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Sindrome de Larsen: 22 casos, evolucion y tratamiento
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RESUMEN. En 1950 Joseph Larsen describe
pacientes con dismorfismo facial, hiperelasticidad
articular y luxaciones miltiples y cuya frecuencia
es de 1 x 100,000 nacidos vivos. En los tdltimos
aios se han reportado casos esporadicos en la lite-
ratura. Realizamos un analisis de pacientes con
sindrome de Larsen, todos ellos tratados en nues-
tra institucion. El nimero de pacientes fue de 22
en total, en los cuales describimos las alteraciones
que presentan y su manejo, ya sea quirdrgico u or-
topédico con un seguimiento minimo de tres afios.
Después del seguimiento se llego a la conclusion de
que el tratamiento conservador es la base y que las
intervenciones quirirgicas se encuentran indica-
das en: pie equino varo aducto (PEVA), luxacion
patelofemoral y luxacion de cadera unilateral.

Palabras clave: Sindrome de Larsen, luxacio-
nes muiltiples.

Introducion

A principios del siglo XX Drehman' y Kdiser,? reporta-
ron casos sugestivos de Sindrome de Larsen.

En 1950 Joseph Larsen® realiza la descripcién de este
sindrome cuya incidencia aproximada es de 1 x 100,000
nacidos vivos, que se caracteriza:

—Por dismorfismo facial (hipertelorismo abombamiento
de la frente y depresién del puente nasal), hiperelasticidad
articular que generalmente involucraba luxacién de rodi-
llas, en algunos casos presentaba también luxacién congé-
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SUMMARY. In 1950 Joseph Larsen described
patients with facial dysmophism, joint hyperelas-
ticity and multiple dislocations. Frequency is 1/
100,000 live births. Sporadic cases have been re-
ported in the literature in recent years. We ana-
lyzed a total of 22 patients with Larsen syndrome,
all of them treated in our institution. We report
their alterations and management, whether surgi-
cal or orthopedic, with a minimum follow-up of
three years. After the follow-up we concluded that
conservative treatment is fundamental and surgi-
cal interventions are indicated for: adduct club-
foot, patellofemoral dislocation, and unilateral hip
dislocation.

Key words: Larsen syndrome, multiple disloca-
tions.

nita de caderas, codos y deformidad en equino varo y/o
talo valgo de los pies y nicleos de osificacién supernume-
rarios en manos y pies (Figura 1). Latta y col* describen
otras caracteristicas de este sindrome tales como metacar-
pianos cortos, anomalias en la columna vertebral cervical-
dorsal, defecto del paladar, disminucién de la rigidez de
los cartilagos condrocostales, de la epiglotis, los aritenoi-
des y posiblemente de la trdquea, asi como ensanchamien-
to de la ufia del dedo pulgar.

En los ultimos afios se han reportado casos esporadicos
en la literatura, analizando el patrén de herencia, asi como
su presentacion clinica.

En la literatura se reportan patrones de herencia auto-
somica dominante y autosémica recesiva.’ Se describe,
ademas una forma letal de la enfermedad, mucho mas rara,
también de herencia autosémica recesiva, que ocasiona la
muerte en el periodo neonatal por insuficiencia respirato-
ria debido a traqueomalacia e hipoplasia pulmonar.°

Se piensa que el Sindrome de Larsen puede ser causado
por un desorden embrionario generalizado del tejido co-
nectivo durante la gestacion.


http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/medi-artemisa

Sindrome de Larsen: 22 casos, evolucién y tratamiento

El tratamiento dependera de los sintomas particulares
de cada paciente.

Las luxaciones, el pie equino varo aducto y las con-
tracturas pueden tratarse con fisioterapia, férulas y/o la ci-
rugfa.

El pronéstico del sindrome varia de paciente a pacien-
te. Las causas generalmente de muerte temprana son pro-
blemas respiratorios severos o compresién de la médula
cervical por la inestabilidad de la columna.

Si el tratamiento ortopédico se inicia temprano y con
evaluacion constante, el prondstico puede ser bueno, con
un promedio de vida normal.

Por las caracteristicas ya mencionadas realizamos un
estudio retrospectivo de pacientes diagnosticados con
Sindrome de Larsen en nuestra poblacién para describir las
caracteristicas clinicas, el manejo y la evolucién de nues-
tros pacientes y comparar con lo reportado.

