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Alargamiento 0seo en pacientes con hemimelia peronea

Mauricio Montalvo Galindo,* Nelson Cassis Zacarias,** Alberto Harfush Nasser,**
Luis Camacho Franco,*** Algjandro Rivera Ramirez****

Hospital Shriners, México.

RESUMEN. La hemimelia peronea tipo Il de
Achterman-K alamchi es una malformacion congé-
nita rara que puede asociar se a otras. Numer 0sos
estudios muestran éxito al tratarlos con amputa-
cion o alargamiento. El objetivo de este estudio es
presentar los resultados del alargamiento en pa-
cientes con esta malformacién. Métodos. Se revisd
el expediente clinico y radiol6gico de 21 pacientes
alargados con fijador externo en el Hospital Shri-
ners M éxico de enero 1990 a diciembre 2002. Se ex-
cluy6 a seis pacientes: dos debido a complicaciones
por cirugias previas realizadas en otro hospital,
uno por haber sido tratado inicialmente con pr6te-
Sisy tres por presentar acortamiento y/o defor mi-
dad de tobillo severa. Seincluyeron quince pacien-
tes con hemimelia peronea tipo Il Kalamchi, 10
nifiosy 5 nifas (15 extremidades afectadas; 8 dere-
chasy 7 izquierdas) con edad promedio de 8.5 afios
en la primera cirugia (rango 5.2-12.10). El prome-
dio de discrepancia longitudinal inicial prequirr-
gicafuede 6.7 cm (rango 4.2-13) y la longitud pro-
medio alcanzada fue de 5.7 cm (rango 4-8). Se
utilizé fijador externo monolateral en 13 pacientes:
10 en latibiay 3 en fémur. Un paciente fue alarga-
do con fijador externo tipo circular en latibiay en
un paciente se utilizaron tres diferentes tipos de fi-
jador externo: monolateral posterior al uso de fija-
dor tipo Wagner ellizarov. Resultados. Se encontro
deformidad angular en la tibia en 4 pacientes (9°-
20°), procurvatum en 3 pacientes (23°-40°), defor -
midad en valgo del tobillo en 6 pacientes (20°-30°).
Hubo un caso deretraso en la consolidacion quere-

SUMMARY. Background. Fibular hemimelia
Achter man-K alamchi typell isarare congenital
deficiency and it may be associated with other
deformities. Treatment includes amputation or
leg lengthening. There are many studiesthat doc-
ument the success of both procedures. The pur-
pose of our study isto present the results of treat-
ment by limb lengthening patients with this
malformation. Methods. This review of 21 pa-
tients lengthened with an external fixator. It is
based on the X-Ray and clinical data from The
Shriners Hospital for Children, Mexico City Unit
from January 1990 to December 2002. Six pa-
tients wer e excluded from the study: two because
of complications from a previous surgery in an-
other hospital, one patient was initially treated
with prosthesis and three patients because of
shortening and severe ankle defor mities. We in-
cluded fifteen patients with fibular hemimelia
Kalamchi type |1, 10 boys and 5 girls (15 limbs
affected: 8 right and 7 left) with a mean age of
8.5 years at surgery (range 5.2 — 12.10). The
mean leg length discrepancy before operation
was 6.7 cm (range 4.2-13 cm) and the mean
lengthening achieved was 5.9 cm (range 4-8). We
utilized monolateral type fixator in 13 patients:
on thetibia (10 cases) and on the femur (3 cases).
One patient was lengthened with an anular fix-
ator in thetibia, and one with three different set-
tings: an orthofix prior to a Wagner and an
Ilizarov type. Results. Theresultsfound weretib-
ial angular deformitiesin four patients (9°-20°),
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quirio injerto Gseo, tres pacientes desarrollaron
contracturas severas en rodilla o tobillo que requi-
rieron procedimiento extra de tejidos blandos. Es
evidente que el resultado obtenido con el alarga-
miento en la hemimelia peronea Kalamchi tipo |1 es
satisfactorio, y que la amputacion solo debe ser
consider ada en casos de discrepancia longitudinal y
deformidades severas de |las extremidades afecta-
das.

Palabras clave: hemimelia peronea, alarga-
miento Gseo.

I ntroduccion

La hemimelia peronea, inicialmente descrita por Go-
[lier? en 1698, es la deficiencia congénita mas comin de
los huesos largos. Se presenta en aproximadamente 7 por
cada millén de recién nacidos.

