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RAQUITISMO « ENFOQUE DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

Dra. Maribel Villegas *

Resumen

Se hace una amplia revision sobre el raquitismo desde
el punto de vista del cirujano ortopédico.

Ademas de la fisiopatologia del raquitismo, sus diferentes
formas, tales como raquitismo vitamina D deficiente, raqui-
tismo vitamina D resistente, trastornos gastrointestinales,
osteodistrofia renal y otros, son ampliamente explicadas
desde varias disciplinas: clinica, laboratorio, radiologia y
tratamiento.

Palabra clave
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Abstract

An ample rewiew is made upon rickets fm}n the ortho-
pedic surgeon point of view.

Besides physiopathology of rickets, the different forms,
such as Vit D resitence rickets, Vit D deficient rickets, renal
orteodystrophy, gastrointestinal malabsorcion and others,
are ample explained from the clinical, laboratory, radiogra-
phical and treatment disciplines.
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TRABAJO DE REVISION

Introduccion

con Raquitismo, Osteomalacia y Osteodistrofia Re

nal ha cambiado considerablemente al pasar los afios.
En el pasado el ortopedista diagnosticaba y cuidaba el pa-
ciente y muchas osteotomias fueron realizadas para tratar
las manifestaciones esqueléticas. Actualmente tiene un
enfoque multidisciplinario donde Pediatra, Endocrinélogo y
Nefrélogo tratan la enfermedad base postergando el
tratamiento quirldrgico de las deformidades. El propésito de
esta revisidn es una informacion bésica requerida para el
diagnéstico y planteamiento quirirgico de esta enfermedad
metabdlica del hueso,

EI roll del ortopedista en el cuidado de los pacientes

Raquitismo

Es una alteracién del esqueleto en crecimiento causada
por una perturbacion del metabolismo del calcio y el fésforo,
caracterizado por mineralizacion inadecuada de la matriz
gsea, sobre todo en los extremos epifisiarios de los huesos
gue son los sitios de osteogenesis més activos.

Osteomalacia denota el mismo proceso en el adulto, que
afecta todo el esqueleto, y en quien los cambios patolégicos
necesitan mas tiempo para manifestarse.

Antes de discutir o definir los sindromes clinicos incluidos
en este grupo de desordenes, es importante revisar algunos
de los principios de la homeostasis de la Vit. D, calcio y
fosforo: las fuentes de la Vit. D son los alimentos v la piel.
Se ingiere en forma de Pro-Vit.D o 17- Dehidro-colesterol,
el cual por efecto de la luz ultravioleta se transforma en Vit.
D3 o colecalciferol. Los hepatocitos elaboran el hidroxilado
de la Vit D3 que es el 25-Hidroxicolecalciferol (25-HCC).
Este a su vez, es hidroxilado por los rifiones hasta dar 1-
25-Hidroxicolecalciferol (1-25-HCC), paso que es regulado
por el fésforo. La accién del 1-25-HCC en el intestino
delgado es intensificar la absorcion de calcio.

En caso de deficiencia de Vit. D es poco el calcio que se
absorbe por el intestino y la hipocalcemia generada estimuia
la funcién de la paratiroides, lo que aumenta parcialmente
la calecia y disminuye la reabsorcién de fosfato por los
rifiones. La hipofosfatemia v las concentraciones bajas de
calcio ocasionan poca mineralizacién de la matriz ésea y
falta de calcificacién de tejidos cartilaginosos y osteoides.

La poca absorcion de calcio por via gastrointestinal
puede ser causada por hipovitaminosis D, fundamental-
mente de origen nutricional, presencia de sustancias
queladas en la dieta, hepatopatias o trastornos gastroin-
testinales.

La disminucién de fosfatos disponibles y activos para la
mineralizacién dsea, que provoca el Raguitismo resistente
o refractario a la Vit D. se debe a 4 causas:

* Falta de reabsorcién de fosfato filtrado por glomerulo.
« Falta de sintesis de cantidades adecuadas de 1-25-HCC.

* Insensibilidad biolGgica de la células del intestino
delgado, es decir no sintetizan el sistema de transporte.
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« Acidosis tubular renal: acidosis hipoclorémica, hipo-
natrémica, hipofosfatémica y alcalinidad de la orina.

