0.001

* Prueba U de Mann-Whitney.
DCC = displasia congénita de cadera. DE = desviacion estandar.
Fuente: elaborada por los autores.

Tabla 2: Factores de riesgo relacionado con
el desarrollo de displasia de cadera.

Casos Controles

Factor de riesgo (Grupo1)  (Grupo2)  Total p*
Género 13 19 32 0.375
Cesarea 26 41 67 0.17
Anhidramnios 13 20 33 0.270
Oligohidramnios 10 13 23 0.808
Pélvico 22 4 26 <0.001
Gemelar 1 7 8 0.060

* Prueba Exacta de Fisher.
Fuente: elaborada por los autores.
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Tabla 3: Resultados de la poblacién con factores de riesgo
y el desarrollo de displasia de cadera.

Factor de riesgo Odds ratio 1C95% p*
Género 0.63 0.26-1.54 0.375
Cesarea 0.17 0.05-0.57 0.17
Anhidramnios 0.57 0.24-1.40 0.270
Oligohidramnios 0.8 0.30-2.08 0.808
Pélvico 12.7 3.59-39.26 < 0.001
Gemelar 0.11 0.02-1.16 0.060

* Prueba exacta de Fisher.
IC95% = intervalo de confianza de 95%.
Fuente: elaborada por los autores.

DISCUSION

El estandar de oro para el diagnéstico en menores de cuatro
meses de edad es el ultrasonido de cadera, por lo que es de
suma importancia realizar el tamizaje en RN con factores
de riesgo.*'® De acuerdo con Dezateux y Rosendahl, el
tamizaje a través del examen fisico por si solo aumenta
entre un 1.6 y 28.5%. Resaltando que el uso del ultrasonido
por método de Craf, eleva significativamente el diagndstico
hasta 60% de los casos por cada 1,000 RN."

Duarte y colaboradores realizaron una revisién sis-
tematica en la que se analizaron diferentes técnicas de
ultrasonido para el diagnédstico de DDC. El método de Graf
report6 una sensibilidad de 90%, la técnica de Morin sen-
sibilidad de 81-89% vy, finalmente, la técnica Harcke tuvo
sensibilidad de 18.2%, lo que justifica la implementacién
del método de Graf en nuestro estudio.®

Yu y asociados analizaron 4,236 RN con factores de
riesgo durante dos ainos en un hospital comunitario de To-
ronto. Encontraron que uno de 164 bebés con presentacion
pélvica se diagnosticé con DDC, demostrando ser el factor
de riesgo més importante al igual que en nuestro estudio."

En el examen fisico, los hallazgos mas significativos
fueron el signo de Barlow y Ortolani, los cuales fueron
positivos en 19.7%; sin embargo, Ferreira y Batista, en
2020, demostraron que, de 448 pacientes evaluados, solo
8% dio positivo a Barlow y 1.1% a Ortolani, por lo que se
debe considerar que estas maniobras estdn condicionadas
por la experiencia y adiestramiento del examinador.?

Respecto al género, en nuestros resultados, predominé
el masculino, dato discordante con lo reportado por Els-
hikh y colaboradores, quienes, por medio de una revision
de estudios prospectivos que incluyeron a 50 bebés con
factores de riesgo, registraron que la mayoria eran del
género femenino.”’

Cheny su equipo realizaron un metaandlisis sobre los
factores de riesgo para DDC que incluyé 979,757 lactantes.
Reportando que entre los principales factores de riesgo se
encontraba la via de nacimiento por cesarea (odds ratio
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1.11,1C95% 1.01-1.21, p = 0.032); sin embargo, son po-
cos los trabajos que evaltan directamente su relacién con
la DDC, en nuestra serie se consideré relevante incluirla
como factor de riesgo.?2%’

Al analizar los factores de riesgo (presentacion pél-
vica, oligohidramnios, anhidramnios, embarazo gemelar,
género, cesdrea), se encontré que Gnicamente la presen-
tacién pélvica tuvo impacto para el DDC. Otras revisiones
coinciden en que este factor es el de mayor relevancia
para DDC.?2%#2

Respecto al tratamiento, se debe realizar una vez con-
firmado el diagnéstico. Consiste en:* reducir, estabilizar
y madurar la cadera de los pacientes con DDC. De esta
manera, el manejo esta estrechamente relacionado con la
edad de cada uno de los pacientes.? Se han descrito que,
desde el nacimiento hasta los seis meses, el uso de un tri-
ple panal funciona como un apoyo para los movimientos
de flexién y abduccién; sin embargo, se requiere de un
dispositivo que establezca la posicién fisiolégica, como el
arnés de Pavlik, para favorecer el desarrollo normal del
acetabulo y la cabeza del femoral.?*

En pacientes de 6-18 meses, en los que no ha fun-
cionado la primera linea de tratamiento, se recomienda
la reduccién cerrada, con la cual se logra un éxito de
80%. Para mayores de 18 meses hasta los ocho anos, se
realiza la reduccién abierta. La principal complicacién
de éstas dos ultimas es la necrosis avascular de la cabeza
femoral.*826

Una limitacién de nuestro estudio fue el abandono del
seguimiento en la consulta externa de ortopedia pediatri-
ca, lo cual disminuyé significativamente nuestra muestra.
Consideramos que es necesario profundizar en la via de
nacimiento, ya que, si bien la cesdrea se ha considerado
como un factor de riesgo en estudios recientes, nuestras
guias de practica clinica no la consideran.

CONCLUSIONES

La displasia del desarrollo de la cadera continta siendo
un desafio diagnéstico en el RN; a pesar de conocer los
factores de riesgo, el diagnéstico temprano continta
siendo elusivo.

En México, la Cartilla Nacional de Salud indica hacer
el tamiz de cadera entre el primer y cuarto mes de vida; no
obstante, éste se realiza a los niflos con dos o més factores
de riesgo. Idealmente, se deberfa aplicar a toda la pobla-
cion pediatrica, ya que aumentaria significativamente la
tasa de diagnéstico y tratamiento oportuno, minimizando
asf los efectos negativos en el sistema de salud, asi como
la morbilidad pediétrica.

A pesar de que en nuestra unidad hospitalaria cuenta
con la especialidad de Ortopedia Pediatrica, no se tienen
datos estadisticos fidedignos. Un factor relevante es la
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falta en el seguimiento médico, por lo que se pretende
concientizar a los cuidadores primarios y a los médicos
de primer contacto sobre la importancia de la realizacién
de este tamizaje.
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RESUMEN

Las mucopolisacaridosis (MPS) son trastornos lisosomales multi-
sistémicos con una incidencia estimada de 1:25,000 nacimientos,
caracterizados por el depdsito progresivo de glucosaminoglicanos
(GAG) que generan dafio celular y tisular. Aunque el diagndstico
ha mejorado con perfiles bioquimicos y secuenciacién genética,
60-70% de los casos se identifican primero por manifestaciones
musculoesqueléticas, situando al ortopedista pediatrico en un rol
protagonico para la sospecha temprana. Las MPS presentan un
espectro fenotipico clasificado en: 1) hurlerianos (MPS |, II, VI) con
disostosis multiple y contracturas articulares; 2) neurolégicos (MPS
1) con regresion psicomotora; y 3) esqueléticos (MPS IVA) con talla
baja desproporcionada e inestabilidad cervical. La acumulacion de
GAG especificos (dermatan/heparan sulfato) determina las manifes-
taciones clinicas: desde opacidad corneal hasta compresién medular
por hipoplasia odontoidea. El ortopedista debe reconocer signos clave
como giba toracolumbar (patognomdnica en MPS I/IV), genu valgo
progresivo (> 15°) y epifisis femorales irregulares (simulando Perthes
bilateral en MPS IVA). Aunque las terapias de reemplazo enzimatico
han mejorado la supervivencia, las complicaciones ortopédicas
(escoliosis, artropatia) persisten, requiriendo manejo quirdrgico
(artrodesis cervical, osteotomias) y seguimiento multidisciplinario.
Esta revision enfatiza el conocimiento esencial para el diagnéstico
oportuno y manejo integral de las MPS, para optimizar la calidad de
vida de estos pacientes.

Palabras clave: mucopolisacaridosis, diagnostico ortopédico,
disostosis multiple, terapia de reemplazo enzimatico, inestabilidad
atlantoaxial.

Nivel de evidencia: V. Estudio de revision

ABSTRACT

Mucopolysaccharidoses (MPS) are multisystem lysosomal disorders
with an estimated incidence of 1 in 25,000 births, characterized
by the progressive deposition of glycosaminoglycans (GAGs) that
cause cellular and tissue damage. Although diagnosis has improved
with biochemical profiles and genetic sequencing, 60-70% of cases
are first identified by musculoskeletal manifestations, placing the
pediatric orthopedist in a leading role for early detection. MPS
present a phenotypic spectrum classified as: 1) hurlerian (MPS |, Il
VI) with multiple dysostosis and joint contractures; 2) neurological
(MPS Ill) with psychomotor regression; and 3) skeletal (MPS IVA)
with disproportionate short stature and cervical instability. The
accumulation of specific GAGs (dermatan/heparan sulfate) determines
clinical manifestations, ranging from corneal opacity to spinal cord
compression due to odontoid hypoplasia. The orthopedist must
recognize key signs such as thoracolumbar hump (pathognomonic
in MPS I/IV), progressive genu valgum (> 15°), and irregular femoral
epiphyses (mimicking bilateral Perthes syndrome in MPS IVA).
Although enzyme replacement therapies have improved survival,
orthopedic complications (scoliosis, arthropathy) persist, requiring
surgical management (cervical arthrodesis, osteotomies) and
multidisciplinary follow-up. This review emphasizes the essential
knowledge for the timely diagnosis and comprehensive management
of MPS, to optimize the quality of life of these patients.

Keywords: mucopolysaccharidosis, orthopedic diagnosis, multiple
dysostosis, enzyme replacement therapy, atlantoaxial instability.
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Abreviaturas:

GAG = glucosaminoglicanos

MPS = mucopolisacaridosis

TRE = terapia de reemplazo enzimético

INTRODUCCION

Las mucopolisacaridosis (MPS) frecuentemente se diag-
nostican errbneamente como patologias ortopédicas
comunes (displasia de cadera, enfermedad de Perthes,
escoliosis idiopatica), lo que retrasa su identificacién de-
bido a sintomas solapados (genu valgo en MPS IVA versus
fisiol6gico, dolor articular en MPS VI versus artritis idiopa-
tica juvenil), radiografias malinterpretadas (epifisis femoral
irregular en MPS IVA que simula Perthes bilateral) y falta
de correlacién sistémica (signos como hernias recurrentes
u opacidad corneal pasan desapercibidos). El ortopedista
pedidtrico, como primera linea de sospecha, juega un rol
critico dado que 60-70% de las MPS debutan con ma-
nifestaciones musculoesqueléticas, pudiendo identificar
hallazgos patognomoénicos como giba toracolumbar (MPS
I/IV) o mano en garra (MPS I/11), e integrar datos clinicos
y radiolégicos (hipoplasia odontoidea con infecciones
respiratorias) para aumentar la sospecha diagnéstica. En
casos atipicos donde el diagnéstico inicial no ajusta—como
un «Perthes bilateral» con talla baja desproporcionada
(sugerente de MPS IVA) o rigidez articular progresiva sin
autoinmunidad (posible MPS VI)—, se requiere un desglose
detallado, especialmente cuando hay falta de respuesta
a tratamientos estandar (Tabla 7).

Las mucopolisacaridosis (MPS) son enfermedades li-
sosomales multisistémicas que provocan dano progresivo
celular, tisular y sistémico, comprometiendo significati-
vamente la calidad y cantidad de vida de los pacientes.’
Su incidencia global se estima en 1:25,000 nacimientos,
aunque varia segin el subtipo.

El diagnéstico temprano ha mejorado gracias a:

1. Perfiles bioquimicos (glucosaminoglicanos [GAC] uri-
narios, actividad enzimatica) accesibles a cualquier
profesional de la salud.

