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Objetivo docente

Deformidades angulares

$

 Explicar las diferentes causas de angulaciones de miembros inferiores
(MMII) en la poblacidon pediatrica.

* Describir los hallazgos radiolégicos de estas causas a traves de
diferentes casos clinico-radiologicos.

Revision del tema

Definicion =2 desviacion del miembro inferior con respecto a su eje
mecanico +/- deformidades rotacionales.
Puede dar lugar a multiples alteraciones biomecanicas.

 Deformidades fisiologicas del desarrollo
 Deformidades congénitas
* Osteocondrosis (enfermedad de Blount o tibia vara)
Etiologia ¢ Postraumaticas
* Tumorales o pseudotumorales (displasia osteofibrosa de tibia)
* Displasias oseas (displasia campomélica, acondroplasia,
osteogénesis imperfecta...)
* Trastornos metabdlicos (raquitismo)

Diagndstico > 12 RX simple (muchas veces DIAGNOSTICA) +/- TC o RM



* Mecanico: linea que une los puntos centrales de las
articulaciones de cadera y tobillo. Normalmente debe cruzar
por el centro de la rodilla, entre las espinas tibiales o a una
distancia medial o lateral, menor de 10 mm.

 Anatomico: definido por los ejes de las diafisis de fémur y tibia.
Forman el angulo femorotibial, que varia a lo largo de Ia
infancia:
* Primeros meses: 15°-20°
e 2 anos: 10°
e 13 anos: 5°-6°

Eies MMII

Figura 1. Ejes
MMiII:

1) Eje mecanico.
2) Angulo
femorotibial.

3) Angulo
cérvicodiafisario
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* Coxa vara: disminucion del angulo cérvicodiafisario (<1259).

* Coxa valga: aumento del angulo cervicodiafisario (>1459)

* Genu varo: aspecto arqueado hacia la cara externa de los MMI,
desplazando el eje mecanico de la rodilla al compartimento medial.
Cuando es bilateral produce una morfologia caracteristica en “O”.

* Genu valgo: aspecto arqueado hacia la cara interna de los MMI|,
desplazando el eje mecanico de la rodilla al compartimento lateral.
Cuando es bilateral produce una morfologia caracteristica en “X”.

Figura 2. /zquierda: Genu varo. Arqueamiento de los MMIl con
morfologia en “O”. Presencia de engrosamiento de la cortical tanto en
tibias como en fémures (flechas). Derecha: Genu valgo. Arqueamiento
interno con morfologia en “X”.
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Deformidades angulares fisiologicas

- Asientan en ninos sanos, sin patologia de base.
- Los mas frecuentes =2 Genu varo y genu valgo.

% /s cencj

Genu varo Genu valgo Normalidad




Patologias congeéenitas
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Incurvacion posteromedial de tibia erone

* Etiologia: desconocida. Probablemente por dorsiflexion del pies y apoyo

sobre la tibia intrautero.
 Autolimitada, con correccion progresiva. Si NO resuelve --> ortesis

protectoras. Puede quedar acortamiento de |la pierna afectada.
e RX:
* Angulacion posteromedial de tibia y peroné
* Engrosamiento cortical en la concavidad
 Deformidad en valgo del calcaneo
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Figura 3: incurvacion posteromedial de tibia. A) y B) 12 radiografia. C) y D): Control a los 6
meses. E) y F): Control en 1 ano y 6 meses después. Se observa una correccion progresiva
de la angulacion tibioperonea, con engrosamiento de la cortical en la concavidad de la

curva (estrellas)




Angulacion anterolateral-pseudoartrosis congenita

* Etiologia: Asociada en 55% a neurofibromatosis 1, aunque puede ser
espontanea.

* Al nacimiento: angulacion anterolateral y varo de tibia. Empeora tras el
comienzo de la deambulacidn --> Fx +/- pseudoartrosis (hueso displasico).

* Mayor cercania a la fisis distal de la tibia --> mayor repercusion sobre el
crecimiento

e RX:
e Afilamiento + esclerosis cortical con obliteracion del hueso medular
* Pseudoartrosis (morfologia triangular + NO consolidacion)
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Figura 4. Pseudoartrosis congenita de tibia. Ausencia de consolidacion de un
fragmento de tibia (estrella) y peroné (cabeza de flecha) en su tercio medio y
distal y angulacidon anterolateral de los fragmentos distales con afilamiento de
sus extremos, simulando la presencia de una articulacion. La cortical parece
engrosada y se observa la presencia de reaccion periostica.
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Deficiencia femoral focal proximal

(DFFP)

* Etiologia: Desconocida.
* Defecto parcial / acortamiento de la cabeza y diafisis proximal del fémur +
afectacion acetabular
* RX:
 Morfologia triangular del fémur proximal
* Hipoplasia / aplasia de la cabeza-cuello
* Displasia acetabular
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Figura 5. DFFP. Nina de 4 anos (izquierda) y la misma paciente 1 ano
después (derecha). Se objetiva coxa vara derecha, acortamiento femoral,
engrosamiento cortical del fémur proximal y del cuello femoral.
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Displasias oseas