Hay muchas formas de Raquitismo y Osteomalacia, pero
se han clasificado principalmente en 5 categorias:

1- Raquitismo Vit-D deficiente.
2- Raquitismo Vit-D resistente.
3- Osteodistrofia renal.

4- Trastornos gastrointestinales,

5- Otros: medicamentosos, neoplasias, displasias
fibrosas.

Raquitismo por deficiencia simple
de Vit-D

Es el resultado de la ingesta insuficiente de Vit. Do de la
exposicién inadecuada a la luz solar. Aparece entre el sexto
mes y el tercer afioc de vida y hay mayor predisposicién en
los prematuros, ya que nacen sin la reserva normal de calcio
en el esqueleto.
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reabsorcion en la zona provisional, hay mayor engrosamiento
de la lamina epifisiaria, no se altera el crecimiento celular y
la actividad osteoblastica de los tejidos enddsticos y
perigsticos es normal con formacidén de abundante tejido
osteoide; sin embargo, con la mineralizacién defectuosa,
no hay reabsorcién del ostecide quedando depositado en
la metafisis. Los osteoclastos son escasos y no se forma la
trama normal. Se advierte anormalidad en la disposicién de
las fibras de colageno en el hueso compacto y siguen un
trayecto perpendicular y no paralelo al Conducto de Havers.,
A simple vista, el hueso raquitico es blando y se deforma
bajo la carga.

Clinica:

¢ [Los signos iniciales son debilidad muscular generalizada,
letargia y retraso motor.

» Abdomen sobresaliente,

s Craneotabes: por reblandecimiento y adelgazamiento de
los huesos del ¢raneo, los cuales tienen consistencia de
pergaming,

« Agrandamiento de las prominencias 6seas de mufecas,
rodillas y tobillos.

Mecanismo de produccion

Ingesta de Vit. D

W

Ingesta de 7-25 HCC

R
Absorcion de Ca

i
Hipocalcemia

N\

Hiperparatiroidismo secundario

/ Reabsorcion tubular de fosfatos

Pobre mineralizacion ¢sea

* Rosario Raguitico: por agran-
damiento de las uniones costo-
condrales,

e Surco de Harrison: depresion
horizontal del térax por tensidn del
diafragma.

= Pectus carinatum: por la
proyeccién del esternén hacia
adelante,

e Craneo puede ser de mayor
tamano y asimeétrico por retraso
del cierre de la fontanela anterior
Yy surgen prominencias como
resultade del engrosamiento de
los huesos frontal y parietal.

* Defectos en el esmalte y retraso
en la erupciéon dental,

* Deformacion de huesos largos
bajo el peso corporal,

Hiperfosfaturia : ,
* Deformidades axiales de
miembros inferiores.
Hipofosfatemia  Coxa vara: el nifio camina en

forma de anade.

Cuadro patolégico

La perturbacién fundamental del hueso es la falta de
calcificacion del cartilago y del tejido ostecide. Normalmente
las células de cartilago en la zona provisional de
calcificacién, proliferan en columnas y las zonas mds
antiguas de ellas muestran calcificacidén, invasidn
reabsorcion y sustitucion por hueso nuevo. En el Raquitismo
falta el depdsito de calcio en las columnas maduras, no hay
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« Fracturas en talio verde. « Cifoescoliosis. » Talla baja.

Signos radiolégicos
» Falta de calcificacion del tejido osteoide y del cartilago.
* Engrosamiento de la fisis.

*» Borde epifisiario de la metafisis muestra “deshila-
chamiento” y un patrén en cepillo por los islotes o
columnas de cartilago no calcificado.
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Raquitismo * Enfoque diagndstico y tratamiento

Densidad de la cortical de la diafisis esta disminuida,

Trabeculas dseas gruesas y muy separadas que no
rmuestran alineacion con las lineas de fuerza o carga.

Tratamiento:

El Raquitismo puede evitarse por la ingesta de 400
Ul de Vit. D al dia. La leche entera y evaporada estan
fortificadas con Vit.D , encontrandose dicha dosis en 1
litro de leche.

El tratamiento del Raquitismo por deficiencia de Vit.
D, comprende ingestion diaria de 2000 a 5000 Ul de Vit.
D durante 8 a 7 semanas. A las 2 o 4 semanas se
advertiran signos radiolégicos de curacién.