2. Secuenciacién genética de nueva generacion.’

3. Mayor difusién de estos sindromes y mayor sospecha
clinica.®

Las terapias de reemplazo enzimatico (TRE) y manejo
multidisciplinario han incrementado la supervivencia, re-
duciendo complicaciones cardiorrespiratorias® que se han
descrito como causantes de morbimortalidad. Esto implica
que los ortopedistas enfrentaremos con mayor frecuencia
manifestaciones musculoesqueléticas complejas en estos
pacientes.
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El papel del ortopedista pediétrico en las mucopoli-
sacaridosis:

1. Sospecha diagnéstica: reconocer signos tempranos
(ej. displasia esquelética, giba toracolumbar).

2. Manejo de complicaciones: a) Inestabilidad cervical
(hipoplasia odontoidea con inestabilidad cervical).
b) Deformidades angulares de extremidades inferio-
res. ¢) Compresion medular por acimulo de GAG
epidurales.®

FISIOPATOLOGIA DEL DEPOSITO DE
GLUCOSAMINOGLICANOS (GAG)

Los lisosomas degradan normalmente GAG como dermatan
sulfato y heparan sulfato.” En las MPS, el déficit enzimatico
causa: 1) acumulacién de GAG parcialmente degradados,
2) disfuncién mitocondrial y autofagia alterada (Tabla 2).°

Alteraciones ortopédicas mas relevantes: 1) disostosis
mudltiple (alteraciones morfolégicas en huesos de craneo,
columna, huesos largos), 2) contracturas articulares por
infiltracién sinovial, 3) osteopenia secundaria.’

La edad de aparicion de los datos clinicos dependera
de la actividad enzimatica residual, siendo muy temprano
en formas graves (< 1% de actividad) como en MPS | Hurler
que observan cambios en los primeros meses o afos de
vida con afectacién multisistémica grave; y més tardio en
las formas atenuadas (1-10% de actividad) como en MPS |
Scheie, en quienes los datos clinicos puedan presentarse en
la infancia tardia, adolescencia o incluso en la edad adulta.

Ademas, la distribucién de las manifestaciones clinicas
depende del tipo de GAG acumulado. Por ejemplo: la
acumulacién de dermatdn sulfato se asocia con opacidad
corneal y afectacién valvular cardiaca.

El heparan sulfato predomina en el compromiso neu-
rolégico y esquelético.

Esta correlacién entre actividad enzimética, fenotipo
clinico y GAG acumulado es clave para el diagnéstico y
manejo de las MPS.™

Datos de sospecha clinica
Perinatal y lactante

1. Hidropesia fetal (MPS IVA y VII) — Mal pronéstico."
Macrocefalia o hernia umbilical/inguinal recurrente.

Primera infancia (1-5 afios)
1. Infecciones respiratorias recurrentes (obstruccién via
aérea por GAG traqueales)."

2. Soplo cardiaco (valvulopatia por depésito de GAG)."
3. Hernias (inguinales/umbilicales recidivantes).
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Edad escolar

1. Falla de crecimiento: desaceleraciéon > 4 anos (MPS
RIRYRE
2. Giba toracolumbar:

a. Inicio precoz (seis meses en MPS | grave).
b. Prevalencia de 80% en MPS IVA.">

3. Rigidez articular progresiva (mano en garra, genu val-
go fijo).

En pacientes pedidtricos con MPS, desde la primera
infancia hasta la adolescencia, es frecuente identificar la
triada clinica caracteristica:

1. Infecciones respiratorias recurrentes (87% de casos
en series mexicanas).'®

2. Soplo cardiaco (presente en 63% de pacientes al
diagnéstico)."”

3. Manifestaciones ortopédicas:

a. Genu valgo progresivo (71% en MPS [V)."®

b.  Giba toracolumbar (signo patognoménico en MPS
Ly V).

c. Limitacién articular progresiva (mano en garra)."

ENFERMEDADES LISOSOMALES
EN ORTOPEDIA PEDIATRICA

El principal desafio para el ortopedista radica en que 60-
70% de pacientes con MPS llegan a consulta sin diagnéstico
previo, siendo referidos por complicaciones musculoes-
queléticas.?’ La clave estd en reconocer patrones atipicos
que difieren de las patologfas ortopédicas convencionales.

Clasificacién practica para orientar el diagnéstico
(modificada de White et al, 2021):*'

1. Tipo hurleriano: MPS | (Hunter),
Il (Hurler), VI (Maroteaux-Lamy).

Las tres acumulan dermatdn sulfato; la MPS 1 'y Il también
acumulan hepardn sulfato, que es responsable del dete-
rioro y compromiso neurolégico, por lo que MPS I'y MPS
[l tendran compromiso neurolégico y la MPS VI no tiene
compromiso neurolégico.

Hallazgos no ortopédicos: a) Facies tosca (rasgos
faciales gruesos, macroglosia). b) Hepatoesplenomegalia
(agrandamiento de higado y bazo). c) Disostosis mdltiple
(enanismo, deformidades 6seas, rigidez articular). d) opaci-
dad corneal (excepto en MPS Il, que no afecta la cérnea).
e) Cardiopatia (valvulopatias, hipertrofia ventricular). f)
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Infecciones respiratorias recurrentes y apnea obstructiva del
suefo. g) Hepatomegalia, hernias umbilicales o inguinales
recidivantes.

Hallazgos ortopédicos: a) Disostosis mdltiple (craneo
en «herraduray, silla turca en J, costillas en «remop). b)
Contracturas articulares progresivas (manos en garra
antes de los tres afos). c) Giba toracolumbar en L1-L2
(patognomonica) conocida con vértebra en pico de
pescado.??

Las diferencias entre estas tres enfermedades pue-
den sugerirse como sigue: a) Genética: MPS Il es ligada
al X (afecta principalmente a varones), mientras que MPS
I'y VI son autosémicas recesivas. b) Afectacién corneal:
MPS 1y VI: opacidad corneal frecuente; MPS II: no suele
presentar opacidad corneal. c) Compromiso neurolégico:
MPS | Hurler y MPS Il grave tienen deterioro cognitivo
grave. MPS VI generalmente no afecta el intelecto. d)
Tratamientos especificos: cada MPS tiene una terapia
de reemplazo enzimético distinta. El trasplante de mé-
dula 6sea es mas efectivo en MPS | Hurler si se realiza
temprano.

2. Tipo neuroldgico (principalmente MPS
Il [San Filippo], algunos MPS II)

Hallazgos no ortopédicos: a) Regresion del desarrollo
psicomotor; entre los 2-6 afios comienzan a perder ha-
bilidades (lenguaje, motricidad). b) Deterioro progresivo
hacia demencia infantil. ¢) Hiperactividad y trastornos
de conducta (inversién del ciclo sueio/vigilia), conductas
repetitivas o autolesivas. d) Crisis convulsivas de dificil
control. e) Ataxia y pérdida progresiva de la marcha. f)
Hirsutismo. g) Afectaciones otorrinolaringolégicas: infec-
ciones recurrentes, apnea del suefio, ronquido. h) Afec-
tacion gastrointestinal: diarrea crénica o estrefimiento,
hepatomegalia.”

Hallazgos ortopédicos: las alteraciones esqueléticas
suelen ser menos evidentes inicialmente, se ha reportado
rigidez articular, sindrome del tiinel del carpo y necrosis
avascular de cadera.

3. Tipo esquelético (principalmente MPS
IVA [Morquio], VI, algunos MPS I-S)

Triada caracteristica:** a) Talla baja desproporcionada
(tronco corto). b) Genu valgo progresivo vy rigidez articu-
lar. ¢) Deformidad en «pico» de la vértebra T12 (100%
en MPS IVA).

Hallazgos no ortopédicos: a) Valvulopatias (soplos
persistentes), cardiomiopatias. b) Afectaciones respirato-
rias: infecciones recurrentes, traqueomalacia, neumontas,
apnea del suefio. ) Afectaciones gastrointestinales: hepa-
tomegalia leve, hernias inguinales o umbilicales, reflujo

Rev Mex Ortop Pediat. 2025; 27(1-3); 16-23
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Tabla 2: Principales datos clinicos que ayudan con el diagnéstico diferencial en un paciente con
mucopolisacaridosis (MPS) de tipo hurleriano (MPS | Hurler, MPS Il Hunter, MPS VI Maroteaux Lamy).

MPS | MPS Il MPS VI MPS Il
Caracteristica (Hurler/Scheie) (Hunter) (Maroteaux-Lamy) (San Filippo)
Herencia Autosomica recesiva Ligada al X Autosomica recesiva Autosomica recesiva

(s6lo varones)

Enzima deficiente a-L-iduronidasa Iduronato-2-sulfatasa Arilsulfatasa B

(N-acetilgalactosamina-
4-sulfatasa)

GAG acumulados DS + HS DS + HS Sélo DS HS
Opacidad corneal Si Si No
Deterioro neuroldgico Grave en Hurler, leve/ Grave en forma infantil, No Grave y progresivo

ausente en Scheie
Hurler: < 10 afios
(sin tratamiento)
Scheie: adultez
TRE (laronidasa), TMO

Esperanza de vida

Tratamiento disponible

Leve: adultez
TRE (idursulfasa)

variable en atenuada
Grave: 10-20 afios

Grave: adolescencia Grave: adolescencia

Leve: adultez Leve: adultez
TRE (galsulfasa) No

DS = dermatan sulfato. HS = heparan sulfato. GAG = glucosaminoglicanos. MPS = mucopolisacaridosis. TMO = trasplante de médula 6sea. TRE = terapia de

reemplazo enzimatico.

gastroesofégico. d) Afectaciones neurolégicas (secundarias a
compresion): mielopatia cervical, hidrocefalia comunicante
y neuropatias periféricas.*®

Hallazgos ortopédicos: talla baja desproporcionada
(con extremidades relativamente largas y tronco corto),
térax en quilla, genu valgo progresivo a severo, pies planos;
hiperlaxitud articular (que evoluciona a rigidez tardia),
dolor articular crénico por artrosis precoz (Figura 1).

Datos radiolégicos clave: a) Platispondilia generalizada,
cifosis y escoliosis; inestabilidad atlantoaxial con hipopla-
sia de odontoides (Figura 2). b) Térax en quilla y costillas
ensanchadas en forma de pala. c) Displasia acetabular,
fémures con cuello corto y ancho, epifisis capital femoral
irregular (puede simular enfermedad de Perthes bilateral.*

PARTICIPACION DEL ORTOPEDISTA
EN EL MANEJO DE LAS MPS

El ortopedista pediatrico juega un rol fundamental en todas
las etapas del manejo de las mucopolisacaridosis, desde la
sospecha inicial hasta el tratamiento de las complicaciones
musculoesqueléticas. Su participacién se divide en tres
fases clave:

1. Fase de sospecha y diagnostico

El ortopedista debe reconocer signos tempranos que difie-
ren de las patologfas ortopédicas comunes:

Hallazgos clinicos de alerta: a) Giba toracolumbar (visi-
ble antes de los dos afios en MPS 1y IV)." b) Rigidez articu-
lar progresiva (mano en garra, limitacién para la extensién
de codos/rodillas). c) Deformidades angulares (genu valgum
> 15° sin respuesta a tratamientos convencionales).'®
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Estudios iniciales prioritarios: a) radiograffas de columna
completa (AP/lateral) para evaluar platispondilia y defor-
midad en «pico de pescado». b) Radiografia dindmica de
columna cervical (flexién-extensién) por riesgo de inesta-
bilidad atlantoaxial.**

Coordinacion con el equipo multidisciplinario: a)
Derivacion a genética para confirmacién diagnéstica. b)
Evaluacién por cardiologia (soplo + ecocardiograma) y
neumologfa (infecciones recurrentes).

2. Fase de manejo activo (con o sin
terapia de reemplazo enzimatico

I. Pacientes con acceso a terapia enzimatica (TRE).

Evaluaciones periédicas: a) Resonancia magnética (RM)
cervical anual (40% de riesgo de mielopatia en MPS 1V).?
b) Monitoreo de escoliosis (radiograffas seriadas si Cobb >
20°). ¢) Densitometria 6sea (DEXA) por riesgo de fracturas
patolégicas.

Manejo quirdrgico: a) Osteotomias correctoras (si genu
valgo > 20° con limitacién funcional). b) Artrodesis cervical
en casos de inestabilidad atlantoaxial sintomaética.

[I. Pacientes con cuidados paliativos.

Enfoque en calidad de vida: a) Ortesis personalizadas
para prevenir deformidades progresivas. b) Cirugia mini-
mamente invasiva (tenotomias, liberaciones articulares). c)
Manejo del dolor y aplicacién de escalas validadas.

3. Fase de seguimiento a largo plazo
Evaluar complicaciones tardias: a) Artropatia degenerativa

secundaria. b) Fracturas atfpicas por osteopenia. c) Limi-
tacién funcional en actividades diarias.

