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Alargamiento en agenesia de tibia y peroné
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Las displasias o defectos congénitos (parcia-
les o totales) de la pierna pueden a fin didécti-
co subdividirse en deficiencia congénita de la ti-
bia y en deficiencia congénita del peroné.

Los miembros inferiores se originan de la
[lamada "yema de extremidades" provenientes
del mesenquima y apareciendo al final de la
cuarta semana, y estan opuestas a los segmen-
tos lumbares extendiéndose ventralmente. Los
centros primarios de osificacion de las diafisis
de los huesos aparecen entre las 7 y 12 sema-
nas. Las epifisis aparecen por centros secunda-
rios, siendo los primeros en aparecer aquellos
alrededor de la rodilla -distal de fémur y proxi-
mal de tibia- al noveno mes. Los musculos se
desarrrollan in situ alrededor de los huesos en
formacién. A la séptima semana existe una ro-
tacion de los brazos y piernas, que en las extre-
midades inferiores rotan medialmente 90° (rodi-
Ila hacia adelante) de forma que los musculos
externos se colocan hacia adelante. De alli que
al haber una interrupcién del proceso normal
de evolucion y rotacién la patologia congénita
de miembros inferiores afecte mayormente las
estructuras externas.

Deficiencia congénita de tibia

La deficiencia congénita de tibia (D.C.T.), o
hemimelia paraxial longitudinal tibial, o simple-
mente hemimelia tibial -aplasia y displasia- es
una deficiencia de miembros inferiores longitudi-
nal tibial, muy rara, apareciendo en 1 por
1.000.000 de nacidos vivos, descrita por Otto en
1841 (1), pero no siendo hasta el trabajo de Putti
en 1929 (2), cuando éste autor basandose en 8
casos operados dié aparte de las descripciones
anatomicas las pautas de tratamiento. La D.C.T.
es dos veces menos frecuente que la del peroné o
radio y similar a la del cubito. El peroné del
miembro afecto es mas pequefio que lo normal
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(contralateral) esta discretamente doblado, estan-
do su epifisis superior situada en el aspecto pos-
terolateral del muslo dando lugar a cierto varo
de la pierna. El maledlo peroneal es muy promi-
nente y con frecuencia el astradgalo ausente.
Existen anomalias musculares complejas de las
que la mas frecuente es la insercion distal del
cuadriceps. Las anomalias vasculonerviosas con-
sisten en un pediculo vasculonervioso popliteo
corto y tenso, que habremos de tener en cuenta
al manipular la rodilla. El nervio cidtico popliteo
externo también sigue un recorrido irregular. La
epifisis femoral inferior puede ser normal, con
discreta incurvacion o bifida (Fig. 1).

La pierna aparece atréfica y flexionada a ni-
vel de la rodilla, el pie esta en equino, varo y
aducto. Ambas epifisis peroneales aparecen pro-
minentes y dislocadas. En las aplasias parcia-
les, donde existe la parte proximal de la tibia,
ésta hard prominencia hacia adelante. El creci-
miento de la extremidad, siempre disminuido,
aumentara las deformidades y disminuira la
funcion, con disminucion de la motilidad y au-
mento de atrofia de pierna y pie.

En cuanto al tratamiento hemos de tener en
cuenta tres premisas:

a. Darle al miembro afecto el valor real de
la deformidad.

b. No va a existir un crecimiento normal del
miembro.

c. El potencial de crecimiento del miembro
sera muy pequefio.

El tratamiento consistird en la reconstruc-
cion de los elementos esquel éticos de soporte.
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Hemos seguido la clasificacién de Jones y
Lloyd-Roberts (3) basada en la imagen radiogra-
fica

Tipo la: No se ve la tibia. Epifisis femoral
inferior hipoplésica (Fig. 2 dcha)

Tipo Ib: No se ve la tibia. Epifisis femoral
inferior normal (Fig. 2 izq.)

Tipo Il: No se ve la tibia distal (Fig. 3).
Tipo Ill: No se ve la tibia proximal.
Tipo IV: Diastasis tipo peronea anterior.

