Revista Cubana de Ortopedia y Traumatologia. 2017; 31(1): 61-75

PRESENTACION DE CASO

Roétula bicapa bilateral

Bilateral Double-Layered Patella

Rotule a double couche bilatérale

Luis Oscar Marrero Riveron,' Osana Vilma Ronddén Garcia,' Livan Peia
Marrero,' Haysell Lopez Diaz,' Alina Garcia Garcia,'' Barbara Susana Nuviola
Tejeda,' Roberto Miranda Barrabia,'

I Complejo Cientifico Ortopédico Internacional "Frank Pais". La Habana, Cuba.
I Hospital Pediatrico Docente "William Soler". La Habana, Cuba.

RESUMEN

Se presenta un escolar masculino de 12 afios de edad, talla de 155 cm y 45 kg de
peso que es traido a consulta externa de Ortopedia y Traumatologia por presentar
discreto aumento de volumen doloroso en ambas rodillas, profundo, en cara posterior
de la rétula al movilizarla y al presionar sobre ella (en flexién y en extension).
Aumenta al subir y bajar escaleras. Signo de la butaca positivo y sensaciéon de
crepitaciéon o chasquido. Se realizan estudios imaginolégicos que conjuntamente con
el cuadro clinico permiten llegar al diagnéstico.

Palabras clave: rotula; patela bicapa; displasia epifisaria multiple; diagndstico.

ABSTRACT

We present a 12-year-old male schoolchild, 155 cm in height and weighing 45 kg,
who is brought to the outpatient clinic of Orthopedics and Traumatology for
presenting a discreet increase in painful volume in both knees. His pain is deep in the
posterior face of the patella, when mobilizing and pressing (in flexion and extension).
It increases when going up and down stairs. The sign of the armchair is positive and
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there is a crackling or clicking sensation. Imaging studies and the clinical exam
endorsed diagnosis.

Keywords: kneecap; bilateral double-layered patella; multiple epiphyseal dysplasia;
diagnosis.

RESUME

Un écolier agé de 12 ans, avec 155 cm de taille et 45 kg de poids, vu en consultation
externe d'orthopédie et traumatologie pour Iégére augmentation du volume des deux
genoux, avec douleur profonde si mobilité ou pression (en flexion et extension) au
coté postérieur de la rotule, est présenté. La douleur augmente a la montée-descente
des escaliers. Le signe du cinéma est positif, et il y a aussi une sensation de
crépitation ou claguement. On fait des études d'imagerie permettant, conjointement
avec lI'examen clinique, de faire un diagnostic.

Mots-clés: rotule; rotule a double couche bilatérale; dysplasie épiphysaire multiple;
diagnostic.

INTRODUCCION

La displasia epifisaria multiple (DEM) es un tipo de condrodisplasia causada por un
desorden de la osificacion endocondral asociado con hipoplasia del cartilago epifisario
de los huesos tubulares; las vértebras son esencialmente normales.! Las alteraciones
son bilaterales, simétricas y mas extensas en los miembros inferiores, siendo las
caderas y las rodillas las articulaciones mas severamente afectadas.? Ambos sexos se
afectan por igual. Se clasifica como una displasia esquelética heterogénea,? las
mutaciones se encuentran en genes responsables de la codificacién la matriz proteica
cartilaginosa oligomérica, el colageno tipo IX y la matrilin-3.4

La DEM se transmite de forma autosémica dominante (DEM tipos 1, 2, 3y 6,
mutacion en el gen COMP, COL9A2, COL9A3 y COL9A1, respectivamente) y de forma
autosémica recesiva (rDEM o tipo 4, mutacion en el gen DTDST).>7 También se
transmite de forma autosémica dominante por mutacién en el gen MATN-3.8 Se han
sugerido otros loci para pacientes que no muestran alguna de las mutaciones antes
mencionadas.®

La rétula o patella es un hueso sesamoideo grande que se forma por osificacién
endocondral; por consiguiente, defectos en los componentes de la matriz cartilaginosa
extracelular pueden dafar la osificacion y resultar en anomalias radiograficas como
réotula hipoplasica, multiples centros de osificacion o rotulas multipartitas.1©

La rétula de dos capas (bicapa) es una forma muy infrecuente de rétula partita, un
grupo de anomalias del desarrollo de la rétula. Estas se dividen en cinco grupos o
tipos:1t
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1. Separacion marginal de elementos, superior y usualmente lateral (uno, dos, o tres
fragmentos).

