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Resumen

La trisomia del cromosoma 21, sindrome de Down
(SD), es la mas frecuente de las anomalias
cromosOmicas. Esta alteracion se acompaiia a nivel del
aparato locomotor de una serie de rasgos caracteristicos
presentes en mayor o menor grado en la mayoria de
personas con SD. Las alteraciones musculoesqueléticas
relacionadas con la laxitud ligamentosa generalizada
constituyen una de las principales particularidades del
sindrome. Dicha laxitud puede acompafiarse en
ocasiones de alteraciones articulares importantes como
la luxacién espontanea, no traumadtica, de cadera o la
luxacion recidivante de rétula.

Se presentan dos casos clinicos. El primero corres-
ponde a una paciente con luxacién espontanea de ca-
dera tratada de forma conservadora con yeso pelvipé-
dico, y el segundo es un paciente con inestabilidad
femoropatelar tratada quirdrgicamente. Ambos pacien-
tes permanecen asintomaéticos tras 18 y 15 meses de se-
guimiento respectivamente.

Palabras clave: Alteraciones ortopédicas. Laxitud li-
gamentosa. Luxacién de cadera. Luxacién de rétula.
Sindrome de Down.

Coxofemoral instability and femoropatellar instability
in Down’s syndrome

Abstract

Trisomy 21 or Down syndrome is the most common

chromosomal anomaly and it is associated with tipical
musculoskeletal abnormalities in different grade. The
most important musculoskeletal abnormalities are
those related to a generalized ligamentous laxity, and
patients could have important joint pathology like hip
or femoropatellar instability.

The authors present two clinical cases, one patient
with non traumatic hip dislocation treated with nonop-
erative method using a spica cast prolonged immobi-
lization, and another with femoropatellar instability
treated surgically. After 18 and 15 month of follow-up
both patients are still free of a new dislocation.

Keywords: Down’s syndrome. Hip dislocation. Liga-
mentous laxity. Orthopaedic alterations. Patella dislo-
cation.

Introduccion

Los progresos preventivos y terapéuticos de las ulti-
mas décadas en el dambito del sindrome de Down (SD)
han contribuido a la plena integracion social de dicha
poblacién. Los aspectos psicosociales, pedagdgicos y
legales bésicos para su correcta dinamizacién en la vida
cotidiana deben ser complementados por las atenciones
médicas de su patologia orgdnica caracteristicamente
asociada al sindrome.

Existen una serie de trastornos esqueléticos asocia-
dos al sindrome: cuello corto, anomalias del térax, plie-
gue palmar, incurvacién del quinto dedo, separacién
entre hallux y segundo dedo (pie en sandalia), que son
caracteristicas y a las que se afladen anomalias muscu-
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loesqueléticas a nivel articular, que en general se mani-
fiestan como inestabilidades, posiblemente secundarias
a una diversidad en la estructura del coldgeno tisular.
Es nuestro propdsito centrar la exposicion en la des-
cripcion de dos tipos de inestabilidades que a nivel de
la extremidad inferior son motivo frecuente de con-
sulta, y que sin ser patologias vitales, limitan la inte-
gracion y dinamizacién social de una persona que pre-
cisa de estimulacién precoz y constante a todos los
niveles: la inestabilidad coxofemoral y femoropatelar.

Inestabilidad coxofemoral

La inestabilidad coxofemoral, que se caracteriza por
episodios de luxaciones que pueden ser recidivantes, a
diferencia de la luxacién congénita de la cadera, no se
acompafia en sus origenes de una displasia articular.

A pesar del morfotipo clésico de la pelvis en el SD,
con alas ilfacas anchas y techo acetabular horizontali-
zado como muestran los estudios de Shaw y Beals (1),
factor que induce a una tedrica autoestabilizacién co-
xofemoral, el amplio margen de movimiento secunda-
rio a la laxitud ligamentosa, justifica la presencia de un
resalte articular a la exploracién y la luxacién volunta-
ria de la cadera por contraccién glitea. La coexistencia
de esta situacidn con la presencia de coxa valga y ante-
version femoral favorece la aparicién del cuadro cli-
nico.

Los episodios frecuentes de luxacién pueden afectar
al crecimiento de la cabeza femoral en dos vertientes,
por una parte deteriordndola precozmente, o por otra,
favoreciendo el valguismo del cuello femoral que au-
mentard con la bipedestacién induciendo una progre-
siva subluxacién que tiende a la luxacion crénica uni o
bilateral de dificil resolucién.

Se considera que uno de cada 20 nifios con SD
puede desarrollar luxaciones recidivantes en el periodo
comprendido entre el desarrollo e inicio de la deambu-
lacién hasta los 10 afios de edad (2). A partir de los 2
afios, si la luxacién habitual se manifiesta, precisa tra-
tamiento para prevenir la displasia, subluxacién o dis-
locacién inveterada.