Por lo tanto el alargamiento de las displa-
sias de tibia sélo podrén llevarse a cabo en los
Tipo Il, previa peroné pro tibia, el Tipo Il tam-
bién previo peroné pro tibia inferior y estabili-
zacion proximal proximal del peroné, y en el ti-
po IV.

Deficiencia congénita de peroné

Respecto a la deficiencia congénita del pero-
né (D.C.P.), los autores no se han puesto de
acuerdo respecto a su etiologia. Muchos trabajos
consideran que es una anomalia adquirida como
resultado de una lesion accidental al embridn
entre la sexta y la decimoséptima semana de su
avolucién. Ingalls (4) sugiere como causa un Su-
til insulto al embrién posiblemente anoxia.
Segun Bedouelle (2) la aplasia se debe a una
alteracion primitiva de un gen en el huevo. Asi
se explicaria la posibilidad de que ésta anoma-
lia se trasmita con la herencia, si bien no hay
evidencia de que la herencia juegue algun papel
de importancia en ésta deformidad. De manera
experimental las lesiones teratégeneas tales co-
mo radiaciones, inoculacién de insulina, trastor-
nos dietéticos han producido falta congénita del
peroné (5). Se piensa también que el factor etio-
[6gico podria actuar entre la sexta o séptima
semana, ya que el anclaje de las extremidades
ocurre en este periodo. Middleton (6) postulé la
teoria de que la aplasia de peroné es un defecto
secundario a una lesion primaria de los muascu-
los de la extremidad que no maduran ni au-
mentan de tamafio.

La hemimelia longitudinal peroneal fue re-
portada por Coventry y Johnson (7) como la
mas frecuente de las ausencias congénitas de
huesos largos. Es méas frecuente en el sexo fe-
menino en una proporcion de 2:1 y se ha obser-

vado una mayor incidencia en el lado derecho.

La aplasia congénita del peroné se presenta
unida a otras malformaciones, como son la in-
curvacion de la tibia, deformidades del pie de
diversos tipos, desde el talipes equinovaro hasta
la ausencia de los Ultimos dos o tres pilares ex-
ternos del pie, trasposicién lateral del extensor
largo de los dedos y del extensor propio del pri-
mero causadas por la deformidad en valgo del
pie tal como lo describié Gruca (8), deficiencia
del crecimiento, etc. Si hay ausencia de la parte
externa del pie, los peroneos laterales faltan
(9). Serafin (13) menciona que los peroneos es-
tan acortados y que frecuentemente se adhieren
en situacién anormal a la cara lateral del tu-
bérculo calcéneo. Todas éstas anomalias exter-
nas, ademés de la cintilla de Bedouelle, son las
responsables de las desviaciones en valgo que
ocurren en el proceso de alargamiento, y que
deben ser, en caso necesario intervenidas qui-
rargicamente. Thompson (10) describe en los ca-
sos més severos una fosita en la piel a nivel
del vértice de la convexidad en la tibia que no
estq adherida a ésta, aunque segun Freund (11)
primitivamente fue sitio de adherencia entre
piel y hueso. La piel de esta zona estd embrio-
I6gicamente afectada y es menos extensible por
su minuscalencia congénita, necrosandose con
facilidad aun sin tension.

La caracteristica mas importante anatémica-
mente de esta anomalia congénita es que el pe-
roné esta sustituido total o parcialmente por
una banda fibrosa que va desde el margen late-
ral de la porcidon superior de la tibia a la cara
posteroexterna del calcaneo. Esta banda es ti-
rante, firme e ineléstica y puede contener peda-
zos de cartilago y rara vez hueso (10). Esta
banda es independiente y esta separada del
tendon de Aquiles. Segun Serafin (12) las defor-
midades se vuelven fijas entre el segundo y ter-
cer afo de vida por contractura de los muscu-
los, capsulas y ligamentos. Segin Thompson
(10) existe un retraso en la osificacion de la ex-
tremidad afecta. Bedouelle (9) hace hincapié so-
bre los importantes riesgos de pseudoartrosis
cuando sea necesario hacer una osteotomia para
corregir la incurvacion de la tibia, siendo mayo-
res en edad temprana.

