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RESUMEN. Introducción: Las deformidades re-
siduales del raquitismo hipofosfatémico pueden
manejarse con osteotomía correctora y fijación
con clavos centromedulares, fijadores externos,
dispositivos de Ilizarov, clavos de Kirschner, apa-
ratos de yeso, placas, incluyendo la epifisiodesis.
Estos métodos pueden aplicarse en caso de una
fractura. El objetivo de este trabajo es presentar el
manejo de un paciente de 16 años con raquitismo
hipofosfatémico ligado al X, en la última etapa de
su crecimiento, que acude con fractura diafisaria
del fémur derecho, tratado mediante osteotomía
de alineación y fijación y osteotomía de alineación
del fémur contralateral, en un solo tiempo quirúr-
gico. Actualmente con datos de retardo en la con-
solidación. Dentro de las principales complicacio-
nes al tratamiento quirúrgico se encuentran: la
recurrencia de la deformidad y el retardo en la
consolidación que hasta el momento sólo pueden
ser resueltas al intervenir sobre el metabolismo
del calcio y del fósforo. Los pacientes con fractu-
ras producidas por mecanismos de bajo impacto
deben ser sujetos a un manejo multidisciplinario y
se debe decidir el mejor implante para cada caso.

Palabras clave: hipofosfatemia, raquitismo,
fractura, fémur, clavo, deformidad, osteopenia.

ABSTRACT. Introduction: Residual deformities
of hypophosphatemic rickets can be approached
with a corrective osteotomy and fixation with a
centromedullary nail, external fixators, Ilizarov
devices, Kirschner’s nails, cast devices, and plates,
including epiphysiodesis. These methods may be
used in case of fracture. The purpose of this work is
to discuss the management of a 16-year-old patient
with X-linked hypophosphatemic rickets at the
end-stage of growth, who presented with a shaft
fracture of the right femur, treated with alignment
osteotomy and fixation, and alignment osteotomy
of the contralateral femur in a single surgical
stage. The patient currently has signs of delayed
healing. The main complications of surgical treat-
ment include recurrence of deformity and delayed
healing, both of which, until now, can only be ad-
dressed by acting on the calcium and phosphorus
metabolism. The patients with fractures caused by
medium-impact mechanisms should undergo mul-
tidisciplinary management and the best implant
for each case must be selected individually.

Key words: hypophosphatemia, fracture, femur,
nail, deformity, rickets, osteopenia.

Introducción

Las fracturas pediátricas asociadas a mecanismos de
bajo impacto pueden asociarse con raquitismo.1,2 La sospe-
cha clínica de la enfermedad es evidente cuando se obser-
van las deformidades características3 y la osteopenia.

Cuando las deformidades no se encuentran asociadas a
una fractura, el manejo incluye osteotomía correctora y
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fijación con clavos centromedulares,4,5 fijadores exter-
nos,6,7 dispositivos de Ilizarov,8,9 clavos de Kirschner,
aparatos de yeso, placas,10,11 incluyendo la epifisiode-
sis.12,13 Y también pueden aplicarse cuando se presentan
fracturas en pacientes con raquitismo hipofosfatémico.

El objetivo de este trabajo es presentar el caso de un pa-
ciente con raquitismo hipofosfatémico ligado al X en la
última etapa de su crecimiento con una fractura de la diáfi-
sis del fémur.

Reporte del caso

Paciente masculino de 16 años con antecedente de ra-
quitismo hipofosfatémico, diagnosticado en el primer año
de vida sin tratamiento médico. Abuelo materno, madre,
tía y prima con el mismo padecimiento.

Inició su padecimiento actual al recibir un golpe en el
muslo derecho por un balón de fútbol pateado por una ter-

cera persona y el impacto le produjo una fractura diafisaria
de fémur, por lo que fue referido a nuestro hospital. Durante
su estancia hospitalaria se tomaron estudios paraclínicos de
laboratorio (Tabla 1) y gabinete (Figura 1). Se interconsul-
tó el caso con el Servicio de Genética, quienes confirmaron
el diagnóstico y endocrinología estableció el manejo médi-
co. Se decidió realizar en un mismo tiempo quirúrgico os-
teotomía de alineación y fijación con clavos centromedula-
res anterógrados bloqueados de ambos fémures.

El tratamiento quirúrgico se realizó de acuerdo con
una modificación de la técnica de Sofield.14 Con el pa-
ciente en decúbito supino y control con intensificador
de imágenes, mediante un abordaje lateral supratro-
cantérico en lado derecho, se introduce el implante a
través del canal medular hasta llegar al primer Centro
de Rotación y Angulación (CORA); se realizó una se-
gunda incisión lateral para hacer osteotomía de ali-
neación y fresado de canal medular distal. El clavo se

Tabla 1. Exámenes de laboratorio. La hiperfosfaturia, hipofosfatemia, normocalcemia, los electrólitos séricos normales y los
niveles aumentados de fosfatasa alcalina son característicos del raquitismo hipofosfatémico ligado al X.

