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REsuMEN

La pseudoartrosis congénita de tibia (PCT) es una enfermedad rara
consistente en un tipo especifico de falta de union presente desde el
nacimiento asociada frecuentemente a neurofibromatosis tipo 1. En el
manejo quirargico es la reseccion amplia del foco de pseudoartrosis y
sustitucion del defecto con tejido 6seo vascularizado que, realizado de
manera precoz, ha demostrado ser la técnica mas efectiva en términos
de consolidacion 6sea. Presentamos un caso clinico de un paciente de
22 meses de edad con PCT que fue tratado con éxito mediante re-
construccion con injerto libre vascularizado de peroné, presentando un
excelente resultado funcional.

PavraBras CLAVE: Pseudoartrosis congénita de tibia; Colgajo del peroné;
Hueso vascularizado.

EARLY RECONSTRUCTION OF CONGENITAL PSEUDOARTHROSIS
OF THE TIBIA WITH FREE VASCULARIZED FIBULAR GRAFTS

ABSTRACT

Congenital pseudoarthrosis of the tibia (CPT) is an uncommon dis-
ease presenting a tibial nonunion since birth and frequently associated to
neurofibromatosis type 1. Surgical management by wide excision of the
pseudoarthrosis and sustitution of the defect with vascularized bone in
an early stage has proven to be the most effective technique in terms of
bone consolidation. We present a clinical case of a 22-month-old patient
with CPT treated successfully by reconstruction with a free vascularized
fibula graft with an excellent functional result.
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INTRODUCCION

La pseudoartrosis congénita de tibia (PCT) es una en-
fermedad poco frecuente con una prevalencia de 1 de cada
250.000 recién nacidos. Se asocia en un 50-70% con la neuro-
fibromatosis tipo 1. La PCT consiste en un tipo especifico de
falta de union presente ya en el nacimiento y provocado por
una alteracion segmentaria en la formacion de hueso periostico
probablemente debida una funcion deficiente de los osteo-
blastos con una actividad osteoclastica aumentada®. Afecta
de manera més frecuente a la mitad distal de la tibia y puede
provocar fracturas espontaneas antes de los 2 afios de edad®.

En el manejo quir@irgico existen diferentes alternati-
vas, desde tratamientos conservadores con ortesis, injertos
6seos no vascularizados, distraccion dsea o injertos 6seos
vascularizados®-9. Entre ellas, la reseccion amplia del foco
de pseudoartrosis y sustitucion del defecto con tejido dseo
vascularizado de manera precoz ha demostrado ser la técnica
més efectiva en términos de consolidacion dsea®.

Presentamos un caso clinico de un paciente de 22 meses
de edad con PCT que fue tratado con éxito mediante recons-
truccion con injerto libre vascularizado de peroné, presentando
un excelente resultado funcional.

CASO CLINICO

Varon de 22 meses de edad con neurofibromatosis tipo
1, estenosis hipertrofica de piloro y bronquiolitis es diag-
nosticado a los 18 meses de edad de PCT tras presentar una
fractura espontanea de difisis tibial a nivel de la union del
tercio medio con el tercio distal. Clinicamente, el paciente
presenta desarrollo estaturoponderal adecuado para su edad
y una deformidad tibioperoneana derecha con angulacion
dorsal de 40° (Figs. 1 y 2). El paciente es remitido a nuestro
centro para reconstruccion microquirfirgica con injerto libre
vascularizado de peroné y tratamiento después de no presentar
consolidacion de la fractura tras 12 semanas de tratamiento
con yeso cruropédico.
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Figura 1. Imagen preoperatoria de la extremidad inferior del paciente
en la que se aprecia la deformidad tibioperoneana en antecurvatum.

Figura 2. Imagen radioldgica previa a la intervencion. Obsérvese la
presencia de fractura tibioperoneana diafisaria.

Figura 3. Foco de pseudoartrosis. El tejido hamartomatoso que rodea
el hueso debe ser extirpado por completo para garantizar el éxito de
la cirugfa.

Se realiza intervencion quir(irgica bajo anestesia general y
manguitos de isquemia en ambas piernas. Reseccion en bloque
mediante osteotomfas transversas del abundante manguito de
tejido harmartomatoso que rodea el hueso y que corresponde
al foco de pseudoartrosis. Se realiza extirpacion completa de
dicho tejido, dejando un defecto dseo resultante en la tibia
de 6,7 cm, con preservacion de las epifisis de crecimiento. A
continuacion se realiza la diseccion de la arteria tibial anterior
y venas comitantes, como vasos receptores y, posteriormente,
en la pierna contralateral se realiza diseccion del colgajo de
peroné vascularizado (Figs. 3,4 y 5). Finalmente se realiza la
fijacion del injerto de peroné mediante osteosintesis con placa
y tornillos bajo control con radioscopia intraoperatoria para
evitar perforar las epifisis de crecimiento y se procedid a la
revascularizacion del colgajo mediante anastomosis microvas-
cular término-terminal de la arteria peronea a la arteria tibial
anterior y 2 venas comitantes con sutura de nylon de 10-0.
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Figura 4. Peroné contralateral con pediculo de arteria peronea.

Figura 5. Osteosintesis de injerto libre de peroné con placa y tornillos
una vez finalizada la anastomosis microvascular.
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Figura 6. Imagenes anatomopatoldgicas del foco de pseudoartrosis.
Destaca la presencia de pannus y ratones articulares ademas de células
inflamatorias en las muestras enviadas.

