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RESUMEN

La incurvacién anterolateral congénita de la tibia asociada con polidactilia (congenital anterolateral tibial bowing associated with
polydactyly) es una deformidad extremadamente rara. Solo se han documentado 21 casos en la bibliografia inglesa. Aunque exis-
te una estrecha relacién entre la incurvacién anterolateral de la tibia, la seudoartrosis congénita de la tibia y la neurofibromatosis
tipo 1, la incurvacion anterolateral congénita de la tibia asociada con polidactilia es una entidad especifica con un prondstico mas
favorable. Comunicamos otro caso y también revisamos los casos de este cuadro ya reportados con respecto a las deformidades
asociadas, el diagnostico y el tratamiento.
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Congenital anterolateral tibial bowing associated with polydactyly: case report and literature review

ABSTRACT

The congenital anterolateral tibial bowing associated with polydactyly (CABTP) is an extremely rare deformity. To the best of our
knowledge, only 21 cases have been documented in the English literature. Although there is a strong relationship between antero-
lateral bowing of the tibia, congenital pseudoarthrosis of the tibia (CPT), and neurofibromatosis type 1 (NF1), CATBP is a specific
entity associated with a more favorable prognosis. We report a new CABTP case and our literature review on the previously repor-
ted cases of CABTP concerning its associated deformities, diagnosis, and treatment.
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INTRODUCCION

La incurvacion congénita de la tibia es un cuadro ortopédico poco frecuente. El dpex de la deformidad puede
presentarse en sentido anterolateral, anteromedial o posteromedial.! Cada tipo de deformidad suele estar asociada
a distintas etiologfas. La incurvacién anteromedial se asocia con la hemimelia peronea. Esta condicién representa
la deficiencia mas comtn de los huesos largos y suele manifestarse con un amplio espectro de deformidades, que
varian desde una leve discrepancia de longitud de los miembros hasta un acortamiento severo del lado afectado
con deformidades del pie, el tobillo y la rodilla.? En la incurvacion posteromedial, es constante la deformidad en
talo del pie que remite espontdneamente en los primeros meses. Por lo general, también se puede producir la co-
rreccion espontdnea, pero incompleta, de la deformidad tibial dentro de los primeros cuatro afios de vida, aunque
la discrepancia de miembros inferiores suele requerir tratamiento.’

La incurvacién anterolateral es la forma con peor pronéstico por el riesgo de fractura patoldgica y seudoartrosis.
Este tipo de incurvacion estd muy relacionada con la seudoartrosis congénita de la tibia (SCT) y la neurofibromato-
sis tipo 1. La evolucién natural de la SCT es extremadamente desfavorable y, una vez que se produce una fractura,
hay poca o ninguna tendencia a que la lesion se cure de manera espontdnea.’
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Incurvacion anterolateral de la tibia y polidactilia

Si bien hay una estrecha relacion entre la incurvacion anterolateral de la tibia y la SCT, existe una forma de
presentacion extremadamente rara, de prondstico mds favorable, llamada incurvacién anterolateral congénita de
la tibia asociada con polidactilia (congenital anterolateral tibial bowing associated with polydactyly, CABTP). Se
han documentado solo 21 casos.*"

Comunicamos otro caso y analizamos las deformidades asociadas, el diagndstico y el tratamiento de los casos
ya reportados de CABTP.

CASO CLINICO

Varén de 6 meses de edad que fue derivado para la evaluacion y el tratamiento de una polidactilia del pie iz-
quierdo en el Departamento de Ortopedia y Traumatologia Infantil de nuestra institucién. El paciente no tenia an-
tecedentes personales ni familiares destacables. El examen fisico revel6 polidactilia preaxial, hallux izquierdo con
duplicacién completa de la falange y el metatarsiano. El dedo supernumerario medial era hipoplésico y el espacio
interdigital se encontraba ampliado (hallux varus) (Figura 1A).

Figura 1. Varén de 6 meses. A. Imagen clinica. Se observa un hallux varus asociado a polidactilia preaxial.