A la hora de un alargamiento son mas im-
portantes en cuanto a las posibles complicacio-
nes que puedan producir las alteraciones congé-
nitas de las partes blandas rigidas, fibrosas e
inextensibles.
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Figura 1. Agenesia de tibia. Lado derecho 1A, lado izquier-
do 1B con fémur bifido.

Siguiendo a Achterman y Kalamchi (13) po-
dremos clasificar las hemimelias peroneales, se-
gun la imagen radiolégica en:

Tipo IA: La epifisis proximal peroneal es
distal al nivel del cartilago de crecimiento
proximal tibial (Fig. 4).

Tipo IB: La porcién proximal del peroné es-
t4 ausente en un 50% (Fig. 5).

Tipo Il: Con ausencia del peroné o solo la
existencia de un vestigio distal del mismo.

Por supuesto que al intentar cualquier alar-
gamiento de estos miembros debemos hacerlo
en la tibia previa cirugia sobre las partes blan-
das externas comprometidas congénitamente.

MATERIAL Y METODO

Consistié en una revision retrospectiva de cuaren-
ta pacientes del Hospital San Juan de Dios de
Caracas, comprendida entre los afios 1971 y 1991,
los cuales presentan un defecto de formacion en tibia
ylo peroné, en relacion al tratamiento quirdrgico.
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Figura 2. Agenesia de tibia. Lado derecho 1A, lado izquier-
do 1B.

Para clasificar los tipos de agenesia utilizamos la
clasificacion realizada por Achtermann y Kalamchi
(13) en 1979 para los defectos en el peroné y la co-
rrespondiente de Jones, Banes y Lloyd Roberts (3),
para los defectos de la tibia. De los cuarenta pacien-
tes, catorce eran masculinos y veintiséis femeninos;
de los cuales, cinco casos fueron bilaterales, 16 pre-
sentaban defecto del lado izquierdo y 19 del lado de-
recho (Tabla I).

Figura 3. Agenesia tipo IlI.
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TABLA |. AGENESIA TIBIA Y PERONE: DISTRIBUCION
POR SEXO Y LOCALIZACION

TIPO NUMERO M F  DERECHO IZQUIERDO BILATERAL
Peroné la 7 _ 7 4 3 .
Peroné Ib 5 2 3 3 2 -
Peroné Il 13 5 8 5 8 -
Tibia la 5 1 4 1 4

Tibia Ib 4 2 2 1 1 1
Tibia I 1 - 1 - 1 1
Tibia 11 2 1 1 2 1 -
Tibia IV 1 - 1 1 - -
HIPOPLASIA

Tibioperonea 2 1 1 " 2

En esta revision 25 de los cuarenta pacientes,
presentaron defecto a nivel de peroné, representando
62.5%; 13 presentaron defecto en tibia representando
32.5% y 2 presentaron hipoplasia tanto de tibia como
de peroné (Fig. 6) representando un 5% del grupo es-
tudiado.

Hubo deformidades congénitas asociadas en 11
pacientes, 27.5%, siendo la més frecuente la agenesia
de uno o mas metatarsianos (45.4%) del miembro
afecto (Tabla II).

TABLA 1. AGENESIA DE TIBIA Y PERONE:
DEFORMIDADES CONGENITAS ASOCIADAS

DEFORMIDAD NUMERO %
Agenesia de 1 0 mas metas 5 45.4
Defecto focal proximal femur 2 18.0
Fémur bifido (Figura 1) 1 9.0
Agenesia rétula 1 9.0
Luxacion bilateral rodilla 1 9.0
Sinostosis astragal o-cal caneo 1 9.0

En cuanto al tratamiento quirdrgico, se practica-
ron amputaciones transarticulares en diez casos: 3
correspondieron a agenesia tibial la, 2 casos de age-
nesia tibial Ib, 4 casos de agenesia peroneal Il y un
caso de hipoplasia tibioperonea, los cuales recibieron
tratamiento ortésico correspondiente.

