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Cuando el médico detecta la presencia de una anomalia congénita debe
emprender la bisqueda de otras adicionales ocultas que de pasar desapercibidas,
podrian hacer peligrar la vida del lactante.

Determinar si el sindrome podria atribuirse a:

Un estado genético.

Una infeccién intrauterina.

Una exposicién a drogas.

Una exposicion a sustancias toxicas.

S % I

Se debe hacer hincapié en:

a. ANTECEDENTES MATERNOS

1. Embarazos anteriores, abortos frecuentes.

2. Madres diabéticas, cuyos hijos tienen mayor exposicion a malforma-
ciones congenitas.

3. Consanguinidad.

4. Drogas que se tomd durante el embarazo, dosis, tiempo.

5. Antecedentes alcohdlicos.

6. Exposicion a infecciones, como rubeola, etc.

b. ANTECEDENTES FAMILIARES

1. Escoliosis, pulgares anchos, sordera etc.
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¢c. DURANTE EL PARTO Y ALUMBRAMIENTO

1. Corresponde al Obstetra examinar la placenta, membranas y describirlas
en la Historia Obstétrica.

2. Examen del cordén umbilical, si falta algin vaso, etc.

3. Si se presenta un polhidramnios; pensamos en un trastorno de la deglu-
cion, u obstruccion intestinal.

4. Si es un oligohidramnios; pensamos en una deficiencia del tracto
genito-urinario.

EXAMEN FISICO DEL NINO

Corresponde al pediatra, neonatologo o al médico que se haga cargo del nifo
inmediatamente de nacido, para descubrir anormalidades adicionales que pasaron
inadvertidas y determinar a qué causa podria atribuirse, por ejemplo; las anorma-
lidades en cara, facies la determina la afectacion de los cromosomas o genes
mientras que los defectos multiples y cara normal a infecciones o exposicion
a drogas, exceptuando los nifos de padres alcohdlicos crénicos con facies
anormal,

CABEZA. Craneo, cabello, fontanelas, tumores, defectos dseos, fositas,
fistulas, nevias, orejas, posicién, tamano, defectos.

TRONCO Y EXTREMIDADES: Asimetria, dedos, verlos uno por uno Ej. los
pulgares anchos, acompanados de nariz respingada y cara anormal, indican pro-
bable Sindrome de Rubinstein Taby, con graves perspectivas intelectuales.

ARTICULACIONES. Movilizarlas todas, palpar rétulas, su ausencia sugiere el
Sindrome Ufa Rotula, concomitantemente el espolén éseo en el isquién y una
nefritis crénica peculiar que puede aparecer a edad mas avanzada.

ANO IMPERFORADO. Puede haber una fistula traqueo-esofagica, atresia
esofédgica, anormalidades en las costillas y vertebras, renales y cardiacas.

ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS

1. Muestra de sangre, para descartar infecciones Toxoplasma-Rubeola.
Citomegalovirus-Herpes, (ToR. CH).

Cariotipificar para descartar anomalias cromosomicas.

2. RX. Partes Blandas. corazén, pulmones, rifiones. Cualquier anormalidad,
indicacion de otros estudios, como Urografia de eliminacién etc.

3. RX Oseo. Descartar defectos en vértebras, costillas, crdneo, huesos lar-
gos. Si el lado radial del antebrazo es corto o ausente, esta indicado
el examen de médula 6sea para descartar Sindrome radio-ausente. Puede
omitirse el examen radiolégico del tracto gastro intestinal a menos que
haya sintomas y signos que sugieran obstruccion.
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Como vemos para asistir a un nifo con anomalias congénitas multiples se
requiere un equipo de especialistas cuyos estudios deben ser interpretados por
el Clinico, servir de coordinador de los mismos y transmitirlos a la familia. El
Estudio Genético y Asesoramiento, es mas dificil si el problema es heraditario
y hay riesgos de recurrencias, pero se puede hacer.

La Cirugia moderna mejora mucho la suerte del nifio y muchas anormalida-
des se corrigen si son detectadas tempranamente.

TERATOGENESIS

Haciendo un recuento embrionario podemos recordar que desde el dia 17
al 27 se desarrolla la placa neural, hasta completar el cierre del tubo neural.
La interferencia en estd fase acarrea anomalias como anencefalia o mielo
meningocele.

Desde los 21 al 60 dias se desarrolla el aparato musculoesqueletico, como
consta en el siguiente cuadro;

El dia 31 se reconoce los segmentos de las manos.

A - 7 " rayos digitales

L v ? " grupos musculares individuales

I - h " espacios articulares

o 5 " dedos de los pies

LRE A " el periostio sobre el hamero

"5 " " los dedos de los pies formados por completo que-

dando de esta manera la arquitectura ya establecida.

De actuar un teratogeno desde la fecundacion hasta el dia 60 puede aiterar
la arquitectura. En lo sucesivo podran afectarse las relaciones volumen-masa
unicamente.

En teratologia, se debe distinguir entre un mutageno y teratogeno.

El Mutdgeno, actia sobre las células germinativas alterando el material
genético, por ejemplo: la radiacion que también tiene efecto teratégeno.

El Teratégeno, actia sobre las células sométicas del organismo en vias de
desarrollo, en periodos vulnerables de la embriogénesis y orgagénesis.

La exposicion a un teratégeno por corto plazo después de la implantacion puede
acarrear malformaciones miltiples; cuando es prolongada suele ocasionar la
muerte del embrién actuando dentro del ambiente embrionario total.

Su actividad puede depender de:

Susceptibilidad fetal.

Periodo de vulnerabilidad.

Periodos de exposicion, etapa de desarrollo.
Dosis.

Predisposicién hereditaria.

Interaccion de teratdgenos entre ellos.
Deficiencias nutricionales de la madre y otras.
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Se comprobé que menos del 10% de los embarazos llegan a término sin
que la madre ingiera ningin tipo de medicacién. Se conocié el caso de una
madre que ingiri6 durante su embarazo 29 drogas diferentes, frente a este notable
abuso farmacolégico es afortunado en realodad que la mayoria de las drogas
no sean teratégenas.

Segin el doctor Wilson todas las sustancias quimicas, son capaces de pro-
ducir algin defecto embrionario en condiciones apropiadas de dosis, etapa del
desarrollo y especie que se elija.

Drogas que causan deformidad muscular esquelética

Wilson categoriza las drogas del siguiente modo:

Grupo 1 = Teratogenas
Grupo 2 = Sospechosas
Grupo 3 = Probables Teratogenesidad en determinadas condiciones.

Grupo 4 = Con poco o nada de riesgo Teratégeno.

Existen cuatro sustancias quimicas que son francamente Teratégenas, para
el aparato musculoesqueletico.

