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Resumen

Se realiz6 un estudio de los distintos procederes quirirgicos con el sistema de minifijacion ésea externa RALCA a 74
pacientes portadores de alguna malformaciéon congénita operados en el CCOI "Frank Pais" desde 1990 hasta 1999.
Se presentan los resultados obtenidos con dicho procedimiento en el dificil tratamiento de estas entidades.

DeCS: ANOMALIAS MUSCULOESQUELETICAS/clasificacion; ANOMALIAS MUSCULOESQUELETICAS/cirugia;
PROCEDIMIENTOS ORTOPEDICOS; FIJADORES EXTERNOS.

Las malformaciones congénitas del sistema
musculoesquelético comprende una gran diversidad
de deformidades. Ha sido dificil la clasificacion
precisa de todas ellas y hasta fecha reciente no se
contaba con una nomenclatura aceptada en forma
unanime. En 1837, Geoffrey Saint-Halaire publicé una
clasificaciéon de las anormalidades congénitas e
introdujo los términos de focomella, hemimella y
ectromella, pero que cred un conglomerado confuso
de términos. En 1961, Frantz y O’Rahilly propusieron
una clasificacién concisa y global basada en
aspectos embrioldgicos y teratolégicos.'?

Se conoce como malformacion congénita a un
defecto estructural primario resultante de un fallo
localizado en el desarrollo embriolégico.

Wle Demann en 1962 planted que alrededor del
20 % de todas las malformaciones congénitas son
genéticas en su origen y el 20 % son puramente
exdgenas. En las restantes no es posible senalar la

' Doctor en Ciencias. Profesor Titular de Ortopedia y Traumatologia. Director.

2 Especialista de | Grado en MGl, Ortopedia y Traumatologia.

3 Especialista de | Grado en Ortopedia y Traumatologia. Jefe de Servicio de
Miembros Superiores, Microcirugia y Minifijacién externa.

causay ellas son probablemente el resultado de la
interaccién de factores genéticos y ambientales.?

Laincidencia de las malformaciones congénitas
es dificil de determinar, pues sus formas minimas
pueden no ser notificadas inmediatamente y otras
aparecen afnos después; ademas, muchos
embriones con malformaciones congénitas mueren
en el Utero.®*

Algunos autores reportan las siguientes
incidencias:

Conway y Bowe (1956): Encontraron
malformaciones de la mano en 626 nacidos vivos
en el hospital de New York entre 1932 y 1954.
Woolf (1974): Reportd una incidencia de 1:1 064
nacidos vivos en Sait-Lake City entre 1951-1967.
Leck (1969): Encontré 1:2 228 en Birmingham
entre 1950-1952.

Birchy Lensen (1949): Describieron 1:6 438 sélo
por defecto de falla del crecimiento.

Entre 1959-1962, se reporta aumento de
malformaciones congénitas (miembro superior), en
Europa Central por uso de la Talidomida. Por su
parte Mildenstein (1964), encontrd una frecuencia



de aplasia de extremidades de 0,3a 0,7 % de 917 804
nacimientos en el periodo de 1950-1959.

Se han reportado diferencias entre los pacientes
derazablancay la negra; por ejemplo la polidactilia
es mas frecuente en la raza negra (Altemus y
Ferguson). En contraste con la sindactilia que
aparece mas en la raza blanca.™

En general el tratamiento de las malformaciones
congénitas puede ser conservador o quirdrgico. La
forma mas utilizada de tratamiento conservador son
las férulas usadas desde el nacimiento, durante el
periodo preoperatorio y posoperatorio y las mismas
pueden ser pasivas o activas, y estas pueden ser
realizadas tanto por el fisioterapeuta como por la
madre, varias veces al dia.

La elecciéon de un tratamiento quirdrgico debe
estar guiada mas por el mejoramiento de la funcién
del miembro que de su apariencia. No se debe
sacrificar la funcién si es buena con aras de una
mejoria cosmeética. El tratamiento quirtrgico en la
mayoria de los casos no es bien combatido. Resulta
alentador la introduccién de la fijacién externa y la
microcirugia en este tratamiento.

Muchos autores opinan que el tratamiento
quirdrgico debe ser tan temprano como sea posible,
mientras que otros abogan por operar cuando el
crecimiento se ha completado.?”