Se practic6 resecciéon de bandeleta peroneal, pre-
via al alargamiento en quince pacientes: 13 corres-
ponden a agenesia peroneal Il y 2 a agenesia perone-
al Ib; de estos 4 todavia no se han sometido al proce-
so de alargamiento.

De los 40 casos, se practicd alargamiento en 28
de los mismos (Tablas 111 y V).

TABLA Ill. AGENESIA DE TIBIA Y PERONE:
TRATAMIENTO QUIRURGICO

Pla PIbPIl Tla Tib TII TIHI HTP
Ressodion de
Bandeleta Tibioperonea 2 13 - - -
Alargamiento 6 4 14 -1 2
Amputacion - - 4 3 2 - -1
RESULTADOS

Para evaluar los resultados se utilizaron los
criterios establecidos en publicacion anterior por
uno de los autores (14), donde se establecen
cuatro grupos segun el porcentaje de alarga-
miento obtenido respecto de la magnitud del de-
fecto (Tabla V).

El seguimiento de nuestros pacientes oscila
entre un afio y 17 afios con promedio de 7.3
afos.

Los resultados se distribuyen segun la Tabla
VI y VI

Existe una correlacion significativa entre la
reseccion de la bandeleta tibio-peronea y los re-
sultados excelentes en la agenesia peroneal |1,
se practicd en siete, representando 77.8% (Tabla
VI1Il). Actualmente hay cuatro pacientes a quie-
nes se les practico la reseccion que estan proéxi-
mos a alargarse (Fig. 7,8,9 y 10).

DISCUSION

Las agenesias de tibia y peroné son defectos
congénitos poco frecuentes en la literatura mun-
dial, y entre ambos, el defecto peroneal es mu-
cho mas frecuente que el tibial. El peroné falta
en todo o en parte con mayor frecuencia que
otro hueso largo, también se observa con fre-
cuencia que sea congénitamente corto; incluso
se puede sefialar que puede manifestarse radio-
[6gicamente luego de los dos afios de vida, como
nos sucediera en un caso que inicialmente lo
habiamos clasificado como agenesia total y al
cabo de dos afios se comenzé a visualizar radio-
|6gicamente.

Cuando falta una parte del peroné el trata-
miento depende de la edad del paciente en la
primera visita, de la severidad de la deformi-
dad, de la tension de partes blandas y de si la
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TABLA 1V. AGENESIA DE TIBIA Y PERONE: TRATAMIENTO POR ALARGAMIENTO
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TIPO

Pla
Pla
Plb
Pl
Pl
Pla
Pla
Pl
Pl
PI
Pla
Plb
Pl

Plb
Pla

Pl

Pl

Pl

Pl

PI
PI
Pl
Pl
Pla

TIV

TII

TII
TU

DEFECTO

13 cm: TA
7 cm: TA
6,5 cm: TW
6,5 cm: TA
12 cm: TA
3cm: TW
5cm: TW
4 cm: TA
5cm: TA
15,5 cm: FA
55 cm: TA
3cm: TW
10 cm: TW

75 cm: TA
10 cm: TW+
35¢cm+ TW
8 cm: TW+
11 cm:+ FW+
75 cm+ TW
3cm: TW+
4.5 cm:+ FW
3 cm: TA+

8 cmi+ TW+
4 cm:+ FW
3 cm: TW+
3 cm:+ TW+
3 cm:+ FW
5 cmTW

12 cm:TW
10,5 cm: TA
10 cm: TW
3 cm: FW+
6 cm:+ TW
8 cm: TA+

5 cm+ FW

4 cm: TW

4 cm: TW

7 cm: TLC

OBTENIDO

4 cm
2 cm
32 cm
4,5 cm
2.cm
3 cm
3,8 cm
4 cm
3 cm
4,5 cm
2,8 cm
3 cm
4,5 cm

2,7 cm

2,6 cm
8,9 cm
7,5 cm
39 cm

cm
cm
cm
cm
cm
cm

g w W w »~ 0N

cm
12 cm
4 cm
8 cm
2,7 cm
6 cm
2.cm

3,8 cm

45 cm

COMPLICACION

recurvatum

desg. piel
pseudoar.
genu valgo
genu valgo
antecurv
pie equino
pie equino
antecurv

pie equino

pseudoar.
pie equino y

antecurv
genu valgo y

pseudoar.

