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RESUMEN

Los autores presentan un caso de Sindrome de Down con luxacién de cadera

derecha.

Se realiza una revisién de los tratamientos realizados hasta la actualidad, lle-

gando a la conclusién de que la reduccién y la realizaciéon de una osteotomia in-
nominada de la pelvis o desrotadora femoral dependiente del predominio de la dis-
plasia acetabular o de la anteversién femoral.

Descriptores: Sindrome de Down. Luxacién de caderas.

SUMMARY

A case of Down Syndrome with luxation of the right hi in a two-year old boy

is reported.

A bibliographic review is made with special considerations to the surgical treat-

ment.

Key Words: Down Syndrome. Dislocation of the hip. Surgical treatment.

La trisomia 21 o Sindrome de Down,
es una anomalia cromosémica por exceso
descrita por Langdon Down en 1866. Es
la cromosomopatia més conocida y mejor
estudiada, cuya frecuencia de presenta-
cidn es de 1‘5 casos por cada 1.000 naci-

dos vivos (6), afectando a todas las razas
y a ambos sexos por igual.

Hay siempre un importante retraso

psicomotor con una limitada espectativa
de vida por la frecuencia con que existen
malformaciones cardiacas, leucemias ¢ in-
fecciones de repeticion, siendo hoy en dia
mayor dicha espectativa de vida por la
mayor vigilancia de estos nifios, con el
nacimiento de instituciones a su cargo y
por el avance en el tratamiento de los
problemas comentados, sobre todo con el
desarrollo de la antibioterapia.
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Ortopédicamente, presentan anoma-
lias diversas en un 30% de los casos (6),
seguramente secundarias a la hipotonia
muscular e hiperlaxitud ligamentosa, pero
siendo todas ellas ain mal conocidas.
Han sido descritas:

1.— Inestabilidad atlo-axoideas, con
muy grave riesgo neuroldgico, asociado o
no a malformaciones congénitas a dicho
nivel como la aplasia de odontoides.

2.— Escoliosis estructurales evolutivas
o actitudes escolidticas, presentes en un
51% de los pacientes institucionalizados
estudiados por DIAMOND en 1981, si bien
se trataba de escoliosis leves, no conside-
randolas como alteraciones ortopédicas
graves dentro del Sindrome de Down.

3.— Luxaciones rotulianas, producidas
por hipotonia muscular, hiperlaxitud liga-
mentosa, genu valgo e hipoplasia de con-
dilo externo femoral. Al principio, son
luxaciones recidivantes reductibles, que
con el tiempo pasan a permanentes, sien-
do de muy dificil tratamiento (7).

4.— Pies equinos varos congénitos,
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presentes en un -10% de los casos (7),
siendo benignos y facilmente reductibles.

5.— Pies planos, muy frecuentes pero
muy bien tolerados. :

6.— Primer metatarsiano varo asocia-
do a hallux valgus o hallux varus.

7.— Epifisiolisis de cadera, poco fre-
cuente pero grave, pues hay alta inciden-
cia de necrosi$ del nicleo epifisario femo-
ral proximal (6).

8.— Actitudes viciosas de la cadera,
producidas en pacientes con mayor dete-
rioro psicofisico.con incapacidad para la
bipedestacién. Son actitudes en flexion,
separacion y rotacion externa (7).

9.— Luxacién o subluxacién de cade-
ra, que describimos en ultimo lugar, no
por su frecuencia que es elevada dentro
del Sindrome de Down (4‘5% de los ca-
sos segiun BENNETT en 1982), sino porque
es el problema al que vamos a hacer es-

pecial referencia aportando nuestra pe-
quefna experiencia, que se limita a un
solo caso a afadir a la corta bibliografia
existente al respecto.

F1G.1.~ Radiografia antero-posterior de pelvis con ambas caderas, en la que se aprecia una lu-
xacion superior de la cadera derecha, con un normal desarrollo 6seo tanto del acetabulo como
del extremo proximal del fémur. Se aprecian igualmente, las alteraciones iliacas tipicas del Sin-

e drome de Down. e

S
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J. 8. G., varon, de 2 anos de edad, afec-
tado de Sindrome de Down y Fibrosis quistica,
hijo de madre anosa (48 anos), fruto de una
gestacion de 33 semanas y con un peso al na-
cimiento de 2.100 gramos. Tiene un hermano
varon normal.