2. Un pequefio fragmento (ossicle) en el borde lateral o medial de la rétula.

3. Rétula dividida en componentes superior e inferior por un septum transversal.
4. Rétula dividida en dos componentes por un septum sagital.

5. Un septum coronal divide a la rétula en dos elementos: anterior y posterior.

La rétula bicapa fue descrita originalmente en 1925 por Buttner,>!! y es considerada
un signo patognomoénico de la DEM;%1! consiste en dos segmentos de rétula: anterior
y posterior, al ser esta dividida por un septum coronal, 1:212-16 se produce por una
mutacion en el gen DTDST en la rDEM.”'7 Puede ser asintomatica o producir una
variedad de sintomas clinicos como el dolor anterior de la rodilla.

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta un escolar masculino de 12 afios de edad, que es traido a consulta
externa de Ortopedia y Traumatologia por presentar discreto aumento de volumen
doloroso en la cara anterior de ambas rodillas desde hacia aproximadamente un mes
de evolucioén, el cual se intensificaba con los movimientos y los ejercicios fisicos;
habia sido tratado con crioterapia, analgésicos antiinflamatorios y reposo relativo.

Antecedentes patolégicos personales: El paciente niega la existencia de antecedentes
patoldgicos personales.

Antecedentes patoldgicos familiares: El paciente niega antecedentes patolégicos
familiares, asi como la consanguinidad de padres.

Examen fisico:
Talla: 155 cm
Peso: 45 kg

Facies: La facies no muestra signos caracteristicos de enfermedad genética, el paladar
no esta hendido, las orejas son de configuracion e implantacion normales. Las
proporciones del cuerpo estan dentro del rango de la normalidad. Las manos no
muestran braquidactilia, y su longitud total es normal, la movilidad articular no esta
limitada.

Genus valgus, aumento de volumen de ambas rodillas, de escasa magnitud.
Braquiclinodactilia del grueso artejo bilateral, descenso del arco longitudinal interno y
valgo del retropié valgo bilateral. Acortamiento de 1l y IV dedos izquierdos (Fig. 1).

Dolor profundo en cara posterior de la rétula, al movilizarla y al presionar sobre ella
(en flexion y en extension), aumenta al subir y bajar escaleras. Signo de aprehension
positivo.
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No existia limitaciéon de la flexoextension de las rodillas, ni excursién anormal de las
rétulas.

Signo de la butaca positivo.

Pruebas para meniscos (McMurray, Appley) y ligamentos normales.
Sensacion de crepitacién o chasquido.

Estudios complementarios:

Estudios serolégicos: normales

Cariotipo: 46 XY

- PR e i

Fig. 1. &specto clinico, Presencia de Genus walgus, braguiclinodackilia del grueso artejo
bilateral, braguidactilia de III ¥ I dedos del pie izquierdao v pie plano valgo,

Radiografias:

inicialmente se realizaron radiografias de ambas rodillas con carga de peso en vistas
anteroposterior y lateral, vistas axial de rétula y de tdinel fémoro-tibial. Ausencia de
aspecto displasico del fémur distal y de la tibia proximal; alisamiento de las
superficies articulares; no alteraciones rotulianas en la vista anteroposterior.
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Presencia de "dos porciones" de rotula -anterior y posterior- de desigual tamafio y
forma en la vista lateral (Fig. 2).

Pie plano valgo bilateral. Braqguimetatarsia de 111 y IV metatarsianos izquierdos. No
escoliosis ni platispondilia.

Fig. 2. &, Radiografia simple de ambas rodillas, B, Vista lateral de |a rodilla derecha, C. Vista
lateral de |la rodilla izguierda,

Una vez visualizadas las radiografias iniciales se realizaron vistas laterales en
diferentes grados de flexion: 0°, 30°, 45° y 90° (Figs. 3 y 4). La capa posterior de la
rétula izquierda se desplaza con los movimientos de la rodilla.