Preoperatorios Laboratorios a 10 semanas Niveles normales según nuestro laboratorio

Calcio corregido 8.5 mg/dl 9.0 mg/dl 8-10 mg/dl
Fósforo 2.0 mg/dl 2.2 mg/dl 4-7 mg/dl
Fosfaturia 100 mmol/día 98 mmol/día 10-40 mg/dl
Fosfatasa alcalina 137 U/l 149 U/l 53-128 U/l

A B

C

D

Figura 1. A y B. Radiografía y re-
construcción de TC preoperatorias
del fémur derecho fracturado. La
fractura coincidió con el CORA
distal. Se observa también rotación
tibial medial de casi 90 grados simé-
trica de ambas tibias. C y D. Se cal-
culó el eje de antetorsión del fémur
sano para la planeación preoperato-
ria que resultó ser de 10°.
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introdujo hasta llegar al segundo CORA, que en el fé-
mur derecho coincidió con el sitio de fractura; aquí se
hizo una tercera incisión lateral para fresar el canal en-
domedular hacia distal. La alineación del fémur fue
valorada clínicamente previa al bloqueo del clavo. El
mismo método se utilizó en el lado izquierdo (Figura
2). No hubo complicaciones. Las condiciones clínicas
del paciente fueron óptimas durante el postoperatorio
y fue egresado dos días después con apoyo parcial de
ambos miembros pélvicos. El manejo médico que se
indicó por endocrinología consistió en suplementos
con fósforo oral y vitamina D.

En su última revisión, a diez semanas, el paciente se en-
contró asintomático, sin datos de infección, con arcos de
movilidad de cadera y rodillas completos y con datos de
retardo en la consolidación, por lo cual continúa con apo-
yo parcial con muletas (Figura 3).

Discusión

Los datos clínicos del raquitismo hipofosfatémico liga-
do al X se producen por un mal funcionamiento del co-
transportador de fosfato dependiente de sodio tipo 2a
(NPT2a) que regula la homeostasis del fósforo en el túbulo
renal proximal. El gen afectado se denomina PHEX y se lo-
caliza en Xp22.2-p22. Esto promueve un aumento en la
fosfaturia,15 disminución de los niveles de fósforo en la
sangre y en el hueso16 originando deformidades que predo-

minan en los huesos largos del miembro pélvico3,17 y os-
teopenia.

Es deseable la corrección de las deformidades óseas
producidas por esta enfermedad para retrasar la aparición
de artrosis.18 Para lograrlo, existen muchos métodos, la
mayoría de los cuales no representan un reto técnico para
el ortopedista; aunque actualmente, no se han definido
los lineamientos sobre las indicaciones de cada uno de
ellos.11 Dentro de las principales complicaciones se en-
cuentran la recurrencia de la deformidad19 y el retardo en
la consolidación8 que hasta el momento sólo pueden ser
resueltas al intervenir sobre el metabolismo del calcio y
del fósforo.20

Se tomó la decisión de realizar la cirugía en agudo por
consenso con los especialistas en endocrinología por las
siguientes razones: el control metabólico no se hubiera lo-
grado en menos de cuatro semanas, la inmovilización pro-
longada hubiera empeorado la osteopenia y la corrección
de una consolidación viciosa con acortamiento hubiera
sido más difícil.20

En el ámbito ortopédico, decidimos realizar la osteoto-
mía de alineación de ambos fémures con clavo centrome-
dular bloqueado y en un mismo tiempo quirúrgico por tres
razones: La deformidad relativamente simétrica, que en caso
de no haberse corregido, hubiera impedido la adecuada

A B

Figura 2. A.
Resultado
quirúrgico final.
B. Observamos
escasos datos de
consolidación a
10 semanas del
postoperatorio.

Figura 3. Obsérvese la torsión tibial medial compensada, aún con
falta de fuerza muscular para la bipedestación.
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alineación de ambos miembros pélvicos y sus consecuen-
cias; la edad ósea, que marcaba el final del crecimiento,
que disminuía la probabilidad de recidiva de la deformi-
dad a pesar de los niveles de fósforo por debajo de 2.5 mg/
dl y la falta de tratamiento médico previo,8,20 y, el tamaño
de los fémures y la localización de la fractura, que permi-
tían la aplicación del implante, estándar de oro para el tra-
tamiento de las fracturas de fémur.

El retardo en la consolidación, al que nos enfrentamos
actualmente, puede deberse a que las osteotomías se reali-
zaron de manera abierta y a la falta de respuesta metabóli-
ca que el paciente ha tenido, a pesar del tratamiento médi-
co adecuado (Tabla 1).

Conclusión

Los pacientes con fracturas producidas por mecanismos
de bajo impacto deben ser sujetos a un manejo multidisci-
plinario. El cirujano debe decidir el mejor implante para
cada caso. En el caso del raquitismo hipofosfatémico liga-
do al X, sólo el manejo médico puede ayudarnos para lo-
grar disminuir el riesgo de retardo en la consolidación.
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