El postoperatorio discurrio sin complicaciones y el paciente
fue dado de alta a los 12 dfas de la intervencion, pasando a ser
seguido en consultas externas. La muestra extirpada en el estu-
dio anatomopatoldgico mostrd la presencia de pannus, ratones
articulares y tejido inflamatorio correspondiente a foco de pseu-
doartrosis (Fig. 6). Se realizaron radiografias de control a las 2,
6, 12 y 16 semanas de ambas piernas. A partir de las 6 semanas
comienzan a verse estructuras 6seas normales en injerto 6seo
vascularizado, lo que corresponde a un patron de vascularizacion
axial. Como complicacion tardfa describimos una migracion de
un tornillo a nivel distal que fue tratada con retirada de material
protésico e inmovilizacion con férula termopléstica. La consoli-
dacion 6sea se confirmd a las 12 semanas y el paciente comenzo
la deambulacion a partir de la semana 22 (Fig. 7).

DISCUSION

Boyd clasifica la PCT en 6 tipos, dependiendo de la clase
de incurvacion o fractura y su localizacion®. De ellas la mas
frecuente y la que corresponde a nuestro paciente es la tipo II
en la que se da una incurvacion anterior y estrechamiento en
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Figura 7. Radiograffa de control a las 12 semanas. Signos dseos de
consolidacion.

reloj de arena presentes generalmente desde el nacimiento y
que se manifiestan clinicamente por fracturas espontineas o
tras traumatismos menores antes de los dos afios y constituyen
lo que se denomina “tibia de alto riesgo”. Es el tipo de peor
prondstico en cuanto a consolidacion dsea y esta frecuente-
mente asociada a neurofibromatosis.

El tratamiento conservador de la PCT consiste en el uso
de ortesis en la extremidad afectada de manera continua hasta
completar el crecimiento y maduracion 6sea® y solo estarfa
indicado en casos de baja penetrancia de la enfermedad. No
obstante, la presencia de fallo en consolidacion dsea y fre-
cuentes fracturas hacen necesario a menudo el tratamiento
quirfirgico.

Las soluciones quirtirgicas clasicas de PCT incluyen injer-
tos 6seos autdlogos no vascularizados®, técnica de Ilizarov®
o fijacion interna con clavo intramedular® y sus resultados
han sido inconsistentes e impredecibles. Problemas especificos
de estas técnicas son el fallo en la unidn Osea, la necesidad
de intervenciones quirfirgicas de repeticion, cicatrizacion
parcheada de tejidos blandos, alteraciones funcionales del
tobillo y pie, discrepancias y miembro atrofico o doloroso.
En muchas ocasiones la imposibilidad de consolidacion lleva
a la necesidad de amputacion.

La utilizacion del injerto vascularizado de peroné para la
reconstruccion de pseudoartrosis congénita de tibia esta des-
crita desde 1979 por Chen et al.©. Erni et al.” demostraron las
ventajas de la reconstruccion precoz en PCT en nifios menores
de 2 aflos mediante amplia escision de pseudoartrosis, injerto
vascularizado de peroné contralateral y fijacion estable. El
peroné es un colgajo 6seo usado cominmente en microcirugia
reconstructiva para una gran variedad de defectos, sus ventajas
son bien conocidas incluyendo la baja morbilidad de zona
dadora y facil diseccion del colgajo.

La amplia reseccion del foco de pseudoartrosis es uno de
los factores clave para evitar la recidiva de la enfermedad®.
Una vez conseguida la eliminacion del tejido enfermo, la sus-
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titucion del defecto dseo por un tejido 6seo vascularizado que
acelera el remodelamiento 0seo y es, en términos de rapidez
y efectividad, més osteointegrador que el injerto no vascula-
rizado. La seleccion del colgajo de peroné libre de la pierna
contralateral en vez de un colgajo pediculado (peroné protibia)
es mas conveniente en PCT porque provoca menor desestabili-
zacion de la pierna enferma y, ademas, en muchas ocasiones el
peroné ipsilateral esti también afectado por la enfermedad?.

La indicacion de este procedimiento en fases precoces
de PCT radica en que la discrepancia en longitud de ambas
extremidades es menor en pacientes operados a una edad mas
temprana, por lo que es més facil corregir esta asimetria desde
etapas mas tempranas del crecimiento. Aunque este concepto
entra en conflicto con las directrices de la Sociedad Europea
de Ortopedia Pediatrica!12, que recomienda no operar a nifios
por debajo de 3 anos debido a que la falta de maduracion dsea
no permite una fijacion estable, no obstante, el estudio de Erni
et al.?, con una serie clinica de 10 pacientes con una media
de edad de 20 meses en los que se realiza reconstruccion
precoz con injerto vascularizado de peroné con excelentes
resultados, apoya el concepto de reconstruccion precoz en
PCT. Sin embargo, el pequefio tamafo de las estructuras ana-
tomicas, junto con el hecho de realizar una cirugia invasiva
en pacientes tan jovenes, hacen que esta técnica esté lejos de
generalizarse, y debe centralizarse en centros con experiencia
microquirirgica. Las complicaciones descritas a este proce-
dimiento son infecciones del material protésico, deformidad
del tobillo en valgo e incidencia de fractura del injerto que
podria considerarse un medio fisioldgico para obtener una
rapida hipertrofia del mismo‘3.

CONCLUSION

El injerto 6seo vascularizado de peroné para la reconstruc-
cion de PCT en nihos menores de 2 ahos es un método recons-
tructivo predecible, presentando una excelente consolidacion
6sea con minima morbilidad por lo que puede ser considerado
el tratamiento de eleccion en casos seleccionados de PCT.
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