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Hemimelia peronea. Revisidon de la bibliografia a propésito de un
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RESUMEN

La hemimelia peronea es un defecto de los huesos largos que cursa con un amplio espectro de manifestaciones clinicas, que van desde
una hipoplasia leve de peroné hasta la ausencia total del mismo. Este padecimiento puede acompafarse de otras manifestaciones
como ausencia de falanges y curvatura de la tibia ipsilateral; se han reportado casos de asociaciéon con multiples malformaciones.
El diagnostico es radioldgico y puede realizarse en forma prenatal por ultrasonografia y en forma posnatal por radiografias. Existen
varias clasificaciones segun el grado de afectacion, lo que determina el tratamiento de la enfermedad, ya sea con amputacién o con
alargamiento de la extremidad. Se comunica el caso de un lactante de dos meses de edad a quien se diagnosticé el padecimiento
de forma posnatal por medio del cuadro clinico, con acortamiento de la extremidad y radiografias; actualmente esta en tratamiento
con alargamiento 6seo y rehabilitacion.
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ABSTRACT

The fibular hemimelia is a defect of the long bones accompanied by other clinical manifestations: from a slight hypoplasia of fibula to
its total absence. This disease may be associated to other manifestations such as absence of phalanges and curvature of the ipsila-
teral tibia; cases of association with multiple malformations have been reported. The diagnosis is radiological and it is possible to be
performed in prenatal stage by ultrasonography and in postnatal stage by radiography. There are several classifications according to
the affectation degree, which determines the treatment of the disease: amputation or extension of the extremity. This paper reports
the case of a two months baby diagnosed in postnatal form by means of the clinical picture with shortening of the extremity and X-rays,
at the present time he is in treatment with bony extension and rehabilitation.
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a hemimelia peronea la describié Gollier
en 1698, ocurre aproximadamente en siete
de cada millon de recién nacidos vivos.!' La
causa es desconocida, se cree que existe
un factor teratégeno que afecta al final de la cuarta
semana, cuando a partir de tejido mesenquimatoso
recubierto de ectodermo se inician los esbozos de las
extremidades en la region ventrolateral corporal, y el
final de la sexta semana, cuando la porcion terminal
de la extremidad se aplana formando las placas de las
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manos y los pies.'* La mayor parte de los casos que se
han reportado en todo el mundo corresponde a formas
severas del padecimiento, es decir, con ausencia total
del peroné y acortamiento significativo de la extre-
midad; sin embargo, existe una expresion variable de
la misma, pues puede manifestarse inicamente como
hipoplasia leve del peroné.® Hay varias clasificaciones
clinicas, la primera la propuso Achterman y Kalamchi,
la cual con el paso del tiempo, se ha modificado varias
veces y es la mas utilizada.*
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El tratamiento basicamente es correctivo, con ampu-
tacion total de la extremidad y colocacion de protesis en
los casos mas graves; o con alargamiento de la extremi-
dad cuando tiene menor afectacion, con el fin de lograr
una mejor funcionalidad de la misma.!*¢

CASO CLIiNICO

Lactante de dos meses de edad, originario del Estado
de México, producto de tercera gestacion. Madre de
35 afios de edad sin antecedentes de consanguinidad o
endogamia; solo con antecedente de un aborto espon-
taneo. Curso el embarazo normal, con control prenatal
adecuado, se practicd cesarea iterativa. El paciente
obtuvo Apgar de 8/9, peso de 3,200 g y longitud de 50
cm. Se detectd desde el nacimiento acortamiento de la
extremidad izquierda y sindactilia del segundo dedo
ipsilateral. El paciente se encontraba asintomatico. A la
exploracion fisica no hubo alteraciones, excepto en las
extremidades inferiores, con asimetria a expensas del
acortamiento del miembro pélvico izquierdo, el cual
tenia una discrepancia con la extremidad derecha de 5.5
cm de longitud, angulacion de aproximadamente 45° con
concavidad posterior y foseta de aproximadamente 0.5
cm en la cara anterior de la tibia izquierda, ausencia del
segundo ortejo del pie izquierdo. La extremidad inferior
derecha tenia tamafio, movilidad y fuerza normales
(figura 1).

En laradiografia de las extremidades inferiores se ob-
servo ausencia total del peroné, del cuarto metatarsiano
y de las falanges del cuarto ortejo de la pierna izquierda,
la tibia curva tenia nucleos de crecimiento de menor
tamafio que los contralaterales (figuras 2 y 3).

Se inici6 el tratamiento a base de alargamiento 6seo
progresivo, acompafado de rehabilitacion.

DISCUSION

La hemimelia peronea se describe como la falta de
desarrollo o ausencia del peroné, y es la enfermedad
mas comun de los huesos largos de las extremidades
inferiores.’

El paciente de esta comunicacion se diagnosticé a los
dos meses de edad, cuando lo refirieron al Centro Médico
Nacional 20 de Noviembre del ISSSTE. El diagndstico

Figura 1. Acortamiento de la extremidad inferior izquierda con
foseta en la cara anterior de la tibia y ausencia del segundo ortejo
del pie del mismo lado.