Material y métodos

Se realizé estudio retrospectivo en el Hospital Shri-
ners de 22 pacientes con el diagnéstico de Sindrome de
Larsen. Para su anélisis se agruparon de acuerdo a las al-
teraciones presentadas: en la columna, luxacién o inesta-
bilidad de caderas, codos, rodillas y las malformaciones
de los pies.

Se analizaron los procedimientos quirtrgicos realiza-
dos para la correccién de dichas deformidades, para des-
pués analizar resultados clinicos y radiolégicos con un se-
guimiento minimo de 3 afios.
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Figura 1. Caracteristicas clinicas
y radiolégicas del sindrome.

Resultados

Se analizaron a 22 pacientes con el diagnéstico de
Sindrome de Larsen, de los cuales 68.1% (15 pacientes)
fueron femeninos y 31.8% (7 pacientes) masculinos, con
un promedio de edad de 7.3 afios (2-18) con un segui-
miento minimo de tres afios. Las alteraciones encontradas
y los procedimientos quirdrgicos realizados en la tabla 1.

Se realizé artrodesis de T7 a T12 en un nifio de § afios
por escoliosis de 45° progresiva; a los tres afios de segui-
miento conserva los 45 grados.

Se registraron 14 luxaciones de cadera, 63.6%; de éstos,
12 fueron bilaterales y 2 unilaterales, a 10 caderas bilate-
rales se les manejé de manera conservadora, con buena
evolucién, sin dolor y funcionales al final del seguimiento.

Se realizaron procedimientos quirirgicos en cuatro ca-
deras, dos con afeccién bilateral, dos unilateral y con
luxacién femorotibial en los cuatro.

De los cuales dos pacientes con luxacién coxofemoral y
femorotibial bilateral recidivaron y los otros dos con afec-
cidén unilateral al final del seguimiento presentaban cade-
ras estables con inestabilidad de rodilla, por lo que se in-
dicé ortesis.

Se analizaron 12 luxaciones femorotibiales bilaterales
en 7, se realizaron procedimientos quirdrgicos con alarga-
miento del cuadriceps en 5 casos, osteotomia alineadora
en | y diafisectomia en 1 caso con una edad minima de 2
afios y maxima de 8. Todas las luxaciones recidivaron al
final del seguimiento. Los cinco casos restantes se maneja-
ron de manera conservadora con ortesis con adecuada evo-
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Tabla 1. Muestra las caracteristicas clinicas y los procedimientos quirirgicos.

Caso  Sexo Edad Columna Femorotibial F. patelar Caderas Pies Tratamiento
1 F 3 Bilateral PEVAC LPM bilateral
2 F 8 Escoliosis tordcica Bilateral Artrodesis T7-T12
3 M 3 Bilateral Bilateral RA-Salter-alargamiento cuadriceps
4 M 2 Bilateral PEVAC LPM Bilateral
5 F 12 Bilateral Diafisectomia
6 M 6 Bilateral Bilateral RA-Pemberton alargamiento cuadriceps
7 F 5 Bilateral Bilateral
8 F 11 Unilateral Liberacion R lateral, plicatura medial
9 M 15 Escoliosis tordcica Bilateral
10 F 3 Bilateral PEVAC LPM Bilateral
11 F 13 Escoliosis tordcica Bilateral
12 F 8 Bilateral Osteotomia alineadora
13 F 4 Bilateral Bilateral
14 F 7 Bilateral
15 M 10 Bilateral
16 F 2 Bilateral Unilateral RA-Alargamiento cuadriceps
17 F 5 Bilateral
18 M 6 Bilateral Unilateral RA-Salter alargamiento cuadriceps
19 F 5 Bilateral
20 M 4 Bilateral Bilateral Alargamiento cuadriceps
21 F 6
22 F 5 Cifosis toracolumbar

lucién. Se analizé un caso de luxacién patelofemoral que
se trat6 con liberacidn quirdrgica del retindculo lateral y
plicatura del medial, quedando estable.

Reportamos tres pies equino varo y aducto no reducti-
bles que fueron manejados con liberacién posteromedial,
al final del seguimiento los tres presentaban marcha plan-
tigrada con buena evolucion.

Discusion

El estudio de esta serie de casos nos permite analizar las
cirugias y la evolucién de estos pacientes.

En pacientes con sindrome de Larsen debemos realizar
diagnéstico diferencial con: El sindrome de Rubinstein-
Taybi, artrogriposis, enanismo distréfico, artroclasia multi-
ple congénita y los diferentes tipos de Ehlers-Danlos.