1. TALIDOMIDA

A finales del 1960 en Alemania Occidental, en 1961 en Europa Occidental,
Canada y Austria, aparecié una epidemia desde displasia del pulgar hasta:

a. Amelia

b. Focomelia

¢. Hemimelia longitudinal y otras anomalias.

En 1961 Mc Bride hallé una incidencia de casi el 20% en neonatos de
mujeres que tomaron Talidomida en los comienzos del embarazo. Las anomalias
de las extremidades serian el estigma mdés caracteristico de la embriopatia
por Talidomida.

Entre otras anomalias concomitantes figuran hemangioma capilar del centro
de la cara, hipoplasia o aplasia del oido externo con atresia del conducto audi-
tivo, defecto cardiaco congénito y una lesion estendtica o atresia del tracto
gastrointestinal, se comprobé también que no hay malformaciones cuando la
droga se toma antes del 34 dia consecutivo al comienzo del dGltimo periodo
menstrual.

2. ANTICONVULSIVOS

La Fenitoina y difenil hidrantoina; entre las anomalias esqueleticas obser-
vadas figuran:

a. Hipoplasia de la falange distal y digitilizacién del pulgar.
b. Otras como hendiduras palatinas y rasgos faciales caracteristicos.

3. ALCOHOL

En mujeres alcohélicas se ha descrito el Sindrome Alcohdlico Fetal, consiste
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en una alteracion del crecimiento y de la morfogénesis mas retardo del desa-
rrollo.

Sobre 15 lactantes, en todos hubo signos de deficiencia Pre y Post-natal del
crecimiento y retardo del desarrollo. En 5 Luxacién Congénita de Cadera.

En 5 Anomalias de los Dedos, como Clinodactilia, y Camptodactilia. En 5
limitacion de movimiento en extremidades superiores, en particular del codo
en la mayoria de los casos anomalias craneofaciales especificas, etc.

4. ANTAGONISTAS DEL ACIDO FOLICO

En particular la aminopterina conocida por su utilidad en los casos de intento
de aborto. Las malformaciones fetales van desde:

Displasia craneal en la totalidad de los cuatro sobrevivientes publicados.
Pie Equinovaro unilateral en dos sobrevivientes.

Ausencia asimetrica de los dedos de los pies en uno.

Sinostosis en manos y pies en otros.

PAPEL DEL CIRUJANO ORTOPEDICO

o O o D

Es trazar un plan terapéutico que incluya todas las malformaciones muscu-
loesqueléticas y otros sistemas. Sospechar de teratégenos nuevos, investigar si
ocurre un nuevo sindrome o si aumenta la incidencia de uno ya reconocido.

El nacimiento de un nifo malformado es traumatico para toda la familia,
las preguntas sobre agentes causales deben formularse con maéaxima prudencia a
los efectos de no acrecentar los sentimientos de culpa en los padres.

EVALUACION CLINICA DEL NINO CON DISPLASIA ESQUELETICA

Hace varios anos se reunié en Paris una comision sobre nomenclatura de
las Displasias Esqueléticas, en un intento destinado a clasificar la creciente
cantidad de sindrome relacionados con enfermedades intrinsecas del hueso, vy
fue la siguiente:

1. Enfermedades constitucionales de huesos de Patogenia desconocida.

a. Osteocondrodisplasia, (Anomalias del crecimiento y desarrollo del carti-
lago y/o hueso)

bh. Disostosis (malformacién de huesos individuales, soios o en combina-
cion).

c. Ostedlisis idiopatica.

2. Enfermedades constitucionales de huesos con Patogenia conocida.

a. Aberraciones cromosomicas primaria, anormalidades metabdlicas.
b. Anormalidades Oseas Secundarias a trastornos de sistemas Extraesque-
léticos.

Este tema trata de la evaluacion clinica del nifio que tiene baja estatura secun-
daria a Displasia Esquelética; el diagnostico reviste una importancia extraordinaria
porque permite hacer un pronéstico y prestar asesoramiento genétic~ al paciente
y sus familiares. Ejemplo: si el lactante afectado murié en el momento del parto
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o poco después hay que pensar mucho en el diagnostico de Enanismo Tanato-
forico. Acondrogénesis, si  hubo sufrimiento respiratorio se debe considerar
la Displasia Toracica asfixiante. La Osteogenesis Imperfecta mueren en el
neonato, muchas veces.

Tipo de herencia asociada con la presunta Displasia Esquelética, cuando es
autosémica dominante también uno de los padres estd afectado, a menos que
la Displasia obedezca a una mutacion. La Condroplasia que se hereda como
rasgo dominante autosémico, suele ser secundaria a una mutacion, en estos
casos los padres son de estatura normal. El retardo mental es infrecuente en
la mayoria de las Displasias Esqueléticas Puras.

Es importante la medicién de la circunsferencia cefédlica, porque muchas
Displasias Esqueléticas se asocian con la cabeza grande.

Circunferencia Toraxica: en una creciente cantidad de Displasias Esquelé-
ticas, en particular en el periodo neonatal, estd muy disminuida, en estos pacien-
tes el sufrimiento respiratorio es un rasgo constante.

Medicién de miembros, tamafio de la mano, tienen tanta importancia como
las otras mediciones, en el nifo con sospecha de Displasia Esquelética.

Resumiendo lo importante cuando se inicia la evaluacion de un nifio con
posible Displasia Esquelética es determinar si hay un enanismo de extremidades
cortas o de tronco corto, y si el tamafio de la cabeza es normal o mayor de
lo normal. Con esta informacién se descartan muchos diagnésticos, mientras
que otros resultados mas o menos probables y se reconocen buscando la pre-
sencia o ausencia de las manifestaciones anteriores nombradas.

MALFORMACIONES CONGENITAS QUE AFECTAN LA COLUMNA VERTEBRAL

Las deformidades de columna vertebral se manifiestan como Cifosis, Esco-
liosis, Lordosis, o combinaciones de todas ellas.

Del 100% de las Escoliosis Congénitas, 25% de las curvas NO progresan.

El 25% progresan un poco.
El 50% progresan de manera implacable.

Las Escoliosis Congénitas presentan tres cuadros radiologicos basicos:

1. Defecto de formacion. Ejemplo: Hemivértebra o Vértebra Cuneiforme.
2. Falta de segmentacion. Ejemplo: Barra fusionada en Bloque.
3. Combinacion de defecto de formacion y falta de segmentacién.

La barra no segmentada da mayor tendencia a Escoliosis Progresiva
Inexorable.

Las Hemivértebras o Cuneiformes conducen a un tipo de Escoliosis mas
estable.

LA CIFOSIS CONGENITAS

Es analogo a la Escoliosis, las imdgenes anormales reflejan Defecto de For-
macion, falta de segmentacion o combinacion de ambas cosas.
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La progresion de la Cifosis es mas probable que ocurra cuando hay vérte-
bras Cuneiformes que barras no segmentadas.