Esta deficiencia del peronéy las anomalias asociadas
de los miembros pélvicos representan una entidad clinica
bien conocida.z* En la literatura mundial existen reportes
en los que se describen deficiencias parciales, pero en su
mayoria presentan las formas més severas como la hemi-
melia peronea.t’

Asi como en lamayoria de las anomalias congénitas, en
ésta también la etiologia es desconocida.® Se cree que el
factor etiolégico actia antes de |a sexta o séptima semana
de vida intrauterina previo al desarrollo embriol 6gico 6seo
de los huesos largos.®

Existen ciertas anomal ias esquel éticas de etiol ogia here-
ditaria, pero no hay evidencia alguna de qué factores here-
ditarios participen en esta malformacién. Existe un caso re-
portado de un paciente con hipoplasia femoral bilateral y
hemimelia peronea unilateral con descendientes completa-
mente normales.*

Laclasificaciony el tratamiento en el pasado fueron li-
mitadas a las formas més severas de |a deficiencia pero-
nea.'®! Se han propuesto diversas clasificaciones; la mas
utilizada actualmente, la descrita por Achterman y Kala-
mchi,? la cual es una clasificacion anatémica donde se
puede diferenciar la hipoplasia minima del peroné de la
aplasia completa, tipo IA: el peroné estd completo, pero
escorto, y en latipo IB se observa una ausencia parcial de
este hueso (aproximadamente la mitad o un tercio). En la
tipo 11 incluye a todas las extremidades que tienen una
ausencia completa del peroné o en ocasiones en las que se
puede observar un fragmento distal no funcional.

Las metas del tratamiento son disminuir la discrepancia de
longitud de los miembros pélvicos, conservando la funcién
del pie. La ausencia completa del peroné impone problemas
dificiles de superar en el tratamiento, como son lainestabili-
dad del tarso, las deformidades propias del pie y la notable
discrepancia de longitud de las extremidades pélvicas.
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procurvatum in 3 patients (23°-40°), valgus de-
formity at the ankle in 6 patients (20°-30°).
There was one non union that required bone
graft, 3 patients developed severe contractures
at theankle and kneejoint that required muscle
lengthening procedures. We concluded that sat-
isfactory results can be achieved in lengthening
of type Il fibular hemimelia and that amputa-
tion should be considered in severe discrepancy
and deformity of the affected limb.

Key words: fibula, hemimelia, bonelengthening.

Antes de 1960, el tratamiento tradicional eraredlizar alar-
gamientos para compensar la discrepancia de los miembros
pélvicos, ademés de corregir las deformidades de los pies y
delasrodillas, sin embargo, con estos procedimientos no se
lograba obtener un resultado satisfactorio, €l resultado fun-
cional era pobrey estéticamente inaceptable. 2t

Posterior a 1960 y hastala década de | os setenta €l trata-
miento de primera el eccién fue la amputacion tipo Syme o
Boyd durante la nifiez y la colocacién temprana de una pro-
tesis con buenos resultados funcionales a largo plazo.10*1°

Sin embargo, después de la introduccion de fijadores
externos tipo Ilizarov, ha sido necesaria una nueva evalua-
cion de las indicaciones para €l tratamiento con amputa-
cion antes descritas, y se reserva solo en caso de deformi-
dades severas.®%

Existen pocos articulos publicados, donde se muestre
gue los resultados de alargamiento se acompafian de un
alto porcentaje de complicaciones a corto plazo.1"1823.24

El objetivo de este estudio retrospectivo esvalorar € trata
miento de pacientes con hemimelia peroneatipo |l de Kaa
mchi mediante € alargamiento de la extremidad afectada.

Material y métodos

Se revisaron 21 pacientes con hemimelia peronea que fue-
ron sometidos a osteotomias y estabilizacion con fijador exter-
no en el Hospital Shriners para nifios, Unidad Ciudad de
México, de enero 1990 a diciembre del 2002, que tuvieran
como diagndstico hemimelia peroneatipo |1 de Kaamchi y se
contara con el expediente clinico y radiolégico completo. Se
excluy0 a pacientes que hubieran sido tratados previamente en
otro hospital, aquéllos mang ados inicialmente con prétesiso a
los que presentaban una deformidad y/o acortamiento severo
inoperable y que finalmente fueron tratados con ablacion.

Las complicaciones que se presentaron en nuestros pa-
cientes se midieron de acuerdo a lo publicado por Velés-
quez? quien primero define como complicacion a cual-
quier suceso que se presente durante el alargamiento o
posterior al retiro del fijador externo, dividiéndolas en ma-
yores y menores. Una complicacion mayor es aquella que
solamente se puede corregir mediante un procedimiento
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quirdrgico adicional y que deja secuelas en el paciente
como: formacion deficiente del regenerado 6seo, deformi-
dad angular del callo 6seo o pardlisis nerviosa. Dentro de
las complicaciones menores considera a aquellas que no re-
quieren correccién quirdrgicay no dejan secuela como la
infeccion del trayecto de los clavos, parestesias y disminu-
cion transitoria de los arcos de movimiento.