Figura 2. Radiografia simple comparativa de las extremidades
inferiores. Se observa la ausencia completa del peroné, del
segundo metatarsiano y de las falanges del segundo ortejo de
la extremidad izquierda.

de la enfermedad puede realizarse de forma prenatal con
un ultrasonido de alta resolucion o tridimensional, en el
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Figura 3. Radiografia simple lateral comparativa de las extremi-
dades inferiores. Se observa en la extremidad izquierda la ausen-
cia completa del peroné, con angulacién de la tibia ipsilateral.

segundo o tercer trimestre de la gestacion; al nacimiento
puede obtenerse de forma clinica y radiolégica, con pla-
cas simple comparativas de las extremidades inferiores,
lo que facilita estadificar la enfermedad.>’

En este paciente, como en la mayor parte de los casos
reportados, se ignora la causa del padecimiento, pues no
se han determinado los factores hereditarios que parti-
cipan en esta malformacion. A pesar de que la mayor
parte de los casos reportados son esporadicos, algunos
sugieren un patrén de herencia autosémico recesivo.

La hemimelia peronea se ha asociado con enferme-
dades concomitantes como cardiopatias congénitas,
trombocitopenia, espina bifida, agenesia renal, sindacti-
lia, braquidactilia, clinodactilia y acortamiento del fémur,
en este caso no se encontrd otra malformacion.?

Clinicamente puede manifestarse como un acor-
tamiento de la extremidad, que puede ser variable y
acompafiarse de ligera curvatura de la misma. También
se han comunicado casos en los que coexiste rodilla val-
ga o alteracion en los ligamentos cruzados de la rodilla,
que pueden ser desde una hipoplasia leve hasta ausencia
del ligamento cruzado anterior;*® estos pacientes cursan
con inestabilidad que puede acompanarse de dolor.
También puede haber inestabilidad del tobillo, ausencia
de huesos del tarso y metatarso, asi como ausencia de
uno o mas dedos en la extremidad afectada, como en el
paciente de esta comunicacion.

En estudios iniciales se reportaba una asociacion
poco comun entre la hemimelia peronea y el pie equino
varo, se encontré mayor asociacion si existia ausencia
de metatarsianos; sin embargo, en nuevos estudios se
reporta una asociacion de 1% encontrandose pie equino
varo en el pie ipsilateral o en el contralateral a la afec-
tacion del peroné.’

Actualmente se utilizan tres clasificaciones de esta
enfermedad. La primera clasificacién propuesta por
Achterman y Kalamchi se basa en la ausencia parcial o
completa del peroné (cuadro 1).

Cuadro 1. Clasificacion de Achterman y Kalamchi

Tipo IA: peroné completo pero corto

Tipo IB: ausencia parcial del peroné de entre un tercio y la
mitad del hueso

Tipo II: ausencia completa del peroné o un fragmento distal
no funcional

Tipo lll: ausencia bilateral del peroné

La segunda clasificacion es la propuesta por Lett y
evalua la discrepancia entre la longitud de la extremidad
sana y la afectada (cuadro 2).

Cuadro 2. Clasificacion de Lett

Tipo A: discrepancia entre extremidades menor de 6 cm
unilateral

Tipo B: discrepancia ente extremidades entre y 10 cm uni-
lateral

Tipo C: discrepancia mayor de 10 cm unilateral

Tipo D: discrepancia de cualquier longitud bilateral

Existe otra clasificacion propuesta por Stanitski,
basada en el tamafio del peroné (cuadro 3).!*#

El paciente de esta comunicacion se clasificaria se-
gun Lett en A; II de Achterman-Kalamchi, y Stanitski
11-V-4.

Las enfermedades mas comunes con las que puede
realizarse el diagnostico diferencial son el sindrome de
bandas amnioticas, la displasia campomélica y otras
displasias 0seas.'®

El pronéstico para la funcion se determina segin la
gravedad y la posibilidad que tenga de tratamiento qui-
rargico. El prondstico para la vida es bueno y no se han
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Cuadro 3. Clasificacion de Stanitski

Segun la longitud o tamaiio del peroné
Tipo |: peroné casi normal
Tipo II: peroné pequefio o miniatura
Tipo lll: ausencia completa del peroné

Segun la articulacion tibiotalar y la morfologia de la epi-
fisis distal de la tibia

H: horizontal

V: valgus (epifisis distal de la tibia triangular)

S: esférico
C: Si existe afectacién del tarso

El nimero de metatarso afectado del 1 al 5 de medial a
lateral

reportado pacientes con restriccion del neurodesarrollo,
por lo que pueden llevar una vida productiva.>

El tratamiento se basa en la gravedad de la enfer-
medad, su objetivo es disminuir la discrepancia entre
las extremidades para obtener una marcha adecuada.
Generalmente, para los pacientes con el tipo I el trata-
miento se realiza con alargamiento de la extremidad.
En estadios mas avanzados es motivo de controversia,
muchos médicos realizan la amputacién temprana y
colocan protesis, algunos otros utilizan el alargamiento
con técnica de Ilizarov. Las desventajas de este Gltimo
son las multiples cirugias, la estancia intrahospitalaria
larga y tiempo de rehabilitacion prolongado; sin embar-
go, el tratamiento con alargamiento de la extremidad es
mejor aceptado por los familiares del paciente, ya que
muchos se encuentran en contra de la amputacion de
la extremidad de sus hijos y es ain mas dificil cuando
se trata de un paciente adolescente, quien rechaza la
amputacion por motivos de estética.!-12

El paciente de esta comunicacion, una vez diagnosti-
cado, se refiri6 al Servicio de Ortopedia, en donde se le

realiz6 alargamiento de la extremidad mediante la técni-
ca de Ilizarov. Actualmente contintia con el tratamiento
quirargico y la rehabilitacion, recupera paulatinamente
la funcionalidad de la extremidad; el resto del desarrollo
es normal para su edad.
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