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PALABRAS CLAVE Resumen

Pie zambo; Introduccion: El pie zambo supone una de las malformaciones congénitas del pie mas fre-
Pie zambo congénito; cuentes. Generalmente la etiologia es idiopatica. Sin embargo, pueden presentar una causa
Equinovaro; sindromica y asociarse con afecciones musculoesqueléticas, neurologicas o del tejido conjun-
Talipes equinovaro; tivo, recibiendo en estos casos, la denominacion de pie zambo sindrémico.

Talipes equinovaro El tratamiento de eleccion del pie zambo idiopatico es el método Ponseti, basado en la
congénito manipulacion y yesos seriados. También se ha demostrado su utilidad en pie zambo asociado

con artrogriposis y mielomeningocele, pero existen pocas publicaciones sobre la eficacia en el
pie zambo sindrémico.

Material y métodos: Estudio retrospectivo en seis pacientes (nueve pies) con pie zambo sin-
drémico tratados en un centro terciario siguiendo el método Ponseti. Tiempo de seguimiento
minimo de dos afos (2-18). Los resultados fueron evaluados con la clasificacion de Pirani, para
valorar la severidad del pie zambo, previa y posteriormente al tratamiento.

Resultados: En los seis pacientes tratados, se emplearon una media de 6,5 yesos. La escala de
Pirani obtuvo una valoracion media de 5,2, previamente al tratamiento, con un descenso hasta
1,27 tras el tratamiento, con una mejoria media de 3,93 puntos.

En mas de la mitad de los casos fue necesario una tenotomia del tenddn Aquileo para corregir
la deformidad en equino. Se utilizé una ortesis tobillo-pie para reducir las recidivas si retraso
psicomotor o dismetria severa. La deformidad residual mas frecuente fue el aducto, que no
requirié tratamiento quirdrgico. Un paciente recidivd en dos ocasiones.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: mfeminguez@gmail.com (M.F. Minguez Rey).
" Presentado como pdster en el XIll Congreso anual de la Sociedad Espafiola de Ortopedia-Pediatrica (SEOP) en Madrid el 5, 6 y 7 de junio
de 2019.
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Introduccion

Conclusiones: El método de Ponseti es util en el tratamiento del pie zambo sindromico, aunque
precisa un nimero mayor de yesos correctores que en el pie zambo idiopatico. La deformidad
residual mas frecuente en esta muestra fue el adductus.

© 2020 SECOT. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la
licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Syndromic clubfoot beyond arthrogryposis and myelomeningocele: orthopedic
treatment with Ponseti method

Abstract

Introduction: Talipes equinovarus or clubfoot is a congenital deformity of the foot with bone,
muscle, and tendon involvement. It’s one of the most frequent foot malformations in pediatric
orthopedics. Although generally idiopathic, it may have a syndromic cause and be associated
with musculoskeletal, neurological, or connective tissue conditions. The treatment of choice in
idiopathic clubfoot is the Ponseti method based on manipulation and fixation with serial casts
that seek progressive correction of the deformity. The Ponseti method effectiveness has been
demonstrated in arthrogryposis and myelomeningocele clubfoot. There are few clinical studies
demonstrating the efficacy of this therapeutic option in patients with syndromic clubfoot.
Material and methods: Retrospective study with 6 patients (9 feet) with syndromic clubfoot
treated in a tertiary center with the Ponseti method with a minimum follow up of two years
(2-18). The results were evaluated with the Pirani classification, assessing clubfoot severity
before and after treatment.

Results: Of the six patients treated were used an average of 6.5 casts. The Pirani scale obtained
a mean score of 5.2 before treatment, with a decrease to 1.27 after treatment, with a mean
improvement of 3.93 points. In more than half of the cases it was necessary to lengthen the
Achilles tendon to correct the equine deformity. In addition, an ankle-foot orthosis was used to
reduce recurrences in patients with dysmetria or psychomotor retardation. The most frequently
observed residual deformity was the adduct. A patient relapsed twice.