Raquitismo Vit. D resistente
o refractario a Vit. D

+ Raquitismo hipofosfatémico por Insuficlencia

Tubular Renal

Los cambios raquiticos del hueso pueden ser con-
secuencia de disminucion de la funcién de los tdbulos
renales, sin perdida de la funcién glomerular, y en conse-
cuencia sin signos de insuficiencia glomerular o reten-
cion de urea. Hay mayor eliminacion de fosfatos por los
rifones, lo que hace que disminuya el fosfato disponible
para la mineralizacion del hueso. Ademds, de la falta de
reabsorcion de fosfatos puede acompanarse de defectos
de reabsorcion de glucosa, aminodcidos, agua ¢ base
fija.

* Raquitismo hipofosfatémico simple

Es una de las osteopatias mas comunes en los nifios
estadounidenses "%, El Unico problema consiste en la
reabsorcidn disminuida de fosfatos, a partir del filtrado
glomerular, en los tubulos renales.

En el 66% de los casos el trastorno se hereda por un
mecanismo ligado al sexo y dominante; el gen anormal
esta en el brazo largo del cromosoma X*°, Afecta nifias
con el doble de frecuencia que a nifios.

Clinica

Por lo comin se manifiesta a los 2 afios de edad,
aunque en las formas graves puede identificarse a los 3
meses de nacido, Las manifestaciones iniciales son
retardo motor y deformidades de los miembros, que a
diferencia del raquitismo por déficit de Vit. D son minimos
y no surgen manifestaciones sistemicas de apatia,
irritabilidad e hipertonia muscular.

Las deformidades dseas Iguales a las provocadas por
déficit de Vit. D, pero por el carécter crénico del trastorno
son mas intensas. Si el nifio tiene buen tono musculary
camina, surge genus varo pero si es hipoténico y camina
surge genus valgo. Puede estar presente el rosario
raquitico y el agrandamiento de las epifisis.
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Radiologia

Se observan los mismos cambios que en el raquitismo
por deficiencia de Vit. D; sin embargo, predominan los
cambios esqueléticos en las extremidades inferiores,
particularmente alrededor de las rodillas. En las extre-
midades superiores los cambios de la fisis son minimas o
no se observan,

Laboratorio

Hipofosfatemia que no mejora con Vit. D.
Aumento de las fosfatasa alcalinas.
Calcio normal 0 un poco disminuido.
Urea, slectrolitos y PH normal.

Tratamiento Médico:

Debe ser multidisciplinario por pediatra, endocrinélogo
y cirujano ortopedista.

Administracion de grandes dosis Vit. D: 50.000 a
200.000 Ul/dia, para aumentar el nivel plasmatico de
fosfato sin acrecentar la excrecién de caicio por la orina,
ni elevar la calecia. Es necesario hacer controles perid-
dicos para evitar la intoxicacién por Vit. D y precisar las
dosis optimas. Los signos de intoxicacion son anorexia,
sed, polidrea e incremento anormal de calcio por la orina.
En caso de que exista se suspende la terapia durante 2
0 3 semanas. La administraciéon de Vit. D debe con-
tinuarse hasta que termine el crecimiento.

Los fosfatos se administran via oral en grandes canti-
dades, las dosis varian de 0,6 a 1.2 gr. por dia.

Tratamiento Ortopédico:

Las deformidades por lo general afectan los miembros
inferiores. Incluyen genu varo o valgo, angulacién anterior
del fémur, angulacién anterolateral de la tibia, coxa vara,
protrucion intrapélvica del acetdbulo v cifoescoliosis.

Si las deformidades de miembros inferiores son leves
se tratan con calzado ortopedico y se corregiran de manera
espontanea con &l crecimiento. Sila deformidad es mode-
rada o intensa se indican ortesis de apoyo para uso diurno
0 nocturno, dependiendo del caso,

Tratamiento Quirdrgico:

Si el genu varo o valgo es tan intenso que surge dolor e
inestabilidad de |a rodilla, por las cargas anormales que
soportan los ligamentos colaterales, se debe corregir la
deformidad, a través de osteotomias metafisiarias fijadas
con grapas, alambres o placas.