Ademads, tenfa una incurvacién anterolateral de la tibia, con minima discrepancia de longitud de los miembros in-
feriores. No se detectaron manchas “café con leche” en la piel ni otros signos de neurofibromatosis. Se solicitaron
radiografias de ambos pies y miembros inferiores, en las que se confirmé la deformidad (Figura 1B y C). Debido a
la asociacién de deformidades se realizé una consulta genética que confirmé el diagndstico de CABTP.

Luego de analizar el diagndstico y el prondstico de la enfermedad con los padres, se decidi6 efectuar el trata-
miento quirdrgico de la deformidad del pie. Se resecé el dedo supernumerario y se realine el hallux con la técnica
de Farmer para disminuir el espacio interdigital. No hubo complicaciones durante la cirugia ni en el posoperatorio.
A los 22 meses, el paciente tiene una buena evolucién con una correcta alineacion del hallux. La deformidad tibial
evolucion6 favorablemente, aunque la discrepancia de longitud se incrementd (Figuras 2 y 3). En la actualidad,
utiliza realce en el calzado y requerird cirugia para nivelar los miembros inferiores.
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Figura 1. Varén de 6 meses. B. Radiografia de ambos pies, de frente que confirma el diagndstico de
polidactilia preaxial. C. Radiografia de miembros inferiores con incurvacion anterolateral de la tibia
izquierda y leve discrepancia de longitud de los miembros.
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Figura 2. Paciente de la Figura 1, a los 2 afios y 2 meses. A. Radiografia de miembros inferiores. Se observa una
marcada mejoria de la incurvacidn anterolateral de la tibia izquierda y mayor discrepancia de longitud de miembros
(2,8 cm). B. Radiografia de perfil de la tibia izquierda sin deformidad en el plano sagital. C. Radiografias del pie
izquierdo, de frente y de perfil, a los 20 meses de la correccién de la polidactilia.
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Figura 3. Imédgenes clinicas posoperatorias. Obsérvense el menor tamaiio del pie izquierdo (A y B).
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Figura 3. Imédgenes clinicas posoperatorias. Discrepancia de longitud de los miembros inferiores (C y D).
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DISCUSION

La incurvacion congénita anterolateral de la tibia es una deformidad esquelética que, con frecuencia, se relaciona
con la neurofibromatosis tipo 1 y la SCT.! La SCT es un cuadro desafiante, ya que la deformidad no se corrige
espontaneamente y es dificil lograr la consolidacién una vez instaurada la seudoartrosis. Por esta razén, el trata-
miento inicial estd dirigido a prevenir la deformidad progresiva y la fractura mediante el uso de ortesis.' Aunque
estd muy relacionada, la incurvacién anterolateral de la tibia no es exclusiva de la SCT y la neurofibromatosis
tipo 1. Existe una variante que se asocia con polidactilia homolateral del hallux y que tiene un prondstico mas
favorable. La CABTP es un cuadro de etiologia desconocida, cuyo diagnéstico se basa en los hallazgos clinicos y
radiograficos. Existen muy pocos casos publicados de esta entidad (Tabla).

Tabla. Caracteristicas demogréficas de los pacientes publicados con incurvacién anterolateral congénita de la
tibia asociada con polidactilia

nmm Deformidades asociadas

Newell J Bone Joint Surg (1976) 1 3 afios
Adamsbaum  Pediatr Radiol (1991) 5 17 meses F 1 Sindactilia bilateral, duplicacién del
pulgar
12 afios M D Clinodactilia bilateral
10 afios M 1 Clinodactilia izquierda
7 meses M D Pie equinovaro, clinodactilia derecha,
hipertrofia de pulgar
6 afios M D
Weaver J Pediatr Orthop (1996) 2 9 meses M I
6 afnos M I Duplicacién de huesos navicular,
cuneiforme y metatarsiano, desviacién
radial de ambos indices (mano)
Kitoh Am J Med Genet (1997) 1 13 afos M D
18 meses D
Bressers J Pediatr Orthop B (2001) 1 17 meses M I
Manner J Bone Joint Surg Br (2005) 3 6 afios F -
5 afios M -
5 afios F D
Lemire J Med Case Rep (2007) 1 2 afios M D Desviacién radial, indice izquierdo
Breckpot Clin Dysmorphol (2009) 2 19 afios M D  Agenesia de cuerpo calloso, quiste
interhemisférico,
sindactilia simple
2 afios M D  Agenesia de cuerpo calloso, quiste
interhemisférico, estenosis del acueducto,
clinodactilia derecha, hipoplasia distal de
indices
Han Am J Med Genet Am (2012) 3 28 meses M D
2 afios M I Incurvacion leve del peroné
2 afios M I
Beck J Pediatr Orthop B (2013) 2 15 afos M I Pie bot
16 afios M D Pie bot
Nuestro caso 1 2 afios M I