No se puede emprender tratamiento con traccidn o cirugia sin previa mielo-
grafia, porque hay una incidencia del 5% de Diastematomelia, el 20% presenta
trastornos en el sistema genitourinario, esta indicado estudio radiolégico, (urogra-
fia de eliminacion).

TRATAMIENTO

La finalidad es no permitir que la anormalidad progrese, se practican Rx origi-
nales y de control cada 6 meses como minimo. Una progresién de 2.5 grados
en 6 meses es indicacion de fusion o artrodesis vertebral.

El plan es el siguiente: Tratamiento Ortopédico hasta los 8 meses con un
Corsé de plastico moldeado. A partir de esa edad se puede adaptar el Corsé
de Milwaukee: si a pesar del corsé hay mayor progresion de la curva estd indi-
cada la Artrodesis, 3 semanas antes de la misma se coloca el paciente en
traccion, de partes blandas o Halofemoral.

Nunca utilizar Tallo de Harrington, aunque el mielograma sea normal por
el peligro que en la distraccion pinzar la médula espinal.

En el Post-operatorio se mantienen a estos pacientes en un yeso localizador
durante 9 a 12 meses.

La edad en que se efectda la fusion vertebral depende de:

Tipo de curva.
Anomalias presentes.
Rapidez de progresion.

La barra no segmentada unilateral de niveles multiples se trata con Artrodesis
Vertebral Temprana, en los 3 primeros anos de vida.

El conjunto de vértebras cuneiformes mas o menos balanceadas en ambos
lados se puede esperar hasta la adolescencia, pero si progresa antes esta
indicada la fusion.

Todo paciente con Escoliosis Congénita, se debe sequir desde la adolescencia
hasta que termine de crecer atentamente.

CIFOSIS CONGENITA

Casi siempre el final del tratamiento es quirdrgico. En circunstancias ideales
se practica Artrodesis Posterior a la edad de 3 afos, pero la incidencia de

Pseudoartrosis es muy alta por lo que estaria indicada una posterior reexplora-
cion.

En pacientes con Cifosis, mayor de 50 grados, mayores de 2 afios hay que
hacerles fusion anterior seguida de una fusion posterior que se propague por
arriba y por debajo del area de cifosis primaria,

En pacientes con cifosis congénita y ausencia de los elementos porteriores
es decir Mielodisplasia, el problema es grave, la progresion de la deformidad
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asume mucha seriedad, el tratamiento escision de cuerpos vertebrales, asi como
fusion anterior y posterior.

SINDROME DE KLIPPEL FEIL:

Descrito en 1912, caracterizado por Sinostosis Cervical Congénita, en el
50% de los casos aparece la triada clasica.

Cuello Corto

Implantacion baja del cabello

Movimientos de columna cervical disminuidos.

Puede haber torticolis o cuello membranoso.

La incidencia es similar en ambos sexos.

También hay un 30% de deformidad de Sprengel.
30% de Sordera.

30% con anomalias del Tracto Urinario, asi como cifosis y
escoliosis, comunes también las cardiopatias congénitas y Sinsinesias.

Si hay compresion de médula cervical puede ocurrir Radiculitis Cervical
con Hiperreflexia y espasticidad o bien sindrome de neurona motora superior.

Radiologia:

Fusion de 2 o mas vertebras cervicales con cantidad disminuida d2 cuerpoas
vertebrales puede haber aplanamiento o ensanchamiento de vértebras a lo largo
de unos discos ensanchados o ausentes. Son comunes las Hemivértebras, las
ap6fisis espinosas se fusionan de manera similar.

El didmetro del conducto raquideo suele ser anormal al principio, después se
estrecha.

Tratamiento:

Posterior a evaluacién neuroldgica, clinica y radiolégica, para descartar
anomalias concomitantes.

La Cifoescoliosis se trata con un Corsé de Milwaukee o con Artrodesis
vertebral.

La inmovilizacion con un collar cervical y traccion o fusién quirdrgica se
hace en casos de radiculitis e inestabilidad cervical a repeticion en pacientes
de edad mas avanzada.

TORTICOLIS MUSCULAR CONGENITA

Esta afeccién localizada inicialmente en el esternocleidomastoideo al detener
su crecimiento en longitud trae como consecuencia que el resto de los tejidos
del cuello se acorten con posteriores alteraciones en cara y vértebras.

ETIOLOGIA:

Citada por primera vez por Bick en 1537, continta en la oscuridad, en boga
una serie de teorias que tratan de explicar su origen, actualmente se desechan
o tienen poco crédito las teorias hereditarias, neurogénicas infecciosas vy la
oclusion arterial; debatiéndose racionalmente las teorias de compresion y estasis
venoso en la que se le atribuia a la aponeurosis del musculo.
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Histoldgicamente se resume diciendo que hay una miositis intersticial
fibrosa.

Inicialmente se presenta una tumoracién a las 2 6 3 semanas del nacimiento,
situada en la porcion distal del esternocleidomastoideo la cual desaparece, siendo
curioso citar que la estadistica de Chaussier, citada por Patel, que en 23.293
ninos examinados en maternidad no se pudo constatar un sélo caso de Torticolis
Muscular, lo cual prueba que no se examiné completo al nifo.

En una muestra de 100 pacientes Coventry y Harris, hacen hincapié que el
tumor fusiforme es mas evidente cuando el nifio llora aunque en realidad se
ignora la verdadera incidencia del tumor.

CLINICA:

El esternocleido-mastoideo se observa como una cuerda tensa del grosor
de un lapiz, duro rigido, observandose nitidamente el espacio comprendido entre
los haces distales, clavicular y esternal que asemejan una V invertida, siendo
la palpacion del mdsculo indolora.

La resistencia a la inclinacion del cuello, es lo primero que observa la
madre. En la Torticolis instaurada se presenta asimetria de la cabeza y cara,
inclinandose la cabeza hacia el lado afectado y la cara al lado opuesto.

La asimetria craneofacial han dado lugar a importantes discusiones, existiendo
teorias discordantes sobre su génesis. El ojo del lado de la torticolis es mas
bajo que el otro, lo mismo ocurre con la oreja del lado afectado en relacion a
la otra. En excepcionales casos de torticolis bilateral el mentén se encuentra
elevado.

Posteriormente si el paciente no es tratado, se instalan curvas de com-
pensacion en la columna cervical dorsal.

La plagocefalia y la escoliosis se vuelven irreversibles a pesar del trata-
miento después de cierta edad.

FRECUENCIA:

En una estadistica efectuada en Rochester, de 7.835 nacimientos, 30 presen-
taban la tumoracion del esternocleido-mastoideo, o sea el 0,4%; de su estadistica
el 40% provienen de parto de nalgas y el resto cefélico. En las grandes esta-
disticas la mitad de los portadores de esta malformacién nacieron de un parto
distocico.

