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RESUMEN

Los autores comentan las graficas de crecimiento especificas

para osteocondrodisplasias (OCD) disponibles en la actualidad {acondroplasia,
displasia diastrofica, displasia espondiloepifisaria congénita

y pseudoacondroplasia). Estas graficas especificas son de gran utilidad

en el manejo de estos pacientes. Proporcionan {a base para saber si el nifio
estd creciendo en el “rango normal” para su desorden y pueden ser (tiles
para la realizacién de un pronéstico final de la talla. Permiten detectar

la aparicién de trastornos secundarios det crecimiento sobreafadidos,

en caso de que los pacientes se aparten de sus patrones habituaies

de desarroilo. Permiten comparar los patrones de crecimiento de diferentes
tipos de displasias dseas, lo que puede orientar al médico en el diagnoéstico
y diagnéstico diferencial de cada entidad; el diagnéstico de un tipo concreto
de OCD puede ser rechazado o al menos cuestionado cuando un paciente
presente unas caracteristicas auxolégicas no compatibles con los estandares
especificos de la enfermedad. Por todo ello, es necesaria la realizacion

de graficas de crecimiento especificas de otras displasias Gseas

cuya prevalencia sea relativamente frecuente (displasia epifisaria maltiple,
-hipocondrosplasia, displasias metafisarias y espondilometafisarias).
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SUMMARY

The authors comment on the specific growth charts for osteochondrodysplasias
availables at present (achondroplasia, diastrophic dysplasia,
spondyloepiphyseal dysplasia congenita, and pseudoachondroplasia).

These specific charts are of great value int the care of children

with these disorders. These charts provide the basis to assess normal growth
in these patients. The assumption that a child is likety to growth along

the channe! of his/her disease-specific height centile, is also useful for advising
patients and parents about growth prognosis. Without these specific growth
chart is a very difficult to recognize that a secondary growth disorder

is superimposed upon the primary growth disorder. A diagnosis may be rejected
or at least questioned when the presenting auxological features

are not compatible with the disease-specific standard. Making of growth charts
for other relatively common beone dysplasias (epiphyseal multiple dyspiasia,
hypochondropiasia, metaphyseal and spondilo-metaphyseal dysplasias)

are urgently needed.
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Introduccién

Las displasias dseas u osteocondro-
displasias {OCD) constituyen un hetero-
géneo grupo de desdrdenes constitucio-
nales del esqueleto genéticamente de-
terminados, caracterizados por un
crecimiento y desarrolio anémalo del
cartilago y /o del hueso que fracuente-
mente, airededor del 95 % de los casos,
dan lugar a una estatura corta y despre-
porcionada .2 Las OCD, por su relativa
rareza, SONn una causa poce frecuente de
retraso de crecimiento intrauterino y post-
natal, constituyendo alrededer del 3 %
de las causas de talla baja patoldgica 3 4.
En un importante ndmerao de estas enfer-
medades, el retraso de crecimiento esta
presente desde el nacimiento; unos casos
son letales antes 0 poco después del
nacimiento, y en otros la supervivencia
$€ COoNnsigue a expensas de visibles de-
formidades 5. En otras ocasiones, el re-
traso estatural y su repercusion clinico-
radiolégica se patentiza en periodos méas
alejados de las primeras épocas del
desarrollo & La importancia de hacer un

" diagndstico preciso de fa forma especifica

de OCD es exiraordinaria, cuando se
consideran las complicacicnes poten-
ciales, prongstico, prevencion, tratamiento
y correcto consejo genetico 78,

En las OCD los hechos clinicos y
radicldgicos estan bien caracterizados;
sin embargo y sorprendentemente se ha
prestado poca atencion al estudio y va-
loracién def crecimiento de estos desdr-
denes 919 La valoracidn del crecimiento
somatico se basa en el analisis de los
cambios que se producen a 1o large del
tiempo en el tamafio, forma y composicion
del organismo. La validez de los distintos
meétodos va a depender, sobra todo, de la
eleccion de pardmetros o indicadores
suficientemente sensibles, objetives, re-
producibles y con cierto grado de espe-
cificidad, de ia precisidn en |z recogida
de los datos, de la utilizacion de estanda-
res o patrones de referencia adecuades
y de la interpretacidn correcta de los