Discusion

Desde 1979 se comienza a utilizar en el CCOI
"Frank Pais" el sistema de minifijacion externa del
Prof. Dr. Sc. Rodrigo Alvarez Cambras como
respuesta a los problemas que se planteaban en
los huesos cortos y en las pequenas articulaciones.
Este sistema permite la elaboracion de diferentes
montajes de minifijacion externa que pueden ser
utilizados en varias patologias, tanto traumaticas
como ortopédicas.

En este centro de investigacion desde 1990 a
1999 fueron operados 74 pacientes con malfor-
maciones congénitas en los que se aplicaron, como
parte del tratamiento quirdrgico, algunos de los
montajes de minifijacion externa. Estas
malformaciones se localizan mas frecuentemente en
el miembro superior (46 pacientes) parael 62,2 %y
dentro de todas ellas la mano zamba congénita (29
pacientes) lo que se presento el 39,9 %y el pie varo
equino residual (21 pacientes) que equivale al 28,9 %.
Estas fueron las de mayor frecuencia (tabla 1).8
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TABLA 1. Malformaciones congénitas. 1990-1999

Malformaciones congénitas No. %
- Mano zamba 29 39,2
- Pie varo equino residual 21 28,6
- Contractura codo 3 4,05
- Acortamiento hueso mano y pie 6 8,10
- Aplasia de cubito 2 2,7
- Enf. Madulung 2 2,7
- Hipoplasia de humero 2 2,7
- Escapula elevada 5 6,7
- Contractura flexion rodilla x artrogriposis 3 4,10
- Ps. Artrosis congénita tibia 1 1,3

En relacién con el sexo, existe un predominio
en el masculino (52 pacientes) para el 70,3 %. Se
plantea que las malformaciones congénitas son mas
frecuentes en este sexo a razén 2:1 con el opuesto,
segun Simiin L; esto coincide con nuestro estudio®

(fig. 1).
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FIG. 1. Comportamiento de las malformaciones congénitas
segun el sexo.

En cuanto a la raza, aproximadamente la 5ta.
parte de las malformaciones congénitas pertenecen
alablanca, visto en 55 pacientes (74,4 %); un 16,2 %
(12 pacientes) se dan en lamestizay 7 (9,4 %) perte-
necen a la raza negra. En Cuba por su alto indice
de mestizaje es dificil establecer diferencias raciales,
pero la observacion realizada coincide con los datos
del censo de poblacién y vivienda realizado en
198110 el que reportd que existe un predominio de
laraza blanca (66 %), mestiza (21,9 %) y negra (12 %).
No existen pruebas suficientes para establecer de
forma categdrica que las malformaciones congénitas
predominan en una raza especifica>'1'2 (fig. 2).

La mayoria de nuestros pacientes 58 (78,4 %)
presentaban una afeccién unilateral; el lado derecho
32 pacientes (43,2 %) es el mas afectado. No se
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FIG. 2. Comportamiento de las malformaciones congénitas
segun la raza.

recoge ningun dato en la literatura que nos relacione
este elemento con la incidencia o prevalencia de
las malformaciones congénitas (Tabla 2).

El diagnoéstico de las malformaciones
congeénitas en muchos de los casos se realiza desde
la etapa final (intrauterino); de ahi que la mayoria de
los casos reciban una atencién especializada desde
edades tempranas de la vida, reciben el tratamiento
quirdrgico mucho antes de que se establezcan
deformidades invalidantes o irreversibles.’ La
mayoria de los pacientes 53 (71,6 %) fueron
operados entre los 5y 14 anos, edades en las que
aun no se habian establecido, en mucho de los
casos, deformidades o6seas que podrian
comprometer la funcién del miembro, lo que

arribaran al final del crecimiento sin haber recibido
un tratamiento que mejorara las posibilidades
funcionales del miembro afecto; esto es debido al
abandono familiar o a un mal manejo de la
enfermedad. En otras partes del mundo como
sabemos, a estos dos factores, se les ahaden las
dificultades del Sistema de Salud, para el
diagndstico precoz de estas enfermedades y el alto
costo de su tratamiento (tabla 3).