Es visto en nuestra consulta porque desde
que ha comenzado la bipedestacion hace pocas
semanas, le observa la madre acortamiento de
la extremidad inferior derecha. A la explora-
cion se aprecia gran retraso psicomotor, acor-
tamiento de 5 cms. de extremidad inferior de-
recha, maniobra de Galeazzi positiva para ro-
dilla derecha y ligera limitacion de la separa-
cion de la cadera derecha, siendo el resto de
la movilidad de dicha cadera normal e indo-
lora.

Radiolégicamente hay normal desarrollo
6seo, con un dngulo acetabular e iliaco de la
cadera afecta de 1S y 45 grados respectivamen-
te y una anteversion femoral normal. Se apre-
cia en la radiografia anteroposterior una luxa-
cién superior de la cadera derecha, que a la
vista del desarrollo 6seo normal del acetabulo
y del extremo proximal del fémur, no puede
ser muy antigua (Fig. 1).

Se procede a su ingreso inmediato para la
reduccidn de la luxacion bajo anestesia gene-
ral. La reduccién, ha de posponerse 15 dias,
hasta resolverse un cuadro infeccioso respirato-
rio agudo, que el paciente suele presentar con
relativa frecuencia y que le produce grave de-
terioro del estado general. Durante este perio-
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do de espera, es mantenido con una traccion
cutdnea. Bajo anestesia general, se reduce la
luxacion sin excesiva dificultad, resultando es-
table Unicamente en separacion forzada, relu-
xdndose en ligera flexion y al disminuir la se-
paracion a unos 30 grados (Fig. 2). Se mantie-
ne reducida con un yeso pelvipédico con cal-
z6n contralateral durante 4 semanas, al cabo
de las cuales se interviene quirdrgicamente,
comprobando previamente la buena colocacion
de la cabeza femoral y realizando una osteoto-
mia innominada de pelvis segun técnica de Sal-
ter y plicatura capsular, todo ello.mediante un
abordaje anterior de Smith-Petersen (Fig. 3).

En el acto quirtrgico, se observa un ala
iliaca mas ancha y delgada de lo normal, asi
como una cdpsula sin aspecto laxo pero con
una zona muy distendida posterosuperior, que
parece corresponder a la zona que ocup6 la ca-
beza femoral cuando estuvo luxada. No existia
solucion de continuidad en la capsula articular.
Cabeza femoral y cotilo eran normales en la
porcién que vimos, pues no se luxé la cadera
durante la intervencién. Se inmoviliza postope-
ratoriamente durante 6 semanas con un yeso
pelvipédico con calzén contralateral, al cabo
del cual se retira el material de fijacién del in-
jerto éseo y la inmovilizacién.

En la actualidad, a los 10 meses de la in-
tervencion quirtirgica la cadera intervenida es
estable, aprecidndose una subluxacion de la ca-
dera contralateral, que habrd que mantener
bajo vigilancia (Figs. 4, 5 y 6).

FiG. 2.— Radiografia antero-posterior de pelvis con ambas caderas después de la reduccién de
la luxacién donde se puede observar la posicion en separacién en que la cadera era estable.
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FiG. 3.— Radiografia antero-posterior de pelvis con ambas caderas en el postoperatorio inme-
diato de la osteotomia innominada pelviana de Salter.

FiG. 4
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FiG. 5

F1G. 6

Figs. 4, 5, 6.— Radiografias anteroposterior, axial y Dunlap de pelvis con ambas caderas a los
10 meses de la intervencion donde se puede apreciar la buena cobertura cefélica, estabilidad de
la cadera. asi como una subluxacion de la cadera contralateral.
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Discusiéon
Segin AHMADI (1983), la luxacién re-

currente o habitual de cadera en los ni-
nos puede ser:

1.— Postraumadtica (5, 9).