Conclusions: The Ponseti method obtains effective results in the correction of syndromic club-
foot, although it requires a greater number of corrective casts than other pediatric foot
pathologies.

© 2020 SECOT. Published by Elsevier Espana, S.L.U. This is an open access article under the CC
BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

dicho método, en aquellos casos de pie zambo asociado con
cuadros sindromicos’-'°.

El pie zambo, también conocido como talipes equinovaro o
pie equinovaro, es una deformidad congénita del pie que
afecta a los tres planos del espacio. Se caracteriza por ser
un pie cavo con retropié equino varo y un antepié aducto.
Es, junto con las displasias de cadera y la escoliosis, una de
las deformidades ortopédicas infantiles mas frecuentes.

En la mayoria de las ocasiones, el pie zambo presenta
una etiologia idiopatica, pero existe un porcentaje en el que
puede asociarse con una cohorte heterogénea de patologias,
siendo conocido, en este caso, como pie zambo sindromico.
Algunas de las afectaciones descritas son los sindromes
del tejido neuroconectivo, alteraciones neuromusculares o
anormalidades cromosémicas’~>.

Actualmente, el método de Ponseti, basado en manipu-
laciones y yesos seriados, es el tratamiento de eleccion
del pie zambo idiopatico’. Se ha demostrado también su
utilidad en el tratamiento del pie zambo rigido, terato-
légico, asociado con artrogriposis y mielomeningocele*’.
Ahora bien, existen en estos momentos escasas publicacio-
nes en la literatura sobre los resultados de la aplicaciéon de

En el presente trabajo, se realiza una revision de los
resultados obtenidos en un hospital terciario con la apli-
cacion del método de Ponseti en pacientes con pie zambo
sindréomico.

Material y métodos

Revision retrospectiva consecutiva de pacientes con pie
zambo asociado con un cuadro sindromico, tratados en un
hospital de tercer nivel desde el afio 2001 hasta 2019.

Los pacientes han sido valorados y tratados por un equipo
de ortopedia infantil con experiencia en el manejo de pie
zambo y con diversas publicaciones al respecto’'°.

Han sido incluidos los pacientes en edad pediatrica con
pie zambo sindrémico, tratados y seguidos en este centro
durante el periodo de estudio. Fueron excluidos los pacien-
tes que presentaban pie zambo idiopatico, asi como los casos
asociados con mielomeningocele y artrogriposis, puesto que
la eficacia del método de Ponseti, en este tipo de patologia,
ya ha sido ampliamente demostrado.
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Figura 1 Paciente de 13 afos con sindrome Cornelia de Lange
y pies zambos bilaterales.

Figura 2 Pie derecho Ay pie izquierdo B, tras la retirada del
ultimo yeso en el paciente con sindrome Cornelia de Lange.

Tras la aplicacion de los criterios, se obtuvo una muestra
de seis pacientes (tres mujeres y tres hombres), con edades
comprendidas entre los dos y los 18 anos. Tres de ellos pre-
sentaban afectacion bilateral, y los otros tres, lateralidad
izquierda, obteniendo un total de nueve pies.

Excluyendo a un paciente que consulto por primera vez
a la edad de 12 anos, la edad media de comienzo del trata-
miento fue de 32,8 semanas de vida (rango 1-92). Por otro
lado, el tiempo de seguimiento varia entre los pacientes
desde dos anos hasta 18, con una mediana de 5,7 anos.

Del total de la muestra, cinco pacientes (83%) presenta-
ban un diagndstico sindromico filiado: sindrome de Cornelia
de Lange (figs. 1y 2), hemimelia peronea tipo IA, sindrome
genitopatelar, Ehler-Danlos tipo IV o vascular y sindrome de
bridas amnidticas. Esto supuso la asociacion de otras alte-
raciones del desarrollo musculoesquelético, como agenesia
digital, sindactilia, dismetria de miembros inferiores, hipo-
plasia peronea, ausencia patelar con deformidad en flexo de
rodillas, escoliosis o fusion de arcos costales. Los pacientes
con sindrome de Cornelia de Lange y el sindrome genitopa-
telar presentaban también un retraso psicomotor asociado.