Fig. 3. Radiografias simples de la rodilla derecha, &, Vista lateral en extensidan, B, \Wista
lateral a 202 de flexidn, C. Vista lateral a 302 de flezidn, Se visualiza desplazamiento de la
capa posteriar o interna,
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Fig. 4. Radiografias simples de la rodilla izquierda. &, Vista lateral en extension. B, Vista
lateral a 90° de flexidn, C. Wista lateral a 20° de flexidn, Mo se visualiza desplazamiento de

la capa interna,

Resonancia magnética:

En la rodilla derecha, ambos segmentos poseen cartilago articular propio y el
segmento anterior esta bipartito (Fig. 5). El segmento anterior esta alojado en el
espesor del cuadriceps y del tendén rotuliano y posee su propia capa de cartilago
hialino articulando (enfrentando) con el segmento posterior. El segmento posterior
forma la superficie articular que se enfrenta a la troclea, esta unido al tendoén del
cuadriceps, pero no al ligamento (tenddén) rotuliano.
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Fig. 5. Imagenes de resonancia magnéeética de la rodilla derecha. &, Corte T1. B, Corte T2,
., Stir, D, Corte coronal,

En la rodilla izquierda, ambos segmentos poseen cartilago articular propio y el
segmento posterior esta bipartito con un pequefio fragmento superolateral (Eric
Sauper tipo I11). Ambas capas de la rétula estan unidas al mecanismo extensor de la

rodilla (Fig. 6).
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Fig. 6. Imagenes de resonancia magnetica de la rodilla izguierda, &, Corte T1, B, Corte T2,
. 5tir, O, Corte coronal,

Ambas rodillas mostraban sefial de fluido sustituyendo a la almohadilla grasa
suprapatelar normal, lo cual asumimos como la causa del dolor debido al pinzamiento
con la tréclea femoral. No se encontré condropatia significativa.

DISCUSION

Hacia los 39 dias de la gestacioén se inicia la formaciéon de los condilos femorales, ya
es reconaocible el blastema ente el fémur y la tibia y se hace visible una primera
condensacion celular dentro del ligamento, la cual mas tarde se diferenciara como la
rétula.

Aproximadamente a los 45 dias de la gestacion, los condilos femorales y tibiales
aparecen como figuras cartilaginosas diferenciadas que se funden con las capas
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condrogénicas de la interzona. La rétula se halla en proceso de condrificacidon en su
localizacién definitiva en el seno del ligamento rotuliano.

En el 77 % de los nifios la osificacion de la rétula se produce a partir de un Gnico
centro de osificacion (que aparece entre los 4 y 6 afios de edad), en el 23 % restante
a partir de 2 o 3 nlcleos.'®1° Los centros secundarios generalmente aparecen hacia
los 12 afios de edad. La mayoria de los centros de osificacién se fusionan entre si,
pero aproximadamente del 2 % al 6 % permanecen disociados y como resultado
aparecen las rétulas bi-, tri- o multipartitas.'®

La fragmentacion ocurre entre el 2 % y 5 % de la poblacién, es mas frecuente en el
sexo masculino (relacién 9:1),%18 la bipartita es la mas frecuente, de la cual el 50 %
es bilateral.'”-18 Eric Saupe, en 1921, clasifica a la rétula bipartita, segun la
localizaciéon radiogréafica del centro accesorio de osificacion, en tres tipos:

Tipo |: se localiza en el polo inferior (5 %), linea divisoria transversal en el tercio
inferior de la rétula.

Tipo Il: se localiza en el margen lateral (20 %), linea divisoria es longitudinal y la
rétula queda dividida en un fragmento externo de % de su tamafio total y uno interno
de ¥i.

Tipo I11: se localiza en el polo superior externo (75 %), la linea divisoria es oblicua y
la rétula queda dividida en un gran fragmento inferomedial y uno pequefio
superolateral.

A pesar de la aparente discontinuidad radiografica la rétula y el fragmento accesorio
estan intimamente ligados por la continuidad cartilaginosa y por un sélido tejido
fibrocartilaginoso (sincondrosis) interpuestos entre el fragmento accesorio y el cuerpo
de la rotula.

Habitualmente asintomatica, la rétula bipartita constituye un hallazgo radiogréafico
fortuito;i1s-20 puede devenir dolorosa después de un traumatismo directo o de
microtraumas repetitivos, generalmente en adolescentes varones que practican
deportes. La existencia de un sindrome rotuliano en conjunto con una rétula bipartita
es actualmente bien conocido.??

La mas usual forma de presentacion es el dolor en la cara anterior de la rodilla lo que
puede estar relacionado con una caida, un puntapié o un trauma indirecto mientras se
monta bicicleta o se sube colinas.*® Puede comenzar inmediatamente o de forma
gradual. Se reporta en la mayoria de las actividades en las que se realiza extension
de la rodilla como correr, subir escaleras o saltar y puede estar asociado con
sensacion de "salida" de la rétula.