Seincluyeron 15 extremidades afectadas: 8 derechasy 7
izquierdas en 15 pacientes (10 nifios y 5 nifias), con una
edad promedio en la primera cirugia de 8.5 afios (rango de
5.2 a12.10 afios).

El promedio de discrepancia longitudinal inicial de los
miembros pélvicos fue de 6.7 cm (rango de 4.2 a 13 cm),
con una meta estimada de alargamiento promedio de 5.9
cm (rango de 4 a 8.0 cm).

Se utilizaron fijadores externos monolaterales en 13 pa-
cientes colocandose 10 en latibiay 3 en el fémur. Un pa-
ciente fue alargado con fijador externo tipo circular en la
tibiay en un paciente se utilizaron tres diferentes tipos de
fijador externo monolateral posterior a uso de fijador tipo
Wagner e llizarov.

Técnica de elongacion: El tipo de fijador externo utili-
zado en nuestros pacientes fue monoplanar. La corticoto-
mia de bajo impacto se realizo en laregion metadiafisiaria
proximal de latibia. En ningin caso se utilizo sierra neu-
matica ya que existen estudios en donde se demuestra le-
sién térmica del tejido Oseo.

El ritmo de distraccion fue entre 0.5y 1.5 mm por dia
iniciando del cuarto al décimo dia posterior a la cirugia
para permitir la organizacion del hematoma fracturario.
La frecuencia de distraccion fue cada 6 u 8 horas 'y se
incrementaba en base a la formacion ésea en la radio-
grafia control, es decir, que una ausencia de regenerado
0seo en la tercera semana, era una indicacién para la
suspension de distraccion o incluso para retroceder la
distraccién lograda.

La madurez del callo fue valorada radiogréficamente
con la presencia de 3 corticales 6seas en | as dos proyeccio-
nes radiol 6gicas, en base a indice de cicatrizacién, que en
nuestra experiencia es de 40 dias/cm.

Después de retirar €l fijador externo se restringieron las
actividades deportivas por 6 mesesy seindicé marchaasis-
tida con muletas por 3 a 6 semanas.

Resultados

L as deformidades asociadas, el fijador externo utilizado,
la longitud obtenida en cada caso y las complicaciones se
presentan en latabla 1.

El indice de corticolizacion, tiempo requerido por cada
centimetro elongado, fue en promedio 42 dias/cm.

Lalongitud elongada oscil6 entre 4 y 8 cm con prome-
diode5.71.

Doce pacientes presentaron alguna complicacion, sien-
do la mas frecuente valgo de segmento elongado o el tobi-
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[lo. Tres pacientes sufrieron fracturas del callo de elonga-
cion (Tabla 1).

Las complicaciones mas graves del alargamiento fueron
formacion de quiste en el sitio de distraccién, infeccién del
sitio de entrada de los tornillos, fracturatibial posterior a
retiro del fijador en un caso respectivamente y dos fractu-
ras femorales, una de ellas posterior a retiro del fijador.

Discusion

Ladeficienciadel peroné vadesde laminimahipoplasia
con ligera discapacidad funcional hasta la ausencia com-
pleta de este hueso, la cual puede asociarse con la ausencia
derayos laterales y de huesos del tarso, dejando un pie con
deformidad e incapacidad funcional .2

En el pasado, el tratamiento recomendado paralasformas
més severas de esta malformacion, erallevar a cabo unaam-
putacion tipo Syme o Boyd, antes de que €l paciente iniciara
la marcha para disminuir un posible trauma psicol égico,
ademas de lograr una mejor adaptacion de la proétesis.>1822
Existen estudios a mediano y largo plazo que demuestran
buenos resultados funcionales con este tratamiento,1101418
sin embargo, el presente estudio muestra la experiencia con
el alargamiento utilizando un fijador externo, como otra al-
ternativa de tratamiento diferente ala amputacion.

El indice de complicaciones en lacirugia de alargamien-
to puede variar seguin la técnica utilizada. DeBastiani® re-
portd complicaciones en un 14% de | os pacientes, mientras
que Wagner?® e |lizarov® reportaron 45% y 5% respectiva
mente.

Choi, et al'” en su revisién publicada en 1990 demostra-
ron que 28 (88%) de los 32 pacientes que fueron amputa-
dos tuvieron un resultado satisfactorio comparandolo con 6
(55%) de los 11 pacientes que fueron alargados, no siendo
asi en nuestro estudio, ya que el 78% de los pacientes tie-
nen un resultado satisfactorio y solamente en el 23% de los
pacientes se les realizd una amputacion transtibial debido a
gue la discrepancia residual de la extremidad afectada no
erafuncional.

La introduccioén de la técnica de llizarov fue motivo
parareevaluar el tratamiento de este tipo de malformacio-
nes.222 Miller y Bell,?° Catagni, et al® y otros autores han
demostrado que es posible realizar el alargamiento del
miembro afectado con el método de llizarov preservando
el pie del paciente.