DIAGNOSTICO:

Precisar si se trata de una afeccién aguda o crénica, en la aguda el dolor
a la palpacion es intenso llamado torticolis reumatica. Descacartar otros procesos.
TRATAMIENTO:

De entrada, conservador, mediante: 1. Tracciones
2. Masajes
3. Yesos
4. Aparatos
5. Collar de Schwarz
6. Tripode de Sayre
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Luego de haber finalizado el tratamiento conservador se mantiene un periodo

de observacion para tener la certeza de que no haya recidiva la cual se calcula
en un 50%.

La indicacién quirtGrgica formal y la mejor edad para practicarla estd compren-
dida entre los 3 a 4 anos, hay varias técnicas, la mayoria de las cuales han sido
descartadas paulatinamente.

Asi encontramos la tenotomia cerrada subcutanea donde no hay seguridad
de seccionar todos los haces musculares tensos, siendo imposible practicar la
reseccion amplia, que es verdaderamente la intervencion adecuada para evitar
la recidiva, ademéas el peligro de seccionar elementos de vital importancia
vasculonerviosos.

El abordaje directo del misculo puede hacersz proximal o distal habiendo
en primer caso la ventaja de que la cicatriz puede esconder con la oreja v el
peligro de herir el nervio facial o el espinal no existe.

El abordaje distal es el que se practica con frecusncia donde hay que ser
prudente con determinados elementos; nervio, cardtida y yugular.

El procedimiento post operatorio a seguir: Yeso con collar, mas Rehabilita-
cion y debe segquir un minimo de 6 meses.

CONCLUSIONES:

1. Es una patologia relacionada con el parto, todas las estadisticas coin-
ciden en que el 40% provienen de partos distocicos.

2. Muy importante es el tratamiento precoz, pues de ello depende el msjor
resultado por haber mayor potencial de correccién de la asimetria.

3. En la experiencia hospitalaria ha sido muy efectiva la reseccion de los
haces distales del ECM y no su simple tenotomia, con minerva de yeso
en post operatorio inmediato por 6 semanas; luego fisioterapia y control
del paciente por un minimo de 6 meses para tener certeza de no tener
recidiva.

4. En general se hace muy dificil seguir la evolucion del post operatorio
de estos pacientes en nuestro medio por causas conocidas por todos.

MALFORMACIONES CONGENITAS QUE AFECTAN MIEMBROS INFERIORES
LUXACION CONGENITA DE CADERA

Estudios estadisticos practicados en familias revelan un riesgo del 5% a
que se repita en un hermano.

Segin el informe de un grupo cientifico de la OMS, que estudia los factores
genéticos en malformaciones congénitas, (afo 1970) el riesgo para los varones
es menor del 1%, el riesgo para las hembras es menor del 5% dentro de la
misma familia si hay una hermana con L.C. de cadera respectivamente.

En relacion al sexo se puede apreciar una incidencia del 4% para los her-
manos y del 7% para las hermanas, si hay un hermano dentro de la misma familia.

La luxacion congénita primaria de cadera sin lesion nerviosa o muscular
asociada es una de las malformaciones mas comunes, su frecuencia ha sido
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valorada en forma diferente desde 1 a 15 por 1.000 nacimientos vivos. Es relati-
vamente rara entre los negros y los chinos, no se ha podido relacionar clara-
mente el hecho de llevar el nifio sobre la cadera con las piernas separadas.

En Norte América, es frecuente entre los Indios Navajos, esto obedece a
que suelen envolver con fajas a sus hijos.

Clasificacion con exclusion de los afectos de enfermedad neuroldgica en
tres tipos:

1. Tipo Neonatal con separacién de la cabeza femoral de su localizacion en
el acétabulo a causa de constriccion capsular y retraccion del Psoas-
lliaco, es sobradamente la forma méas comdn.

2. lLuxacion asociada con ligamentos laxos. En este tipo, la cadera se desliza
hacia dentro y afuera del acetabulo a causa de la distensibilidad excesiva
de la capsula; y si el estilo de vida del nifio es de tal indole que se favorece
la luxacion, puede aumentar la incidencia de este tipo.

3. Luxacién Teratolégica. Aqui ha existido un trastorno intrauterino definido
en el momento de la formacién de la articulacion de la cadera, y suele
faltar alguna porcion de la articulacién en el momento del nacimiento.

ETIOLOGIA:

La revision de numerosos casos para determinar la etiologia conduce a la
conclusidn que no existe precisamente una, sino muchas causas en esta afeccion,
por ejemplo un retardo en la rotacion del miembro, o en la inervacion de los
musculos en el periodo de desarrollo embriolégico répido, puede producir alte-
raciones ¢n el desarrollo del acétabulo o de la cabeza y cuello femoral.

La luxaciéon congénita de cadera se asocia a veces con otras anomalias,
como pies zambos, manos zambas, metatarso varo y artrogriposis. Por parte
de muchos autores, se ha comprobado que la luxacion puede no existir en el
momento del nacimiento, y desarrollarse después a través de las fases de dis-
plasia a subluxacién, hasta la luxacion.

QOtras patologias que van asociadas con luxacion congénita de cadera son:

Mielomeningocele.

Artrogriposis multiple,

Sindrome de vientre de ciruela seca, descrita por Frolich (1839).
Sindrome de Larsen.

Enanismo Diastréfico.

Sindrome de Plerre Robin etc.

DIACGNOSTICO:

oy N B W N =

Tiene como finalidad detectar la inestabilidad de la cadera, con la esperanza
gque pueda evitarse la luxacion verdadera en los que tienen inestabilidad vy
cuando la luxacion estd establecida, iniciar tratamientn inmazdiato. Existen varias
pruebas para detectarla, la méas facil y Gtil es la prueba de Barlow, que consta
de dos maniobras:

1. Lactante en decubito supino, se flexionan sus caderas y rodillas a 90 grados
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y se abducen las caderas. El examinador hace presién sobre el trocanter
mayor hacia la cavidad cotiloidea. Si se advierte una sacudida, el signo
se considera positivo. Es debido a que la cabeza del fémur resbala sobre
el borde posterior de la cavidad cotiloidea a su interior. La falta de sacudida
no supone necesariamente que la cadera sea normal, puede significar que
la luxacién es irreductible.

2. Con las caderas en la misma posicion se hace presion sobre la cara interna
del muslo, bajo la articulacion de la cadera, con el dado pulgar. Puede
sentirse otra sacudida, lo que indica que la cabeza del fémur ha sido empu-
jada de nuevo fuera de la cavidad.

Otros signos pueden senalar luxacion:

a. Si es unilateral.

