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Resumen

Presentamos el primer caso de elongacion 6sea de ambos muslos realizado en la Reptiblica Dominicana en un
caso de enanismo por acondroplasia, utilizando el método de la distraccion con fijadores externos.
Esta es una alternativa terapéutica que podemos ofrecer en nuestro pais a todos los pacientes que padecen

cualquier tipo de enanismo.
Alargamiento Femoral Bilateral

Abstract

Acondroplasia

-

We report the first case of bone elongation of the femurs shaft in achondroplasia by the distraction method

with external fixation, in the Dominican Republic.

This is a terapeutic choice we can offer in our country to all people with diferent types of dwarfism.

Bilateral Femoral Elongation

INTRODUCCION

La acondroplasia es un trastorno del desarrollo en que
resulta defectuosa la formacion encondral de los huesos
largos del esqueleto y es el tipo mas comtin de enanismo
que existe.Se caracteriza por un desarrollo normal del
tronco con un acortamiento anormal de las extremidades
superiores e inferiores, presentando ademas rasgos
faciales y craneales que lo diferencian claramente de
otros tipos de enanismos.

En nuestra sociedad constituye un verdadero drama para
los padres que han procreado un hijo acondroplasico
debido a las alteraciones conductuales que habran de
surgir en el transcurso del desarrollo del nino en contacto
con un medio que muchas veces se le tornara hostil.

El siglo XX advino con grandes esperanzas que hoy se
han tornado en realidad para estos individuos. En el ano
1905, el argentino Codivilla realizo por primera vez una
elongacion femoral en un paciente con discrepancia en
miembros inferiores, valiéndose de una traccion
esquelética luego de realizar una osteotomia oblicua de
la diafisis.

Achondroplasia

En los inicios de los anos veinte; Magnuson y Putti
modificaron esta técnica y reportaron nuevos casos. Putti
habia colocado un tipo de fijador externo telescopado,
pero adolecia de ser inestable, correspondiéndole a -
Abbott y Grego mejorar dicho aparato y hacerlo mas
eficaz.

Anderson utilizo por primera vez alambres transfixiantes
en un aparato dispuesto en cuadro, que luego Compere,
en 1836, le introdujo la colocacion de injertos de cresta
iliaca.

Dos anos mas tarde, Hoffman, aporto su fijador externo
lineal monopolar con tres clavos a cada extremo y barras
deslizantes.

Fue utilizado por algunos anos la osteotomia en Z
propuesta anos antes por McCarroll y después combind
con innovaciones propuestas por Anderson, Merle
D'Aubigne y Dubouset, hasta que en 1951 Gavril A.
lizarov de la Union Soviética, revoluciona por completo
la técnica al introducir su sistema de fijacion externa
anular logrando un salto definitivo en el o 1960 cuando
presenta
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Fig. No. 1: Radiografia antes de la cirugia. La longitud
de fémur desde trocanter mayor al extremo condilar
es de 14 cm.

una serie de pacientes a los que le habia hecho crecer
hasta 20 y mas centimetros y demostro la regeneracion
de los huesos tubulares largos por el método de la
compresion-distraccion. Otros autores soviéticos como
Volkov, Thaschenko, Oganesian, Sivash y Kalnberz,
entre otros, logran otros éxitos haciendo crecer enanos
y miembros cortos.

En Latinoameérica, la vanguardia le corres-
ponde a Cuba que desde los inicios de la
década de los 70 viene desarrollando esta |
técnica y en donde se ha conseguido gran
avance, hasta puede ofrecer Vvarias
modalidades de sistemas de fijacion externa
entre la que se destaca el sistema semianular
del Profesor Rodrigo Alvarez Cambras.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 4 anos de edad que es
llevada por sus padres a nuestra consulta por
observarse baja talla y que ya habia sido
examinada por su Pediatra y un meédico
endocrinologo.

A la inspeccion observamos niia de baja
estatura con respecto al percentil de su edad,

Acta Médica Dominicana

Septiembre-Octubre 1991

acortamiento notable de ambos brazos y ambos
miembros in’ .riores.

Su frente era aizcre.amente prominente, su nariz tenia el
puente deprimido y su mandibula era moderadamente
progna- ta, su tronco era de longitud adecuada pero se
observaba una hiperlordosis lumbar. Las uniones
costocondrales eran también prominentes. La punta de
los dedos de las manos no sobrepasaban la linea
trocanterica y el centro del cuerpo estaba por encima del
ombligo, sus manos y pies eran cortos.

Al examen fisico presentaba una talla de 84 cm.

La amplitud de movimientos articulares era completa y
normal.