Rev Mex Ortop Pediat. 2025; 27(1-3); 16-23

Contenido



Envio y adaptacion de estrategias de rehabilitacion: a)
Fisioterapia especializada para mantener rangos articulares
y autonomia. b) Tecnologia de asistencia (sillas de ruedas
adaptadas, andadores).

CONCLUSION

Las mucopolisacaridosis (MPS) representan un grupo de
enfermedades lisosomales multisistémicas con manifesta-
ciones ortopédicas distintivas que requieren un alto indice
de sospecha por parte del ortopedista pediatrico. Este
resumen destaca tres aspectos fundamentales:

Diagnéstico temprano: las MPS frecuentemente se
presentan con complicaciones musculoesqueléticas (giba
toracolumbar, genu valgo progresivo, inestabilidad cervical)
antes de un diagnéstico definitivo.

El reconocimiento de patrones radiolégicos clave
(platispondilia, hipoplasia odontoidea, epifisis irregulares)
y la correlacién con hallazgos clinicos (infecciones respi-
ratorias recurrentes, valvulopatias) son esenciales para una
sospecha diagnéstica.

Clasificaciéon y manejo diferenciado: las MPS se
dividen en fenotipos hurlerianos (MPS 1, 11, VI), neuro-
I6gicos (MPS 111) y esqueléticos (MPS IVA, VI), cada uno
con compromiso ortopédico especifico: mientras las

Rev Mex Ortop Pediat. 2025; 27(1-3); 16-23
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formas hurlerianas cursan con disostosis multiple y con-
tracturas articulares tempranas, el subtipo esquelético
(MPS IVA) presenta deformidades angulares y riesgo de
mielopatia cervical.?®

Papel multidisciplinario del ortopedista: desde la
sospecha inicial hasta el manejo quirdrgico (artrodesis
cervical, osteotomias), el ortopedista debe integrarse a un
equipo que incluya cardiélogo, neumélogo y genetista.

La terapia de reemplazo enzimatico (TRE) ha modifica-
do la historia natural de las MPS, pero las complicaciones
ortopédicas (escoliosis, artropatia degenerativa) persisten,
requiriendo seguimiento a largo plazo.

El ortopedista pediatrico es un actor clave en la iden-
tificacion temprana y el manejo integral de las MPS.?? Su
conocimiento de los patrones clinico-radiolégicos y la
colaboracién con otras especialidades pueden mejorar
significativamente la calidad de vida y reducir la morbilidad
asociada a estas enfermedades. Futuras investigaciones de-
beran evaluar el impacto de las terapias avanzadas (terapia
génica) en la progresion de las complicaciones esqueléticas.
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Figura 1:

Diferentes manifestaciones de
mucopolisacaridosis (MPS): A) MPS
| Hurler: facies tosca (hurleriana) con
postura agazapada y limitacion para
extender codos y rodillas. Notese

la mano en garra y hernia umbilical.
B) Mano en garra de paciente con
MPS Il Hunter. C) MPS IVA Morquio:
térax en quilla con desproporcion

de tronco/extremidades, valgo de
rodillas y pie plano. D) MPS Il San
Filippo sin alteracion dsea, pero
compromiso neuroldgico progresivo.
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Figura 2: Caracteristicas radiograficas comunes (disostosis mdiltiple). A) Platispondilia en un paciente con MPS |, agudizacién de la cifosis toraco-
lumbar. B) Diversos grados de displasia bilateral de cadera, paciente con mucopolisacaridosis (MPS) Il. C) Severa afectacion poliarticular en MPS

IVA, nétese también la horizontalizacion costal, térax restrictivo y hepatomegalia.

10.
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RESUMEN

Introduccion: el sindrome de Rubinstein-Taiby (SRT) es una enferme-
dad de origen genético, de herencia autosémica dominante, con una pre-
valencia de 1/100,000-150,000 nacidos. Cursa con multiples alteraciones
morfolégicas dentro de las que se destacan las musculoesqueléticas.
Las deformidades en los pies en el SRT no son tan frecuentes como en
miembro superior, no obstante, las deformidades en pie pueden llegar a
repercutir en la funcionalidad del paciente dependiendo de la severidad
y sintomatologia. Presentacién del caso: se presenta el caso de un
masculino de 12 afos con SRT con antecedente de manejo con méto-
do Ponseti, que se presenta con deformidades multiplanares en el pie
dadas por deformidad del hallux aducto bilateral y deformidad residual
en supino y aducto del pie bilateral. Se plantea un manejo quirdrgico
con balance osteomuscular para mejoria de funcionalidad del paciente,
evidenciada durante el seguimiento. Conclusiones: las deformidades
del sistema musculoesquelético son frecuentes y pueden llegar a alterar
la funcionalidad del paciente. Las deformidades en los pies requieren un
manejo quirdrgico para evitar alteracion de la funcionalidad en ciertos
casos. La correccion con procedimientos 6seos y musculotendinosos
que compensen la deformidad son necesarios para evitar recidiva de las
deformidades. Se requiere un abordaje multidisciplinario para mejorar
los desenlaces en los pacientes con SRT.

Palabras clave: sindrome de Rubinstein-Taybi, malformaciones
del pie, aducto, supino.

Nivel de evidencia: V

ABSTRACT

Introduction: Rubinstein-Taiby syndrome (RTS) is a disease of
genetic origin, of autosomal dominant inheritance, with a prevalence
of 1/100,000-150,000 births. It presents with multiple morphological
alterations, among which the musculoskeletal ones stand out.
Foot deformities in TRS are not as frequent as in the upper limb,
however, foot deformities can have repercussions on the patient’s
functionality depending on the severity and symptomatology. Case
presentation: we present the case of a 12-year-old male with TRS
with a history of management with the Ponseti method, who presents
with multiplanar foot deformities due to bilateral hallux adductus
deformity and residual deformity in supination and bilateral adductus
of the foot. Surgical management with osteomuscular balance is
proposed to improve the patient’s functionality, evidenced during
follow-up. Conclusions: deformities of the musculoskeletal system
are frequent and can alter the patient’s functionality. Foot deformities
require surgical management to avoid alteration of functionality in
certain cases. Correction with bone and musculotendinous procedures
that compensate the deformity are necessary to avoid recurrence
of deformities. A multidisciplinary approach is required to improve
outcomes in patients with TRS.

Keywords: Rubinstein-Taybi syndrome, foot malformations,
adductus, supine.
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INTRODUCCION

El sindrome de Rubinstein-Taybi (SRT) es una enfermedad
de origen genético, de herencia autosémica dominante,
con una prevalencia de 1/100,000-150,000 nacidos.’
Dentro de las manifestaciones clinicas del SRT se encuen-
tra el retraso en el crecimiento con estatura baja, displasia
esquelética, microcefalia, dismorfia facial y discapacidad
intelectual de moderada a severa.?

Fue descrito en el aflo 1963 por Jack Rubinstein y
Hooshan Taybi en su trabajo «Broad Thumbs and Toes and
Facial Abnormalities, A Possible Mental Retardation Syndro-
me». En dicho articulo reportan los casos de siete nifios con
un conjunto de anomalias que incluyen falanges distales
cortas y amplias, retraso psicomotor, paladares arqueados
altos y antecedente de infecciones respiratorias recurrentes,
asociado a anomalias oculares y dismorfia facial.’

La patogenia exacta de dicho sindrome es incierta,
sin embargo, se han descrito causas genéticas como la
microdelecién del cromosoma 16p13.3 o del cromosoma
11q913.2, que causan variantes en la proteina de unién
a CREB y en la proteina p300 de unién a E1A respecti-
vamente.** Su diagndstico se basa en la clinica y hasta
en 65% de los casos se puede detectar una anomalia
citogenética o molecular.®

Desde el punto de vista musculoesquelético en extre-
midades las malformaciones mas comunes son: pulgares
anchos y cortos (96%), falanges distales anchas (36-96%)
y anguladas (56%)," pulgar con desviacién radial (33%),
necrosis avascular de la cabeza femoral (3%) y retraso de
edad 6sea (74%).>** Con menor frecuencia se reportan otras
alteraciones més raras en los pies, como pie equino varo,
polidactilia postaxial o agenesia de la falange distal del hal-
lux.” Sumado a las manifestaciones descritas anteriormente,
su resolucion suele ser mas compleja debido a alteraciones
tisulares que alteran la morfologia anatémica normal y su
entendimiento quirdrgico, asociado a menor respuesta a
tratamiento con mayores probabilidades de recidiva.*’

Se presenta un caso clinico de un paciente de 12
afos con diagnéstico de SRT y el manejo quirdrgico de
las deformidades en los pies, en el cual se puntualiza el
reto que conlleva el manejo de alteraciones complejas en
un pie sindromatico y la caracterizacién de otras manifes-
taciones del SRT.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 12 afos con diagnéstico de SRT al afio de
edad por grupo de genética extrainstitucional. Igualmen-
te, curs6 con pie equino varo aducto sindromético y fue
sometido a manejo con método Ponseti bilateral a los dos
afos de vida, no manifiesta otro antecedente positivo de
importancia personal o familiar. Al momento de la consulta

Rev Mex Ortop Pediat. 2025; 27(1-3); 24-28

presenta deterioro cognitivo leve, dismorfia facial (Figura
1), polidactilia del pulgar bilateral Wassel 1, con ausencia
de un dedo en manos bilateral, falanges ensanchadas y
anguladas en manos (Figura 2). En pies se evidenci6 una
deformidad multiplanar flexible dada por aducto 24°
izquierdo, 20° derecho, equino de 10° derecho, neutro
izquierdo, supino dindmico del antepié y el hallux bilateral
(Figura 3). En seguimiento multidisciplinario para manejo
de las miltiples comorbilidades por cirugia maxilofacial,
odontontopediatria, otorrinolaringologfa y dermatologia.
Con base en el enfoque terapéutico de las deformi-
dades en pie, se ingresa a cargo del servicio de ortopedia
pediatrica para la correccion de la deformidad multiplanar
en ambos pies. Se realiza la siguiente técnica quirtrgica de
forma bilateral: paciente bajo anestesia general, se realiza
una primera incisién media en la superficie medial del
antepié, se visualiza tendén aductor del hallux hipertré-
fico y tenso, y se realiza tenotomia, logrando correccién
de deformidad en aducto del hallux. Posteriormente, se
procede a realizar una incision longitudinal sobre la super-
ficie dorso medial del pie, con referencia al trayecto del
tendon tibial anterior, se procede a disecar hasta el origen
tendinoso a nivel de la base del primer metatarsiano y la
primera cufa (Figura 4). Se realiz6 tenotomia insercional y
preparacion del tendén para la transferencia mediante la
realizacion de sutura con puntos de Krackwow. Se realiza
una segunda incision en dorso del pie con referencia a
la tercera cufa hasta identificar su cortical posterior bajo
imagenologia y se realiza un tnel 6seo hacia plantar. Se
recupera tendén previamente preparado por segunda
incision en el plano subcutaneo, se pasa a través de tanel

Figura 1: Dismorfia facial asociada al SRT.
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6seo en la tercera cufa, se recupera a nivel plantar y se
realiza fijacion a nivel cutaneo plantar con una gasa de
interposicion manteniendo la tensién del tend6n con
dorsiflexion neutra del tobillo. Se aplica bota de yeso en
el postquirdrgico durante seis semanas.

Durante el seguimiento postquirdrgico se identifica
menor limitacién para uso de calzado, asi como no reci-
diva de la deformidad durante el primer afo posterior al
procedimiento quirdrgico.

DISCUSION

Se considera que el SRT es una rara anormalidad genética
del neurodesarrollo, con un patrén de transmisién auto-
sémica dominante que en 99% de los casos aparece espo-
radicamente de novo.” Hace parte de las cromatinopatias
debido a que la alteracién en los genes CREBBP y EP300
afectan la remodelacién de cromatina y la acetilacién de
histonas, repercutiendo en la plasticidad neuronal y cog-
nicién.” El primer consenso internacional de SRT propone
un puntaje diagndstico con base en los hallazgos clinicos
cardinales del paciente, dentro de los que resaltan malfor-
maciones en cara, esqueleto, alteraciones del crecimiento y
desarrollo intelectual.® Dependiendo del puntaje obtenido,
permite establecer un diagnéstico clinico del SRT, o sugiere
alta posibilidad de diagndstico, caso en el que se deben
solicitar analisis moleculares del gen CREBBP y EP300.°
Las manifestaciones musculoesqueléticas mas relevan-
tes de los pacientes con SRT desde el punto de vista ortopé-
dico incluyen pulgares anchos y cortos, asi como anomalias
en las falanges distales, hallux aductos e hipertréficos.? La
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Figura 2:

Deformidades en falanges con
aumento del ancho, longitud y
angulacion de las mismas.

incidencia de pie equino varo sindromatico en estos pa-
cientes no es tan alta,” sin embargo, en conjunto con las
deformidades del hallux pueden tener repercusion en la
funcionalidad de los pacientes, por lo cual se recomienda
abordar la correccion oportuna de las alteraciones muscu-
loesqueléticas presentes en el SRT.® Los hallazgos clinicos
del paciente son concordantes con el fenotipo cldsico de
este sindrome, que incluye retraso en el desarrollo psico-
motor y compromiso cognitivo variable, talla baja relativa.®
Si bien no se identificaron alteraciones adicionales en el
paciente, el SRT aumenta incidencia de alteraciones rena-
les, dismetria ocular, anomalias en miltiples sistemas que
deben evaluarse de forma multidisciplinaria (cardiologia,
oftalmologia, otorrinolaringologia, nefrologia).’