En otras series reportan alteraciones cervicales que pue-
den llegar a un desenlace fatal’ si no se valora o estabiliza
adecuadamente. Lefort y cols,® y Michel y cols,’ reportan
luxacion en C2; C3 en tres casos, uno fallecio debido a
compresion medular por subluxacién de C4; C5 o hipo-
plasia de C4, C5. En nuestra serie no encontramos altera-
ciones cervicales.

La escoliosis y cifosis se presenta del 25 a 70%'° por
lo que en ocasiones se justifica la artrodesis temprana por
la hiperlaxitud que presentan estos pacientes, como es el
caso de uno de nuestros pacientes que por presentar cifo-
sis progresiva se realizé artrodesis anteroposterior de T7
a T12. Por lo mencionado se recomienda en todos los pa-
cientes realizar diagndstico oportuno y un adecuado se-
guimiento para decidir tratamiento quirdrgico o conser-
vador.
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La literatura reporta que en un 60% se afectan las cade-
ras. De los 22 pacientes encontramos 14 (63.6%). Las luxa-
ciones de cadera en el sindrome de Larsen se caracterizan
por hiperlaxitud capsuloligamentaria y por la retraccién
de los elementos musculotendinosos, tanto en su extremo
proximal y distal del fémur secundarios al acortamiento
aparente del fémur proximal por migracién de la cabeza fe-
moral y la luxacién anterolateral de la tibia, lo que provo-
ca que sea imposible el tratamiento de la cadera sin tratar
primero la luxacién de rodilla.

Los 10 pacientes que no recibieron tratamiento pese a
la luxacién de las caderas mantuvieron caderas no doloro-
sas y funcionales, de los cuatro pacientes a los que se les
realiz6 reduccion abierta a los dos con luxacion bilateral,
recidivé la luxacién. Se tiene que considerar que los cua-
tro pacientes presentaban también luxacién de rodillas tra-
tadas previamente, por lo mencionado coincidimos con la
literatura que cuando la luxacién de cadera es bilateral y
asociada a luxacién de rodilla el prondstico es reservado.

Las luxaciones congénitas de rodilla se presentaron en
54.5% 12 casos, en general estas luxaciones en principio
deben de ser tratadas con yeso correctivo desde los prime-
ros dias de vida y el tratamiento quirdrgico solamente
debe ser utilizado cuando falla el tratamiento conservador.

Las luxaciones unilaterales tienen mejor prondstico
que las bilaterales probablemente debido a la naturaleza
genética de este sindrome.

En nuestra serie no se considero el tratamiento conser-
vador en los primeros meses de vida ya que asisten a nues-
tro centro después del afio de edad. Los 7 casos quirtrgi-
cos realizados después del afio y medio de vida todos
recidivaron.
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Nuestra serie confirma la necesidad del tratamiento
temprano de los problemas de las rodillas, que mientras
mds tarde se instituya el tratamiento menos satisfactorios
son los resultados, ademds de que la retracciéon del cuadri-
ceps provoca una traccién importante de las estructuras is-
quiocrurales, dificultando atin mds la correccidén quirirgi-
ca de la luxacion de cadera.

El paciente con luxacion patelofemoral evolucioné fa-
vorablemente con liberacién del retindculo lateral y plica-
tura del retindculo medial.

A los tres pacientes con PEVA se les realiz6 liberacion
posteromedial LPM con adecuada evolucién, todos con
marcha plantigrada, la literatura reporta que los PEVA ge-
neralmente estdn bien conformados y requieren de trata-
miento casi siempre con liberacién posteromedial y pre-
sentan buen prondstico.

Conclusiones

Por las caracteristicas de la enfermedad de Larsen el tra-
tamiento debe realizarse de manera multidisciplinaria y de
forma precoz. Para una adecuada evolucién y prondstico
es vital detectar de manera rdpida y oportuna las lesiones
que pongan en peligro la vida, al mismo tiempo que se es-
tablece un tratamiento conservador para las lesiones en
pies, rodillas y caderas, dejando el tratamiento quirdrgico
Unicamente en pacientes que persistan las deformidades y
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ademads presenten luxaciones tibiofemorales y coxofemo-
rales unilaterales, asi como también en PEVA no reduci-
ble. Consideramos muy importante diagnosticar y monito-
rizar las escoliosis progresivas y asi determinar el
momento ideal para tratarlas quirdrgicamente.
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