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Las deformidades del antebrazo y el acortamiento del clbito ocurren en un 30 a 70% de
los pacientes con osteocondromatosis mdltiple hereditaria (OMH), produciendo
deformidades angulares y pérdida de la movilidad. Los tratamientos en los pacientes
pediatricos con OMH que afecta al antebrazo varian desde la simple observacion a la
reseccion de la exostosis asociada o no a osteotomias y/o alargamientos. En los
pacientes sintomaticos con deformidades severas, afectacion de la articulacion radio-
cubital proximal o distal y pérdida de la prono-supinacion, la fusion radiocubital es una
alternativa de tratamiento con resultados satisfactorios. Se presenta un paciente con
osteocondromatosis multiple hereditaria y una deformidad severa del antebrazo en la
que se realizo una fusion radiocubital distal, obteniéndose unos resultados clinicos y
radiologicos excelentes. La reconstruccién en un antebrazo de un solo hueso permite
restaurar el eje del antebrazo, mantiene el potencial de crecimiento en el radio distal y
proporciona un codo estable mediante una sola cirugia.

Forearm deformities and ulnar shortening occurs in 30-70% of patients with multiple
hereditary exostoses (MHE) developing angular deformities and lost of movement.
Options for treatment of a skeletally immatures child with forearm involvement from
osteocondromatosis vary widely from natural history observation through ulnar
distraction lengthening in combination radial and ulnar osteotomies. In the symptom-
atic patient with marked forearm deformity, proximal and distal radioulnar joint
impairment and limitation of forearm rotation, a radioulnar fusion is an alternative
beneficial procedure. We report a patient with multiple hereditary exostoses and
severe deformity of forearm treated with radioulnar fusion, with excellent clinical and
radiological results. Single bone forearm restores axial alignment of forearm, maintains
forearm growth of distal radius, and provides a stable elbow with restoration of motion
in a single-stage procedure.
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Introduccion

La osteocondromatosis miltiple hereditaria (OMH) es una
displasia 6sea que se transmite de forma autosémica dom-
inante. Se caracteriza por una alteracién metafisaria de los
huesos con osificacién encondral que puede provocar retraso
longitudinal del crecimiento y deformidades angulares.’
Suele diagnosticarse durante la primera década de vida,
afectando principalmente a los miembros inferiores (rodil-
las, caderas y tobillo). Cuando se presenta en los miembros
superiores, suele afectarse el humero proximal, radio distal,
ctibito distal y los huesos de la mano.>> En el antebrazo se
asocia a la luxacion de la cabeza radial, deformidades angu-
lares en la mufieca por acortamiento del cibito y limitacion
de la movilidad.

Las opciones de tratamiento en los pacientes pediatricos
con OMH que afecta a miembros superiores varian desde la
simple observacioén a la reseccion de la exostosis asociada o
no a osteotomias y/o alargamientos. La luxacién de la cabeza
radial o la presencia de osteocondromas invasivos que com-
prometan la funcién, son indicaciones para la realizacioén de
un antebrazo de un solo hueso.?*° En estos casos, es posible
normalizar las articulaciones del codo y de la muiieca,
corregir las alteraciones angulares y conservar el potencial
de crecimiento.

Caso Clinico

Se presenta el caso de una nifia de 2 meses que acude para
valoracion de deformidad e impotencia funcional en codo
izquierdo desde el nacimiento. No presenta antecedentes
personales de interés y como antecedentes familiares su
padre presenta una OMH.

Clinicamente se observa una deformidad en tercio prox-
imal de antebrazo y codo izquierdo (~Fig. 1). A la palpacién
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Fig. 1 Imagen clinica preoperatoria. Deformidad en tercio proximal
de antebrazo y codo izquierdo.

se aprecia tumoracién sélida no dolorosa de aproximada-
mente 10 cm de diametro. El rango de movilidad pasivo:
flexo-extension codo 15° (75°-60°), pronosupinacion fija en
10° de supinacién, mufieca y mano con movilidad completa.
Asimismo, se palpan varias tumoraciones en himero prox-
imal ipsilateral y tibia proximal derecha.

La radiologia simple muestra lesiones 6seas expansivas,
dependientes del radio proximal y himero distal, de bordes
bien definidos. En la resonancia magnética se observa una
lesi6én polilobulada en la regién metafiso-epifisaria proximal,
de 39 mm en el plano craneocaudal y 26 mm en el plano
anteroposterior. La tumoracién muestra una sefial isointensa
con la medular ésea y asocia en su contorno una imagen
cartilaginosa fina, compatible con OMH (~Fig. 2).

Por su localizacién atipica y comportamiento agresivo, se
realiza biopsia para estudio anatomopatolégico. El estudio
macroscépico muestra un tejido 6seo esponjoso rodeado de
una superficie cartilaginosa irregular. Microscépicamente

Fig.2 (A)Llaradiologiasimple muestralesiones dseas expansivas, dependientes del radio proximal y himero distal, de bordes bien definidos. (B)
En la resonancia magnética se observa una lesién polilobulada en la regién metafiso-epifisaria proximal, con una sefal isointensa en la médula
6sea, asocia en su contorno una imagen cartilaginosa fina, compatible con OMH.
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presenta condrocitos dispuestos en columnas y osificacién
endocondral, todo ello compatible con osteocondromas.