1. Abducién disminuida en una cadera.

2. Pliegues cutédneos asimétricos.

3. Menor longitud evidente de muslo.

4. Palpacion del trocénter mayor mas alto que el otro.
5

. Cojera debida a evidente menor longitud del miembro afectado por

inestabilidad de la cabeza, cuando el nifo comienza a caminar. (Tren-
delemburg).

b. Si es bilateral.

1. Periné ancho; aspecto femenino de la pélvis.
2. Aumento de la lordosis lumbar.
3. Marcha en anade debida a la inestabilidad.

TRATAMIENTO:

Habitualmente es conservador; si no tiene éxito puede ser necesaria la
cirugia. La finalidad es reducir la luxacién y mantener esta reduccion con el
minimo traumatismo de la cabeza femoral; y los tejidos blandos que rodean la
articulacién de la cadera.

El tratamiento ortopédico; varia de uno a otro centro, en primera instancia
traccion para reducir y ferulas, que se utilizan para mantener la reduccion.

Doble pafial, Almohada de Freika.

Ferula de Von Rosen.

Armazén de Pavlek.

Ferula para cadera de Denis Browne.

Vendaje de Yeso en Espiga, en posicion de Lorenz.

o o O O o

Tanto la reduccion incruenta como la cruenta, presentan complicaciones
como:

1. Necrosis Avascular con cese del crecimiento de la epifisis femoral
proximal.

Son las complicaciones del tratamiento conservador que se presentan con
més frecuencia que en el tratamiento quirdrgico.
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Las osteotomias pélvicas mas utilizadas en la reduccion cruenta son:

a. De los 18 meses a los 5 afos, la Osteotomia de Salter.
h. De los 6 afos en adelante la Osteotomia de Chiari.

LUXACION CONGENITA DE RODILLA

La hiper-extensién congénita de la rodilla, comprende desde la deformidad
de posicion hasta la luxacion franca con un resto fibroso del cuadriceps que
une firmemente la deformidad.

Ocurre como un fentmeno aislado en tres etapas:

1. Genu Recurvatum.

2. Subluxacion.
3. Luxacion Franca.

Consiste en una subluxacién anterior de la tibia sobre el fémur y una
hiperextensién de la rodilla, puede ser unilateral pero con mayor frecuencia se
presenta bilateralmente.

Cuadro Clinico:

La retraccién del mecanismo extensor con sustitucion fibrosa del cuadriceps
es un hallazgo constante en los casos quirdrgios.

Puede no revelar fibrosis en el 4rea del cuadriceps cuando el mismo res-
ponde facilmente al estiramiento suave y al ejercicio activo. Para recuperar la
flexién, se requieren vendajes en flexién progresiva, al recuperarse la flexion es
necesario mantener la rodilla a 90 grados de flexion durante un periodo de 6
semanas en la primera infancia, con el objeto de prevenir la recidiva de la

posicion de hiperextension.

La luxacion Congénita de Rodilla, se ve la mayoria de las veces asociada
con Artrogriposis Mualtiple Congénita. Hay Laxitud Articular Generalizada, por
hipermovilidad.

Todos los pacientes descritos en la bibliografia, tuvieron deformidades mus-
culoesqueléticas en otras articulaciones.

De once pacientes descritos por Curtis y Fisher;

7 presentaban Artrogriposis multiple congénita.
10 luxacién congénita de cadera.
7 deformaciones congénitas en pié.

Tratamiento:

La repetida aplicacion de vendajes enyesados constituye un valioso método
de reduccién; después de haber obtenido 90 grados de flexién se debe man-
tener la rodilla por 3 meses con vendaje enyesado bivalbo que permita realizar
ejercicios activos del cuadriceps y los misculos de la corva, pero nunca permi-
tiendo la hiperextension.

En todos los casos resistentes el principal obstdculo a la reduccién es el engro-
samiento de la capsula anterior y la retraccion del mecanismo del cuadriceps.
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Aqui esta indicada la reduccion cruenta que libere la capsula anterior, y reponga
el mecanismo del cuadriceps sobre la cara anterior de la rodilla y si es necesario
el alargamiento del cuadriceps; es aconsejable practicarlo antes que se pro-
duzcan deformidades secundarias en las epifisis tibial y femoral.

Después de la reducciéon cruenta es importante un periodo de contencion
de muchos meses con el objeto de evitar la inestabilidad ligamentosa; la reduc-
cion cruenta debe practicarse antes del primer afio de edad para obtener resul-
tados Gptimos.

LUXACION CONGENITA DE ROTULA

La rétula puede luxarse en el momento del nacimiento por una anormal
accion de tracciéon del musculo cuadriceps que puede o no acompanarse de otras
anomalias morfologicas que pueden explicar la facilidad de la luxacion; seguin
el sexo:

1. Es dos veces mas frecuente en la mujer.
2. Tiende a ser familiar.

ETIOLOGIA Y CLINICA:

Por anomalias morfologicas que contribuyen a que la insercion del tenddn
rotuliano se halle en direccion externa, esto ocurre en el Genu Valgum y en la

rotacion externa.

El tenddn rotuliano excesivamente largo que permite que la rotula se halle
en situacion muy superior con respecto al surco intercondileo.

Hipoplasia rotuliana o ausencia de la misma: Green y Waugh publicaron
cuatro casos de luxaciéon congénita lateral de rétula, donde el hallazgo inicial
fue una contractura flexora de rodilla en el momento de nacer.

La subluxacion de la rodilla es méas frecuente que cualquier otro problema
de rodilla. Si la hay se debe buscar otras causas de laxitud articular,

TRATAMIENTO:

Es quirtrgico.

SINDROME DE MEMBRANA POPLITEA

Hay una membrana cutdnea que contiene un cordén fibroso junto con el
nervio cidtico y la arteria poplitea que va del isquion al talon.

MENISCO DISCOIDEO

Sensacion de salto al llevar a la tibia desde la flexion hasta la extension
sobre el condilo femoral. Se supone que se debe a la falta de reabsorcion del
borde interno del menisco durante la vida fetal.

DEFORMIDADES DEL PIE

De las 841 entidades nosologicas que figuran en el compendio de defectos
del nacimiento de la National Foundation, cerca del 15% tiene deformaciones
del pie, como parte de su presentacién clinica..
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CLASIFICACION CLINICA:

Deformidad Equino
Deformidad Varo
Deformidad Adductus

La mayoria de estas deformidades no se presentan en forma individual si
no en combinaciones variables de ellas.

PIE ZAMBO CONGENITO:
Conocido desde Hipo6crates, con una incidencia:

1 de cada mil nacimientos.
2 veces mas frecuente en el hombre que en la mujer.

Esta deformidad consta de tres caracteristicas:

a. Adducion del antepié.
b. Inversion.
¢. Equinismo.