57



ARCHIVOS DE LA FACULTAD DE MEDICINA DE ZARAGOZA. VOL. 30. NUM. 2. 1930

| BO T T ‘ :
‘ e | ACONDROPLASIA __ | e
: [ i [
so- ALCONDROPLASIA & o & L 1 ... o ALTURR | 1| ! ; Ll
! ALTURA A ! Mujer nezi; i e P i
“ 7 Hombre nses T ; st - o ——= =
160~ —- it 1 : — i ey - ]
; b ] [ 140 E e - +230
b Ao By R b
- rd .
140 AT - Media
: 120 — —iso
Rl ol s E -5
- e = =
g 120 £ AT A
5 O 100 St e e
a4 -~ @ =
100= ” ;’y/v | | i
'.‘/ y . v ]
80+ - _; |
604 - — ‘
! Acordiopiesis  Noonad
60+ j — z&‘ —- s
: -] | 40 - =Rt
| | Lo ; SR IR S T i A R
QL 4 5 & F & 9 W 1 12 i3 1@ 15 16 17 1@ 61 % 3 4 5 & 7 8 9 100 12 13 14 15 16 17 18
EDRO-AfRoS EDRD-Afos

Figura 1. — Grdfica de crecimiento estdndar para varones con
acondroplasia, comparado con grafica estdndar de normalidad

(Horton et al 13)

resultados 011, Las iécnicas mas am-
pliamente utilizadas en clinica para valorar
el crecimiento de los pacientes afectos
de OCD sor aquellas gue analizan deter-
minados parametros o medidas antropo-
métricas que valoran el aumenic de
tamafo del organismo en su conjunto
{(curvas de talla y de veiocidads de cre-
cimiento) ¢ de determinados segmentos
{estudios sobre longitudes de ios seg-
mentos corperales). Otros indicadores
de crecimiento, como scn algunos paré-
metros antropométricos y determinacio-
nes bicguimicas que refiejan sobre todo
el estadc de nutricién y los examenes
funcionales o pruebas de eficiencia, que

sirven para estimar fa maduracion, edad

biolégica o grado de madurez, son utitiza-
dos con mencr frecuencia.

£ objetivo de este trabajo es realizar
una revision critica de las gréficas espe-
cificas de crecimiento existenies para
OCD y de su utilidad en el seguimiento
longitudinal de estos pacientes.

Gréticas de crecimiento especificas
para osteocondrodisplasias

La cuestion basica que se piantea
dentro del esiudio del crecimiento es la
de si un nifio es normal. £n este sentido,
la normalidad de un nifio en particular
estard determinada peor la frecuencia o la
ocurrencia de su talla deniro de un grupo
estandarizado, constiuido por nifios que
son normales por definicion?. Este con-
cepto introduce fa necesidad de mangjar
conocimientos de estadistica a la hora
de proponer obtener patrones de creci-
miento. Un hecho imprescindible a des-
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tacar es que la muestra sobre la que se
trabaja debe ser representativa de la
poblacién estudiada 0. Como es sabido,
el crecimiento lineal postnatal sigue un
patrén predecible; la velocidad de creci-
miento es maxima durante la infancia
precoz, posteriormente se enlentece entre
los 4 y 10 afios, para sufrir una nueva
aceleracidn durante la pubertad, hasta
que cesa al fusionarse las epifisis 6seas.
Es un principio general que, a partir de los
2-3 afios de edad, los nifics alcanzan su
“canal de crecimiento o percentil” y asi
continuardn a lo large del periodo de
crecimiento y desarroilc si mantienen un
satisfactorio estado de salud '.

