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Seudoacondroplasia

Reemplazo total de cadera bilateral con evolucion alejada
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Caso clinico

Hombre de 52 afios de edad, con padres y hermano sa-
nos. Nacido por parto normal, aspecto normal al nacer. A
los 2 o 3 afios, aparece la clinica de la displasia.

Examen fisico: estados intelectual y neuroldgico nor-
males. Talla 95 cm, peso 43 kg, dolor y limitacién funcio-
nal de ambas caderas, contracturas en flexion. Trendel-
emburg positivo bilateral. Rodillas en varo, con marcada
laxitud articular. Pies planos. Codos deformados y con
limitacién de la extensién. Mufiecas deformadas. Manos
con dedos cortos y engrosados. Escoliosis dorsal, hiper-
lordosis lumbar. Columna cervical normal, sin hipoplasia
de odontoides ni inestabilidad atloidoaxoidea. Radiogra-
fias tipicas de la seudoacondroplasia (Figs. 1-6). Consulta
hace 22 afos por dolor, disbasia e impotencia funcional de
ambas caderas, que tenian cirugias previas, probablemen-
te osteotomias varizantes (Fig. 1). Fue sometido a un re-
emplazo bilateral de caderas con prétesis no cementadas,
por via posterolateral, con anestesia general, intervalo de
un afo entre las cirugias, con buena evolucién (Fig. 7).
Al ano, presenta dolor en la cadera izquierda y se com-
prueba un aflojamiento séptico; se efecttia revision en dos
tiempos y colocacién de prétesis cementada (fabricada a
medida con imdgenes radioldgicas) e injertos dseos (Fig.
8). El paciente evoluciona bien durante 20 afios. En la ac-
tualidad, sufre dolor ocasional en la cadera derecha, que
no requiere analgésicos, ni tiene limitacién alguna, pero la
radiografia muestra signos claros de aflojamiento aséptico
del tallo.
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Figura 1. Radiografia de pelvis. Se observan iliaco
cuadrangular, escotadura cidtica normal, caderas con
destruccion articular del lado femoral, metéfisis ensanchadas
(flared) y acetabulos planos (shallow).

Figura 2. Radiografias de codo. Deformidad marcada.

Discusion

La seudoacondroplasia es una forma infrecuente de
enanismo, por lo general, de transmision autosémica domi-
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nante, con anormalidades en el brazo corto del cromosoma
19, pero la mayoria ocurre por mutaciones espontdneas.
La falla estd en la osificacién endocondral y la inhibicién
de la proliferacion del cartilago.' La primera descripcion
corresponde a Maroteaxu y Lamy, en 1959. La incidencia
se estima en 4 por mill6n.? Se caracteriza por baja talla
desproporcionada, compromiso metafisoepifisario, laxitud
articular, desarrollo normal del craneo (a diferencia de la
acondroplasia), compromiso precoz de caderas.® El diag-
néstico diferencial debe incluir acondroplasia, displasia
espondiloepifisaria y displasia epifisaria multiple. El con-
junto de hallazgos clinicos y radioldgicos suele llevar el
diagndstico de certeza.*®

El desarrollo precoz de artrosis en caderas suele deter-
minar la necesidad de realizar una artroplastia en aproxi-
madamente el 50% de los pacientes. La cirugia se ve
dificultada por el pequefio tamafio de los huesos y por

Figura 3. Radiografias de mufieca y mano.
Acortamiento del cubito, radio curvo, metacarpianos
y falanges cortos y gruesos.

Figura 4. A. Radiografias de rodilla. Metafisis ensanchadas y deformidad del fémur y de la tibia. B. Rodilla de frente.
C. Rodilla de frente.

Figura 5. A. Radiografias de columna cervical y craneo: normales. B. Craneo de perfil. C. Craneo de frente.
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las alteraciones anatémicas, de tal manera que, muchas
veces, se necesitan prétesis especiales (a medida o modu-
lares) y la exacta programacion preoperatoria.’!!

El porcentaje de reoperaciones en este tipo de pacientes
(osteocondrodisplasias) es alto: 30% a los 12 afios de se-
guimiento en la serie de la Mayo Clinic (37 pacientes) y
las causas son: aflojamientos asépticos, infecciones, frac-
turas periprotésicas y ostedlisis extensas. Se consideran
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factores predisponentes: la juventud, las deformidades
marcadas, el compromiso de varias articulaciones —que
llevaria a alteraciones de la marcha y de la carga—y la
posicién no Gptima de los componentes protésicos. '

Segtin nuestro conocimiento, hay sélo cuatro casos pu-
blicados en el mundo. Este es el primero presentado en
nuestra Asociaciéon y con un seguimiento alejado de 20
afios.'>!!

Figura 6. A. Radiografia de columna lumbar. Lordosis, platispondilia, vértebras en “lengua”, acufiamiento
de D11, D12 y L1, y distancia interpedicular normal. B. Columna lumbar de perfil.

Figura 7. Prétesis colocadas.

Figura 8. Evolucién alejada de las protesis (derecha, 21 afios;

izquierda, 19 afios).
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