Denominado también Pié Equino Varo Congénito. El tipo unilateral es mas
frecuente que el bilateral.

ETIOLOGIA:

No se conoce la causa exactamente, pero se supone que depende de muchos
factores: Por ejemplo:

1. Stewart, observé predominio familiar y racial, en su estudio en las Islas
Hawai.

Desequilibrio entre la musculatura interna y externa.
Insercion anomala del tenddn tibial anterior.
Anomalias de ligamentos y nervios.

Anomalias intrinsecas del Astragalo.

E'-ﬂvhb-'lm‘r

CUADRO CLINICO:

Se caracteriza por deformidad, hipotrofia muscular apoyo sobre borde externo
y dorso de antepié, talon alto, Aquiles tenso y breve; abducion fija del antepié
con inversion fija y evidente en el retropié. Esta deformidad no es reductible ni
activa ni pasivamente.

TRATAMIENTO:

Ha estado sujeto durante largo tiempo a controversia y varian de un Hospi-
tal a otro, pero en general debe ser conservador de primera instancia, tratando
de dar correccion con férulas, vendajes o vyesos lo antes posible tras el naci-
miento del nifio. Cuanto mayor es el nifio al comenzar el tratamiento peor sera
el resultado. Y el tratamiento quirdrgico serd la indicacidn.

Existen diversas técnicas quirlrgicas correspondientes a las diferentes etapas
del tratamiento, que van desde la liberacién de tejidos blandos y elongacion
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del tendén de Aquiles hasta técnicas de reconstruccion practicadas a nifos
mayores con deformaciones no tratadas anteriormente o recidivantes.

PIES EN CALCANEO VALGO

Esta deformidad congénita se caracteriza porque los pies, estan en dorsi
flexién a nivel de la articulacion del tobillo y en eversion a nivel de la articula-
cién subastragalina, y no puede ser movido pasivamente para realizar una inver-
sion o una flexién plantar completas. Los tejidos blandos de la cara anterior del
tobillo estan tensos. Se cree que la deformidad es postural si no va acompanada
por una espina bifida o una anomalia dsea del pie.

ETIOLOGIA:

Es desconocida, aunque Jolly en 1968 senaldé que se ve en ninos posma-
duros. El pronostico es bueno porque lo demés es normal y, si los padres rea-
lizan diariamente movimientos pasivos, puede conseguirse una completa ampli-
tud de movimiento en pocas semanas. Sin embargo en el nifio que presenta un
desequilibrio muscular la correccion, es dificil de mantener y los efectos de la
gravedad mas la presion ejercida por las ropas de la cama sobre el pie causan
una deformidad secundaria que comprende una flexion plantar de la articulacién
medio-tarsiana; permaneciendo el tobillo en dorsiflexion.

TRATAMIENTO:

Mediante movilizacién del pie distender las estructuras anteriores tensas vy
estimulando la pantorrilla v el muasculo tibial posterior, conseguir la flexion
plantar e inversién del pie. La movilizaciéon puede ser llevada a cabo por los
padres en la casa; con la supervision del fisioterapeuta. La aplicacién de conse-
cutivas férulas de yeso es (til para mantener la correccién obtenida, la cirugia
puede ser necesaria finalmente cuando las deformidades son debidas a dese-

quilibrio muscular.

MALFORMACIONES CONGENITAS QUE AFECTAN MIEMBROS SUPERIORES
MANO ZAMBA RADIAL CONGENITA

Llamada también Meromelia Radial; es una deficiencia radial longitudinal,
intercalar o terminal, caracterizada por: 1. desviacién radial de la mano; 2. pro-
pronunciado acortamiento del antebrazo; 3. subdesarrollo generalizado de la

extremidad.

Petit en 1973 publicé uno de los primeros casos, describiendo la necropsia
de un recién nacido con manos zambas bilateral.

Kato en 1924 reunié doscientos cincuenta casos, agregando tres propios.
La disgenesia puede ser de dos tipos:

1. Ausencia completa de radio, o de la porcién distal en general.
2. Ausencia parcial de radio.

Cada tipo ocurre en la mitad de los casos.

Es bilateral en mds o menos el 50% de los pacientes.
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Si es unilateral aparece en el lado derecho con una frecuencia de casi el
doble que en el izquierdo.

Mas frecuente en varones que en mujeres, en relacién de tres a dos.
CLINICA:

La mano exhibe una desviacién de 30 & 90 grados hacia el lado radial del
antebrazo dependiendo de ausencia parcial o total del radio, la funcionalidad
también es proporcional. Es una deformidad antiestética porque:

a. El antebrazo es corto.
b. La mufieca es inestable.
¢. La fuerza de los dedos escasa.

La desviacion de la mano puede ser tan grande en algunos casos, hasta
quedar paralela al antebrazo.

d. Cubito grueso, corto e incurvado de convexidad hacia atrds, la mano
es pequefa, puede faltar el pulgar; puede haber Sindactilia o Polidactilia.

Las anomalias esqueléticas. En la aplasia radial parcial se comprobaron casos
de Sinostosis Radio Cubital Proximal y luxacion de la cabeza del radio.

El hueso carpiano que falta en la mayoria de las veces es el escafoides
seguido por el trapecio. A menudo falta el primer metacarpiano igual que el
pulgar, suelen también haber anomalias musculares, vasculares y nerviosas.

TRATAMIENTO:

Tiene por objeto:

1. Corregir la mano desviada, alineandola.
2. Obtener una mejor funcion.

3. Proveer a un crecimiento adicional. La colocacion de la mano sobre el
cibito, estimula la epifisis distal acelerando el crecimiento, los pasos
basicos del plan terapeltico consiste en estirar las estructuras radiales
tensas con yesos hasta hacer centralizacién temprana, luego prolongada
fijacion intramedular sin sostén externo.

La aplicacién de yeso correctivo largo para el brazo, se inicia en el periodo
neonatal. Se hacen manipulaciones de estiramiento durante 8 a 10 minutos.
Al principio el yeso se aplicara cada tres a cuatro dias o cada dos o tres
semanas.

En casos bilaterales se lo hace en ambos brazos hasta la edad de dos a
tres meses, en forma alterna a intervalos de tres semanas dejando a libertad
primero un brazo, luego el otro, al cabo de cuatro a cinco meses con yesos, se
logra reducir con facilidad, la mano sobre el extremo distal del cdbito en forma
pasiva eliminando de esta forma el alargamiento en Z de los tejidos blandos
del lado radial, pero al retirar el sostén la deformidad reaparece.

Se ha intentado miultiples férulas para mantener bien reducidas, pero al no
lograrse, los resultados fueron desalentadores.