Es muy importanie recordar estos con-
ceptos en la valoracidn del crecimiento
del nifio afecto de QCD. Si comparamos
la evelucién longitudinal de |a talla de un
nifio con displasia ésea en una curva de
crecimiento representativa de nifios nor-
maies, Gnicamente podremos constatar
gl nimero de desviaciones estandares
que se aparta de la normalidad. Ademas,
como estos sujetos suelen tener una
maduracion ¢sea concordante con su
edad cronoldgica y en ausencia de fac-
tores patolégicos la talla sigue en su
percentil, es dificil, si no imposible, conc-
cer si se preducen variaciones significa-
tivas de su vetocidad de crecimiento. Por
todo eilo adquieren gran importancia
practica las gréaficas que reflejan el cre-
cimiento normal de estos nifios '°. De
esta forma cada nifio afecto de un deter-
minado cuadro patologico (p. e acon-
droptasia, displasia diastrdfica, etc.} podria
ser comparado con otros nifios afectos

Figura 2. — Grdfica de crecimiento estandar para mujeres con
acondropiasia, comparadc con grdfica estandar de normalfidad

de su mismo descrden esquelético y
seria posible detectar desviaciones sig-
nificativas de su velocidad de crecimiento
secundarias a otros factores enddgenos
o ambientales. El extraordinario nimero
de diferentes tipos de OCD y la extremada
rareza de la mayoria, hace imposible la
realizacién de gréficas de crecimiento
especificas para cada una de ellas. Uni-
camente en aguellas OCD cuya preva-
lencia es mas elevada 12 se han disefiado
graficas de crecimiento especiales. Esto
ha sido posible en la acondroplasia 13,
displasia diastrofica, dispiasia espondi-
loepifisaria congénita y pseudoacondro-
plasia 4. Sin embargo, en otras OCD con
una prevalencia relativamente elevada 12,
como displasia epifisaria multipie, hipo-
condroplasia, displasias metafisarias y
espondilometafisarias, todavia no se han
disefiado graficas especiales de creci-
miento.

Las gréaficas de crecimiento (curvas
tiempo-distancia y velocidad de creci-
miento) especiales para nifics acondro-
plasicos de ambos sexos fueron dis-
efadas en USA por Horton et al.’3 en
1978. Fueron calculadas a partir de una
serie de cuatrocientos tres acondroplési-
cos, ciento ochenta y nueve varones y
doscientas catorce hembras, siguiendo
el método utilizado por Tanner-
Whitehouse 'S, Un afic antes, estos mis-
mas autores habian publicade unas cur-
vas prefiminares a partir del estudio de
ciento cuarenta acondroplasicos 15,y dos
afios antes Neheme et al. '7 habian publi-
cado curvas de crecimientc esguelético
y de altura para acondroplasia, pero sus
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Figura 3. — Gréfica de crecimiento estindar para pacientes de
ambos sexos con displasia diastrdfica, comparado con grética

estdndar de normalidad (Horton et gl 74,)

datos estaban basades en Unicamente
dieciocho pacientes, por lo que sdlo
aportaron valores promedios. En figuras
1 y 2 se muestran las graficas de talla
para varcnes y hembras con acondro-
plasia comparados con graficas estan-
dares de normalidad de nifios norteame-
ricancs 3. Esias graficas también son
utiles para valorar el crecimiente longitu-
dinal de pacientes afectos de hipocon-
droplasia, OCD definida por ser parecida
a la acondroplasia, pero con unos $ignos
clinicos y radioldgicos menos severos,
de aparicion més tardia y de evolucién
mas favorable. Asi lo demuestra ! estudio
de Maroteaux et al. '8, que estudiaron las
tallas de ochenta hipocondroplasicos de

“ambos sexos y las colocaron en las
tablas de crecimiento para acondroplasia,
observando que las tallas de la practica
totalidad de los individuos afectos de
esta displasia dsea se situaban entre ia
media y 3-4 cm por encima de + 2
desviaciones estandard.