Respecto a las deformidades en los pies, se sugiere
que las alteraciones en el hallux sean abordadas de forma
quirdrgica en los casos en los que hay alteracién funcional
para la marcha o limitaciones para el uso de calzado.® En
este caso los pies cursaban con una deformidad multiplanar,
secundaria a una recidiva del pie equino varo sindromatico
de forma bilateral. Las alteraciones incluian el antepié con
deformidad en aducto del hallux, sumado a supino y aducto
del pie. No se identifico literatura que especifique el manejo
de la recidiva del pie equino varo sindromético en SRT, no
obstante, con base en los resultados en otros sindromes, los
autores realizaron como manejo la transferencia del tendén
tibial anterior a la tercera cuna.® Si bien en la literatura no
se especifica un tiempo de recidiva para deformidades
en pie en SRT, durante el seguimiento del paciente no se
presentaron recidivas de la deformidad en ambos pies, con
mejoria de funcionalidad en el patr6n de marcha.

Rev Mex Ortop Pediat. 2025; 27(1-3); 24-28
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Figura 3:
Deformidad del hallux aducto y supino del pie bilateral.

El manejo quirdrgico de nifios con deformidades en
los dedos de la mano, especialmente en el pulgar con
angulacion significativa, debe considerarse antes de la
edad de dos anos, ya que la angulacion puede afectar la
capacidad funcional.® En el caso presentado el paciente
adn no demuestra angulaciones significativas que ameriten
un abordaje quirtrgico.

Las manifestaciones mas comunes en la columna
vertebral son la hipercifosis cervical (62%), hiperlordosis
lumbar (16%) y escoliosis (38%), segln reportan Hen-
nekam y colaboradores en 2022.° A su vez, describen
que los hallazgos radiol6gicos méds comunes son: espina
bifida oculta (47%), mas frecuente en region lumbosacra,
escoliosis (42%) e hipercifosis cervical (37%).° Dentro de
lo descrito en la literatura, los pacientes con SRT presen-
tan hipermovilidad en cadera y rodilla, con episodios de
luxacioén patelar frecuentes.*

Las alteraciones musculoesqueléticas del SRT como
la hiperlaxitud, la inestabilidad rotuliana y las deformida-
des de pies deben diferenciarse de otros sindromes que
también cursan con manifestaciones osteoarticulares.
Entre ellos destaca el sindrome de Ehlers—Danlos, por su
hiperlaxitud y luxaciones frecuentes, pero sin el pulgar ni
el hallux ancho caracteristicos del SRT.? Asimismo, en el

Rev Mex Ortop Pediat. 2025; 27(1-3); 24-28

Figura 4: Identificacion quirdrgica del tenddn tibial anterior previo a
tenotomia y transferencia.

sindrome de Holt-Oram se observan alteraciones en pul-
gares y extremidades superiores, pero sin la combinacién
de hallazgos presentes en SRT. Otro diagnéstico diferencial
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es el sindrome de Larsen, que se caracteriza por rasgos
faciales distintivos y miltiples luxaciones articulares desde
el nacimiento.’® En columna, estas entidades también pue-
den cursar con escoliosis e hiperlaxitud, por lo que deben
considerarse en el diagnéstico diferencial.

El prondstico en SRT es variable, pero suelen obser-
varse recidivas de deformidades y luxaciones debido a la
combinacién de huesos anchos y ligamentos laxos. A dife-
rencia de otros sindromes con evolucién mas desfavorable
(como Ehlers—Danlos o Larsen), en SRT las complicaciones
musculoesqueléticas pueden manejarse con un enfoque
integral ortopédico y rehabilitador, lo que permite mejorar
la funcién y la calidad de vida del paciente.*

En el 2015, Spena y colaboradores enfatizan en la
necesidad de un enfoque multidisciplinario como herra-
mienta crucial para detectar y manejar complicaciones
secundarias que pueden surgir a lo largo del desarrollo del
paciente.? Este enfoque en los pacientes con SRT mejora
considerablemente los desenlaces, apoyado siempre de
rehabilitaciéon temprana con terapia fisica, uso de ortesis
y seguimiento estricto. Valoraciones recurrentes por parte
de especialistas en cirugia de columna, cardiologia, oto-
rrinolaringologia, odontologfa y genetistas son necesarios
para evitar complicaciones en otros sistemas afectados
en el SRT.*"

CONCLUSIONES

El SRT es una patologia compleja que conlleva un espectro
amplio de anormalidades en distintos sistemas del pacien-
te. El manejo de deformidades en el pie de los pacientes
con SRT no cuenta con evidencia contundente en la
literatura, por lo que para el ortopedista infantil es un reto
identificar las malformaciones que puedan repercutir en
la funcionalidad del paciente, y a partir del entendimiento
de la fisiopatologia pueda abordarlas terapéuticamente con
buenos resultados. Se destaca la importancia de un manejo
interdisciplinario para abordar las diversas complicaciones
y mejorar los desenlaces asociadas con SRT.
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RESUMEN

Introduccion: el pie equino varo aducto congénito (PEVAC) es una
deformidad altamente frecuente, que afecta la funcionalidad del pa-
ciente. Incluso con un adecuado tratamiento, la sobrecorreccion puede
conllevar deformidades resultantes como alteraciones en el hallux. El
hallux flexus o bunién dorsal es la deformidad més frecuente en este
contexto; no obstante, se presenta un caso de hallux varus como una
complicacién previamente no reportada en la literatura secundaria al
manejo del PEVAC. Presentacion del caso: paciente de 17 afos
con antecedente de PEVAC manejado con liberacién posterointerna
ampliada (LIPIA) a los cinco afios de edad. Cursa con hallux varus
izquierdo con gran afectacién funcional. Se plantea un manejo de
liberacién de tejidos blandos y transferencias del tendén del abductor
hallucis y extensor largo del hallux. Durante el seguimiento se evi-
dencia adecuado mantenimiento de la correccion de la deformidad,
sin recidivas a los 18 meses. Conclusion: el hallux varus posterior a
LIPIA en PEVAC es una complicacion inusual, que tiene su etiologia
en la contractura persistente o fibrosis de las estructuras capsuloli-
gamentarias y musculotendinosas adyacentes. Para el tratamiento
se deben abordar las distintas alteraciones dinamicas y estaticas
mediante liberaciones especificas de tejidos blandos, transferencias
tendinosas o artrodesis. En pacientes con hallux valgus flexible

ABSTRACT

Introduction: congenital talipes equinovarus (CTEV) is a highly
prevalent deformity that affects patient functionality. Even with
adequate treatment, overcorrection can result in deformities such as
hallux alterations. The most common deformity in this context is hallux
flexus, or dorsal bunion; however, we present a case of hallux varus
as a complication not previously reported in the secondary literature
secondary to the management of CTEV. Case presentation: a
17-year-old patient with a history of CTEV was treated with a posterior
internal release (PIR) at five years of age. He presents with left hallux
varus with significant functional impairment. Soft tissue release
and transfer of the abductor hallucis and extensor hallucis longus
tendons are proposed. During follow-up, adequate maintenance
of the deformity correction is evident with no recurrence at 18
months. Conclusion: hallux varus after PIR in CTEV is an unusual
complication, whose etiology lies in persistent contracture or fibrosis
of the adjacent capsuloligamentous and musculotendinous structures.
Treatment should address the various dynamic and static alterations
through specific soft tissue releases, tendon transfers, or arthrodesis.
In patients with flexible hallux valgus, restoring muscle balance may
be sufficient to correct the deformity and prevent recurrence.
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puede ser suficiente recobrar el balance muscular para corregir la
deformidad y evitar recidivas.

Palabras clave: pie equino varo aducto congénito, hallux varus,
liberacién interna posterior ampliada, transferencia, complicacion.

Nivel de evidencia: V

Abreviaturas:

LIPIA = liberacién posterointerna ampliada
PEVAC = pie equino varo aducto congénito

INTRODUCCION

El pie equino varo congénito (PEVAC) constituye la defor-
midad congénita més frecuente de los miembros inferiores
con una incidencia hasta de 1/1,000 nacidos vivos,' se
presenta con mayor frecuencia en los hijos de personas
con este antecedente. Se caracteriza por una deformidad
multiplanar en varo, equino y aductor del pie, las cuales
al no tratarse pueden llegar a generar discapacidad fisica
y funcional permanente, con gran impacto en la adultez.?

Gran parte del tratamiento del PEVAC actualmente
se basa en el método Ponseti, que implica un proceso de
manipulacién de la deformidad y enyesado secuencial, pos-
teriormente tenotomia del tendén de Aquiles y ferulizacion
como etapa final del tratamiento." Excepcionalmente para
casos especiales, se plantean liberaciones especificas por
via medial para la articulacién talonavicular, posteromedial
para la articulacién subastragalina; o su combinaciéon me-
diante la técnica de la liberacién posterointerna ampliada
(LIPIA), en la que adicionalmente se alargan los tendones
flexores, tibial posterior y de Aquiles, asociado a capsulo-
tomfas en todas las articulaciones del retropié."

Las indicaciones de implementacién de los tratamientos
mencionados estan motivadas por la afectacion considerable
de la biomecéanica de la marcha y el apoyo en el pie en un
paciente con PEVAC.? No obstante, tanto el método Ponseti
como el manejo quirdrgico estan sujetos a sobrecorreccio-
nes que implican alteracién en arcos de movilidad durante
la marcha y parametros radiolégicos, de ahi la necesidad
de un seguimiento estricto durante el tratamiento.* Como
parte del espectro, pueden aparecer deformidades después
del tratamiento asociadas a la alteracién en la biomecanica
propia del pie.* La alteracién mas frecuente en pacientes
con PEVAC sobrecorregido es el pie plano;* no obstante,
se reporta el bunién dorsal o hallux flexus como la principal
deformidad del hallux secundaria al manejo del PEVAC.®
Sin embargo, no existen reportes en la literatura sobre la
ocurrencia de hallux varus en este contexto.

Por lo anterior, el objetivo de este trabajo es destacar
lo inusual de esta complicacién en la presentaciéon de este
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Keywords: congenital talipes equinovarus, hallux varus, extended
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Evidence level: V

caso clinico de un paciente al que se le realizé la correccién
de un hallux varus secundario a un manejo previo del PE-
VAC realizado con LIPIA, el cual se traté con transferencias
tendinosas intrinsecas en el hallux.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 17 anos sin antecedentes patol6-
gicos. Desde nacimiento fue diagnosticado con PEVAC
izquierdo, deformidad que fue intervenida quirdrgicamente
a los cinco afos de edad. En ese momento, de forma ex-
trainstitucional se realizé una LIPIA, sin claridad sobre las
estructuras en especifico que se intervinieron.

Alos 17 afios acude a nuestra institucién por presentar
una deformidad progresiva del hallux en varo que inici6
de forma leve y gradualmente avanzé hasta presentar un
hallux varus izquierdo que limitaba el uso de calzado y la
marcha (Figuras 1y 2).

Se planteé una correccién quirdrgica de la deformidad
con base en el balance de los tejidos blandos mediante com-
binacién de técnica estatica y dindmica. Inicialmente se realizé
una incisién en el ojal en cara medial del pie izquierdo desde
la articulacion metatarsofaldngica hasta la primera falange,
resecando cicatriz contractil que generaba efecto de cuerda
de arco. Adicionalmente, se evidencia retraccion de la capsula
medial de la articulacién metatarsofalangica, a la cual se le
realiz6 capsulotomfa. Posteriormente, se identificé tendén
del abductor hallucis con adherencias y tejido aberrante con
fibrosis, por lo que se realiza liberacién de adherencias tendi-
nosas y posteriormente tenotomia y realizacién de puntos de
Krackow con Vicryl al tendén del abductor hallucis (Figura 3).