Todos los pacientes fueron evaluados por un equipo multi-
disciplinar constituido por pediatras, neurélogos, genetistas
y ortopedas infantiles.

El tratamiento utilizado en todos los pacientes fue el
tratamiento conservador, siguiendo el método de Ponseti.
Esta técnica consiste en una secuencia especifica de mani-
pulacion del pie y yesos seriados, con una tenotomia del
tenddn de Aquiles cuando se ha corregido el mediopié, pero
en el retropié persiste el equino, el pliegue posterior o el
talon vacio. Este método se debe empezar lo antes posi-
ble después del nacimiento. El primer paso es corregir el
cavo mediante la supinacion del antepié en relacion con el
retropié hasta que la forma del arco longitudinal del pie
adquiera una apariencia normal. La manipulacion consiste
en la abduccion del pie en supinacion bajo el astragalo, una
vez estabilizado este con el dedo pulgar de la mano con-
traria. Todos los componentes de la deformidad se corrigen
simultaneamente. Tras la manipulacion, se inmoviliza con
un yeso inguinopédico bien moldeado con la rodilla en fle-
xion. A partir del segundo, tercero y cuarto yesos, el cavo,
el aducto y el varo se corrigen simultaneamente. La defor-
midad del equino mejora gradualmente a medida que se
corrige el aducto y el varo, pero generalmente se nece-
sita una tenotomia del tenddn de Aquiles para la correccion
completa''. Posteriormente, se indica un tratamiento pro-
longado con ortesis para mantener el pie en abduccion y
dorsiflexion. Dicha ortesis se coloca inmediatamente des-
pués de la retirada del ultimo yeso. Se indica el uso de
la misma 23 horas al dia durante los primeros tres meses,
y después de estos tres meses durante 14-16 horas al dia
hasta los cuatro anos. En nuestra serie, en los pacientes
que asociaban retraso psicomotor o dismetria pronunciada
se utilizé una ortesis tobillo-pie, tras la retirada de la ortesis
en abduccion.

Las recidivas fueron también tratadas de nuevo siguiendo
el método de Ponseti, mediante manipulaciones y yesos
seriados, asi como cirugia del tendon de Aquiles. Si la reci-
diva se presenta en nifnos, en los que ya se ha producido la
osificacion de la tercera cufa, se asocia una transposicion
del tibial anterior a la misma y ya no se utiliza la ortesis de
abduccion®.

El objetivo del tratamiento fue la obtencion de un pie
funcional, en el caso de los pacientes deambulantes, y la
consecucion de un pie plantigrado, no doloroso y apto para el
calzado en los pacientes no deambulantes que presentaban
un retraso psicomotor severo.

Con el fin de establecer una medida homogénea, y lo mas
objetiva posible del grado de severidad de la deformidad,
se utilizo la clasificacion de Pirani®. Este sistema se basa
en la observacion de seis signos clinicos del pie zambo que
puntUan dependiendo del grado de deformidad en: 0 (nor-
mal), 0,5 (moderadamente anormal) o 1 (severo), siendo
seis la maxima puntuacién en caso de deformidad extrema.
Los seis signos se dividen por igual en: tres pertenecientes al
mediopié (borde lateral curvado, pliegue medial y cobertura
de la cabeza del astragalo) y otros tres al retropié (pliegue
posterior, rigidez del equino y talon vacio) (figs. 3y 4).

Una vez obtenido el resultado se clasifican, segln la pun-
tuacion y la necesidad de una tenotomia del tendon de
Aquiles en: leve (< 5 puntos sin tenotomia asociada), mode-
rado (> 5 puntos sin tenotomia asociada o < 5 con tenotomia
asociada) y severo (> 5 puntos con tenotomia asociada)
(tabla 1)*18,

En nuestra serie, la valoracion con la clasificacion de
Pirani, previa al tratamiento, fue de 5,2 (rango de 3,5-
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Figura 3 Pie zambo en el que se pueden observar tres de
los signos de la clasificacion de Pirani: pliegue medial (fle-
cha roja), pliegue posterior (flecha azul) y componente equino
(linea verde).