2.— Por hiperlaxitud ligamentosa (2,
4, 6,7, 8, 10, 11 y 12).

3.— Sin patologia conocida (1, 3).

Nuestro caso, encuadraria en el tipo 2
por hiperlaxitud ligamentosa, donde esta-
rian también incluidos otros tipos como
los que ocurren en el Sindrome de
Ehlers-Danlos, Sindrome de Marfan, Ho-
mocistinuria, Osteogénesis imperfecta
congénita (11).

KAUFMANN y TAYLLARD (1961), estu-
diaron radiolégicamente pacientes con
Sindrome de Down y anatémicamente ni-
nos fallecidos afectos de dicho Sindrome,
teniendo siempre la pelvis caracteristicas
especiales. Hay ausencia de la espina ilia-
ca antero-superior, disminucién de tama-
fio cefalo-caudal de la pelvis con ramas
isquidticas alargadas y adelgazadas en la
porcion final. Vista la pelvis antero-pos-
teriormente, hay un ilién ancho y coxa
valga, ambas cosas debidas posiblemente
a la larga permanencia en decubito, pues
la bipedestacién y la marcha estin muy
retrasadas (2).

El angulo acetabular, estd disminuido
aproximadamente a la mitad de su valor
normal, el dngulo iliaco estd ligeramente
disminuido y el indice acetabular que se
obtiene al dividir por dos la suma de am-
bos dngulos iliacos y acetabulares, l6gica-
mente estd también disminuido. El aceta-
bulo estd bien formado en profundidad
como el de un nifio normal y cuando rara
vez presenta una luxacién congénita de
cadera, esta responde bien al tratamiento
2). '

Hay que destacar que estas anomalias
pélvicas descritas en el Sindrome de
Down, lo son desde el nacimiento y hasta
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la- edad adulta, no siendo progresivas,
siendo tan especificas del Sindrome de
Down que son ttiles para su diagndstico
en el recién nacido.

A KAUEMANN y TAILLARD les causé
extrafieza, encontrar 3 casos de luxacién
de cadera en pacientes con Sindrome de
Down, pues las caracteristicas anatomo-
radioldgicas de la pelvis del Mongélico,
son opuestas a las vistas en la luxacién
congénita de cadera, de donde se deduce
que la luxacion de cadera en el Sindrome
de Down es secundaria, como ocurre en
las luxaciones paraliticas. Las anomalias
pélvicas, en opinién de dichos autores, se
deberian a alteraciones en el desarrollo
del ilién, sin descartar que pudiera deber-
se a anomalias del crecimiento, pero es-
tas anomalias no son progresivas y estdn
presentes desde el nacimiento. Tampoco
se deberian a la musculatura hipotdnica,
pues en otros procesos en los que hay hi-
potonia muscular, no hay anomalias pél-
vicas de este tipo.

Las causas por las que se produce la
luxacién de cadera en el Sindrome de
Down serian la hipotonia muscular, hi-
perlaxitud ligamentosa y alteraciones cap-
sulares, como ha sido puesto de manifies-
to por GORE (1981), que es el tnico au-
tor que hace una descripcién de los ha-
llazgos quirtrgicos en un caso en el que
encontré redundancia capsular entre el
musculo piramidal y el gémino superior,
coincidiendo nuestros hallazgos al respec-
to. También intervendria la anteversién
femoral presente en la mayoria de los ca-

sos publicados y no existente en el nues-
tro (4, 11).

Clinicamente, suelen acudir a la con-
sulta por presentar un «click» audible o
resalte espontaneo detectable por los pa-
dres o bien presentar dificultad para la
marcha, que en estos ninos estd muy re-
trasada. En nuestro caso, acudié a la
consulta por afirmar la madre que desde
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que habia comenzado la bipedestacién
existia dismetria en extremidades inferio-
res. Esta es la clinica presente en nifios
jOvenes, mientras que en nifos mayores,
de los 10 anos en adelante, el dolor pue-
de ser mds manifiesto cuando aparece la
luxacién de cadera. No hay otra sintoma-
tologia que hayamos recogido en la bi-
bliografia; la movilidad de la cadera luxa-
da es normal e indolora, como pudimos
poner de manifiesto en nuestro caso.