Debe tenerse en cuenta que es necesario suspender la
ingesta de Vit. D 4 a 6 semanas antes de la operacion,
porque la desmineralizacion e hipercalcidrea, consecuencia
de la inmovilizacién, pueden ocasionar hipercalcemia,
hipercalcidrea, lesion renal y depresion del sistema nervioso
central. Se rehabilitan los miembros no operados y se
reanuda la Vitaminoterapia después de quitar el yeso.
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En general las indicaciones quirdrgicas para esta
patologia son similares a la de otros trastornos; si hay
deformidad en varo del tobillo se le hace osteotomia
supramaleolar, la coxa vara grave precisa de osteotomia
subtrocantérica y las escoliosis de artrodesis
vertebrales.

Debido a la tendencia de recidivas de las
deformidades con el crecimiento, algunos autores
recomiendan posponer las intervenciones hasta casi el
final del crecimiento,

Otros Tipos de Raquitismo Hipofosfatémico

* Raquitismo Hipofosfatémico con aminoaciduria:
conocido como Sindrome de Fanconi. Tiene comienzo
mas temprano, es mas grave, notable debilidad mus-
cular y la presencia de glucosuria y aminoaciduria
generalizada. Se trata con grandes dosis de Vit. D.

* Raquitismo Hipofosfatémico con aminoaciduria
y acidosis: hay acidosis por desequilibrio en la
conservacion de la basa fija. Como tratamiento se
administra alcalis y Vit. D.

* Raquitismo con Enfermedad por depésito de
cistina, conocido como Sindrome de Fanconi Debre
—Toni Fanconi—, donde existe un error innato del
metabolismo de cistina. Se caracteriza por falta de
crecimiento, anorexia, vémitos, poliGrea, deshidratacién

y fiebre alta a los 6 meses de edad. En el segundo y
tercer afo de vida surgen deformidades raquiticas
intensas e invalidantes. El diagndstico se corrobora
por demostracion de cristales de cistina en cornea,
medula esternal y ganglios linfaticos. No hay
tratamiento especifico vy el nifio fallece antes de los
10 afos de edad.

¢ Raquitismo hipofosfatémico con hiperglicemia:
hay excrecién de calcio y glicemia por la orina,

« Sindrome Oculo-cerebral con ragquitismo
hipofosfatémico: el raquitismo se acomparna con
glaucoma congénito, catarata, deficiencia mental,
hipotonia, hiporeflexia, acidosis vy aminoaciduria,

Osteodistrofia renal

Enfermedad cronica de los huesos causada por ia
insuficiencia generalizada de los rifiones que afectan
los glomerulos y tubulos. La alteracién por lo comun
aparece en ninos con huesos adn en fase de cre-
cimiento y con gran actividad metabélica v que el curso
natural de la insuficiencia renal es mas crénica que en
adultos. Las causas principales de la insuficiencia re-
nal en ninos son las pielonefritis crénica que complica
diversas anomalias de vias urinarias y etapas tardias
de la enfermedad por depdsito de cistina y del
raciuitismo por acidosis tubular,

Falfa Glomerular

Mecanismo de produccion

Masa Tubular

ko

!
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Retencion - Sintesis 1,25 HCC
/ \ Hiperfosfatemia J
Urea Fosfato i \\\ Absorcién Gl de Calcio
+ HPO 4 = l
Calcificacién Hipocalcemia
y osificacién é“’—’/. +Ca++
ectépica E
premaratimi&fsma secundario
Raquitismo

Osteitis fibrosa
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Ostecesclerosis
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anumsmn * Enfoque diagndstico y tratamiento

Mecanismo de produccion:

No se conoce la patogenia de las lesiones 6seas en la
insuficiencia renal crénica, pero trata de explicarse de la
siguiente manera:

Cuadro patolégico:

Los cambios consisten en la falta de sustitucién de las
células de cartilago en proliferaciéon por hueso nuevo. Per-
sisten las formas maduras del cartilago y forman islotes en
el area metafisiaria. Abunda el tejido osteoide. El hiperpara-
tiroidismo ocasiona reabsorcién osteocléastica de hueso con
osteitis fibrosa y la medula grasa es sustituida por tejido
fibroso. Los rifones y vias urinarias muestran lesiones pato-
légicas primarias. Puede haber calcificacién metastasicas
en tejidos cardiopulmonar, renal, arterial y subcutinea.