Historia natural

En general la deambulacién se retrasa hasta la edad
de los dos afios, presentdndose las caderas en este pe-
riodo hipermdviles. Morfol6gicamente la pelvis mues-
tra un acetabulo profundo. En un periodo inicial, la co-
existencia de luxacién congénita es infrecuente pero,
en caso de existir, responde bien al tratamiento con-
vencional.

A partir de los dos afios, con el inicio de la deambu-
lacién y hasta los diez, la cadera presenta luxaciones
espontdneas en determinadas posiciones que el pa-
ciente autoreduce. En general este tipo de sintomatolo-
gia es motivo de consulta.

A partir de los 7-8 afios la cadera puede presentarse
clinicamente subluxada con sintomatologia dlgica mo-
derada. Progresivamente la subluxacién induce a una

displasia acetabular. La cronoevolucién fisiopatoldgica
en ausencia de tratamiento, puede desembocar en una
luxacién inveterada irreductible en la segunda década
de vida. Los pacientes, a pesar de todo, mantienen la
deambulacién con algias moderadas que ocasional-
mente precisan analgesia. En esta fase la radiologia
muestra una luxacién iliaca irreductible con displasia
acetabular y falso acetdbulo (3).

Las luxaciones recidivantes se manifiestan en gru-
pos de edad de dos a diez afos con gran laxitud liga-
mentosa. Las luxaciones agudas se presentan en un
grupo de edad en que la laxitud ha desaparecido, avan-
zada la segunda década. La subluxacion progresiva se
desarrolla a lo largo de la segunda década e inicio de la
tercera, para definirse en luxacion inveterada.

La tendencia terapéutica actual orienta al trata-
miento quirdrgico de las luxaciones recidivantes en au-
sencia de contraindicacion por riesgo anestésico. La lu-
xacién aguda puede ser tributaria de reduccién e
inmovilizacién en yeso pelvipédico (4,5), pero el trata-
miento quirdrgico se considera de eleccion tras la reci-
diva y fracaso del tratamiento ortopédico. En las sublu-
xaciones muy evolucionadas y las luxaciones inve-
teradas puede realizarse tratamiento conservador, sin
embargo los resultados quirtrgicos en estos estadios
son considerados pobres.

El tratamiento quirudrgico de eleccién combina la re-
paracién capsular con las osteotomias pélvicas o femo-
rales. A nivel femoral las osteotomias varizantes y des-
rotatorias (6), a nivel pélvico osteotomias de reorienta-
cion cotiloidea, o la construccidn del techo acetabular
(7,8,9,10). El mejor resultado se obtiene al tratar los pa-
cientes en fase de luxacion recidivante, antes de la apa-
ricién de la displasia acetabular.

Caso Clinico 1

Paciente de sexo femenino de 11 afios y 7 meses de
edad, con SD con afectacién cognitiva profunda, que
acude al servicio de urgencias por un cuadro de irrita-
bilidad anormal y negativa a apoyar la extremidad infe-
rior izquierda al levantarse de la cama. La familia niega
un traumatismo previo.

A la exploracion clinica se observa la presencia de
los rasgos ortopédicos tipicos del sindrome con una hi-
perlaxitud marcada. Llama la atencién la presencia de
dismetria en las extremidades inferiores con un acorta-
miento del miembro inferior izquierdo que se situa en
ligera adducion, flexién de la rodilla y rotacién interna.

Se practica un estudio radioldgico a la paciente, ob-
servandose en la radiografia anteroposterior de pelvis
la presencia de una luxacién de cadera izquierda
(Fig. 1).

Interrogada la familia, no refiere ningin episodio de
luxacién espontdnea anterior por lo que se decide ensa-
yar el tratamiento conservador con yeso de inmoviliza-
cion. Bajo anestesia general, evitando el dolor y la in-
comodidad de la paciente, se practica reduccion de la
luxacidén, observandose una gran inestabilidad de la ca-
dera secundaria a la laxitud articular, y se coloca un
yeso pelvipédico (Fig. 2). La inmovilizacién se man-
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Fig. 1. Luxaci6n espontanea de cadera izquierda en paciente con SD.

Fig. 2. RX con la cadera reducida e inmovilizada con yeso pelvipédico.

tuvo durante ocho semanas al cabo de las cuales se re-
tir6 autorizando la marcha. La paciente sigui6 controles
periddicos clinicos y radiolégicos en los meses poste-
riores no observandose alteraciones secundarias a la lu-
xacion.

A los 18 meses de seguimiento la paciente se halla
asintomatica sin nuevos episodios de luxacién esponté-
nea de cadera (Fig. 3).