Figura4 Pie zambo sindromico bilateral, en el que se aprecia
otro de los signos de la clasificacion de Pirani: borde lateral
curvado.

Tabla 1 Clasificacion de gravedad, segln la puntacion de
Pirani y la necesidad de tenotomia del tendon de Aquiles
Puntuacion Tenotomia
con signos tendon de
clinicos Aquiles
Leve <5 No
Moderado >5 No
<5 Si
Severo >5 Si

6). Seis pies presentaron afectacion severa (Pirani > 5 con
necesidad de cirugia en tendon Aquileo) y los tres restantes
fueron leves (Pirani < 5 sin necesidad de cirugia en tendon
Aquileo) (tabla 2).

Se realizd un seguimiento clinico cada cuatro meses
durante los dos primeros anos y posteriormente cada seis
meses. Se valord la correccion funcional de la deformidad
(pie plantigrado, indoloro), la puntuacion segln la clasifica-
cion de Pirani® tras el tratamiento, la recaida y la necesidad
de procedimientos quirtrgicos anadidos.

Resultados

Con el uso del método de Ponseti en los pacientes inclui-
dos en el estudio, se obtuvo una correccion media, segun la
clasificacion de Pirani de 3,93 puntos, disminuyendo de 5,2
puntos antes del tratamiento a 1,27 puntos tras completar
el mismo.

Se precisaron entre seis y ocho yesos seriados con una
media de 6,5 para completar el tratamiento.

Tabla 2 Caracteristicas de los seis pacientes con pie zambo sindrémico

NUm. caso 1 2 3 4 5 6
Bilateral No (izq.) No (izq.) Si Si Si No (izq.)
Sindrome No filiado Hemimelia Genitopatelar Cornelia de Ehlers- Bridas
peronea IA Lange Danlos Tipo amnidticas
1\ Grado 3 de
Paterson
Edad actual (afos) 4 15 9 15 18 2
Sexo (M/F) F F M F M
Edad comienzoMétodo (semanas) 92 (2 ahos) 8 1 624 (13 12 51 (1 ano)
anos)
NUm. yesos 6 8 6 7 6 6
Pirani pre 3,5 5,5 6 6 6
Pirani post 1 1,5 1,5 1,5 1 1
Cirugia tendon de Aquiles No Si No Si Si Si
Transposicion tibial Anterior No Si No Si (bilateral) No No
Resultado PF PF PP PP PF PF
no deambu- no deambu-
lante lante
Ortesis tobillo pie Si + alza Si + alza Si Si No No
Aducto residual No Si Si No Si No
Recidiva No Si No No No No
Seguimiento (anos) 2,4 15,5 9 2,1 18,2 2,1

PP: pie plantigrado; PF: pie funcional.
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En mas de la mitad de los pacientes (seis de nueve),
fue realizada una tenotomia del tendén de Aquiles para la
correccion del equino, siguiendo los criterios de Pirani.

Unicamente un caso de esta serie presentd dos recidi-
vas de la deformidad. Este paciente corresponde al nifio con
hemimelia peronea. En la primera recidiva, a los tres anos de
vida, se realizaron manipulaciones y seis yesos seriados, ade-
mas de alargamiento en Z de Aquiles. En la segunda recidiva,
a los cinco anos de vida, se asoci6 con el tratamiento pre-
vio, una transposicion del tibial anterior a la tercera cuia.
El segundo caso en el que se asocid este Ultimo gesto qui-
rurgico fue el nifo tratado tardiamente de pies zambos, que
es el paciente con el sindrome Cornelia de Lange, que llegd
a nuestro centro a los 13 anos de vida.

