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INTRODUCCION

Las osteocondrodisplasias (OCD) constituyen un he-
terogéneo y complejo grupo de enfermedades dseas
constitucionales caracterizadas por un crecimiento y
desarrollo anémalo del cartilago y/o hueso, que fre-
cuentemente dan lugar a una estatura corta y despro-
porcionada. El gran nimero de formas clinicas diferen-
tes, su incompleta clasificacion, el escaso conocimiento
de su fisiopatologia y la imposibilidad terapéutica en la
mayoria de ellas, han sido las principales razones por
las que el pediatra se ha desentendido de su estudio. Sin
embargo, el progreso de la cirugia ortopédica a partir
de la década de los setenta y fundamentalmente de los
ochenta en la vertiente de los alargamientos 6seos, per-
mite en el momento actual convertir a un «enano» de
130 ¢cm en un individuo mas o menos normal de alrede-
dor de 160 ¢m, favoreciendo su reintegracion social en
unas condiciones aceptables. Este espectacular progre-
so en el tratamiento de las OCD debe alentar al pedia-
tra a su correcta identificacidon nosologica vy hacetle
olvidar su escepticismo terapéutico (1-8),

EVOLUCION HISTORICA DEL ALARGAMIENTO
DE EXTREMIDADES

Las técnicas quirdrgicas de elongacion Gsea de las
extremidades han recorrido un largo camino histori-
0 (9). Los primeros intentos, a finales del siglo pasado
y principios de éste, se desarrollaron para el tratamien-
to de las dismetrias de las extremidades inferiores, con
el fin de paliar las complicaciones secundarias a los
desequilibrios que producen a nivel de pelvis y raquis.
Estas técnicas de elongacion dsea tuvieron su mayor
auge en Espafa durante las décadas de los afios 50 y
60, a raiz de las epidemias de poliomielitis que suftrio el
pais. Por aquel entonces, las técnicas existentes no so-
brepasaban los' 6 u & cm de elongacién, después de
superar delicadas intervenciones quirurgicas, que con
mucha frecuencia presentaban complicaciones y re-
querian cuando menos alguna nueva reintervencion.
La preocupacion de los cirujanos ortopédicos en aque-
lla época por sustituir las incomodas alzas y las apara-
tosas ortesis que, automaticamente, clasificaban a su
portador como un invalido social, llevé a la busqueda

de técnicas efectivas para la elongacién dsea. En el
mundo occidental, a partir del disefio del fijador exter-
no de WAGNER (1972) (11) ¥ la reglamentacién de su
técnica de elongacidn, se abrié un nuevo horizonte en
cuanto a posibilidades de solucién de las dismetrias de
las extremidades inferiores. En el mundo oriental, 1a
aparicion del fijador circular de IL1ZAROV (5, 12) aportd
interesantes innovaciones en el tratamiento de estos
problemas. A pesar de todo, cualquier proceso de elon-
gacion 6sea que superara los 4 cm era toda una aventu-
ra, con intervenciones sucesivas, largos periodos de
hospitalizacion, transfusiones sanguineas, riesgo ele-
vado de infecciones, etc. Afortunadamente, la evolu-
cion de la cirugia ortopédica ha cambiado radicalmen-
te esta situacion. La sistematizacion de las técnicas, la
elaboracion de unas indicaciones correctas y la adap-
tacién a la elongacién global de las extremnidades en el
tratamiento de las OCD, ha conseguido popularizar
los alargamientos de extremidades (13, 14),