genu valgo

recurv.

genu valgo
genu flexo

genu flexo
pie equino

pie equino

RESULTADO

regular
regular
regular
bueno
malo
excelente
excelente
excelente
bueno
regular
bueno
excelente
excelente

bueno

regular

excelente

excelente

excelente

excelente

excelente
excelente
excelente
excelente

excelente

malo
excelente
excelente

bueno

TA: Alargamiento de tibia con férula de Anderson.
TW: Alargamiento de tibia con aparato de Wagner.
FA: Alargamiento de fémur con férula de Anderson.
FW: Alargamiento de fémur con aparato de Wagner.

TLC: Alargamiento de tibia con aparato de Lazo-Cafadell.
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Figura 4. Agenesia peroné IA. Figura 6. Hipoplasia bilateral de tibia y peroné.

deformidad es unilateral o bilateral. En el tipo gulares de la tibia se plantea alargamiento con
I, cuando hay poca deformidad, se plantea un el sistema mas apropiado que se disponga, en
alargamiento de la tibia con una técnica apro- ausencia de peroné, éste esta sustituido por una
piada, en nuestro trabajo lo realizamos con siss banda fibrosa que se extiende desde el borde
temas de Anderson, Wagner y Lazo-Cafadell, externo de la tibia proximal hasta la cara pos-
siendo estos dos Ultimos técnicamente mas sen-  tero externa del calcaneo y que ha sido motivo
cillos en su manejo, se puede plantear, si es de controversia si su presencia es la responsa-
practico y deseado elevar s6lo el calzado del la- ble de las deformidades y también es motivo de
do afecto. En el tipo Il, donde existe con fre- controversia si su escision es necesaria en el or-
cuencia mayor acortamiento y deformidades an- den de prevenir la progresion de la deformidad

Figura 5. Agenesia peroné IB. Figura 7. Agenesia peroné tipo Il a los 18 meses.

VOLUMEN 27; N° 161 SEPTIEMBRE-OCTUBRE, 1992



F. FERNANDEZ PALAZZI Y OTROS.- ALARGAMIENTO EN AGENESIA DE TIBIA Y PERONE 259

TABLA V. VALORACION DE RESULTADOS

EXCELENTE Elongacion final obtenida es mayor del

75% de la magnitud del defecto.

BUENO: Elongacion final obtenida representa 51%
a 75% de la magnitud del defecto.

REGULAR: Elongacién final obtenida representa 26%
a 50% de la magnitud del defecto.

MALO: Elongacién final obtenida es menor del

25% de la magnitud de defecto.

y garantizar el éxito del alargamiento; en nues-
tro trabajo la escisiéon de la banda se relacion6
con un 77.8% de excelentes resultados, siempre
debe realizarse ésta y cualquier alineamiento
del tobillo previa a la elongacién de la tibia, ya
que al resolver estas, la deformidad que persis-
te es el acortamiento, que al principio suele ser
minimo, aunque para el momento en que el es-
qgueleto madura puede ser de 3 a 15 cm.

La ausencia total o parcial de la tibia es
mas rara que la del peroné, puede ser uni o bi-
lateral y muchas veces se acompafia de otras
deformidades en el mismo miembro, como dis-
plasia de cadera, acortamiento femoral, hipopla-
sia de céndilos femorales, ausencia de uno o
mas huesos del pie, etc. Generalmente el pero-
né estd intacto, aln con la tibia muy displésica
o aplasica.