En la exploracién fisica, lo que mas
llama la atenci6n es la hipermovilidad ar-
ticular generalizada. Es tipica la posicion
que adoptan de hiperflexién de caderas e
hiperextension de rodillas, situdndose la
planta de los pies debajo del mentén, lo
que hace afirmar a DiamMonD (1981), que
cuando el paciente adopta dicha posicién
sea muy dificil contener las caderas sin
luxarse.

La historia natural de la luxacién de
cadera en -el Sindrome de Down segin
BENNETT (1982) es la siguiente:

1.— Fase inicial, que dura hasta los
dos afios, periodo en el que las caderas
son hipermdviles pero estables. No he-
mos recogido ningiin caso de luxacién an-
tes de los dos afos de edad.

2.— Fase de luxacién, cuando aparece
ésta, entre los 2 y 10 anos de edad, fecha
en la que comienzan la bipedestacién y la
marcha. Se luxa la cadera o caderas en
una determinada posicién que suele ser
en flexién y aproximacién, pudiendo a
veces reducirse con facilidad, a veces in-
cluso espontaneamente. Cuando la luxa-
cion aguda aparece después de los 7-8
aftos de edad, suele aparecer dolor y la
reduccién debe de realizarse bajo aneste-
sia general.

3.— Fase de subluxacién, se produce
cuando se ha reducido la luxacién pero se
va desarrollando una displasia acetabular
que condiciona la subluxacidn.
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4.— Fase fija o de luxacion irreducti-
ble no tratada, que se da a partir de los
13 anos de edad. La marcha en estos pa-
cientes es posible pero presentan cojera.
Siguen con poco dolor y radiolégicamen-
te presentan luxacion iliaca fija con dis-
plasia acetabular y falso acetabulo.

Estas inestabilidades de cadera, pare-
cen tener un prondstico incierto, pues
pueden producir alteraciones en el creci-
miento del extremo proximal del fémur y
una_ coxartrosis precoz, como ocurre en
otros procesos de la misma zona. Por
esto debe de realizarse el tratamiento lo
mas precozmente posible, cosa que a ve-
ces no sucede por ser el diagndstico tar-
dio y porque el tratamiento, dada la poca
experiencia existente en este tema, no
permite indicaciones absolutas, afadien-
do ademas a todo esto los enormes pro-
blemas que plantea la cirugia en estos pa-
cientes.

El diagnéstico, se realiza clinicamente
por las maniobras del telescopage y Orto-
lani y por presentar dismetria, cosa que
no ocurre en las luxaciones bilaterales
que por otro lado son frecuentes. No hay
limitacién de la movilidad. Por todo esto
debe de vigilarse a estos pacientes hasta
la edad adulta, realizdndose radiografias
de caderas cada 2 6 3 anos (7), pues la
inestabilidad puede producirse tardiamen-
te. Asi mismo a los pacientes muy afec-
tados psicofisicamente, hay que prestarles
una especial atencién para evitar que se
produzca una actividad viciosa de la ex-
tremidad inferior. La prevencién de estas
actitudes se realiza con movilizaciones y
ejercicios fisicos. Una vez instaurada la
retraccién, normalmente en flexidn, sepa-
racién y rotacién externa, pueden practi-
carse tenotomias, teniendo cuidado de no
producir una inestabilidad secundaria de
la cadera.

El tratamiento que se realizé en la lu-
xacion de cadera en el Sindrome de
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Down, fue cn primer lugar la abstencion,
preconizada antiguamente cuando la lu-
xacion era bilateral, dada la poca limita-
cion de la movilidad de las caderas, pro-
duciéndose unicamente alteraciones en la
marcha. Como la evolucién que presen-
tan las luxaciones no tratadas es inexora-
blemente hacia la artrosis creando cua-
dros dolorosos con limitacién de la movi-
lidad, todas las luxaciones deben de ser
tratadas.

El tratamiento puede ser conservador
0 quirdrgico.