ALARGAMIENTO DE EXTREMIDADES EN LAS
OSTEOCONDRODISPLASIAS

La primera pregunta que nos debemos hacer es; /de-
ben alargarse las OCD? En los EE.UU, la sociedad ha
realizado cambios en la arquitectura de las ciudades
para ayudar a los incapacitados e individuos de muy
baja talla. Es decir, han adaptado la sociedad al «ena-
no» en lugar del «enano» a la sociedad. En otras socie-
dades, como la nuestra, esta actitud es mucho menos
prevalente. Debemos tener en cuenta que en una socie-
dad pianteada para individuos que sobrepasan una
estatura media de 150 cm, personas que miden por
debajo de 130 cm padecen problemas de todo tipo,
familiares, escolares y sociales. Situaciones normales
de la vida cotidiana como marcar el timbre del ascen-
sor, usar el teléfono piblico o recoger la consumicién
de un mostrador se convierten en hechos imposibles de
realizar. Por otra parte, estas personas sufren un recha-
zo social grave que les impide desarrollar una vida
escolar, laboral o de relacién normal, con el consi-
guiente desarrollo de problemas psicolégicos graves.
Esta situacion se traslada a la familia, donde senti-
mientos de culpabilidad mal entendida hacen la vida
dificil a estas personas. Por estos motivos es el indivi-
duo de muy baja talla el que debe adaptarse, por el
momento, a nuestra sociedad (4, 6, 15-17).
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Los objetivos del alargamiento son mejorar al indivi-
duo desde el punto de vista funcional y cosmético, lo
que de forma secundaria aminorara o evitara la apari-
cién de trastornos psicolégicos. Mejorar la funcion sig-
nifica la posibilidad de realizar actividades fuera del
alcance de un individuo de talla muy baja, la posibili-
dad de obtener o mejorar su puesto de trabajo y obviar
1a necesidad de caros dispositivos adaptativos para el
incapacitado. Mejorar la cosmetica significa mejorar la
proporcionalidad del enanismo desproporcionado, pe-
ro mas importante, significa dar al «enano» una talla
final practicamente en el rango de lo normal. Desde las
graficas de crecimiento de la acondroplasia, podemos
observar que si tomamos un varon acondroplasico de
estatura media en el final de su madurez e incrementa-
mos su talla en 15 ¢cm, estar todavia en el rango normal
para la acondroplasia, pero por debajo del rango nor-
'mal de la poblacién general. Son necesarios 30 cm para
incrementar su estatura al rango normal. En el primer
caso, hariamos de un «enano» de tamafo promedio un
«enano» alto; en el segundo caso, Jo transformariamos
en una persona baja en el rango de la normalidad (18-
22).

FUNDAMENTOS E INDICACIONES DEL
ALARGAMIENTO DE EXTREMIDADES EN LAS
OSTEOCONDRODISPLASIAS

Fs necesario establecer de forma clara las indicacio-
nes de elongaciéon dsea en un paciente afecto de OCD,
asi como las premisas para realizarla.

Las bases generales sorn:

1. Tipo de OCD. Se debe realizar un diagnoéstico
exacto del tipo de OCD y un estudio de proporcionali-
dad de los segmentos corporales, con el fin de evaluar
las posibilidades de crecimiento espontaneo y saber si
se han de corregir dismetrias o realizar alargamientos
bilaterales y/o globales. La experiencia terapéutica se
centra fundamentalmente en la acondroplasia y la hi-
pocondroplasia, ya que son dentro del amplio grupo de
OCD las mas frecuentes y las mas apropiadas para
alargamientos. También se estan realizando técnicas
de alargamiento 6seo bilateral y/o global en otras dis-
plasias dseas como condrodisplasias metafisarias (tipo
Schmid, tipo Schwachman), displasias espondilometa-
fisarias (tipo Kozlowski), displasia epifisaria multiple,
displasia diastréfica y displasia condroectodérmica
(Ellis-van Creveld), entre otras. De hecho, puede estar
indicado en todas aquellas OCD con predominio de
micromelia. Correccion de dismetrias se ha realizado
fundamentalmente en la encondromatosis de Ollier y
en la enfermedad de las exéstosis cartilaginosas multi-
ples (21, 23-31).

2. Ausencia de contraindicaciones de caracter sisté-
mico.

3. Ausencia de contraindicaciones de carédcter psi-
colégico: Se deben valorar aspectos psicologicos y de
reintegracion social.

4. Edad: 1a edad ideal es antes y durante el brote de
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crecimiento puberal; en las nifias entre los ocho y doce
afios, v en los nifios entre los nueve y catorce anos.

Como regla general, la mayoria de los autores estan de

acuerdo en que la edad optima para comenzar la elon-
gacion es entre los diez y dieciséis afios, ya que los
nifios menores de seis-ocho afios no cooperan activa-
mente y Jos mayores de veinte afios estan menos moti-
vados al tener establecida su propia imagen corporal y
estar adaptados a su estatus social.