Se realiza un abordaje dorsal centrado en el primer
metatarsiano; a través de éste, se identifica la porcién lateral
del tendén extensor largo del hallux, se efectia tenotomia
parcial y se realizan puntos de Krackow con Vicryl (Figura
4A). Se libera el primer espacio interdigital con lo que se
identifica el ligamento intermetatarsiano que se utilizara
como polea. Se toma el tendén preparado del extensor
largo del hallux y se pasa de distal a proximal por debajo
del ligamento intermetatarsiano, luego se pasa a través de
un tlnel 6seo de lateral a medial del primer metatarsiano,
se logra la tensién que permite corregir la deformidad y
mantener una alineaciéon 5° en valgo en la articulacién
metatarsofalangica (Figura 4B).
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Finalmente, el tend6n abductor del hallux se transfiere
de proximal a distal por debajo del ligamento intermetatar-
siano a través de una perforacién con broca de lateral a me-
dial en base de falange proximal del hallux. Posteriormente,
se pasa el tendén de lateral a medial sobre la cabeza del
primer metatarsiano y se sutura sobre el mismo (Figura 5y 6).

En el postquirdrgico se aplica bota de yeso plantigrada,
la cual se retira a las seis semanas. Durante el seguimiento,
el paciente inicia fisioterapia y rehabilitacion enfocada en
fases del apoyo de la marcha. Asiste a controles de segui-
miento hasta 18 meses posquirtrgicos sin dolor, sin recidiva
y sin limitacién para la marcha (Figura 7 A-B).

DISCUSION

Previo a la introduccién de la correcciéon con yesos se-
riados por el doctor Ignacio Ponseti en 1996, el manejo
quirdrgico con liberaciones amplias de tejidos blandos
era el indicado para el manejo del PEVAC.? Sin embargo,
el método Ponseti se convirtié en el estandar de oro de

Figura 1: A) Fotografia clinica de la deformidad en varo del hallux izquier-
do vista superior. B) Fotografia clinica de la deformidad en varo del hallux
izquierdo vista posterior.

Rev Mex Ortop Pediat. 2025; 27(1-3); 29-33

Figura 2: A) Radiografia de pies con apoyo en proyeccion anteropos-
terior. Rectificacion de la relacidn primer metatarso-cuneana, subluxa-
cién de articulacion metatarsofalangica del hallux. Medicién del angulo
intermetatarsiano derecho 8°, izquierdo 0° y angulo metatarsofalangico
derecho 17°, izquierdo -35°. B) Radiografia de pie izquierdo con apoyo
en proyeccion lateral. Medicion del angulo de Meary 21°.

tratamiento al presentarse desenlaces satisfactorios, aso-
ciado a menor incidencia de complicaciones comparado
con cirugfas como LIPIA."

El hallux flexus o bunién dorsal se describe como una
de las deformidades residuales mas frecuentes resultantes
de liberaciones quirdrgicas realizadas para el manejo del
PEVAC.® Se ha descrito que las deformidades en el hallux
en este contexto pueden estar relacionadas con contractura
persistente o fibrosis de las estructuras capsuloligamentarias
y musculotendinosas adyacentes.’ Cualquier alteracion
morfoldgica en el hallux tiene repercusiones en la huella
plantar y en el patrén de marcha, especificamente en
la caminata a velocidad maxima.® El hallux varus es una
deformidad infrecuente, principalmente hallada en sobre-
correcciones de pacientes tratados por hallux valgus.® No se
ha descrito en literatura esta deformidad como secundaria
a recidiva de PEVAC o a sobrecorreccién del mismo.

Se presenta un caso de una deformidad en varo del
hallux izquierdo posterior a correccién quirdrgica de PEVAC.
La deformidad progresiva se present6 por un desequilibrio
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del balance intrinseco de la articulacién metatarsofalangica;
producto de una cicatriz medial que actuaba como cuerda
de arco. En el transoperatorio se documenté presencia un
tenddn del abductor hallucis con importante cantidad de
adherencias y tejido aberrante, sugiriendo la restriccién
dindmica secundaria a un desequilibrio muscular como
la causa de la deformidad.” Aunque la contractura de los
componentes mediales es importante en el desarrollo del
hallux varus, otros factores como la reseccion excesiva de
la eminencia medial, insuficiencia de la capsula lateral,
liberacién de tendones aductores y subluxacién de los sesa-
moideos, también se han visto frecuentemente relacionados
con la fisiopatologfa.®

Posiblemente, estos cambios secundarios al proce-
dimiento quirdrgico previo de liberacion medial en la
correccioén inicial del PEVAC realizadas a los cinco anos

Figura 3: Tendon abductor hallucis con adherencias y tejido aberrante
adyacente.

Figura 4: A) Tenotomia anterdgrada de porcion lateral del tenddn ex-
tensor largo del hallux. B) Paso tenddn extensor del hallux a través de
un tdnel éseo de lateral a medial del primer metatarsiano.
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Figura 5: Transferencia del abductor del hallux.

Figura 6:

Transferencia del abductor
del hallux y extensor largo
del hallux.

de edad como una etiologia iatrogénica de generacién de
hallux varus. Si bien la causa mas frecuente de hallux varus
es secundaria a procedimientos quirdrgicos, otras posibles
causas con sintomatologfas adicionales pueden ser las en-
fermedades neuromusculares, malformaciones congénitas,
trauma, quemaduras y enfermedades reumaticas.®

Para la eleccién de manejo quirtirgico del hallux valgus
se debe identificar el estado de las estructuras osteomuscula-
resy la etiologfa de la alteracién: neuromuscular, hereditaria
o iatrogénica.? Las técnicas de correccion de hallux varus
siguen un algoritmo de manejo que incluye liberaciones
especificas de tejidos blandos, transferencias tendinosas o
artrodesis.” En este caso la deformidad era flexible y con
el objetivo de redirigir el desequilibrio muscular en la ar-
ticulacién metatarsofalangica, se realizé inicialmente una
liberacién de la cicatriz contractil y fibrosis de la capsula
medial. Posteriormente se efectué una transferencia estati-
ca mediante una hemitransferencia del extensor largo del
hallux segtn la técnica descrita por Johnson modificada por

Rev Mex Ortop Pediat. 2025; 27(1-3); 29-33
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Lau, en la cual no se requiere artrodesis de la articulacion
interfaldngica ya que no afecta la extensién del hallux.®
Dado el riesgo de recurrencia cercana a 5%, se com-
plementa el procedimiento con una transferencia dindmica,
mediante la transferencia del abductor hallucis para modificar
el momento abductor y redirigirlo para lograr mayor aduccién
del hallux.” Descrita inicialmente por Hawkins, la transferencia
de abductor hallucis, a pesar de plantear retos técnicos como
la longitud del injerto, ha tenido resultados similares a otros
tipos de transferencias.'” Mediante un abordaje progresivo del
desequilibrio muscular se logré correccién del hallux varus a
partir de procedimientos de tejidos blandos con resultados
satisfactorios clinicos hasta 18 meses postquirdrgicos, con un
pie plantigrado, sin dolor y que permitia el uso de calzado.

CONCLUSIONES

Las complicaciones posteriores a la correccién del PEVAC
no son infrecuentes; no obstante, el hallux varus iatrogé-

Figura 7: A-B) Imagenes clinicas durante el postoperatorio de 18 meses.

Rev Mex Ortop Pediat. 2025; 27(1-3); 29-33

nico es excepcional y se debe, en la mayorfa de los casos,
a un desequilibrio muscular. El enfoque terapéutico de
esta deformidad debe ser progresivo y abordar los compo-
nentes capsuloligamentosos afectados, y la redistribucion
dindmica mediante transferencias tendinosas. Siguiendo
los anteriores principios de manejo, se logré una adecuada
correccién y mantenimiento de la misma en el seguimiento,
consecuentemente con lo descrito en la literatura para otras
etiologfas del hallux varus.
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RESUMEN

Introduccion: el espectro de sobrecrecimiento asociado a muta-
ciones en el gen PIK3CA (PROS, por sus siglas en inglés) incluye
condiciones raras caracterizadas por sobrecrecimiento segmentario,
malformaciones vasculares y anomalias multisistémicas. Estas
son ocasionadas por mutaciones somaticas adquiridas durante el
desarrollo embrionario. Objetivo: describir los hallazgos clinicos,
el abordaje diagnéstico y la fisiopatologia del PROS a través del
reporte de un caso representativo y revision de la literatura. Material
y métodos: se evalué a un paciente masculino con diagnéstico
presuntivo de escoliosis idiopatica. Se realizd exploracién clinica,
estudios radioldgicos y prueba genética. Asimismo, se llevé a cabo
revision de la literatura para sustentar los hallazgos. Resultados:
el paciente presenté sobrecrecimiento bilateral de los pies, discre-
pancia en la longitud de las extremidades inferiores y tumoracion
de partes blandas dorsales. Los estudios radioldgicos descartaron
escoliosis, pero evidenciaron aumento de espacios intermetatar-
sianos y elongacion de los calcaneos. La prueba genética dirigida
a mutaciones en PIK3CA apoy0 la sospecha diagnéstica dentro del
PROS. Conclusiones: el PROS representa un grupo heterogéneo
de sindromes de sobrecrecimiento con importante repercusion clinica
y funcional. La identificacion clinica apoyada en estudios de imagen
y pruebas moleculares, junto con un enfoque multidisciplinario, son
fundamentales para su diagndstico y manejo.

Palabras clave: PROS (espectro de sobrecrecimiento relacionado a
PIK3CA), PIK3CA, sindromes de sobrecrecimiento, malformaciones
vasculares, sindrome de CLOVES.
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ABSTRACT

Introduction: the PIK3CA-Related Overgrowth Spectrum (PROS)
includes rare conditions characterized by segmental tissue overgrowth,
vascular malformations, and other multisystem anomalies. These
are caused by somatic mutations in the PIK3CA gene during
embryogenesis. Objective: to describe the clinical findings, diagnostic
approach, and physiopathology of PROS through the report of a
representative case and literature review. Material and methods:
a male patient with suspected idiopathic scoliosis was evaluated.
Clinical examinations, radiologic studies, and genetic testing were
performed. A literature review was also conducted to support the
findings. Results: the patient presented with bilateral foot overgrowth,
limb length discrepancy, and a dorsal soft tissue mass. Radiologic
studies revealed no scoliosis, but widening of intermetatarsal spaces
and elongated calcanei. Genetic testing for PIK3CA mutations was
performed. Clinical and radiologic findings were suggestive of a
diagnosis within the PROS spectrum. Conclusions: PROS represents
a heterogeneous group of overgrowth syndromes with significant
clinical and functional repercussions. Clinical identification supported
by imaging studies and molecular testing, along with a multidisciplinary
approach, are essential for its diagnosis and management.
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Abreviaturas:

CLOVES = congénito, lipomatoso, de sobrecrecimiento, malformaciones
vasculares, nevos epidérmicos y anomalfas espinales/esque-
léticas o escoliosis (Congenital, Lipomatous, Overgrowth,
Vascular malformations, Epidermal nevi and Spinal/skeletal
anomalies and/or Scoliosis)

MCAP = megalencefalia-malformacioén capilar-polimicrogiria (Mega-
lencephaly-CApillary malformation-Polymicrogyria)

PROS = espectro de sobrecrecimiento asociado a PIK3CA (PIK3CA-
Related Overgrowth Spectrum)

INTRODUCCION

A pesar de que no existe aiin una cura, el conocimiento
creciente de la fisiopatologfa molecular ha dado lugar al
desarrollo de terapias dirigidas, como los inhibidores de
PI3K o mTOR, que actualmente se encuentran en estudio
y ofrecen nuevas esperanzas terapéuticas.'? Asimismo, el
enfoque multidisciplinario permite un manejo més eficaz
de las complicaciones ortopédicas, neurolégicas, vasculares
y funcionales.>*

El diagnéstico de certeza se basa en la identificacion
de mutaciones somadticas en el gen PIK3CA, generalmente
a través de biopsia del tejido afectado, dada la baja carga
mutacional en sangre periférica debido al mosaicismo.>* Por
ello, la sospecha clinica, apoyada por estudios de imagen y
la evaluacién interdisciplinaria, sigue siendo fundamental.”?