En el estudio publicado por Gibbons y Bradish? se re-
portan resultados satisfactorios en el alargamiento de diez
extremidades, pero presentaron 13 complicaciones, de las
cuales cuatro fueron mayores y nueve menores; dentro de
las complicaciones mayores se incluyeron: subluxacion y
rigidez de rodillay deformidad en valgo.

Sharma et al? reportaron retraso en la consolidacién du-
rante el alargamiento de tibia en siete de siete pacientes es-
quel éticamente inmaduros.

En nuestros pacientes se presentaron ambos tipos de
complicaciones tanto mayores como menores. Dentro de
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Tabla 1. Datos clinicos, pacientes sometidos a alar gamiento.

Paciente Deformidad asociada Fijador utilizado
1 Ausencia4°y 5° Ilizarov
rayos derechos
2 Hipoplasia femoral Orthofix
Pappas I X, ausencia 5° rayo
3 Ninguna Orthofix
4 Hipoplasia femoral Orthofix
Pappas I X
5 Ausencia 5° Rayo Orthofix
6 Ninguna Orthofix
7 Ninguna Orthofix
8 Ninguna Orthofix
9 Agenesia astragalo, Orthofix
ausencia 5° Rayo
10 Hipoplasia femoral Orthofix
Pappas X, Hipoplasia tibial
11 Ninguna Orthofix
12 Ninguna Orthofix
13 Hipoplasia femoral Pappas | X Orthofix
14 Hipoplasia femoral, ausencia Orthofix
4°y 5° rayos
15 Ausencia4°y 5° rayos, Wagner, Ilizarov,
sindactilia Orthofix

las mayores tuvimos deformidades angulares en valgo del
fémur, tibiay tobillo, asi como procurvatum de latibia, las
cuales fueron alineadas mediante osteotomias y la coloca
cion de un aparato fijador tipo orthofix. Un paciente pre-
sent retraso en la consolidacion, el cual fue resuelto con la
aplicacion de injerto autdlogo. Las contracturas articulares
se presentaron Unicamente en dos pacientes (13%), lo cual
representa una menor incidencia comparando con lo men-
cionado en la literatura mundial, sin embargo, fue necesa-
rialaliberacion y/o €l aargamiento de los tejidos blandos.
Dentro de las complicaciones menores que nuestros pa-
cientes presentaron fueron contracturas en flexion o exten-
sién en dos pacientes (13%), infeccion del trayecto de los
tornillos en solo 2 pacientes (13%) y fractura del hueso
alargado posterior al retiro del aparato fijador en un pa-
ciente (6%). Estas complicaciones respondieron de manera
favorable alafisioterapia, alos antibiéticos y con la colo-
cacion de un aparato de yeso respectivamente. En base a
los resultados de nuestro trabajo es necesario reevaluar las
contraindicaciones del alargamiento 6seo en los pacientes
con hemimelia peronea, como: inestabilidad articular de la
rodilla, deformidad estructurada y/o acortamiento severo
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Alargamiento

obtenido (cm) Complicaciones

7.5 Genu valgo

5.0 Ninguna

7.0 Ninguna

5.1 Ninguna

4.6 Procurvatum de 23°, valgo del pie de 25°.

4.0 Valgo de fémur de 15°

7.8 Valgo de tibia de 20°

4.5 Valgo de 20°, Procurvatum de 40°,
valgo del tobillo, infeccion sitio entrada

5.0 Valgo de tobillo de 20°

5.9 Fractura incompl eta de tibia postretiro
aparato, Procurvatum,valgo de tobillo

5.0 Valgo de tibia de 9° y de tobillo de 30°

4.0 Fractura femoral postretiro de aparato,
equino rigido de 30°, contractura de rodilla.

5.0 Contractura en flexion de la cadera, quiste
en callo.

8.0 Fractura de fémur en sitio de distraccion.

7.3 Valgo y procurvatum de tibia, fractura

supracondilea, equino y valgo de tobillo.

de laextremidad af ectada, aunque generalmente se asociaa
malformaciones femorales menos severas como a la hipo-
plasia femoral Pappas | X que no compromete a los liga-
mentos cruzados de larodilla

Debe prestarse especia atencion a las posibles compli-
caciones inherentes a la produccién 6seay alas contractu-
ras secundarias a alargamiento. Una caracteristica que de-
fine a este estudio como satisfactoria es que los pacientes
tratados con alargamiento 6seo no requieren asistencia al-
guna para la marchay presenta una serie de casos tratados
inicialmente con fijador externo, sobre lo cual no existe su-
ficiente cantidad de informacion publicada en la literatura,
ni con un periodo de seguimiento satisfactorio.
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