El examen fisico puede ser normal o solamente mostrar una inflamacion localizada
sobre el fragmento accesorio. El signo clinico mas frecuentemente encontrado es el
dolor a la presiéon sobre el fragmento accesorio (lo que eliminaria otras causas de
gonalgia).

La rétula de doble capa puede producir una amplia variedad de problemas clinicos que
incluyen el dolor en la cara anterior de la rodilla (motivo de consulta del paciente
objeto de estudio), luxacién de rétula, etc.'*15 En ocasiones, existe un retraso y
movimiento doloroso del segmento posterior que no posee insercion tendinosa (como
el caso que nos ocupa) lo que es causa de chasquido doloroso de la rétula entre los
30°-40° de flexion.1113
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La presencia de chasquido rotuliano doloroso no es necesaria para el diagnostico de
rétula bicapa. Puede ser considerada como un signo clinico adicional que indicaria la
necesidad de tratamiento quirdrgico de los casos al ser expresion de segmento
intraarticular movil.13

La rétula de doble capa, segun Garcia Mata S, puede presentarse de forma parcial o
incompleta simulando una fractura incompleta.*

La separacion traumatica de la rétula partita es rara y la fractura a través de ella es
aun mas rara. Un episodio traumatico puede romper la integridad de la zona
fibrocartilaginosa entre la rétula y el fragmento partito. Entre los fragmentos ocurren
movimientos relativos.

En el nifio y el adolescente existen diferentes causas de rodilla dolorosa:
Traumaticas:

- Fractura 6sea aguda.

- Fractura oculta del hueso subcondral.

- Lesiones focales del cartilago articular.
. Pseudoartrosis.

No traumaticas:

- Dolor femoropatelar.

- Osteocondritis disecante.

- Enfermedad de Osgood-Schlatter.

- Menisco discoide.

- Plica sinovial.

- Osteoma osteoide.

La rétula de dos capas es una entidad diferente de la rétula con multiples centros de
osificaciéon lo cual ocurre como una variante normal, aunque a menudo se fusionan y
forman una rétula Gnica. Lachman RS?! nombré rDEM "patella multicapa™ al hallazgo
radiografico de multiples centros de osificacion de la rétula en los pacientes y sugirio
que estos deben ser evaluados en busca de rétula multicapas mediante radiografia
lateral de la rodilla, asi como buscar braquidactilia, pie varo equino con metatarso
adductus.

La rétula bicapa solo puede ser identificada -rutinariamente- en la radiografia lateral
de la rodilla, por ser la separacién en el plano coronal, al contrario de otras formas de
separacion (variantes normales) que se observa en la vista anteroposterior.1° La vista
axial de la rétula también permite la identificaciéon de las capas en la rétula bicapa.

En nuestro caso, al igual que en la mayoria de los casos de rDEM persiste la
separacion de los dos nucleos de osificacion en la adultez sin fusionarse.?? Nakashima
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E2® mostro con la vista radiografica lateral de la rodilla la persistencia de la separacion
de los dos nudcleos de osificacion en un nifio de 12 afios de edad con DEM y mutacion
en COL9A2.

En el caso presentado por Goebel S*2 al realizar los movimientos de flexoextension se
producia un resalto visible de la rétula acompafnado de chasquido entre los 30° y 40°
de flexién, todo lo cual volvia a la normalidad cuando se pasaba de los 40° de flexion;
a lo que denominé "chasquido rotuliano doloroso”.

Mientras que a 0° de flexion de la rodilla las capas permanecen alineadas, entre los
30° y 40° de flexién la capa posterior de la rétula discurre por la troclea femoral y se
desplaza, pero mas alla de los 40° de flexién de la rodilla la capa posterior regresa a
su posicion y las dos capas aparecen alineadas. El fendmeno de rétula chasqueante
(del inglés, patella snapping phenomenon) aparece durante el examen fisico del
paciente y se puede demostrar radiografica y artroscépicamente.!®

La imagen de resonancia magnética (IRM) constituye en la actualidad el estudio de
imagenes mas importante en la evaluacion de las alteraciones del sistema
musculoesquelético, y es particularmente sensible en alteraciones de la médula 6sea
y en la deteccion y caracterizacion de una amplia variedad de afecciones de las partes
blandas.