Inestabilidad femoropatelar

La inestabilidad femoropatelar pasa frecuentemente
desapercibida en la exploracidn pedidtrica rutinaria. La
frecuencia varia segun las series aportadas oscilando
desde el 3,3% al 37%. En general la mayoria de estu-
dios muestran incidencias que oscilan entre el 3% y el
20% (11).

En general la subluxacién femoropatelar presenta

Fig. 3. Resultado clinico del tratamiento conservador. La paciente no pre-
sentd nuevos episodios de luxacion.

una sintomatologia élgica tolerada por el paciente que
le permite desarrollar sus actividades habituales (12).
La integracién social y deportiva actual de las personas
con SD (13) favorece la sintomatologia patelar por so-
breuso en defectos minimos de alineacién rotuliana,
evidenciando situaciones hasta la fecha subclinicas y
que en algunos casos pueden ser subsanadas mediante
el uso de ortesis externas para la practica deportiva
(14).

Clinicamente la inestabilidad femoropatelar puede
clasificarse del siguiente modo: grado I, articulacién
femoropatelar estable; grado II, inestabilidad patelar
que a la exploracién permite su subluxacion lateral en
mads del 50% de la rétula sin luxacidn; grado II1, rétula
luxable; grado IV, rétula luxada y manualmente reduc-
tible; grado V, rétula luxada e irreductible.

Estas rétulas hiperméviles presentan generalmente
lesiones del cartilago rotuliano en forma de condroma-
lacia. La inestabilidad se manifiesta en los grados mé-
ximos de hipermovilidad. Factores de predisposicion a
la luxacidn rotuliana son la hipotonia muscular, la hi-
perlaxitud ligamentosa, genu valgo, displasia troclear,
alteracion de la tuberosidad tibial anterior y la bascula
rotuliana, entre otras.

A la exploracién en flexoextension el desplaza-
miento rotuliano sobre la cara externa del céndilo se
detecta facilmente. El estudio radiolégico (RX) antero-
posterior y de perfil (15), asi como la tomografia axial
computerizada (TAC) para valoracién de la bascula ro-
tuliana y el alineamiento distal, nos orientan sobre la
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correccion a realizar. Con las fisis abiertas el recentra-
miento quirdrgico actua sobre partes blandas sin osteo-
tomizar la tuberosidad anterior de la tibia.

Si bien algunos autores como Matsusue y cols (14)
recuerdan que, para el tratamiento de la luxacién rotu-
liana en el SD, es importante considerar algunos aspec-
tos médicos como los niveles de inteligencia, de activi-
dad diaria y de obesidad, en cada caso es necesario
tener presente que la no correccién de las luxaciones
recidivantes de rétula predispone a la luxacién perma-
nente, con la incompetencia del aparato extensor que
abduce, flexa la rodilla y rota externamente la tibia. La
no correccién precoz implica la aparicion de displasia
troclear (16), que una vez instaurada es motivo de gran
parte de las recidivas post recentramientos tardios.

Caso Clinico 2

Paciente var6n de 9 afos y 8 meses de edad, con SD
con afectacion cognitiva leve que acude a consulta por
algias cronicas en rodillas acompanadas de episodios
de multiples caidas.

A la exploracion, se objetiva la presencia de resaltes
rotulianos bilaterales a la flexoextension con luxacién
bilateral rotuliana refractaria a tratamiento rehabilitador
(Fig. 4).

Ante los hallazgos clinicos, se realizan unos estu-

Fig. 4. Luxacion femoropatelar en la exploracion clinica.

Fig. 5. RX anteroposterior de rodillas donde se observa la subluxacién ro-
tuliana permanente en un paciente joven con fisis seas inmaduras.

Fig. 6. TAC de rodillas que muestra el aspecto externo de las rétulas.

Fig. 7. Recentraje quirdrgico de la rétula actuando sobre las partes blandas.

dios complementarios mediante radiologia simple y
TAC que corroboran la sospecha diagndstica mos-
trando una externalizacion rotuliana marcada (Figs. 5
y 6).

Se indica, como tratamiento electivo en este caso, la
cirugia de alineacién proximal y distal actuando a nivel
cuadricipital y rotuliano mediante transposicién mus-
culotendinosa en paciente con fisis dseas abiertas
(Fig. 7).

En el postoperatorio se mantiene la reduccién me-
diante inmovilizacién ortopédica con yeso inguinopé-
dico 8 semanas. Tras la retirada de la inmovilizacion, el
paciente inicia un periodo de rehabilitacion.

A los 15 meses de seguimiento el balance articular
es satisfactorio sin resalte articular ni algia femoropate-
lar residual.
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