En el tratamiento de los defectos tibiales es
importante valorar la clasificacién. En la defi-
ciencia tipo | se plantea la desarticulacion de la
rodilla en el momento del diagndstico, preferible
hacerla antes de los dos afios de edad para lo-
grar una mejor integracion de la protesis en
paciente. En nuestro estudio de los nueve casos
se desarticularon cinco, en los cuatro restantes
sus padres no aceptaron el procedimiento. Al

TABLA VI. AGENESIA DE TIBIA Y PERONE:
RESULTADOS DE LOS ALARGAMIENTOS

RESULTADO NUMERO %
EXCELENTE 15 53.58
BUENO 5 17.85
REGULAR (i 21.43
MALO 2 7.14
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TABLA VIL AGENESIA DE TIBIA Y PERONE:
RESULTADOS SEGUN TIPO DE DEFECTO

Pla Plb Pl Tia Tib TI TII TIV TOTAL
EXCELENTE 3 1 9 - - 2 - 15
BUENO 1 1 2 - - 1 - 5
REGULAR 2 2 2 6
MALO - - 1 - - - 1 2
TOTAL 6 4 14 - - 1 2 1 28

preservar el cartilago de crecimiento distal del
fémur logramos mantener la armonia de creci-
miento de ese miembro y su acoplamiento con
la protesis.

En el tipo Il se debe realizar una fusién ti-
bioperonea para darle estabilidad a la rodilla,
en el nifio de corta edad un peroné protibia con
clavo de Rush es lo que realizamos en nuestro
centro y en el nifio de mayor edad se puede re-
alizar una sinostosis tibioperonea laterolateral.
Posteriormente se realizan liberaciones de par-
tes blandas y centralizacion del peroné sobre
tarso para lograr un pie plantigrado, como rea-
lizamos en el Unico caso en nuestro centro.

En el tipo Il y IV se realiza una estabiliza-
cién de la sindesmosis y fusion del tobillo con
colocacion del talon en posicion plantigrada, si
hay acortamiento la elongacién con el método
disponible méas apropiado dar& buenos resulta-
dos, en nuestro trabajo dos casos tipo Il tuvie-
ron excelentes resultados.

En nuestro trabajo podemos concluir que el
alargamiento en la pierna en los casos de age-
nesia tibial y/o peroneal es satisfactorio ya que
obtuvimos un 53.5% de excelentes resultados y
17% de buenos resultados.

TABLA VIII. RESECCION DE BANDA PERONEAL EN
AGENESIA PERONE I

N# RESECOION BANDA FERONEAL %

EXCELENTE 9 7 77.8
BUENO 2 1 11.1
REGULAR 2 1 11.1
MALO 1 -
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Figura 8. Mismo caso que Fig. 7. Alargamiento con apara-
to de Wagner.

Figura 10. Resultado al afio.

Figura 9. Mismo caso que Fig. 7 y 8. Tres meses de alar-
gamiento. Se obtuvieron 6 cm.

Se obtuvieron resultados satisfactorios en 20
casos (71.43%), considerandose satisfactorio
aquellas elongaciones superiores al 50% del de-
fecto inicial y ello se evidenci6 mas en las age-
nesias peroneales que en las tibiales; siendo las
de peroné tipo Il las mas satisfactorias (39.2%).

Se realizaron realargamientos en siete de los
casos y ello estuvo en relacién a la magnitud
del defecto, o a su incremento luego de haber
obtenido el primer alargamiento (Tabla III).

De las complicaciones que se nos presenta-
ron la deformidad equino varo del miembro
alargado fue la mas frecuente, en seis casos
(21.4%); seguido de genu valgo en cinco casos,
antecurvatum de la tibia en tres casos, recur-
vatum de la tibia en dos casos y desgarro de la
piel en uno. Hubo cinco pacientes que presen-
taron mas de una complicacién relacionandose
con la magnitud del defecto (un caso con trece
cm. de diferencia) y realargamientos hasta en
tres oportunidades, cada una de ellas se resol-
vié con cirugia y rehabilitacion obteniéndose
respuestas satisfactorias.
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