Desde el punto de vista clinico, los sindromes PROS
se caracterizan por la presencia de sobrecrecimiento seg-
mentario asimétrico, de curso progresivo, generalmente
con malformaciones vasculares de tipo venoso, linfatico
o combinado.®” Estos hallazgos suelen acompanarse de
alteraciones musculoesqueléticas, como discrepancia de
longitud de extremidades, displasia 6sea, polidactilia, y
compromiso de tejidos blandos profundos.*® En muchos
casos, los hallazgos clinicos son sutiles en la infancia y
progresan con el crecimiento, lo cual puede retrasar el
diagnéstico.”

Desde un punto de vista molecular, las mutaciones
somaticas activadoras en PIK3CA provocan una disfuncién
en la via de sefalizacién PI3K-AKT-mTOR, la cual regula
procesos celulares fundamentales como el crecimiento,
la proliferacion, la diferenciacién y la angiogénesis.”® La
activacion constitutiva de esta via resulta en una prolifera-
cién descontrolada de diversos tipos celulares, generando
malformaciones vasculares, lipomatosis, sobrecrecimiento
6seo o musculary alteraciones neuroldgicas.®” El momento
embriolégico en que ocurre la mutacion, asi como la linea
celular afectada, son determinantes clave del fenotipo
resultante, lo cual explica la variabilidad clinica observada
incluso entre pacientes con mutaciones idénticas."’

Los sindromes de sobrecrecimiento asociados a mu-
taciones en el gen PIK3CA constituyen un espectro clinico
heterogéneo y emergente, agrupado bajo el término
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PROS (PIK3CA-Related Overgrowth Spectrum)."® Este
grupo incluye entidades como los sindromes CLOVES,
Klippel-Trenaunay, megalencefalia-malformacién capilar
(MCAP), sobrecrecimiento hemicorporal y otros cuadros
mal formativos segmentarios, todos caracterizados por so-
brecrecimiento tisular somético que compromete mltiples
sistemas.>* A pesar de su baja prevalencia, estos sindromes
tienen un importante impacto funcional, estético y psico-
[6gico en los pacientes afectados, especialmente cuando
el diagnéstico es tardio o incompleto.”

El objetivo de este caso clinico fue revisar la literatura
mas reciente sobre los sindromes PROS, describiendo su
fisiopatologia, manifestaciones clinicas, métodos diagnés-
ticos y estrategias terapéuticas, subrayando mayormente
las deformidades musculoesqueléticas a partir del analisis
de un caso clinico representativo.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de nueve anos, producto de embarazo
normoevolutivo, sin antecedentes personales ni familiares
relevantes, referido a consulta por diagnéstico presuntivo
de escoliosis idiopatica.

A la exploracion fisica se evidencié aumento de volu-
men bilateral en ambos pies, de consistencia blanda, sin
signos de inflamacién; sin embargo, la amplitud del arco
plantar anterior sobrepasaba la normalidad (Figuras 7y 2).

En este mismo sentir, se documenté discrepancia en las
medidas de las extremidades inferiores seglin se muestra
en las Tablas 7y 2.

Los arcos de movilidad de ambos miembros pélvicos
se encontraron dentro de pardmetros normales.

Figura 1: Fotografia clinica de ambos pies en vista dorsal. Aumento de
volumen bilateral, macrodactila y desviacion digital, con alteracién del
contorno plantar.
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Figura 2: Fotografia clinica de ambos pies en vista plantar. Asimetria
en el ancho y longitud de ambos pies, con predominio del compromiso
del antepié.

Tabla 1: Medidas comparativas de la longitud de los muslos.

Derecho (cm) Izquierdo (cm)

44 47

Tabla 2: Medidas comparativas de los segmentos
de los miembros pélvicos.

Perimetros por segmentos (cm)

Derecho Izquierdo
Muslo 43 40.5
Pierna 34.5 35
Tobillo 25 24
Pie 11.5 1.4

Adicionalmente, en la columna, se observé aumento
de volumen en la region tordcica posterior derecha, donde
se palp6 una tumoracién de aproximadamente 12 x 10
cm, de consistencia blanda, no adherida a planos profun-
dos y no dolorosa. No se identificaron estigmas cutaneos
asociados (Figura 3).

En las radiografias simples de columna toracolumbar
no se observaron signos de escoliosis (Figura 4).

Las radiografias simples de ambos pies mostraron
aumento en los espacios intermetatarsianos y del angulo
intermetatarsiano, asi como elongaciéon de ambos calca-
neos en comparacion con los valores esperados para la
edad del paciente (Figuras 5-7).
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Se realiz6, ademads, una resonancia magnética simple
de columna lumbar en la que se reporté una lipomatosis
epidural lumbosacra (Figura 8).

DISCUSION

El PI3K pertenece a una familia de enzimas que participan
en la senalizaciéon celular relacionada con el crecimiento,
proliferacién y supervivencia. La isoforma mas relevante
en PROS es la clase | alfa, codificada por el gen PIK3CA.
Las mutaciones en este gen provocan activacion excesiva
de la via PI3K-AKT-mTOR, lo que causa sobrecrecimiento
tisular.> El fenotipo depende del tipo de tejido embriona-
rio afectado y del momento en que ocurre la mutacién.*®

Las malformaciones vasculares estan presentes en un
43% y pueden conllevar riesgo de trombosis.® También
pueden observarse polidactilia, sindactilia, alteraciones en
las proporciones de los segmentos 6seos, como se observa
en el caso presentado y tanto anomalfas renales como
genitales.”® Sin embargo, en la literatura nacional o inter-
nacional, no hay evidencia que encuadre especificamente
las manifestaciones clinicas de nuestro caso, que represente
un sindrome de sobrecrecimiento segmentario especifico.

El diagnéstico se confirma mediante pruebas genéticas
dirigidas a detectar mutaciones en PIK3CA.>*

Figura 3:

Fotografia clinica lateral
izquierda del paciente.
Se aprecia aumento de
volumen en regién dorsal
y extremidades inferiores.
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Figura 4:

Radiografia panoramica
de cuerpo entero. Sin
evidencia de escoliosis.

Figura 5: Radiografia lateral de pie derecho. Cambios similares al lado
izquierdo, con elongacion de calcaneo (6.6 cm de longitud) y altura del
retropié de 3.5 cm.

El abordaje clinico debe ser multidisciplinario e incluir
historia clinica completa, evaluacién por imagen y andlisis
molecular de tejido afectado.”®

A continuacion, se enlistan los criterios de elegibilidad
para pruebas de diagnéstico molecular:

1. Requeridos. Sobrecrecimiento segmentario focal o

focal (sindrémico o aislado), aparicién esporadica y
congénito o de inicio en la primera infancia.
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2. Recomendados. Disponibilidad de tejido afectado
fresco y sin cultivar (piel u otros tejidos).

3. Categorizacion clinica-formas sindrémicas (al
menos dos caracteristicas, incluyendo el sobre-
crecimiento. Sobrecrecimiento (adiposo, muscular,
esquelético o cerebral), malformaciones vasculares
(capilares, venosas, linfaticas), nevus epidérmico y
anomalias acrales (macrodactilia, sindactilia, polidac-
tilia, etcétera).

4. Categorizacion clinica-formas aisladas. Hemihiper-
trofia, sobrecrecimiento hemifacial, hemimegalence-
falia o megalencefalia displdsica, sobrecrecimiento
adiposo troncal y macrodactilia u otro sobrecreci-
miento acral (manos o pies).’

El diagnéstico de PROS se fundamenta en un fenotipo
de sobrecrecimiento segmentario y la confirmacién mole-

Figura 6: Radiografia lateral de pie izquierdo. Se observa elongacion
del calcaneo y aumento de las dimensiones del retropié, con medicio-
nes de 6.4 cm de longitud y 3.5 cm de altura.

Figura 7: Radiografia anteroposterior de ambos pies. Aumento del
espacio intermetatarsiano, sobre todo entre el primer y segundo meta-
tarsiano, y desviaciones angulares compatibles con sobrecrecimiento
segmentario.
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Figura 8:

Resonancia magnética
de columna lumbar.
Corte sagital en donde se
observa aumento en la
cantidad de grasa a nivel
epidural en segmentos
lumbar y sacro.

cular en tejido afectado mediante NCS (Next Ceneration
Sequencing) de alta cobertura y/o ddPCR (droplet digital
PCR) para mosaicismos bajos.’

Un resultado negativo no es concluyente para descartar
PROS ante una clinica sugestiva; la interpretacion requiere
correlacién fenotipica y, de ser necesario, repetir el estudio
con técnicas y muestras de mayor rendimiento.’

El diagnéstico diferencial incluye otros sindromes de
sobrecrecimiento de diferente etiologia molecular.”

1. Sindrome de Proteus (AKT1). Trastorno en mosaico
de inicio posnatal con sobrecrecimiento asimétrico
y progresivo; caracteristicos los nevos cerebriformes
del tejido conectivo y la adiposidad displasica. Pue-
de coexistir con malformaciones vasculares, pero el
sello es la evolucién irregular y acelerada en areas
parcheadas; la confirmacién suele requerir andlisis
del tejido afectado para AKTT p.E17K.%"

2. Sindrome PTEN-hamartoma (PHTS). Entidad ger-
minal con macrocefalia marcada, hamartomas y es-
tigmas mucocuténeos (por ejemplo, triquilemomas),
a menudo con polipos gastrointestinales y riesgo
oncolégico elevado; el patrén es sistémico mas que
segmentario y el hallazgo de una variante en PTEN
en sangre apoya el diagnéstico.'*"

3. Megalencefalia/MPPH (AKT3, CCND2, PIK3R2).
Cuadro dominado por compromiso neurolégico
(megalencefalia, alteraciones corticales, epilepsia y
retraso); a diferencia de PROS, las malformaciones
vasculares complejas son minimas o ausentes.'*"?

4. Esclerosis tuberosa (TSC1/TSC2). Trastorno ger-
minal con epilepsia, tubérculos corticales, n6dulos
subependimarios (riesgo de SEGA [astrocitoma sube-
pendimario de células gigantes]), angiofibromas fa-
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ciales y lesiones renales (angiomiolipomas); la firma
neurocutdnea y las variantes TSC1/TSC2 la distin-
guen de PROS."™"

5. Parkes-Weber (RASA1/EPHB4). Sobrecrecimiento
de extremidad asociado a malformaciones arterio-
venosas de alto flujo; clinicamente destacan calor,
frémito y soplo, y en casos extensos, insuficiencia
cardiaca de gasto elevado. El Doppler/MRA muestra
fistulas AV; las variantes en RASAT/EPHB4 ayudan
a diferenciarlo de cuadros de bajo flujo tipicos de
PROS. 213

6. Beckwith-Wiedemann (11p15) y hemihiperplasia
aislada. El espectro BWS (Beckwith-Wiedemann
Syndrome) cursa con macroglosia, onfalocele, hipo-
glucemia neonatal y sobrecrecimiento lateralizado,
con alteraciones de impronta en 11p15 y riesgo tu-
moral (Wilms, hepatoblastoma). La hemihiperplasia
aislada comparte asimetria corporal, pero sin malfor-
maciones vasculares complejas; en ambos se reco-
mienda vigilancia tumoral en la infancia.’

7. Neurofibromatosis tipo 1 (NF1). La asimetria seg-
mentaria puede deberse a neurofibromas plexifor-
mes profundos; son claves las maculas café-con-
leche, el pecueleo axilar/inguinal y los nédulos de
Lisch; la confirmacién es germinal en NF1."?

8. Subtipos dentro de PROS: CLOVES y MCAP. CLO-
VES: lipomatosis troncal infiltrativa, malformaciones
capilares/venosas/linféticas, escoliosis y, en ocasio-
nes, lipomatosis epidural; corresponde a fenotipos
de bajo flujo. MCAP: megalencefalia, malformacio-
nes capilares y alteraciones corticales; el pronéstico
neurolégico domina el curso. En ambos, las variantes
somaticas en PIK3CA suelen requerir biopsia de teji-
do afectado para su deteccion.>*""

Para el diagnéstico diferencial del sobrecrecimiento,
la combinacién de datos clinicos clave y contexto genéti-
co facilita una clasificacién temprana. A continuacion, se
enumeran los indicadores con mayor valor discriminativo
entre PROS y otras entidades relacionadas.

1. Inicio y patrén: congénito/temprano y segmentario
en PROS versus posnatal progresivo en Proteus; sis-
témico/germinal en PHTS/TSC/NF1.