Su coeficiente intelectual era normal.

Al examen radioldgico se observo:

~

- Imagen de mano en tridente en la configuracion de los
metacarpianos.

- Aumento del diametro de los huesos largos con
acortamiento en su longitud.

- Engrosamiento de las corticales con escotamiento de
las epifisis de crecimiento y gran amplitud de las
superficies articulares.

- Discreto varismo de ambas tibias.

Fig. No. 2: Radiografia del transquirirgico el dia 22/01/91. Se
realizé osteotomia transversa y colocacion de ambos fijadores
externos.
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Se comprueba que osteoto- mia se hizo
completa dando distraccion al foco y luego
compresion. Se cierra la herida y a las 72
horas se empieza la distraccion conti- nua y
dosificada a razon de un mm por dia, se hace
radiografia control alos 10dias de distraccion
y una mensual.

DISCUSION

El método de la distraccion continua y
dosificada estable- cido por llizarov desde
1960 ha variado poco y se impone, dejando
atras a todos los demas métodos utilizados
anteriormente, rebasa inclusive todas las
espectativas y pronosticos establecidos
anteriormente.

Fig. No.3 Radiografia al 10mo. dia de haber empezado la
distraccion. Se ha El sistema RALCA desarrol- lado en el

elongado 10 mm. Hospital Ortopédico Naciona| Docente Frank

Pais de la Habana, Cuba, cuenta con una de

- Contorno pélvico interno que presenta aspecto de copa las mayores experiencias y de las mas fructiferas en este
de champana, aunque no tan clasico como en otros tipo de proceder terapéutico. Su presentacion es simple
acondroplasicos. y proporciona un facil manejo con

No recogimos antecedentes familiares de casos
parecidos.

TECNICA REALIZADA

Se midio la longitud de la difisis
femoral desde el tron- canter mayor
hasta la linea intercondilar que era
de 14 cm, y se diseno un montaje de
tipo doble monopolar usando barras
distractoras diafisarias del sistema
de fijacion externa RALCA.

En el salén de operaciones, bajo
anestesia general y todas las
medidas preoperatorias se procede
ainsertar dos alam- bres de 3.5 mm.
de diametro y roscados de 240 mm
de largo en la porcion trocan- térica

de ambos femurs. Fig. No. 4: Proceso de distraccion en que se observa la trama ligeramente

radiopaca del callo de neoformacion que da la imagen de velo entre los
Una vez colocados estos alambres,  extremos 6seos diastasados

se colocan dos mas en la porcion

metadiafisaria distal de ambos innovaciones que versa- tilizan su uso haciendolo en
huesos y luego de colocar ambas ba- rras en cada muslo multiples ocasiones mas eficaz que sus predecesores
se realiza una osteotomia diafisaria tras abordar el hueso cercanos.

por una pequena incision lateral del muslo.
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En el caso que presentamos, la distraccion empezo el
dia 26/1/91, cuatro dias después de la operacion y se
termind el dia 6/5/91 consiguiéndose 16 cm del fémur
derecho y 9.5 del izquierdo. Esto fue debido a que la
osteotomia del

izquierdo fue hecha muy alta siendo tironeado por los : e g
musculos pelvitrocantéricos el fragmento proximal y por Lo ComTrROLV [o-/0-9U

los aductores el distal, ademas esto impidid aprovechar SE RETiRAROA) LoS

todas las posibilidades del aparato. Esto también FUADogES OTERNS
produce la incurvacion que se observa en el fémur '
izquierdo.

Fue necesario colocar otro alambre en la porcion
proximal del fémur derecho luego de que uno de los
alambres se partiera por un error de la madre al aplicar
la distraccion, debiéndose de sacar el partido y colocar
otro en su lugar mas duro de refuerzo. Este tiempo
quirurgico se aprovecho para realizar tenotomia de los
aductores bilateralmente para quitarle presion a los
alambres.

Todo el tiempo que duro la elongacion se mantuvo a la
nina sin apoyo y siempre en abduccion de ambas
caderas.

Finalmente el dia 17/10/91 se le retird de manera
ambulatoria ambos aparatos.

AConN D EPEASEN

= CONGA Crom/ TEMO Fig. 6: Radiografia que muestra ambas diafisis
DILATE £AC ) femorales elongadas en 10 cm., un dia despues

D f“—- B de haberle retirado ambos fuadones

:.L.—n{nti

i En total la nifa solo requirié 5 dias de internamiento y el

o resto del seguimiento se le realizé en su casa.
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ig. No.5: Se observan ambos huesos elongados y
el callo de neoformacion de 10 cm de longitud en
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