5. Talla inferior a —4 desviaciones estindar en la
curva de crecimiento: El seguimiento de las curvas de
crecimiento global (hipometrias) y segmentario (dis-
metrias) permite no demorar la aplicacion del trata-
miento y ponerlo en practica antes que el paciente fina-
lice el periodo fértil de crecimiento de los huesos largos.

6. La mejoria que se obtenga en altura (nimero de
centimetros a clongar) debe compensar los riesgos de la
terapéutica (cifra media ideal de 15 cm por segmento,
con una elongacion global de 30 cm).

7. Alineaci6n axial: Es imprescindible que no exis-
ta una desviacion axial en el segmento que se va a elon-
gar, que supere los '10° de varo/valgo o recurvatum/ante-
curvatum. Hay que realizar correcciones previas, me-
diante osteotomias en diferentes niveles para conseguir
1a realineacion axial, antes de aplicar la técnica de
elongacion (32, 33).

8. Estado articular: se deben corregir las alteracio-
nes articulares (fundamentalmente de la articulacién
coxofemoral) de forma previa al alargamiento. Articu-
laciones con gran deterioro del cartilago contraindican
el alargamiento, ya que éste agrava la situacion articu-
lar con el consiguiente fracaso funcional.

TECNICAS DE ALARGAMIENTO DE
EXTREMIDADES EN
OSTEOCONDRODISPLASIAS. INCIDENCIAS
Y COMPLICACIONES

Hasta hace poco tiempo, el elevado indice de compli-
caciones que presentaban las técnicas de elongacion y
los pocos centimetros que se obtenian, hacian inviable
un tratamiento global con garantias de éxito. Actual-
mente, la sistematizacion de las técnicas, la elabora-
cién de unas indicaciones correctas y la posibilidad de
sobrepasar los 30 ¢cm, permite afrontar ¢con mayores
garantias estos tratamientos.

No obstante, hay que pensar que, pese a que el tiem-
po de hospitalizacién es minimo, estos tratamientos se
prolongan por periodos no inferiores a dos anos. Antes
de iniciar la elongacion hay que valorar la forma clini-
ca de OCD que condiciona la hipometria y las posibili-
dades de crecimiento espontaneo con el fin de plantear
la técnica y estrategia de elongacién. Como en la ma-
yoria de las OCD, todos los segmentos estan acortados,
tan importante como la técnica es la estrategia de alar-
gamiento, en la que se debe considerar que segmentos,
en que orden, cuantos centimetros y a que edad se debe
alargar.
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Describir y criticar cada una de las técnicas de alar-
gamiento dseo estd fuera de nuestras posibilidades, por
lo que remitimos a los lectores a consultar la bibliogra-
fia de este trabajo (34-39). De cualquier forma, creemos
de interés comentar las tres estrategias mas importan-
tes de alargamiento en acondroplasicos y otros condro-
displasicos que se estan realizando en la actualidad
(PALEY, 1988) (40).

— Estrategia I: realizada por DE BASTIANI y cols. (Ve-
rona, Italia), que consiste en un alargamiento simulta-
nco de tibia y fémur de un lado y después el otro (re-
cientemente han comenzado a realizar la estrategia 3).
No son partidarios del alargamiento de las extremida-
des superiores. Usa las técnicas de condrodiatasis y
callotasis, y utiliza fijador din4dmico axial Orthofix. Lo-
gra un promedio de alargamiento en las extremidades
inferiores de 20-25 cm (25, 41, 42),

— Estrategia 2: realizada por VILLARRUBIAS v cols.
(Barcelona, Espaiia), que consiste en un alargamiento
de ambas tibias simultincamente seguido de ambos
fémures o viceversa. El alargamiento humeral bilateral,
si se realiza, es posterior o entre las intervenciones pre-
vias. Usa una técnica personal (técnica ICATME), en la
que utiliza fijador externo de Wagner y corticotomia de
Nizarov. Logra un promedio de alargamiento de 30 cm
para las extremidades inferiores y entre 9-14 cm para
los hiimeros (43, 44).

— Estrategia 3: realizada por ILIZAROV y cols. (Kurgan,
URSS), que consiste en un alargamiento de una tibia de
un lado y un fémur del otro simultdneamente, seguido
por la tibia y fémur opuestos {ocasionalmente utiliza la
estrategia 2). El alargamiento humeral bilateral se reali-
za posteriormente y de forma rutinaria. Utiliza la técni-
ca y el fijador externo circular de Ilizarov. Logra un
promedio de alargamiento de las extremidades de 30
centimetros, y entre 9-14 cm para los humeros (5, 12, 45,
46).