2. Tipo de flujo vascular: bajo flujo (venoso/linfatico)
favorece PROS/CLOVES; alto flujo sugiere Parkes-
Weber.

3. Biologia molecular y muestra: somético en mosai-
co (PIK3CA/AKT1) requiere tejido afectado; germinal
(PTEN, TSC1/2, NF1) se detecta en sangre.

4. Compromiso neurolégico estructural prominente
orienta a MPPH/MCAP més que a fenotipos periféri-
cos de PROS.>91"12
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El tratamiento combina medidas convencionales y
terapias dirigidas cuando la carga de enfermedad com-
promete la funcién.’

Sirolimus, como modulador de mTOR, es especialmen-
te Gtil en malformaciones de bajo flujo (venosas y linfaticas)
con dolor, aumento de volumen o compromiso funcional;
su objetivo clinico es disminuir el tamafio/edema de las le-
siones, atenuar el dolor y mejorar la tolerancia a 6rtesis y al
calzado, creando mejores condiciones para intervenciones
locales o quirdrgicas. Requiere monitorizacion periédica
(hemograma, funcién hepatica y perfil lipidico) y vigilancia
de efectos adversos (mucositis, citopenias, susceptibilidad
a infecciones), con ajustes de dosis segln tolerancia y
objetivos funcionales.™

Por su parte, alpelisib (inhibidor selectivo de PI3K
con aprobacién regulatoria desde 2022 para PROS que
requiere tratamiento sistémico en > 2 afos) se considera
en enfermedad grave o multifocal con progresién clinica
o limitacién funcional significativa. En estos casos, puede
reducir el sobrecrecimiento y la carga de lesiones, traducido
en mejorfa del dolor, de la movilidad y de la participacién
escolar/laboral. Su uso exige seguimiento clinico y bioqui-
mico dirigido (por ejemplo, glucemia por riesgo de hiper-
glucemia, ademas de exantema, diarrea y estomatitis), con
coordinacion estrecha entre genética, endocrinologia y el
equipo quirtrgico para optimizar indicaciones y minimizar
efectos adversos."

En la practica, ambos farmacos pueden emplearse
de forma secuencial o como coadyuvantes a tratamientos
locales/quirtrgicos para «preparar» una ventana terapéutica
(disminuir volumen, dolor y sangrado), reducir la necesidad
de resecciones extensas y mejorar el resultado funcional
global, dentro de un plan multidisciplinario y con reevalua-
ciones periédicas del balance beneficio-riesgo."" '

El manejo ortopédico en PROS se orienta a preservar
funcién, aliviar dolor y facilitar la participacion (marcha,
uso de calzado, destreza manual), més que a «<normalizar»
la anatomfa. Requiere un enfoque individualizado y multi-
disciplinario, con planificacién longitudinal que considere
el crecimiento, la carga vascular/linfatica y el riesgo de
recurrencia. A continuacién, se mencionan las opciones
quirdrgicas dirigidas y los objetivos de las intervenciones:

1. Discrepancia de longitud. Menos de 2 cm se ma-
neja con alza contralateral y vigilancia; entre 2-5 cm,
epifisiodesis/guia de crecimiento ajustada a la madu-
rez Gsea; y si es > 5-6 cm o existen asimetrias com-
plejas, alargamiento en centros especializados."

2. Deformidades y sobrecrecimiento. Se privilegia un
debulking escalonado orientado a la funcién (dolor,
tolerancia a calzado, destreza), evitando resecciones
extensas en picos de crecimiento sin un plan longitu-
dinal claro.™
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3. Mano-pie (macrodactilia/lipomatosis). Reduccién
de volumen de partes blandas con o sin acortamien-
tos/epifisiodesis digital; el objetivo es pinza Gtil, mar-
cha y calzado adecuados, anticipando reintervencio-
nes segin evolucion.™

4. Columna. Vigilancia seriada clinica y radiolégica;
corsé y cirugia segun criterios habituales, con plani-
ficacion de incisiones acorde al estado vascular del
lecho.™

5. Integracién vascular y sistémica. Escleroterapia/la-
ser para lesiones de bajo flujo y, cuando convenga,
sirolimus o alpelisib para reducir volumen/dolor y
optimizar la ventana quirdrgica."

6. Rehabilitacion temprana. Con objetivo de mejoria
de rangos de movilidad, fuerza y funcién, asi como
ajuste de ortesis postoperatorias.’?

La expectativa de vida en PROS suele ser cercana a la
normal cuando no existe compromiso cerebral o visceral
importante, mientras que en fenotipos con megalence-
falia y epilepsia (como MCAP) permanece incierta.” En
términos funcionales, la evolucién depende del fenotipo,
de la carga y tipo de malformacién vascular, del dolor y
de la presencia de discrepancia de longitud, ast como del
acceso a un manejo multimodal. Durante el crecimiento,
el cuadro puede progresar y tender a estabilizarse en la
adultez; no obstante, la recidiva tras procedimientos de
«debulking» es frecuente si no se controla la componente
vascular subyacente.'?

De forma global, la calidad de vida mejora cuando se
implementan planes de atenci6n integrados —ortopédicos,
intervencionales y terapias dirigidas—, aunque todavia faltan
estudios longitudinales comparativos que cuantifiquen su
impacto a largo plazo.

CONCLUSIONES

El espectro de sobrecrecimiento relacionado con mutacio-
nes en PIK3CA (PROS) constituye un conjunto de entida-
des heterogéneas que plantean un desafio diagnéstico y
terapéutico significativo. La variabilidad fenotipica obser-
vada en los pacientes refleja tanto la diversidad de tejidos
afectados como el momento del desarrollo embrionario en
que ocurre la mutacién, lo cual explica la dificultad para
establecer criterios clinicos uniformes y resalta la necesidad
de un abordaje individualizado.

El caso presentado ilustra cémo manifestaciones inicia-
les aparentemente inespecificas, como el sobrecrecimiento
segmentario de extremidades o las tumoraciones de partes
blandas, pueden corresponder a un sindrome genético
subyacente, lo que enfatiza la importancia de la sospecha
clinica y del uso de herramientas complementarias como
los estudios de imagen y las pruebas moleculares.
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El diagndstico preciso permite planificar un se-
guimiento integral orientado a la deteccién y manejo
temprano de complicaciones ortopédicas, vasculares y
funcionales. En este sentido, el trabajo interdisciplinario
entre ortopedia, genética, radiologia e incluso especia-
lidades como rehabilitacién y cirugia vascular, resulta
indispensable para mejorar los desenlaces clinicos y la
calidad de vida de los pacientes.

En conclusién, el PROS debe considerarse dentro
del diagnéstico diferencial de los sindromes de sobrecre-
cimiento, y su reconocimiento oportuno es fundamental
para ofrecer una atencién integral, reducir el impacto fun-
cional, estético y psicolégico en los pacientes, y sentar las
bases para la incorporacién futura de terapias moleculares
personalizadas.
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La Revista Mexicana de Ortopedia Pediatrica es el Organo Oficial
de la Sociedad Mexicana de Ortopedia Pediatrica (SMOP). La revista
publica articulos originales, casos clinicos, temas de revision, infor-
mes de casos clinicos, notas de historia, editoriales por invitacion,
cartas al editor y noticias. Para su aceptacion, todos los articulos son
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La Revista Mexicana de Ortopedia Pediatrica acepta, en tér-
minos generales, las indicaciones establecidas por el International
Committee of Medical Journal Editors (ICMJE). La versién actuali-
zada de las Recommendations for the Conduct, Reporting, Editing
and Publication of Scholarly Work in Medical Journals, se encuen-
tra disponible en www.icmje.org. Una traduccion al espafiol de esta
version de los «Requisitos de uniformidad para los manuscritos re-
mitidos a las publicaciones biomédicas» se encuentra disponible
en: www.medigraphic.com/requisitos.

El envio del manuscrito implica que éste es un trabajo que no ha
sido publicado (excepto en forma de resumen) y que no sera envia-
do a ninguna otra revista. Los articulos aceptados seran propiedad
de la Revista Mexicana de Ortopedia Pediatrica y no podran ser
publicados (ni completos, ni parcialmente) en ninguna otra parte sin
consentimiento escrito del editor.

El autor principal debe guardar una copia completa del manus-
crito original.

Los articulos deberan enviarse al editor de la Revista Mexi-
cana de Ortopedia Pediatrica, al administrador de articulos:
https://revision.medigraphic.com/RevisionOrtopediaPediatrica

Primero, deberan crear un usuario y contrasefia; después seguir
las instrucciones.

Ante cualquier duda, favor de enviar un correo electrénico a:
revistasmop @ gmail.com

1. Articulo original: Puede ser investigacion basica o clinica y tiene
las siguientes caracteristicas:

a) Titulo: Representativo de los hallazgos del estudio. Agregar
un titulo corto para las paginas internas. (Es importante iden-
tificar si es un estudio aleatorizado o control.)

b) Resumen estructurado: Debe incluir introduccion, objetivo,
material y métodos, resultados y conclusiones; en espafiol y
en inglés, con palabras clave y key words.

c) Introduccion: Describe los estudios que permiten entender
el objetivo del trabajo, mismo que se menciona al final de la
introduccion (no se escriben aparte los objetivos, la hipétesis
ni los planteamientos).

d) Material y métodos: Parte importante que debe explicar
con todo detalle como se desarrollé la investigacion y, en

e)

f)
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especial, que sea reproducible. (Mencionar tipo de estudio,
observacional o experimental.)

Resultados: En esta seccion, de acuerdo con el disefio del
estudio, deben presentarse todos los resultados; no se co-
mentan. Si hay cuadros de resultados o figuras (graficas o
imagenes), deben presentarse aparte, en las Ultimas pagi-
nas, con pie de figura.

Discusion: Con base en bibliografia actualizada que apo-
ye los resultados. Las conclusiones se mencionan al final de
esta seccion.

Bibliografia: Debera seguir las especificaciones descritas
mas adelante.

Numero de paginas o cuartillas: un maximo de 10. Figuras:
5-7 maximo.

. Articulo de caso clinico: (1-2 casos) o serie de casos (mas de 3

casos clinicos):

a)
b)
c)
d)

e)

f)

a)
b)

c)

d)
e)

Titulo: Debe especificar si se trata de un caso clinico o una
serie de casos clinicos.

Resumen: Con palabras clave y abstract con key words. Debe
describir el caso brevemente y la importancia de su publicacion.
Introduccion: Se trata la enfermedad o causa atribuible.
Presentacion del (los) caso(s) clinico(s): Descripcién clini-
ca, laboratorio y otros. Mencionar el tiempo en que se reunie-
ron estos casos. Las figuras o cuadros van en hojas aparte.
Discusion: Se comentan las referencias bibliograficas mas
recientes o necesarias para entender la importancia o rele-
vancia del caso clinico.

Numero de cuartillas: maximo 10. Figuras: 5-8.

. Articulo de revision:

Titulo: que especifique claramente el tema a tratar.
Resumen: En espafiol y en inglés, con palabras clave y key
words.

Introduccion y, si se consideran necesarios, subtitulos:
Puede iniciarse con el tema a tratar sin divisiones.
Bibliografia: Reciente y necesaria para el texto.

Numero de cuartillas: 20 maximo. Figuras: 5-8 maximo.

. Carta al editor: Esta seccion es para documentos de interés

social, bioética, normativos, complementarios a uno de los arti-
culos de investigacion. No tiene un formato especial.

. Articulo de historia: Al igual que en «carta al editor», el autor

tiene la libertad de desarrollar un tema sobre la historia de la me-
dicina. Se aceptan cinco imagenes como maximo.

Los requisitos se muestran a continuacion en la lista de verificacion

El formato se encuentra disponible en https://www.medigraphic.com/pdfs/opediatria/op-instr.pdf

Los autores deberan descargarla e ir marcando cada apartado una vez que éste haya sido cubierto durante la preparacion del material para publicacion.
La lista de verificacion en formato PDF debera enviarse junto con el manuscrito, también debera adjuntar la forma de transferencia de derechos de autor.
Los manuscritos inadecuadamente preparados o que no sean acompafados de la lista de verificacion, serdn rechazados sin ser sometidos a revision.
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Lista de verificacion

ASPECTOS GENERALES

Los articulos deben enviarse en formato electrénico.
Los autores deben contar con una copia para su re-
ferencia.