Las imagenes de resonancia magnética son utiles en el estudio de la rétula bipartita
sintomatica.?* La hipointensidad de sefial, la ausencia de edema medular y de
hemorragia circundante es mas caracteristico de la rétula bipartita que de la fractura
aguda. En la rétula bipartita dolorosa mostrara hipersefial en T2 en el interior del
fragmento accesorio (Fig. 7).

Fig. 7. Rotula hipartita, Imagenes de resonancia magnetica. &, Corte sagital T1, B, Corte
axial T1, Defecto dseo en el polo superoexterno de la rotula,

Se pueden utilizar varias secuencias de imagenes aisladas o en combinacién, en el
Complejo Cientifico Ortopédico Internacional "Frank Pais" tenemos como protocolo

71
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Ortopedia y Traumatologia. 2017; 31(1): 61-75

estandar utilizar secuencias en T1, T2, STIR (supresion grasa) y densidad protdnica
(DP) en los planos sagital, axial y coronal. Se dispone de protocolos especificos como:
T2-Gre-2D-coronal (detectar sangre); Pd+T2-Fse-coronal (comparar la intensidad de
sefial de la lesion en diferentes secreciones); T1-dixon-sagital (se unen varias
secuencias combinadas).

El segmento anterior de la rétula en el reporte de Milants A2 muestra una
configuracioén bipartita en si misma: rétula bipartita tipo 3 con un pequefio fragmento
superolateral.

La resonancia magnética aporta una gran informacién preoperatoria: cartilago
articular patelo-femoral, sitios de insercién del mecanismo extensor y ligamentos,
retinaculos y alineamiento del tubérculo tibial con respecto a la troclea. En el paciente
reportado por Nguyen MD! permitié observar en la rodilla con una rétula bicapa coémo
las inserciones del mecanismo extensor y el complejo retinacular estan limitadas a la
capa anterior, por lo que se necesita la fusion para prevenir el movimiento
independiente de la capa posterior articular, de esta forma aporta una gran
informacién preoperatoria.t!

Se ha encontrado asociacion de la displasia epifisaria multiple con el antepié adductus
y varo equino.?® La DEM generalmente se diagnostica en la adolescencia y los
pacientes con afeccion moderada suelen tener una estatura normal, como el paciente
que nos ocupa.

Vatanavicharn N, ° luego de su busqueda en el Registro Internacional de Displasias
Esqueléticas (del inglés, International Skeletal Dysplasia Registry) no encontré casos
de patella bicapa en otras displasias que no sean MED recesiva y su caso de
pseudoacondroplasia.

Las displasias esqueléticas constituyen un grupo heterogéneo de enfermedades de
causa genética donde existe desorganizaciéon de la estructura celular, que evolucionan
con anomalias en la estructura, la densidad, la funcién, el tamafio o la forma de los
huesos. El término displasia esquelética se utiliza para denominar procesos que
implican defectos generalizados provocados por alteraciones intrinsecas del hueso.

Las displasias esqueléticas tienen como elementos comunes:

- Orientacion horizontal de las trabéculas primarias adyacentes a la fisis.
- Baja estatura (proporcional o no).

- Maxima expresién en la infancia y la adolescencia.

- Lesiones extraesqueléticas asociadas.

- Amplio espectro de alteraciones del proceso cognitivo.

- Pronéstico muy variable.

Cuando la rétula de dos capas es movil y sintomatica, la intervencién quirdrgica debe
ser considerada. La fusion de los dos segmentos de la rotula ha sido el método mas
eficaz, manteniendo la funcién de ambos segmentos;*31% ademas se puede realizar la
reseccion de uno o ambos segmentos.
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Se ha descrito la escision de la capa posterior de la rétula dando como resultado, 1
afio después de la cirugia, una rodilla no dolorosa y sin chasquido, aunque con
considerable crepitacion patelo-femoral.?® Pero, teniendo en cuenta que la capa
anterior de la rotula estd embebida en el espesor del tendén del cuadriceps y que la
posterior forma la superficie articular, la fusién de las capas se debe llevar a cabo
para preservar ambas funciones.

La superficie de ambas capas esta cubierta por tejido fibrocartilaginoso. Después del
desbridamiento el hueso remanente se decortica y luego las capas se fusionan entre
si. Tornillos AO de pequefio fragmento?’ o tornillos interferenciales de doble rosca sin
cabeza han sido empleados como métodos de fijacion.*>2 El injerto 6seo
desmineralizado mezclado con plasma rico en plaquetas autdlogo puede rellenar el
espacio entre las capas y coadyuvar a la fusiéon.!?
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