El tratamiento quirdrgico se efectia cuando el nifio tiene un afo y ha
alcanzado un peso de 11 kg., se hace la reduccion a cielo abierto méds reseccion

VOL. XXI No. T3 - SEPTIEMBRE 1982 121



del carpo y centralizacién de la mano sobre el extremo distal del cubito, fijando
la reduccién con una varilla intramedular que queda por tiempo indsfinido.

Cedida la tumefaccion post-quirirgica se coloca un yeso largo durante cuatro
meses, hasta que el clbito se haya ensanchado y estabilizado en el defecto
carplano, luego se mantiene libre la mano durante el dia permitiendo algunos
movimientos, pero en la noche se coloca una férula o yeso bivalvo.

En los que esta indicado el tratamiento se recomienda:

1. Plan de yesos.
2. Centralizacion quirargica y prolongada fijacion con varilla intramedular.

SINOSTOSIS RADIO CUBITAL

Se entiende la fusion radio cabital congénita en su extremo proximal. Ss
desconoce el motivo por el cual la articulacion del codo es uno de los sitios

mas comunes de Sinostosis Congénita, pero se descarta como uno de los
problemas méas frecuentes.

Segun la extension del compromiso se identifican dos tipos:

Tipo 1. Sinostosis Proximal o Radio Cubital Verdadera, con fusién uniforme,
en una extension de 2 4 6 cms.

Tipo 2. Sinostosis Radio Cubital Secundaria, con luxacién congénita de la

cabeza del radio, la fusion, estd mas abajo de la epifisis proximal
de radio.

CLINICAMENTE:

La dificultad cardinal en los 2 tipos es la supinacion del brazo.

Cuando esta presente la luxacién también se compromete la extension a
nivel del codo, Sandifort, describié este estado en 1793. Aparecieron en la
bibliografia 260 casos de Sinostosis Radio Cubital Congénita, fue bilateral en
mas del 60% de los casos, igual para ambos sexos.

Aunque la mayoria de los casos fueron aislados algunos autores mencio-
naron casos familiares, de Sinostosis Radio Cubital.

El 13% de las series de Hansen y de Anderson, tuvieron predisposicion
familiar, la transmision parecié ocurrir por medio de la familia paterna, el compro-
miso fue bilateral.

La deformidad anatémica consiste en pronacion fija del antebrazo vy, por
consiguiente incapacidad para supinar el antebrazo y la mano.

En la mayoria de los casos, la posicion fija ocurre en prcnacion completa
con alta incidencia de compromiso bilateral.

Dos manos fijadas en pronaciéon son menos incapacitantes que en supina-
cion maxima,

Algunas veces la pronacion puede ser tan grande que resulta funcional pero
estéticamente indeseable.
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TRATAMIENTO:

Se practica la desrotacion quirGrgica hacia la edad de seis aihos para que
el individuo pueda ir desarrollando al maximo sus movimientos y habilidades
durante el periodo de crecimiento y pueda mantenerlos después.

En1969 Green practicé en 15 pacientes una osteotomia desrotacional através
de la masa fusionada proximal. En un periodo de seguimiento de 10 afos, el
procedimiento contribuyé a una mavyor utilidad ampliando la excursién de movi-
mientos utiles impartida por el hombro y la muieca.

SINDACTILIA

Segin su localizacion se presenta: En la mano, entre los dedos medio vy
anular; en los pies entre el tercero y cuarto dedo.

Diez veces mas comin en los blancos que en negros.
Incidencia de casos uni vy hilaterales, es pareja.

Dedos tomados: Medio y Anular en el 50% de los casos.
Anular y Mefiique en el 28% de los casos.
Medio e indice en el 15% de los casos.
Pulgar e indice en el 7% de los casos.

La Sindactilia debe contemplarse como una anomalia aislada o como parte
de un sindrome, punto importante a considerarse antes de emprender tratamien-
to para definir objetivos terapéuticos, prestar consideracién a los problemas médi-
cos concomitantes o© proporcionar asesoramiento genético.

Las asociaciones regionales mas comunes son:

Polidactilia
Braquidactilia
Fusion de Falanges
Surcos anulares
Surco Simiesco

El trastorno se distribuye en partes iguales en ambos sexos. Su incidencia
en alrededor de uno en tres mil nacimientos.

SINDACTILIA AISLADA:
Existen cinco tipos distintos, se heredan como un trastorno dominantz autosdmico.

Temtamy las clasifica asi:

Tipo |  Cigodactilia, el més comin. Afecta el espacio entre los dedos
medio y anular.

Tipo 1l Sinpolidactilia. Hay Sindactilia de los medios y anulares pero den-
tro de la membrana estian duplicados todos los componentes del
dedo anular.

Tipo Wl Sindactilia, de los dedos anular y mefique. Hay sindactlia comple-
ta cutanea que es bilateral.
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Tipo IV Tipo Hass; Sindactilia cutanea completa de todos los dedos y del
pulgar lo cual confiere a la mano un aspecto de copa.

Tipo V Sindactilia; con fusion metacarpiana y metatarsiana.

En este grupe lo uUnico que se necesita tratar es la mano. Esta indicado
asesoramiento genético. Como un trastorno autosémico, si estd afectado un padre
el riesgo de recurrencia es del 50% para cada hijo. Si no estd afectado
ninguno, el riesgo no aumenta.

Sindactilia Sindromica: Muchos sindromes presentan Sindactilia como parte
de su espectro de malformaciones. Se puede, dividir en dos grupos.

1. Predomina Sindactilia, componente basico para identificar el Sindrome.

2. La Sindactilia, puede ser uno de los rasgos, pero los otros problemas
médicos son mas caracteristicos.

Sindrome con Sindactilia como rasgo predominante:
Sindactilia de Poland.

Acrocefalosindactilia.

Acrocefalopolisindactilia.

Displasia Oculodentodigital.

Sindrome Orofaciodigital | y Il

Sindactilia fenestrada de Streeter.
Displasia Acropectoral-vertebral (Sindrome F).

~] O L & W o =

Sindromes en que la Sindactilia es un rasgo ocasional:

Aberraciones cromosdmicas.

Sindromes craneo faciales.

Sindromes con manifestaciones cutaneas.
Otros.

2 W =

TRATAMIENTO:

Dependiendo de la capacidad intelectual y fisica del nific en algunos casos,
no vale la pena hacer nada, en otros se adapta un enfoque inmediato y agresivo.

El tratamiento quirtirgico de la Sindactilia se clasifica en Simple y Compleja.

En la Sindactilia Simple, la unién sélo consiste en piel y un poco de tejido
fibroso, sin elementos 6Gseos, tendinosos ni neurovasculares que estdn presentes
en la Compleja.

El tratamiento quirdrgico estard encaminado a la deformidad; o s=za recons-
truir la comisura y reconstruccién de los digitos.