El manuscrito debe escribirse con tipo arial tamafo
12 puntos, a doble espacio, en formato tamano carta,
con margenes de 2.5 cm en cada lado. La cuartilla
estandar consiste en 30 renglones, de 60 caracteres
cada regl6n (1,800 caracteres por cuartilla). Las pa-
labras en otro idioma deberan presentarse en letra
italica (cursiva).

El texto debe presentarse como sigue: 1) pagina
del titulo, 2) resumen y palabras clave [en espafiol
e inglés], 3) introduccion, 4) material y métodos,
5) resultados, 6) discusion, 7) agradecimientos, 8)
referencias, 9) apéndices, 10) texto de las tablas y
11) pies de figura. Cada seccién se iniciard en hoja
diferente. El formato puede ser modificado en ar-
ticulos de revision y casos clinicos, si se considera
necesario.

Numeracién consecutiva de cada una de las paginas,
comenzar por la pagina del titulo.

TEXTO
Péagina de titulo
Incluye:

1) Titulo en espariol e inglés, de un méximo de 15
palabras y titulo corto de no mas de 40 caracteres,

2) Nombre(s) de los autores en el orden en que se
publicardn, si se anotan los apellidos paterno y
materno pueden aparecer enlazados con un guion
corto,

3) Créditos de cada uno de los autores,

4) Institucién o instituciones donde se realiz6 el trabajo.

5) Direcci6n para correspondencia: domicilio comple-
to, teléfono, fax y direccién electrénica del autor
responsable.

U
U
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Resumen

En espafiol e inglés, con extension méaxima de 200
palabras.
Estructurado conforme al orden de informacién en el texto:

1) Introduccién,
2) Objetivos,
3) Material y métodos,
4) Resultados y
)

5) Conclusiones.

Evite el uso de abreviaturas, pero si fuera indispensable
su empleo, deberd especificarse lo que significan la pri-
mera vez que se citen. Los simbolos y abreviaturas de
unidades de medidas de uso internacional no requieren
especificacion de su significado.

Palabras clave en espafiol e inglés, sin abreviaturas;
minimo tres y maximo seis.

Texto

Manuscrito que no exceda de 10 pdginas, dividido en
subtitulos que faciliten la lectura.

Deben omitirse los nombres, iniciales o ndmeros de
expedientes de los pacientes estudiados.

Se aceptan las abreviaturas, pero deben estar precedidas
de lo que significan la primera vez que se citen y las
de unidades de medidas de uso internacional a las que
estd sujeto el gobierno mexicano.

Los farmacos, drogas y sustancias quimicas deben deno-
minarse por su nombre genérico, la posologia y vias de
administracion se indicaran conforme a la nomenclatura
internacional.

Al final de la seccién de Material y Métodos se deben
describir los métodos estadisticos utilizados.

Reconocimientos

Los agradecimientos y detalles sobre apoyos, farmacol(s)
y equipo(s) proporcionado(s) deben citarse antes de las

Rev Mex Ortop Pediat. 2025



referencias. Enviar permiso por escrito de las personas
que serdn citadas por su nombre.

Referencias

Se identifican en el texto con nlimeros ardbigos y en
orden progresivo de acuerdo a la secuencia en que
aparecen en el texto.

Las referencias que se citan solamente en los cuadros
o pies de figura deberdn ser numeradas de acuerdo
con la secuencia en que aparezca, por primera vez, la
identificacion del cuadro o figura en el texto.

Las comunicaciones personales y datos no publicados
seran citados sin numerar a pie de pagina.

El titulo de las revistas periédicas debe ser abreviado de
acuerdo al Catdlogo de la National Library of Medicine
(NLM): disponible en: http://www.ncbi.nlm.nih.gov/
nlmcatalog/journals (accesado 15/Mar/12). Se debe
contar con informacién completa de cada referencia,
que incluye: titulo del articulo, titulo de la revista abre-
viado, afio, volumen y péginas inicial y final. Cuando
se trate de mas de seis autores, deben enlistarse los seis
primeros y agregar la abreviatura et al.

Ejemplos, articulo de publicaciones periédicas, hasta
con seis autores:

Vazquez LN, Ortiz J, Dominguez C, Garcia F, Brea J,
Falleiros ALH. Opini6n de expertos sobre infeccio-
nes congénitas y perinatales. Rev Enfer Infec Pediatr.
2015; 28 (111):566-569.

Siete 0 mds autores:
Cornely OA, Maertens ), Winston D) et al. Posaconazo-
le vs fluconazole or itraconazole prophylaxis in patients
with neutropenia. N Engl | Med. 2007;356:348-59.

Libros, anotar edicién cuando no sea la primera:
Cherry J, Demmler-Harrison GJ, Kaplan SL et al.
Feigin and Cherry’s Textbook of pediatric infectious
diseases. 7th ed. New York: Saunders; 2014.

Capitulos de libros:

Hardesty R, Griffith B. Combined heart-lung trans-
plantation. In: Myerowitz PD. Heart transplantation.
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2nd ed. New York: Futura Publishing; 1987. p. 125-
140.

Para mds ejemplos de formatos de las referencias, los
autores deben consultar https://www.ncbi.nlm.nih.gov/
books/NBK7256/ (accesado 11/May/17)

Cuadros

No tiene.

Sitiene.

Nimero (con letra):
La informaci6n que contengan no se repite en el texto o
en las figuras. Como méximo se aceptan 50 por ciento
mas uno del total de hojas del texto.

Estaran encabezados por el titulo y marcados en forma
progresiva con ndimeros romanos de acuerdo con su
aparicion en el texto.

El titulo de cada cuadro por si solo explicara su conte-
nido y permitird correlacionarlo con el texto acotado.

Figuras

No tiene.

Sitiene.

Nidmero (con letra):
Se consideraran como tales las fotograffas, dibujos, gra-
ficas y esquemas. Los dibujos deberan ser disefiados por
profesionales. Como maximo se aceptan 50 por ciento
mads una del total de hojas del texto.

[J La informacién que contienen no se repite en el texto

o en las tablas.

[] Seidentifican en forma progresiva con niimeros arabigos

o

Contenido

de acuerdo con el orden de aparicién en el texto, recor-
dar que la numeracién progresiva incluye las fotografias,
dibujos, gréficas y esquemas. Los titulos y explicaciones
se presentan por separado.

Fotografias

No tiene.

Si tiene.

Niamero (con letra):
En color:

Serdn de excelente calidad, blanco y negro o en color.
Las imagenes deberan estar en formato JPG (JPEG), sin
compresion y en resolucién mayor o igual a 300 ppp.
Las dimensiones deben ser al menos las de tamafo
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postal (12.5 x 8.5 cm), (5.0 x 3.35 pulgadas). Deberan
evitarse los contrastes excesivos.

Las fotograffas en las que aparecen pacientes iden-
tificables deberdn acompanarse de permiso escrito
para publicacién otorgado por el paciente. De no
ser posible contar con este permiso, una parte del
rostro de los pacientes deberd ser tapado sobre la
fotografia.

Cada una estara numerada de acuerdo con el ndmero
que se le asigné en el texto del articulo.

Pies de figura
No tiene.

Si tiene.
Nimero (con letra):

[] Estan sefalados con los ndmeros arabigos que, conforme
a la secuencia global, les correspondan.

Aspectos éticos

[J Los procedimientos en humanos deben ajustarse a los
principios establecidos en la Declaracién de Helsinski
de la Asociacién Médica Mundial (AMM) y con lo esta-
blecido en La ley General de Salud (Titulo Quinto) de
México, asi como con las normas del Comité Cientifico
y de Etica de la institucién donde se efectden.

[J Los experimentos en animales se ajustardn a las normas
del National Research Council y a las de la institucion
donde se realicen.

[J Cualquier otra situacion que se considere de interés
debe notificarse por escrito a los editores.

Transferencia de Derechos de Autor

Titulo del articulo:

Autor principal:

Coautores:

Los autores certifican que el articulo arriba mencionado constituye un trabajo original y que no ha sido previamente
publicado ni parcial ni totalmente. Asimismo, manifiestan que, en caso de ser aceptado para publicacién, los
derechos de autor seran transferidos a la Revista Mexicana de Ortopedia Pedidtrica, los derechos de autor seran
transferidos a la Sociedad Mexicana de Ortopedia Pediatrica (SMOP).

Nombre y firma del autor principal y de todos los coautores:

Lugar y fecha:
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NIVELES DE EVIDENCIA PARA LA PREGUNTA DE INVESTIGACION'

Tipo de estudios

Andlisis econdémico de toma de
decisiones: Desarrollo de un
modelo econémico de toma de
decisiones

Estudios terapéuticos:
Investigacion de los resultados
del tratamiento

Estudios de prondstico:
Investigacion del efecto de una
caracterfstica del paciente en el
desenlace de una enfermedad

Estudios diagnésticos:
Investigacion de una prueba
diagndstica

Nivel | * Ensayo cliico controlado
(ECC) de alta calidad con
diferencia estadisticamente
significativa o sin ésta, pero
con intervalos de confianza
estrechos

* Revision sistematica?
(metaanalisis) de ECC Nivel
I (y homogeneidad de los
resultados’)

Nivel Il * ECC de menor calidad (Ej.
< 80% seguimiento, sin
cegamiento, o aleatorizacion
inadecuada)

* Estudio prospectivo*
comparativo®

* Revision sistematica?
de estudios Nivel Il o
de estudios Nivel | con
resultados inconsistentes

Nivel 11l * Estudio de casos y controles’
* Estudio retrospectivo® y
comparativo®
* Revision sistematica’ de
estudios Nivel Il1

Nivel IV Series de casos?

Nivel V. Opinién del experto

* Estudio prospectivo de alta
calidad* (todos los pacientes
fueron enrolados en el
mismo punto del curso de la
enfermedad con = 80% de
seguimiento de los pacientes
incluidos)

* Revisidn sistemdtica de
estudios Nivel |

* Estudio retrospectivo®

* Controles no tratados de un
ECC

* Estudio prospectivo de
menor calidad (Ej. pacientes
enrolados en diferentes
puntos del curso de la
enfermedad o < 80% de
seguimiento)

* Revision sistemética’ de
estudios Nivel Il

* Estudio de casos y controles’

Series de casos

Opinion del experto

Prueba de criterios
diagnésticos previamente
desarrollados en pacientes
consecutivos (con aplicacion
universal de un «estandar
ideal» de referencia)
Revision sistemética’ de
estudios Nivel |

Desarrollo de criterios
diagnésticos en pacientes
consecutivos (con aplicacion
universal de un «estandar
ideal» de referencia)
Revision sistematica® de
estudios Nivel Il

Estudio de pacientes no
consecutivos; sin aplicacién
consistente de un «estandar
ideal» de referencia
Revision sistemética® de
estudios Nivel Il

Estudio de casos y controles
Estindar de referencia
deficiente

Opinion del experto

Costos y alternativas
sensibles; valores obtenidos
de muchos estudios;

con andlisis mdltiple de
sensibilidad

Revision sistemdtica’ de
estudios Nivel |

Costos y alternativas
sensibles; valores obtenidos
de un ndmero limitado de
estudios; con andlisis mdltiple
de sensibilidad

Revision sistematica’ de
estudios Nivel Il

Andlisis basado en
alternativas y costos
limitados; estimados
deficientes

Revision sistemética® de
estudios Nivel Il

Andlisis sin analisis de
sensibilidad

Opinion del experto

ARl ol

cadera) en la misma institucion.

N

El estudio inicié después de que el primer paciente fuera enrolado.
Pacientes identificados para el estudio basandose en su desenlace, llamados «casos», Ej. falla de artroplastia total de cadera, son comparados con pacientes quienes
no presentaron el desenlace, llamados «controlesy; Ej. artroplastia total de cadera exitosa.

Una evaluacion completa de estudios individuales requiere de una valoracion critica de todos los aspectos del disefio del estudio.
Una combinacién de resultados de dos o mas estudios previos.
Estudios que hayan brindado resultados consistentes.

El estudio inici6 antes de que el primer paciente fuera enrolado.
Pacientes tratados de un modo (Ej. artroplastia cementada de cadera) comparado con un grupo de pacientes tratado de otro modo (Ej. artroplastia no cementada de

8. Pacientes tratados de un modo sin comparacién con otro grupo de pacientes tratados de otro modo.

Traducido del inglés por Armando Torres-Gémez con autorizacion de «The Journal of Bone and Joint Surgery» (http://www2.ejbjs.org/misc/instrux.dtl#levels)
Adaptado y utilizado con permiso del Oxford Center for Evidence Based Medicine (http://www.cebm.net/index.aspx?0=1025)
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