Seria injusto no comentar que Espafia es pionera en
los alargamientos de acondroplasicos {(VILLARRUBIAS ¥
cols., Instituto Dexeus, Barcelona), donde desde hace
veinte afios se inicid la técnica, la cual, tras sucesivas
modificaciones (desde 1980 se utiliza la técnica ICAT-
ME), ha conseguido extraordinarios resultados, sobre-
pasando en un 100 por 100 la longitud del thueso elon-
gado y obteniendo una media de elongacion de 30 cm,
siendo su casuistica probablemente la mayor del mun-
do. En nuestro conocimiento, otros autores espafioles
con experiencia en el alargamiento de osteocondrodis-
plasicos son CANADELL y cols. {Clinica Universitaria de
Navarra, Pamplona) y PALACIOS CARVAIAL y cols. (Cli-
nica Asepeyo, Madrid) (2-47).

Respecto a las posibles complicaciones de la elonga-
cién de extremidades en . OCD es necesario- recalcar
que, muchas de elias dependen de la téenica utilizada
por cada autor. De cualquier forma, la sistematizacion
de las. técnicas y la elaboracidn .de wnas indicaciones
correctas, ha supuesto que; complicaciones graves co-
mo pseudoartrosis osteomielitis,. secundama artrms
séptica y lesiones vasculo-perviosas, fengan uua inci-
dencia minima-¢on cualquiera de las téonicas utiliza-
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das en la actualidad. Las incidencias y complicaciones
que surgen con mayor frecuencia, aproximadamente
en el 10-20 por 100 de los casos son: infecciones cuti-
neas a nivel de los orificios de entrada de los clavos,
contractura y retracciones musculares, retraccion del
tendon de Aquiles, desviaciones axiales durante la
elongacion o al iniciar la deambulacién, osteitis (osteo-
lisis) de los clavos, fracturas por estrés, retardos de con-
solidacién, fusién prematura del peroné, luxacion/sub-
luxacién articular y rigideces articulares (48, 49).

INVESTIGACION CLINICA EN LA ELONGACION
DE EXTREMIDADES DE
OSTEOCONDRODISPLASIAS

La elongacion de segmentos dseos, cuando aumenta
mas de un tercio de su longitud primitiva, comporta
riesgos para la extremidad donde se realiza. Desde que
comenzé la elongacidn de extremos dseos, la preocupa-
cion de los autores por la posibilidad de alteraciones
Oseas, vasculares, neuroldgicas, etc., ha sido patente.
Esto implica que se ha de protocolizar un estudio en los
pacientes intervenidos que abarque aspectos neurolé-
gicos, musculares, vasculares, 6seos y articulares, con
objeto de conocer ¥ controlar todas las posibles altera-
ciones que se producen en estos sistemas a raiz de la
elongacion. La mayoria de estos estudios se han de rea-
lizar antes de comenzar la elongacion, durante, una vez
terminada y a largo plazo {4, 9, 50-53).

Estos estudios deben incluir: 1) control de la tensién
arterial y de la frecuencia cardiaca; 2) valoracion neu-
rologica mediante electromiografia y velocidad de con-
duccion motora y sensitiva; 3) valoracion vascular me-
diante doppler; 4) valoracion muscular mediante estu-
dio de biopsia muscular (dnicamente en los casos que
requieran tratamiento quirtirgico posterior para la
colocacion de injerto y material de osteosintesis); 3)
valoracién tendinosa mediante ecotomografia del ten-
ddn de Aquiles; 6) valoracion del cartilago de creci-
miento mediante estudios radiologicos (Wnicamente en
aquellos pacientes que tengan la fisis activa); 7) valora-
cion de la morfologia articular mediante estudios
radiograficos; &) valoracién del regenerado dseo
mediante anatomia patoldgica (inicamente en biop-
sias preoperatorias de los casos que requieran trata-
miento quirirgico posterior para la colocacion de injer-
to y material de ostcosintesis), ecotomografia, estudios
radiologicos, tomodensitometria y estudio del tipo de
osteotomia.
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