Clinica:

Polidrea, albuminuria, incapacidad de concentrar la orina,
retencién de nitrégeno y acidosis metabdlica. Los nifios
presentan talla baja. La afectacién de los huesos de las
extremidades pélvicas son mas graves que las superiores
porque estan sometidos a carga. Hay dolor en los huesos,
deformidades como el genu valgo, agrandamiento de los
extremos de los huesos largos, rosario raquitico, deformi-
dades faciales y gran incidencia de epifisiolisis femoral proxi-
mal, la cual se atribuye al hiperparatiroidismo secundario.

Radiologia:

* Osteoporosis generalizada con adelgazamiento de la cor-
tical y las trabéculas 6seas dan imagen de cristal esme—

rilado.

¢ Patrén granular grueso de los huesos del craneo, parece
algodonoso.

* Fisis aumentada de espesor y la metafisis estan deshi-
lachadas en la zona de calcificacion provisional.

e Las lineas fisiarias son oblicuas a diferencia del
raquitismo por déficit de Vit. D que son en copas.

* Puede haber deslizamiento de las epifisis.
* Aparicion tardia de los centros de osificacion de las
epifisis,

* En la fase tardia se observa reabsorcién cortical sub-
peridstica que comienza en |as falanges y puede llegar
a extremo distal de radio y cubito.

* Esclerosis 6seas de craneo y vértebra.
Laboratorio

Aumento de la urea, fosfatos y fosfatasas alcalinas con
hipocalcemia.

Tratamiento médico

Esta a cargo del pediatra, endocrino y del nefrélogo. Ha
sido eficaz la administraciéon de dosis grandes de Vit. D
(106000 a 200000 UIl). Ademas debe indicarse bicarbonato
y citrato sodico para normalizar el bicarbonato en plasma,
ya hay evidencia de mejoria al tratar la acidosis de la
insuficiencia renal. El problema crénico de base debe ser
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controlado por didlisis o trasplante renal y mantenimiento
de los niveles apropiados de calcio y fésforo en suero y orina.

Tratamiento Ortopédico
« Mantener los pacientes activos y deambulantes.

* Las medidas quirurgicas deben diferirse hasta que con
las medidas médicas los cambios raquiticos tengan
oportunidad de curar,

* Eltratamiento del deslizamiento de las epifisis femorales
proximales, Shea y Mankin '® sugieren medidas conser-
vadoras restringiendo el apoyo. Otros autores recomien-
dan la colocacién de clavos para evitar que se agrave
mas &8,

* Laosteotomia distal tibial o femoral puede estar indicada
para deformidades angulares graves.

Raquitismo por causa gastrointestinal

a) Raquitismo Gastrico: entidad rara cuya causa es desco-
nocida, aparentemente resulta de una disminucién del
contenido acido del estdmago y un excesivo y rapido
transito gastrointestinal,

b) Raquitismo biliar: Hay un metabolismo anormal de las
grasas por falla de la accion emulsificante de las sales
biliares o la presencia de grasa libre en el tracto gas-
trointestinal, La Vit. D es menos absorbida en presencia

de excesiva grasa.

Raquitismo entérico: Estd asociado a procesos infla-
matorios como Enf. celiaca, Enf. Crohn, fistulas,
enteropatias por sensibilidad al gluten.

Causas inusuales de Raquitismo

* Displasia fibrosa y neurofibromatosis: Es raro, sin em-
bargo se puede asociar a déficit de Vit. D siendo muy
severa y resistente a tratamiento.

* TU. blandos y 6seos: muy raro, severa e intratable. La
causa es la sintesis de un factor raquitégeno o un
antagonista de la Vit. D. Al resecar el TU desaparecen
los signos de raquitismo.

* Uso prolongado de medicamentos anticonvulsivantes:
La causa parece ser una alteracién de la enzima microso-
mal P4350, el cual cambia el mecanismo de conversion
de Vit. D a su forma activa 25-hidroxipolar metabélico.
El desorden se corrige con administracién de Vit.D.

Los diagnésticos diferenciales del Raquitismo deben
hacerse primariamente con Enf de Blount, Osteogénesis
Imperfecta y Displasia fibrosa,
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