Dado el comportamiento agresivo local, la afectacién de la
cabezaradial y la limitacién severa del rango de movilidad, se
decide llevar a cabo una resecciéon completa de la lesién con
fusién del tercio medio del antebrazo a los 11 meses de edad.

Bajo anestesia general e isquemia en brazo, se realiza el
abordaje anterior en antebrazo con localizacién de los ner-
vios mediano, radial, antebraquial cutaneo lateral, interéseo
posterior y tendén del biceps. Se visualiza un osteocondroma
en la region metafiso-epifisaria proximal del radio, realizan-
dose una reseccién de los dos tercios proximales del radio. Se
amplia el abordaje a la zona lateral del hiimero para la
reseccion del osteocondroma situado en la regién lateral
de la paleta humeral. Posteriormente se realiza la reinsercion
del tendén del biceps en la apoéfisis coronoides mediante
tunelizacién y sutura para permitir la flexién activa del codo.
Se procede a la fusién del radio y ctbito en su tercio medio
mediante dos tornillos canulados Acutrak® (Acumed, Ore-
gon, USA) con aporte de injerto 6seo heterélogo liliofilizado
en posicién neutra del antebrazo. Finalmente, se realiza la
sutura por planos con fasciotomia profilactica y colocacién
de un drenaje durante 48 horas. Se coloca una férula braquio-
antebraquial durante 4 semanas para posteriormente utilizar
una ortesis de termoplastico durante los primeros tres
meses.

La evolucion clinica y radiolégica es satisfactoria después
de un seguimiento de 18 meses. Presenta un rango de
movilidad activo del codo con una flexién de 100° y exten-
sién de 0°, pronosupinacion fija en posicion neutra. Radi-
olégicamente se observa consolidacion de la sinostosis en un
plazo de 3 meses (~Fig. 3). La paciente no presenta dolor y
presenta una buena adaptacion, realizando las actividades
habituales sin limitaciones (~Fig. 4).

Discusion
La osteocondromatosis multiple hereditaria se trata de una
displasia 6sea con herencia autosémica dominante que
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Fig. 3 Radiografia simple postoperatoria en la que se observa
consolidacién de la sindstosis.

afecta a huesos con osificaciéon encondral, descrita por
primera vez en la literatura francesa por Boyer en el afio
1814 y en el afio 1825 en la literatura inglesa en el Guys
Hospital Report.®

Se caracteriza por una alteracién en la remodelacién
metafisaria, relacionada con una mutacién en la familia de
genes EXT encargados de regular la proliferacién y madura-
cién de los condrocitos.” La alteracién de este gen causa una
deformidad del hueso afectado en forma de exostosis, pro-
vocando prominencias éseas, acortamientos longitudinales y

S ™

Fig. 4 Resultado clinico con una movilidad activa del codo de 100° de flexién y extensién completa en una posicién fija neutra de

pronosupinacién.
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deformidades angulares.! Las mutaciones EXT EXT2 resultan
igual de frecuentes, pero implica una mayor agresividad la
mutacién EXT1, no solo en la gravedad de las deformidades
sino también en el infrecuente pero potencial riesgo de
malignizacién y desarrollo de sarcomas.®> La enfermedad
suele diagnosticarse durante la primera década de vida,
afectando principalmente a rodillas, caderas y tobillo.
Cuando se encuentra en miembros superiores, las zonas
mas frecuentes son el himero proximal, radio distal, ctbito
distal y la mano.>3

La afectacion del antebrazo en la OMH tiene una preva-
lencia variable entre el 30 el 70% de los casos.’ Las deformi-
dades se pueden encontrar a distintos niveles del antebrazo,
siendo mas frecuentes en el cabito distal. El acortamiento
distal cubital conlleva a una desviacién angular de la mufieca
y a una restriccién al crecimiento natural del radio que
comienza a incurvarse progresivamente transmitiendo fuer-
zas hacia la cabeza radial que acaba luxando para permitir el
crecimiento libre del hueso.?