Todos los pacientes fueron tratados
quirdrgicamente y en ellos se utilizé, como parte
del tratamiento, algunos de los montajes del sistema
de minifijacion externa. Estos minifijadores son
capaces de realizar las mismas funciones (com-
presion, distraccién, estabilizacion, transportacién)
que los maxifijadores del Profesor Rodrigo Alvarez
Cambras. De acuerdo con la malformacién congénita
y la funcién del minifijador, la ligamentotaxia fue el
proceder mas utilizado, en 58 pacientes (78,4 %)
fundamentalmente en la mano zamba congénita y
el pie varo equino residual. En la mano zamba
congénita la ligamentotaxia se ha venido aplicando
desde 1983. La técnica quirdrgica consta de dos
tiempos: un primero donde se realiza ligamentotaxia
y distraccién progresiva a razén de 1 mm/dia por
el lado céncavo de la deformidad y 0,5 mm/dia
por el lado convexo hasta que se logre la posicién
neutra de la muneca; posteriormente se realiza el
segundo, que consiste en practicar la dicotomia

ocasiond que muy pocos pacientes 10 (13,5 %) del cubito.
TABLA 2. Localizacion de la malformacién congénita
Acortam. Cont. Ps
Mano Cont. hueso mano Aplasia Hipop. Escap. PVE flex. artro.
Localizacion zamba codo y pie clubito  Madelung him. elev. resi. rod. cong Total/ %
D 13 1 3 1 1 1 3 7 1 1 32/43,2
| 11 2 2 1 1 1 2 5 1 - 26/35,1
B 5 - 1 - - - - 9 1 - 16/21,7
Total 29 3 6 2 2 2 5 21 3 1 74/100
TABLA 3. Edad en que recibieron tratamiento quirdrgico
Acortam. Cont. Ps
Mano Cont. hueso mano Aplasia Hipop. Escap. PVE flex. artro.
Edad zamba codo y pie clbito  Madelung hdm. elev. resi. rod. cong Total/ %
Hasta 4 anos 5 1 - - - - 2 1 2 - 11/14,9
5-9 12 2 - 2 - - 2 10 1 1 30/40,5
10-14 8 3 - 2 1 1 8 - - 23/31,0
+ 14 4 - 3 - 1 - 2 - - 10/13,6
Total 29 3 6 2 2 2 5 21 3 1 74/100
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TABLA 4. Funcion realizada por el minifijador externo RALCA

Estabilizacion

Malformacién siempre Transportacion Distraccion Ligamentotaxia
Mano zamba - - X X(29)
Contractura codo - - X X(3)
Acortamiento

hueso mano - X - -
Aplasia del cubito - X - -
Madelung - - X X(2)
Hipoplasia humero - X - -
Escapula elevada - - X -
PVE residual - - X X(21)
Cont. flexion - - - X(3)

El pie varo equino congénito es la malformacion
congénita mas frecuente en nuestro medio, pero este
tratamiento sélo se aplica en los pies varo equino
congénito, espasticos, artrogriposis o mielo
meningocele que hayan tenido un mal seguimiento,
un tratamiento tardio de la enfermedad o un fracaso
del tratamiento quirdrgico. En esta enfermedad, este
proceder de minifijacién externa constituye el
complemento de algun tratamiento quirirgico como
elongacién de partes blandas (Z plastias,
osteotomias tarsianas, enucleacion del cuboides,
etc). La distraccion y la ligamentotaxia fueron los
procedimientos mas utilizados generalmente
combinados en malformaciones como contractura
congénita del codo, escapula elevada, enfermedad
de Madelung. En tercer lugar, la funcién de
transportacién 6sea que se realiz6 en todos aquellos
casos en que existia un acortamiento congénito de
algun hueso donde se realizé elongacion ésea
practicando una callotaxis de forma lenta, progresiva
y dosificada a razén de 0,5 mm/dia (tabla 4).

El tiempo promedio en que se mantuvo el
minifijador externo fue de 12 sem. y esto esta
relacionado con el proceder utilizado y la presencia
de complicaciones. El tiempo menor resulto ser el
de 8 sem. En la escapula elevada congénita en el
que se realiza un descenso lento y progresivo de
ella. En los casos de elongacién ésea,
ligamentotaxia, el tiempo promedio depende del
ritmo de distraccion progresiva y que no aparezcan
signos de formacion de callo éseo o alteraciones
neurovasculares que pudieran detener el
procedimiento (tabla 5).