En cuanto a las deformidades residuales, el aducto del
antepié fue la mas observada en la cohorte estudiada, pre-
sente en tres pacientes (cinco pies). En estos casos, no se
corrigio quirtrgicamente la deformidad por diferentes moti-
vos, relacionados con la patologia asociada con su cuadro
sindromico.

En cuatro de los seis pacientes se utilizd una ortesis
tobillo-pie. Dos de ellos con un retraso psicomotor severo
asociado y los otros dos con una dismetria importante de
miembros inferiores.

En todos los casos, se alcanzd el objetivo establecido:
cinco pies funcionales (de cuatro pacientes) y cuatro pies
aptos para el calzado y no dolorosos, en pacientes no deam-
bulantes por su patologia de base.

Discusion

El método de Ponseti se ha convertido en el gold stan-
dard en el tratamiento del pie zambo idiopatico debido
a sus excelentes resultados y el notable descenso de la
tasa de cirugias*®'%'3, Gracias a la consolidacion de esta
técnica, las cirugias han pasado de ser el tratamiento de
primera linea a ser una opcion secundaria con el objetivo de
complementar la correccion ya lograda con el tratamiento
conservador'.

Referente al pie zambo no idiopatico existe un
menor nimero de publicaciones, siendo las etiologias que
mas aparecen en estos trabajos la artrogriposis y el
mielomeningocele® 16,

En nuestro caso, la artrogriposis no fue incluida por tra-
tarse de una manifestacion fenotipica que puede asociarse
con mas de 300 enfermedades con etiologias muy diferen-
tes, y cuya caracteristica com(n es presentar contracturas
congénitas articulares en, al menos, dos areas diferentes del
cuerpo'”'®, En el caso del mielomeningocele, la exclusién se
debe a que la deformidad es consecuencia de una paralisis
flacida intraltero, que causa un desequilibrio en las fuerzas,
lo que produce la deformidad del pie'.

Otra patologia de afectacion muscular que se repite en
tres de las revisiones es la distrofia miotonica’®'>. También
tienen un importante papel las patologias genéticas, entre
las que destacan, por su prevalencia, las trisomias 18 y 21
y los sindromes de Larsen, Toriello-Carey y de DiGeorge.
Finalmente, el sindrome de las bridas amnidticas aparece
en cuatro de las cohortes’ 1520,

Sin embargo, de las cinco patologias con diagnostico esta-
blecido de este trabajo, el sindrome de Ehlers-Danlos y las

bridas amnidticas son las Unicas que aparecen en la cohorte
de los otros articulos revisados" ', A pesar de existir casos
descritos que relacionan la hemimelia peronea con el pie
zambo, el Unico estudio revisado que utiliza el método de
Ponseti para el tratamiento de esta afectacion concreta,
expone el caso del mismo paciente que se revisa aqui'’. Hay
descrito, sin embargo, un caso de hemimelia tibial en la
muestra de Moroney’¢.

Los trabajos de Gurnett', Janicki® y Moroney'® compa-
ran el uso del método de Ponseti en pacientes con pie zambo
idiopatico vs. no idiopatico (incluyendo mielomeningocele y
artrogriposis). En dichos trabajos se concluye que se obtiene
un buen resultado clinico, pero con un mayor nimero de
yesos y mayor necesidad de intervencion quirdrgica. Sin
embargo, esta cirugia es menos agresiva tras el tratamiento
ortopédico inicial.

Finalmente, Matar' publico en 2018 el primer articulo
sobre el tratamiento del pie zambo sindromico, excluyendo
mielomeningocele o artrogriposis. Tras su experiencia afirma
que el método de Ponseti es un tratamiento de primera linea
efectivo y que el mayor reto actual es mantener la correc-
cion. Aun asi, confirma lo mencionado anteriormente en la
literatura, ya que estos pies sindromicos requeriran mayor
nimero de escayolas y tendran un mayor riesgo de presentar
recidivas. En nuestra serie, inicamente hemos registrado un
caso de recidiva. Sin embargo, este dato no puede conside-
rarse definitivo, ya que dos pacientes tenian menos de cinco
anos al final del seguimiento del estudio, por lo que es posi-
ble que en el futuro puedan desarrollar una recidiva. Por
otro lado, tres de los seis pacientes tenian mas de 14 afos
al final del estudio. Por lo tanto, en estos pacientes no es
esperable una recidiva de la deformidad.