Existen varias clasificaciones de las OMH que aparecen en
el antebrazo siendo las de Masada la mas utilizada. Masada®
establecié 3 grupos: Tipo I con acortamiento cubital e
incurvacién del radio sin luxacién de este por osteocondro-
mas en el cabito distal, resultando en la deformidad mas
frecuente. Tipo Il donde se observa luxacién de la cabeza
radial ya sea por osteocondromas en el radio proximal y
ctbito distal (Ila) o secundario a una afectaciéon mas distal del
radio (IIb). El arqueamiento del radio resulta menos severo
que la deformidad tipo I dada la luxacién de la cabeza radial.
Tipo Il acortamiento relativo del radio debido a la afectacién
distal de ese. Taniguchi'® realizé una clasificacién de las
deformidades de antebrazo en nifios, dividiéndolas también
en 3 grupos: Tipo I sin implicacién del antebrazo distal, Tipo
Il con afectacién del antebrazo distal sin acortamiento radio-
cubital y Tipo III con afectacién distal y acortamiento,
encontrandose en este grupo todos los pacientes que su-
frieron luxacién de la cabeza radial. Taniguchi relacion6 la
afectacion del antebrazo con una edad mas temprana en el
diagn6stico, mayor nimero de exdstosis asi como la afecta-
cion de las rodillas, estatura corta y un aumento de la
deformidad en valgo de los tobillos. En nuestro caso, existe
una afectacién severa desde el nacimiento con la presencia
de un osteocondroma de gran tamafio que compromete la
funcionalidad del miembro. La clasificacién mads reciente
corresponderia a Gottschalk et al®, basada en la localizacién
de los osteocondromas, en un estudio retrospectivo realizado
en 146 pacientes con OMH de los cuales 102 (70%) presen-
taban afectacién del antebrazo. El tipo 1 es el mas frecuente,
se localiza en el cabito distal y se asocia a mayores tasas de
luxacion de la cabeza radial. El tipo 2, cuando afecta la region
distal del cabito y radio; el tipo 3 afectacién del radio distal;
el tipo 4, cuando se presenta a lo largo de la diafisis radio-
cubital y el tipo 5, regién proximal del cabito o radio.

Las opciones de tratamiento en los pacientes pediatricos
con OMH que afecta a miembros superiores son controver-
tidas, variando desde la simple observacion a la reseccion de
la exostosis asociada o no a osteotomias y/o alargamientos.
La cirugia estd indicada cuando existe dolor, compresion
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vasculonerviosa o alteracion funcional. La mejora estética es
una indicacién relativa. Es muy importante considerar la
afectacién de la cabeza radial para establecer la indicaciéon
quirdrgica. La luxacién de la cabeza radial o la presencia de
osteocondromas invasivos que comprometan la funcién son
indicaciones para la realizacién de un antebrazo de un solo
hueso.>*° Considerando que “el radio hace la muiieca y el
ctibito el codo”, es importante normalizar las articulaciones
del codo y muiieca, corregir las alteraciones angulares y
conservar el potencial de crecimiento.*

La técnica del antebrazo de un solo hueso fue descrita
por Grooves en 1921 y se ha venido utilizado con éxito para
el tratamiento de deformidades e inestabilidades congéni-
tas, infecciones y tumores agresivos, secuelas de trauma-
tismos, déficits neurolégicos y pseudoartrosis congénita
cubital.

Los resultados son excelentes cuando conservamos el
clbito proximal y el radio distal manteniendo unas articu-
laciones congruentes. Es una técnica quirdrgica que se
realiza en un solo tiempo, nos permite restaurar la flex-
oextensiéon en codo-mufieca y mantiene el potencial de
crecimiento en el antebrazo, por lo que esta indicada en
cualquier edad independientemente del estado de madura-
cién 6sea.?

Rodgers y Hall describen una serie de 2 pacientes de 11 y
15 afios a los que se les realiza un antebrazo de un solo hueso
por osteocondromatosis multiple hereditaria, tras un segui-
miento de 14 y 3 afios respectivamente se obtuvieron
resultados positivos encontrandose los pacientes libres de
dolor y con una buena funcién en el antebrazo atin con la
pérdida de rotacién del mismo.? Resultados parecidos en-
contramos en la serie de Kitano con seguimiento de 5 afios,
en los que se logra una funcién correcta del antebrazo
Gnicamente a expensas de la pérdida en la pronosupinacion,
manteniendo el crecimiento del miembro intervenido dur-
ante el seguimiento, y observandose una minima discrepan-
cia respecto a la contralateral.”

Los principales inconvenientes de esta técnica son el
retardo de la consolidacién y la pérdida de rotacion del
antebrazo, que en muchos casos ya se encuentra afectada
por la propia enfermedad. La discrepancia de longitud re-
specto al miembro superior sano no resulta relevante al no
tratarse de extremidades de carga.

No existe consenso en la literatura respecto a la posicién
en la que se debe dejar el mismo, recogiéndose entre 20° de
pronacién y 45° de supinacién. Sin embargo, la mayoria de
los autores prefieren una posicién neutra o en ligera prona-
cién, mas aun cuando la extremidad contralateral sea
normal.*

La particularidad de nuestro caso es que se trata de una
osteocondromatosis miultiple de comportamiento agresivo
desde el nacimiento, con pérdida de la funcién y deformidad
severa que afecta al antebrazo. La realizacién de un antebrazo
de un solo hueso es una técnica utilizada para la afectacién
severa del clibito en pacientes con osteocondromatosis® yes
la primera vez que encontramos documentado el empleo de
esta técnica para la presencia de osteocondromas agresivos
en el radio proximal.
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