Los resultados de la utilizacién de los diferentes
montajes de minifijacion externa en el tratamiento
quirdrgico de las malformaciones congénitas fueron
valorados desde el punto de vista de la mejoria
estética y funcional en buenos 63 pacientes, lo que
representa (85,1 %); regular 9 (12,1 %) y malos
2 (2,8 %) como se refleja en la tabla 6. Los

TABLA 5. Tiempo promedio que tuvo minifijador
externo

Malformacién Tiempo
Mano zamba -
Contractura codo -
Acortamiento

hueso mano 4 sem.
Aplasia del cubito -
Madelung -
Hipoplasia humero -
Escépula elevada 11/2m.
PVE residual 3m
Cont. flexién rodilla 3m
Acortamiento 3m

metatarsiano
Ps. Artrosis
congénita tibia -

clasificados con el resultado de malo estan
relacionados con: tratamiento en edades tardias,
mal manejo de los pacientes, técnica quirdrgica mal
empleada y la gravedad de la lesion preexistente.

Los resultados buenos dependen de un
diagnostico precoz, el uso de oOrtesis que impidan
el aumento progresivo de la deformidad y el
tratamiento quirdrgico oportuno.

Se presentaron complicaciones en 20 pacientes
(27 %), la mas frecuente resulté la sepsis superficial
alrededor de los orificios por donde penetraban los
alambres del minifijador externo. En algunos casos
en los que el uso del minifijador externo se mantuvo
por mas de 16 sem que fueron 3 pacientes (4 %), se
presento osteitis. Hubo un caso de PVE en que se
produjo recidiva de la lesiéon con rigidez articular
que lo llevé a una artrodesis del tobillo, por lo que
se considera este resultado como malo. En dos
casos de mano zamba, se produjo fractura del cubito
al momento del 2do. tiempo quirdrgico, cuando se
realizaba la dicotomia, lo que fue tratado con
tornillos (tabla 7).
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TABLA 6. Resultados

Malformacion Bueno Regular Malo Total
Mano zamba 25 3 1 29
Contractura codo 3 - - 3
Acortamiento
hueso mano 4 2 - 6
Aplasia del cubito 2 - - 2
Madelung 1 - 2
Hipoplasia humero 1 - 2
Escépula elevada 5 - - 5
PVE residual 19 1 1 21
Cont. flexién rodilla 3 - - 3
Ps. Artrosis
congénita tibia - 1 - 1
Total 63 (85,1 %) 9 (12,1 %) 2 (2,8 %) 74 (100 %)
TABLA 7. Complicaciones Pais” International Scientific Orthopedic Complex from 1990
to 1999. The results obtained with such a procedure in the
Complicaciones No. % difficult treatment of these entities are shown.
Sepsis superficial 7 10 Subject headigns: MUSCULOSKELETAL ABNORMALITIES/
Osteitis 3 4 classification; MUSKULOSKELETAL ABNORMALITIES/
Pseudoartrosis 3 4 surgery; ORTHOPEDIC PROCEDURES; EXTERNAL
Angulacion foco FIXATORS.
osteotomia 2 2,7
Fractura del cubito 2 2,7
Rigidez articular 1 1,4 , y
Recidiva deformidad 1 1,4 Reésume
Total 20 27 De 1990 a 1999, une étude des différents procédés

En conclusiéon, después de una década de
trabajo en la aplicacion de los diferentes montajes
del sistema de minifijacion externa RALCA y de su
aplicacién en el tratamiento quirtrgico observamos
que diferentes malformaciones congénitas reportan
las ventas siguientes:

1. Permite la correccién quirdrgica en edades
tempranas.

2. Permite la reduccién lenta y progresiva de la
deformidad.

3. Logra mejoria estética sin perder la movilidad.

4. Evita deformidades fijas con trastornos psiquicos
y funcionales para el paciente.

5. Permite la rehabilitacién precoz desde antes del
tratamiento quirdrgico.

Summary

A study of the different surgical procedures with the RALCA
osteal minifixation system was conducted in 74 patients carriers
of some congenital malformation that were operated on at “Frank

chirurgicaux dans le systeme de minifixation osseuse externe
RALCA appliqué a 74 patients atteints d’'une certaine
malformation congénitale et opérés dans le CCOI" Frank Pais "
a été effectuées. Les résultats obtenus avec un tel procédé
dans le traitement difficile de ces entités ont été présentés.

Mots-clés: ANOMALIES MUSCULO-SQUELETTIQUES/
[classification; ANOMALIES MUSCULO-SQUELETTIQUES/
/chirurgie; PROCEDES ORTHOPEDIQUES; FIXATEURS
EXTERNES.
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