El tratamiento conservador consiste
en la reduccién de la luxacién a cielo ce-
rrado e inmovilizacién con un vendaje de

yeso pelvipédico con calzén contralateral.

durante 6 semanas en la posicién en que
la cadera sea estable. Esta posicién en
nuestro caso era la separacion forzada.
La mayoria de las veces este tratamiento
es insuficiente, produciéndose la reluxa-
cién al retirar la inmovilizacién y exigien-
do una solucién quirurgica (2, 4, 6, 7, 8,
11).

El tratamiento quirdrgico, a pesar de
realizarlo todos los autores consultados,
presenta una serie de problemas puestos
de manifiesto por FINIDORI (1981) que
pueden hacer fracasar la intervencion,
debidos todos ellos por tratarse de un
Sindrome de Down, haciendo que el pro-
ndstico de las intervenciones quirirgicas
en general sea incierto.

Estos problemas son:

1.-
nes.

2.— Mal estado general.

3.— Fragilidad cutanea grande que di-
ficulta la cicatrizacién.

4.— Agravacion con la hospitalizacion
de los problemas psiquicos que presenta
estos pacientes. '

Elevada frecuencia de infeccio-

A todo esto, hemos de afadir la pro-
blemdtica propia de las alteraciones orto-
pédicas que son:
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1.— Frecuente diagnéstico tardio.

2.— Falta de conocimicnto fisiopatolo-
gico exacto de los problemas ortopédicos.

3.— Falta de colaboracion postopera-
toria de los pacientes, debido a su retraso
psicomotor y agravado por la estancia
hospitalaria, produciendo una voluntad
de recuperacién mediocre.

‘En nuestro caso, se trataba de un
nifio con infecciones respiratorias de re-
peticién, con un estado general acepta-
ble, no planteando problemas de cicatri-
zacién la herida quirdrgica y sin aparecer
la temida y frecuente infeccién de la he-
rida operatoria que en la casuistica de
BENNETT (1982) se acercé al 20% de los
casos. No tuvimos problemas de agrava-
miento psiquico, pues desde el primer
momento de la hospitalizacién, preferi-
mos que estuviera en una habitacion
abierta en compaiia de su madre que en
una habitacién de aislamiento.

El tratamiento quirdrgico que se rea-
liza en la actualidad, es sobre partes
blandas exclusivamente (8) o bien sobre
partes blandas y éseas mediante plicatura
capsular y osteotomias (2). Estas osteoto-
mias son la femoral varizante, la pelviana
innominada y la femoral de Schantz.

La actuacidn exclusiva sobre partes
blandas es preferida por GORg (1981),
quien hace descripcion de los hallazgos
encontrados en un caso; observa una re-
dundancia importante capsular como si
de un saco herniario se tratase entre el
misculo piramidal y el gémino superior,
habiendo en su interior tejido sinovial.
Estas estructuras estaban muy engrosadas
y fibrosas, el labrum y la parte posterior
del cotilo eran normales al igual que la
cabeza femoral, no observando el fondo
del cotilo, ligamento redondo y resto de
la cabeza femoral pues no luxé la cadera.
Los hallazgos en nuestro caso, como ya
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hemos comentado, coinciden en su tota-
lidad con los descritos por GORE, al me-
nos en las zonas comunes visualizadas
por ambos, pues GORE realiza un aborda-
je posterior a la cadera y nosotros ante-
rior. La técnica realizada por GORE (un
solo caso), fue la seccion del gémino su-
perior, obturador interno y gémino infe-
rior, unos 3 cms. proximalmente a su in-
sercion femoral, viéndose la capsula pos-
terosuperior en su totalidad, reseca la
cdpsula redundante y la sutura en solapa,
suturando el cabo distal de los musculos
pelvitrocantéreos seccionados al borde
posterior del cotilo manteniendo la cade-
ra en rotacién externa, consiguiendo con
esto un efecto de tenodesis. Sutura asi
mismo el borde superior del gémino su-
perior, al borde inferior del piramidal. Al
principio, después de retirar la inmovili-
zacion que ha mantenido durante un
mes, hay ligera limitacién de la rotacién
interna, pero a los 2 afios del caso que
intervino con esta técnica, continuaba la
cadera estable y con una rotacién interna
en ambas caderas de 35 grados.