L.os estandares de crecimiento que
sirven de referencia para la displasia
diastréfica, displasia espondilogpifisaria
congénita y pseudoacondropiasia fueron
disefiados en USA por Horton et al. en
1982 14, El método grafico utitizado tam-
bién fue el de Tanner-Whitehouse 15. Las
pocas medidas cbtenidas, especialmente
durante la adolescencia, y el hecho de
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Figura 4. — Grdfica de crecimiento estdndar para pacientes de
ambos sexos con displasia espondiloepifisaria congenita, comparado

con gréfica estdndar de normalidad (Horton et al 4

que la puntuacion tipica de la altura no
mostrara diferencias significativas entre
los sexos en cada OCD, permitié la
realizacién de una curva estandar para
cada desorden en el que se incluyen
ambos sexos. De cualquier forma, al
crearse mediante anadlisis retrospectivo,
ser escaso ef ndmero de pacientes y no
separarse por sexos, pueden conside-

rarse como estandares preliminares. Ade- -

mas, la heterogeneidad clinica que existe
en la pseudoacondroplasia y displasia

espondilcepifisaria congénita, junto a lag

dos deformidades que acompafian el
desorden individual, como escoliosis, con-
tracturas y tratamienices quirdrgicos por
deformidades, influyeren en 1a amplitud
de las desviaciones estandares de la
media. En figuras 3 a 5 se muestran las
curvas de crecimiento para pacientes
con displasia diastréfica, displasia es-
pondiloepifisaria congénita vy pseudoa-
condroplasia 4. En la curva para !a dis-
plasia diastrdfica se observa que la lon-
gitud al nacimiento cruza ligeramente ei
limite mas bajo de lo narmal, pero con el
tiempo, la altura progresivamente cae
bajo el rango normal. La forma de la
curva de fa displasia espondiloepifisaria
congeénita, aunque no cruza €l rango
normal ai racimiento, semeja la de la
displasia diastrdfica. En las curvas para
acondropiasia y pseudcacondroplasia la

altura al nacimiento y durante la infancia
estan en los limites inferiores del rango
normaty a partir de los 2 afios se observa
un dramatico descenso.

En figurz 6 se muestran las curvas de
alturas medias de cada una de las QCD
analizadas. La comparacion de Ia altura
media de estos desérdenes revela distin-
tos patrones de crecimiento. Las curvas
de la displasia diastrofica y displasias
espondiloepifisaria congénita son casi
similares, excepto que la altura media
para la primera es ligeramente mayor en
todas ias edades. La altura media de fa
psudoacondroplasia es mayor que las
otras dispiasias 0seas durante la pnmera
infancia, pero después de ios dos afos
de edad el percentaje de crecimiento
desacelera mas rapidamente. A la edad
de 18 afies, la altura media es similar en
pseudoacondroplasia, displasia diastré-
fica y displasia espondiloepifisaria con-
génita; en contraste, los nifics con acon-
droplasia han crecido a un mayor por-
centaje después de la infancia y logran
una talla adulta ligeramente mas alta.

El andlisis de estos estudios sugiere
que las graficas especiales para nifios
con OCD son (tiles porque:

1.2 Muestran estandares de creci-
miento de referencia con los cuales el
crecimiento de un nifio con uno de estos
desérdenes puede ser comparado con el
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Figura 5. — Grdfica de crecimiento estdndar para pacientes de
ambos sexos con pseudoacondroplasia, comparado con grdfica

esténcar de normalidad (Horton et al 14.)

de sus compafieros afectos, en lugar de
con los estandares de poblacién con
estatura normal; saber que el nific esta
creciendo en el "rango normal” para su
condicidn deberfa contortar a los pacien-
tes y padres ansiosos, asi como a les
médicos que lo controtan. Ademas, pue-
den ser de utilidad para la realizacion de
un prondstico de talla definitiva.

22 Permiten detectar la aparicidn de
trastornos del crecimiento secundarios
sobreafadidos, en cast de que estos
pacientes se aparten de sus pafrones
habituales de desarrolio.

32 Permiten comparar los patrones
de crecimiento de diferentes tipos de
0OCD, io que puede orientar al médico en

_el diagndstico y diagndstico diferencial
de cada entidad. E! diagnéstico de untipe
concreto de OCD puede ser rechazado o
al menos cuestionado cuando un paciente
presente unas caracteristicas auxoldgicas
no compatibles con los estandares espe-
cificos de la enfermedad,

De todo ello se deduce la necesidad
de realizacion de graficas especificas de
crecimiento para otras QCD cuya preva-
lencia sea refativamente frecuente.
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