Ponseti establece en su técnica original que suele bastar
con cuatro a cinco yesos seriados para la correccion de la
deformidad?. Sin embargo, cuando se trata de pies zambos
sindromicos, el numero medio de yesos es mayor®' "¢, En
la presente serie, se obtuvo una media de 6,5 yesos (rango
de 6 a 8), que secundan la afirmacién de que se necesita
un nimero medio mayor de yesos en el tratamiento del pie
zambo sindromico.

Para objetivar la mejora de los pies tratados, se utilizd
la escala de Pirani. Se realizé una medicion de la deformi-
dad previa al tratamiento, en la que se obtuvo una media
de 5,2 puntos (de un maximo de 6), asi como al finalizar el
tratamiento, donde se obtuvo un resultado medio de 1,27.
Es decir, se logro reducir la deformidad media de la muestra
en 3,93. Estos resultados concuerdan con los obtenidos por
Moroney'®, que partiendo de una puntuacion pretratamiento
de 5,8, se consiguié una reduccion a 3,7 puntos postrata-
miento, siendo su mejoria media de 2,1. Ambas revisiones
apoyan un descenso medio notable en la clasificacion de
Pirani, que demuestra la utilidad del tratamiento mediante
una valoracion con una escala objetiva.

En cuanto al aducto, este se observo en tres de los seis
pacientes (cinco pies). Parsa et al.?', en su articulo afirman
que el aducto del antepié es la deformidad residual mas
comun en el tratamiento del pie zambo pediatrico, como
asi ha ocurrido en nuestra serie. Sin embargo, ninguno de
los pacientes que la presentd requirié tratamiento de la
deformidad por diferentes motivos. Uno de los casos pade-
cia el sindrome de Ehlers-Danlos tipo IV o vascular, lo que
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hacia que una cirugia, aunque menor, pudiera suponer un
alto riesgo vital para la paciente. En otro caso, la interven-
cion fue rechazada por los familiares del propio paciente al
presentar un pie que le resultaba funcional y haberse visto
sometido a varias intervenciones previas (por la recidiva del
equino-varo-aducto y por la dismetria, asociada con la hemi-
melia peronea). El Gltimo caso es el de una paciente con
sindrome genitopatelar, que asocia un importante retraso
psicomotor, por lo que un pie plantigrado, que pueda ir
calzado y no sea doloroso fue el objetivo fundamental.

En relacion con la muestra estudiada, tiene la limitacion
de tratarse de un grupo pequefo y heterogéneo de sindro-
mes que tienen en comun la presencia de una deformidad en
equino-varo y aducto del pie. El tratamiento de esta defor-
midad puede hacerse siguiendo el método de Ponseti, pero
el objetivo final del tratamiento viene determinado por las
restantes patologias asociadas con el cuadro sindromico. De
esta manera, en dos de los pacientes de nuestra serie el
objetivo fue obtener un pie plantigrado, no doloroso y apto
para el calzado. En nuestra opinion, es importante que el
equipo médico que trata al paciente establezca un objetivo
real e informe a los padres sobre el mismo.

Esta revision aporta informacion a un tema del que
apenas hay literatura. Los resultados encontrados en este
trabajo apoyan aquellos obtenidos por los demas autores
expuestos anteriormente y confirman la hipotesis de que el
método de Ponseti es un tratamiento adecuado también para
el pie zambo sindromico, evitando de esta forma mdltiples
y complicadas intervenciones quirurgicas, con la Unica dife-
rencia que precisa la utilizacion de un mayor nimero de
yesos con respecto al tratamiento del pie zambo idiopatico.
Ademas, se ha observado que el aducto residual suele ser la
deformidad remanente mas frecuente.

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia IV.
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