A GORE, no le parece adecuado ac-
tuar sobre partes 6seas, como la coloca-
cién de un bloque 6seo posterior en el
acetdbulo o las osteotomias femoral o
pelviana. Dicho autor cree que la causa
de la inestabilidad de la cadera, son ano-
malfas de las partes blandas articulares,
por lo que actia solamente a dicho nivel.
PACKER en 1972, es el primero que indica
el tratamiento quirtrgico en estos pacien-
tes; hasta entonces no se habia interveni-
do quirtrgicamente ningdn caso. En di-
cho afo, este autor publica 3 casos de lu-
xacion habitual de cadera, uno en un Sin-
drome de Down y dos en Sindromes de
Ehlers-Danlos. Estos 3 casos los trato
con osteotomia innominada pelviana de
Salter consiguiendo 6ptimos resultados.
Este autor se pregunta el por qué esto
elimina la patologia producida por incom-
petencia de la cépsula y ligamentos.
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PACKER deduce que se deberia a que
la osteotomia desrotadora femoral produ-
ciria los mismo efectos positivos que la
osteotomia innominada de pelvis. Otra
teoria seria que la osteotomia innomina-
da de pelvis, incrementa la cobertura an-
tero-lateral de la cabeza femoral sin dis-
minuir excesivamente la cobertura poste-
rior. PACKER parece estar mds de acuer-
do con Ia primera teoria e indica la rea-
lizacién de la osteotomia innominada de
pelvis cuando predomine la displasia ace-
tabular y la osteotomia desrotadora fe-
moral cuando predomine la anterversién
femoral. :

BENNETT y RANG (1982), son los au-
tores que mds experiencia tienen, tratan-
do 26 caderas luxadas en 18 pacientes
con Sindrome de Down. La infeccién
afirman, ha sido el gran problema. Tra-
tan 5 caderas mediante reduccién a cielo
cerrado e inmovilizacién, consiguiendo
unicamente una cadera estable y 4 relu-
xaciones. La plicatura capsular fue reali-
zada en algin caso, consiguiendo resulta-
dos aleatorios y no valorables, pues un
caso fue estable, otra era complementaria
a una osteotomia femoral realizada ante-
riormente y las otras se reluxaron preci-
sando una osteotomia femoral posterior-
mente.

Lo que parece deducirse de todo esto,
es que la actuacion exclusiva sobre partes
blandas parece insuficiente, pues el efec-
to de tenodesis realizado con los miscu-
los pelvitrocantereos, tiene que terminar
como todas las tenodesis produciéndose
una elongacién y desapareciendo el efec-
to.

Los casos intervenidos con osteotomia
desrotadora femoral u osteotomia pelvia-
na innominda de Salter junto con plicatu-
ra capsular en ambos casos, obtuvieron
caderas estables en el 100% de los casos
(2, 12).
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Las osteotomias pelvianas de Chiari y
Sutherland. que dichos autores (2. 12)
han practicado en menos ocasiones, ob-
tienen resultados malos, debido quizas a
que se realizan en cdades mds avanzadas
y con mayor evolucion de la luxacion.

Cuando la luxacion es fija, se puede
realizar la ostoetomia femoral de Schantz
para tratar el dolor y la deformidad, pero
los resultados son pobres (2). RANG
(1982) comenta un caso de luxacion fija
de la edad adulta tratada con artroplastia
total de cadera con buenos resultados.

Podemos concluir que a la vista de la
bibliografia consultada y nuestra pequena
experiencia, los mejores resultados se ob-
tienen, con la osteotomia desrotadora fe-
moral y varizante o con la osteotomia in-
nominada pelviana segin técnica de Sal-
ter, asociadas ambas osteotomias a plica-
tura capsular y realizadas en fase de lu-
xacién habitual. es decir antes de que la
luxacion se haya fijado y antes de que se
desarrolle una displasia acetabular.
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