M = masculino, F = femenino, I = izquierdo, D = derecho, NR = no reportado.
*Edad en el momento del tltimo control.

m Rev Asoc Argent Ortop Traumatol 2020; 85 (4): 418-426 * ISSN 1852-7434 (en linea)
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En 1976, Newell y Durbin® describieron un tipo de incurvacion anterolateral de la tibia no relacionada con la
neurofibromatosis tipo 1, pero si con malformaciones congénitas, que tenia tendencia a la resolucién espontanea.
En 1991, Adamsbaum y cols.” establecieron la relacién entre incurvacién anterolateral de la tibia y duplicacién
preaxial del hallux homolateral como una entidad separada, de mejor prondstico. Mds adelante, Weaver y cols.,?
Bressers y Castelein,'® y Manner y cols.!! publicaron casos similares, con una descripcion mas detallada sobre los
cambios morfoldgicos de la tibia mediante estudios radiograficos y tomografia.

Los pacientes con CABTP suelen tener otras deformidades asociadas en el miembro superior, como clinodactilia
o polidactilia, y cerebrales, como agenesia del cuerpo calloso. Si bien la relacién con otras deformidades de la
mano o cerebrales no posee un patrén homogéneo, todos los pacientes tenian una incurvacion tibial anterolateral
unilateral y deformidad severa en varo del hallux con duplicacién de falanges, primer metatarsiano o incluso hue-
sos del tarso y siempre de presentacién homolateral.*'* Un aspecto distintivo en estos pacientes es que el dpex de
la deformidad suele estar localizado en el tercio medio de la tibia a diferencia de la seudoartrosis donde el dpex
suele estar mds distal en la unién del tercio medio con el tercio distal. La morfologia en el punto de incurvacién
de la tibia es variable, segtin los hallazgos tomograficos. Adamsbaum y cols.” y Manner y cols.!" describieron una
duplicacién del canal medular tibial, mientras que Kitoh y cols.” comunicaron la presencia de una hendidura en la
cortical posteromedial de la deformidad. Los pacientes con esta enfermedad no suelen tener signos radiogréficos
de esclerosis, estrechamiento del canal y falta de consolidacidn, caracteristicos en la seudoartrosis. Por otra parte,
tampoco es comun el compromiso del peroné, aunque si puede tener una leve discrepancia o incurvacién al com-
pararlo con el contralateral. En todos los casos publicados, la resolucién de la incurvacion tibial fue espontdnea.
La deformidad que requiere tratamiento inicial es la duplicacion del hallux (que suele ser tratada en los primeros
meses de vida) y posteriormente la discrepancia de miembros inferiores.

En nuestro caso, el paciente no tenfa antecedentes hereditarios ni otras malformaciones asociadas, tampoco
compromiso del peroné. El seguimiento radiografico mostré una buena evolucién con correccion de la deformidad
tibial, pero con progresion de la discrepancia. No consideramos necesario el estudio tomogréfico a causa de la
radiacion, porque los hallazgos no cambian el tratamiento de la enfermedad. La cirugia precoz de la polidactilia
preaxial permitié realinear el antepi€ y que el paciente utilizara calzado convencional sin dificultades. La discre-
pancia ha sido manejada inicialmente con realce, pero requerird cirugia para igualar los miembros.

CONCLUSION

La CABTP es un cuadro de etiologia desconocida que incluye incurvacién anterolateral de la tibia unilateral
asociada a duplicacién del hallux homolateral. El diagndstico es clinico y radiografico. La deformidad tibial se
localiza en la region mediodiafisaria (mds proximal que en la SCT) y tiende a la correccién espontdnea. Esta dis-
tincién permite evitar tratamientos ortésicos innecesarios y aconsejar a la familia sobre el prondstico més favorable
de esta enfermedad.
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