El pronéstico en la Sindactilia Compleja no es tan satisfactorio como
en la Simple.

POLIDACTILIA

Descrita en todos los paises y en todas las razas. Existe una gran predilec
cion racial, mas frecuente en negros 1:100 que en blancos 1:3.000.
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Debemos resolver 2 interrogantes: La Polidactilia es aislada o
Sindromica.
Preaxil (Radial)
Posaxil (Cubital)

En blancos la Polidactilia Preaxil es mas frecuente.
Es raro que la Pre vy Posaxil ocurran en la misma mano.
La asociacidon local mas comin de la Polidactilia es la Sindactilia.

La Polidactilia Posaxil; comunmente forma parte de un sindrome, mientras
que la Polidactilia preaxil raramente es sindromica.

LA POLIDACTILIA PREAXIL:

1. Raramente forma parte de un sindrome.
2. Se trasmite como un rasgo dominante autosomico.

POLIDACTILIA POSAXIL:

1. Forma parte de un sindrome comunmente.
2. Suele ser un rasgo recesivo autosdémico, en casos aislados puede ser
dominante.

TRATAMIENTO:

Si el digito polidactilo esta constituido por piel y tejido blando solamente,
no importa que sea pre o posaxil, se elimina a edad muy temprana, mediante
ligadura o escision quirdrgica.

Cuando la duplicacion consiste en estructuras dseas, tendinosas y neurcvas-
culares, antes de intentar cualquier operacion, el cirujano debe determinar cual
es el digito mas funcional y que posee un potencial de crecimiento mas normal;
qué tendones estan intactos, tomando radiografias y observando atentamente el
inicio durante el suefio y los juegos. Por estos diversos motivos se opta por
no tratar los casos méas complejos de polidactilia hasta que el nifio tenga por
lo menos 12 a 15 meses.

AMPUTACIONES CONGENITAS

Deficiencia de la extremidad superior.- Las deficiencias transversas termina-
les, suelen ser anédlogas a la amputacién adquirida y raras veces plantean
problemas de descripciéon o colocacion.

Adctilia-Aqueiria. Estos nifios tienen suficiente flexién y extensidon activa
de la porcién distal del muidén como para utilizarlo bien en actividades de pre-
sion bilateral inclusive unilateral. Es importante recordar que estos mufiones
poseen una funcién sensorial completa v que el nifio toca y percibe su ambiente
de una manera que ninguna proétesis podria reemplazar.

Desarticulacién de la muneca. Ei paciente con deficiencia a nivel de la
mufieca o muy por debajo del codo, requiere una prétesis que le ofrezca buena,
estabilidad para las actividades de presién y sostén.

Deficiencias por debajo del codo. El surtido de unidades de dispositivo ter-
minal y mufieca para estos nifios es el mismo que para los que tienen mufionzs

VOL., XXI No. 73 - SEPTIEMBRE 1982 125



mas largos, prestandole mayor consideracion al peso a causa de largo brazo de
palanca del segmento correspondiente al antebrazo.

Deficiencias por encima del codo. Al nifio con deficiencia unilateral por
encima del codo, se coloca la prétesis temprana, activando lo antes posible
el dispositivo terminal.

El Terapéuta OQupacional, puede contribuir mucho al buen éxito trabajando
en estrecha colaboracién con los padres para cerciorarse de quz no esperen
demasiado del nifo.

Problemas especiales. El nifio con Amelia, es analogo al que tiene desarti-
culacién del hombro o una amputaciéon muy corta. Si el problema es unilateral
se coloca la protesis cuando esté en condiciones de sentarse. El nifio con
compromiso bilateral por lo general aprende temprano a usar los pies para
muchas actividades de juego y atencién personal.

Los pacientes son focomelia de la extremidad superior tienen una mano
a nivel del hombro. Si el estado es unilateral puede que no haya falta de colocar
ninguna proétesis, si es bilateral, se debe hacer una planificacion muy cuidadosa.

La extremidad mas grande o mas fuerte tiene que ser movil y dz suficiente
potencia como para proporcionar suficiente autonomia para comer o escribir.

Deficiencia de la extremidad inferior.. Es importante comprender que el
nino no ha madurado en lo social, psicolégico ni esquelético. También tener
en cuenta el crecimiento circunferencial y longitudinal. Se deben preservar

las dreas de crecimiento epifisario para obtener una longitudinal éptima de la
extremidad.

Las deficiencias terminales y transversas no plantean problemas porque son
anédlogas a las amputaciones adquiridas y se atienden como tales. Las deficien-
cias longitudinales, intercalares y terminales son las que plantean mas difi-
cultades.

Apolia. Deficiencias transversales y ciertas longitudinales parciales dsl ple,
se controlan bien con suplementos modelados dentro del zapato, o con disposi-
tivos de plastico que proporcionan sostén parcial al pie y controlan las fuerzas
que ofrece la Ortosis de tobillo y pie.

Aunque las deficiencias transversas practicamente se mantienen estéticas,
el crecimiento puede acarrear una inestabilidad progresiva en el paciente que
tiene déficit longitudinal, lo mismo que el paciente con Meromealia Perohea
Longitudinal Terminal, en estos pacientes es preferible una amputacion de Syme
Pediatrica.

Deficiencias por debajo de la rodilla. Funcionan mejor con un pie Sach y
un z6calo de contacto total con o sin revestimiento, exceptuando las deficiencias
muy cortas por debajo de la rodilla o con desarticulacion de la rodilla; es
candidato excelente para prétesis de sostén terminal.

Deficiencias por encima de la rodilla. Requieren prdtesis lo antes posible
con un pilon de sostén Isquidtico, con un pie Sach y suspensién con venda
Silesiana.
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Focomelia. La protesis de lesion en estos pacientes es la desarticulacion
tipo Canadiense. Al paciente con Focomelia Bilateral, se pueds cilocar prétesis
no convencional por encima de la rodilla incorporando los pies en la prétesis
y colocando articulaciones de rodilla de eje simple detrds o debajo de los pies.

Deficiencias focales del fémur proximal. Puede ser uni o bilateral, se caras-
teriza por acortamiento de la cxtremidad flexion abduccién y rotacidn externa,
musculos proximales inadecuados y articulaciones proximales inestables.

Con las prétesis no convencionales por encima de la rodilla algunos proble-
mas funcionales se corrigen inmediatamente, en particular en el individuo que
tiene un problema unilateral. La mayoria de los pacientes con compromiso
bilateral caminan sin prétesis por lo menos dentro del area domiciliaria. Toda
conversion quirdrgica altera esto de manera radical.

SUMMARY

A brief overview of the most common musculoskeletal congenital anomalies
is given. Mention is made of frecuency and localization. A guideline for recog-
nition and treatment recomended.

The specific teratogenic factors are analized relating the malformations they
may produce.
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