Acondroplasia

* Displasia 6sea mas frecuente.
* Etiologia: alteracién factor 3 de crecimiento fibroblastico (FGF-3)
formacion endocondral anomala..
* Enanismo rizomélico --> acortamiento proximal de las extremidades
* RX:
* Genuvaro
* Pseudoengrosamiento cortical de los huesos largos, ensanchamiento
metafisario
 Cuadratura de palas iliacas
 Techos acetabulares muy horizontales, morfologia en tridente
* Pediculos cortos con canal espinal estrecho, disminucion de |Ia
distancia interpedicular de L1 a L5.
e Aumento diametro AP del craneo, con base craneal estrecha.
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Figura 6: Acondroplasia. En el torax se observa un ensanchamiento anterior de las costillas (flechas).
La columna presenta una disminucion de la distancia interpedicular desde L1 a L5 (flecha doble
punta), con pediculos cortos en la Rx lateral. Aumento de la distancia intervertebral a lo largo de toda
la columna vertebral (circulo), con cuerpos vertebrales aplanados. En pelvis se identifican unas alas
illacas pequenas y redondeadas con techos acetabulares muy horizontales (cruz) y escotaduras
ciaticas estrechas (rombos). Acortamiento de huesos largos con ensanchamiento en la zona
metafisaria (asterisco). El craneo muestra un aumento del diametro AP
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Displasia campomeélica

 Enfermedad hereditaria y letal.
* Etiologia: gen Sox-9 (cromosoma 17).
e RX:
* Angulacion anterolateral de MMSS y MM
* Tdrax corto, en campana
* Estrechamiento acetabular --> subluxacidon de cadera
* Ausencia de ala sacra
* Hipoplasia escapular y vertebral
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Figura 7: Displasia campomeélica. Las radiografias simples muestran un aumento del diametro AP del
craneo. Hipoplasia escapular derecha (estrella) y costillas cortas. Pequenas alas iliacas (rombos).
Angulacion anterolateral de ambos fémures y de tibia y peroné derechos con acortamiento de los
mismos, y engrosamiento cortical (flechas).




Condrodisplasias metafisarias

* Grupo heterogeneo de displasias.
* Tipo Schmidt - Etiologia: mutacion en colageno X. La mas frecuente.
* Tipo McKusick - Etiologia: gen RMPR (cromosoma 21). Crecimiento lento y
fino de cabello + inmunodeficiencias.
* RX:
* Genu valgo
* |rregularidad y ensanchamiento metafisario
* Epifisis alargadas y redondeadas
* Acortamiento de MMI|

Diagnostico diferencial con raquitismo
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Figura 8: Condrodisplasia metafisaria. Metafisis tibial bilateral
ensanchada, irregular y esclerotica (flechas). Genu varo izquierdo.




Alteraciones del desarrollo 6seo y tejido conectivo
Displasia fibrocartilaginosa de tibia

* Lesion de "NO TOCAR" --> Resolucion progresiva sin tratamiento.

* Etiologia: Banda de tejido fibrocartilaginoso.

* lLocalizada en la insercion de |la pata de ganso.

* Unilateral

* RX:
e Genu varo / tibia vara
 Escotadura / radiolucencia excéntrica en corteza de la cara tibial interna
* Bordes bien definidos y engrosamiento cortical

Figura 9: Displasia fibrocartilaginosa. Area excéntrica radiolucida focal,
localizada en el tercio proximal de la tibia izquierda, coincidiendo con la
presencia de tejido fibrocartilaginoso visualizado en la RM (flecha).




Displasia osteofibrosa de tibia

* Lesion fibro-0sea, aparece en la 12 década de |la vida.
 Localizada en el tercio medio de diafisis tibial, en la cara anterior.
* Unilateral
* Diagnostico diferencial: adamantimoma.
e RX:

* Lesion litica excéntrica

* Bordes esclerosos

* Expansiva

* Angulacion anterior de |la tibia
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Figura 10. Displasia osteofibrosa. En las radiografias simples se aprecia una lesion
litica excéntrica localizada en el tercio medial de la tibia derecha, con bordes
esclerdticos, en la cara anterior de la tibia que adelgaza y expande levemente la
cortical osea. Produce el argueamiento anterior de la tibia.




Osteogenesis imperfecta

* Etiologia: Alteraciones en la estructura del colageno (colageno tipo 1).
Distintas formas de gravedad.
* Fragilidad 6sea, osteopenia, multiples fracturas e hiperlaxitud.
* Fracturas --> huesos largos + no antecedentes traumaticos conocidos.
* RX:
* Arqgueamiento de huesos largos
e (Genu varo, coxa vara
e Subluxacidon / luxacion de cadera
* Hipercifosis (aplastamientos vertebrales)
* Callos hiperplasicos
* Bandas metafisarias (por tratamiento médico)
Platibasia

£ /jﬁi( .

.

B) ’ ) <
; ) > -
Figura 11. Osteogénesis imperfecta A) Angulacion anterolateral del fémur izquierdo,
con bandas metafisarias (flecha). B) Genu valgum bilateral, con fémur y tibias
arqueados vy displasicos. Presentan cortical engrosada (estrella) y bandas
metafisarias. C), D) Mismo paciente, 3 anos después, el fémur izquierdo ha
aumentado progresivamente su arqueamiento. Inclinacion anterolateral de tibia vy

peroné derechos por fractura de tercio medial. Se puede ver un callo hiperplasico
(asterisco).
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* Etiologia: proliferacion de tejido 6seo fibroso endomedular --> gen GNASI.
* Debilidad del hueso afectado --> fracturas.

* Afectacidon monostotica --> Adultos jovenes y adolescentes.

* Afectacion poliostotica --> Infancia. Asociado al Sd. De McCune-Albright.

* RX:

Displasia fibrosa

Lesion expansiva

 Bordes bien definidos

* Endomedular

* Adelgazamiento cortical
 Afectacion "en vidrio deslustrado”

Figura 12. Displasia fibrosa. RX de pelvis (izquierda) y telemetria (derecha). Se
identifican en fémures proximales, lesiones liticas de bordes escleroticos, con
matriz densa en vidrio deslustrado (visible también en TAC). Fractura patologica
en cuello femoral derecho (fleche). Genu valgo.
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Alteraciones metabolicas

Raquitismo

* Etiologia: ausencia de mineralizacion del cartilago fisario--> resistencia a la
vitamina D (raquitismo hipofosfatémico) o déficits nutricionales.
e RX:
* Coxavaray tibia vara
* Genuvaro de una rodilla y genu valgo de la contralateral
 Angulacion anterolateral del fémur
 (Osteopenia generalizada
* Adelgazamiento cortical de huesos largos
* Ensanchamiento metafisario. Morfologia "en copa”
* Fragmentacion de la fisis

Figura 13. Raquitismo hipofosfatémico lzquierda: extremos anteriores de costillas
expandidos (rosario raquitico) (flechas). Centro: metafisis tibial y femoral
deshilachada, ensanchada y de morfologia "en copa" (puntas de flecha). Derecha:
metafisis femorales y tibiales ensanchadas, con arqueamiento de diafisis, coxa vara.
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Miscelanea

Enfermedad de Blount

* Etiologia: presion anormal sobre el borde posteromedial de la fisis tibial.
* Bilateral y asimétrica

* Forma mas frecuente --> infantil.
e RX:
* Tibia vara
 Depresion, fragmentacion e irregularidad de la cara posteromedial
metafisaria
* Ensanchamiento fisario
 Angulo metafiso-diafisario >11°

. ' . | .
Angulo metafiso-diafisario:

entre linea perpendicular a eje
largo de tibia, y linea entre
picos medial y lateral de
metafisis proximal.

>112: Blount.

Bipedestacion v 3l

Figura 14. Enfermedad de Blount Epifisis en forma de cuna con metafisis deprimida,

irregular y fragmentada de l|a tibia proximal (flechas). Se aprecia genu varo unilateral
izquierdo. La resonancia magnética es util para identificar la fisis (estrella).




Enfermedad exostosante multiple / oseocondromatosis multiple

* Etiologia: enfermedad autosomica dominante --> genes EXT1 (cromosoma 8),
EXT2 (cromosoma 11) y EXT3 (cromosoma 19)

* Proliferacion bilateral y asimétrica de osteocondromas.--> compresion de
estructuras vecinas

* Localizaciones mas frecuentes --> femur distal, tibia
proximal, munecas, humero, tobillos, pelvis y costillas
e RX:

 Multiples osteocondromas (tumores sésiles o pediculados en region
metafisaria)

* Coxa valga

* Ensanchamiento de tercio distal de diafisis y metafisis de huesos largos

1)

Figura 15: Osteocondromatosis
multiple. Multiples
osteocondromas pediculados y
sésiles (flechas) se aprecian en la
cara interna de ambos fémures y
tobillos. Coxa valga bilateral por
osteocondromas en region
cervicodiafisaria (estrellas).




Enfermedad de Ollier / encondromatosis multiple

* Etiologia: enfermedad no hereditaria--> mutaciones somaticas con
proliferacion anormal de los condrocitos

e 3 0 mas encondromas en diferentes localizaciones, normalmente de forma
asimeétrica (posible mosaicismo genético)

* Localizaciones mas frecuentes --> tibia, fémur, peroné, pelvis

* Generan clinica compresiva
e RX:

 Multiples encondromas (lesiones liticas, ovaladas y lobuladas, de
bordes bien definidos, expansivas, con adelgazamiento cortical)

* (Calcificacidn condral en diafisis de huesos largos

* Coxa valga
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Figura 16. Enfermedad de Ollier: lesiones liticas abigarradas en regidn
metafisodiafisaria de fémur proximal y distal izquierdo (flechas), de bordes
geograficos con expansion o0sea, y adelgazamiento de la cortical. Producen

argueamiento femoral y genu valgo izquierdo.




Conclusiones
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