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cadera en los pacientes con osteopetrosis.
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Resumen. Se presenta un caso de osteopetrosis en un paciente de 45 afios de edad que consult6 por dolor en la
cadera derecha, siendo diagnosticado de coxar-trosis derecha secundaria a la osteopetrosis. Fue tratado quirtrgica-
mente realizandosele una protesis total de cadera no cementada. Dicha inter-vencion presentd complicaciones tanto
intraoperatorias como postoperato-rias que precisaron el recambio del componente femoral. Tras la reinter-vencion,
la evolucidn ha sido satisfactoria, siendo correcta la situacion clini-ca del paciente a los 5 afios de evolucion.

Complications of total hip arthroplasty in patients affected of osteope-
trosis.

Summary. A case of osteopetrosis in a 45-year-old patient that consulted by pain in the right hip is presented.
He was diagnosed of degenerative osteoarthritis of the right hip secondary to osteopetrosis. He was managed surgi-
cally by a cementless total hip arthroplasty. This mentioned operation presented intra-operative and post-operative
complications that were treated by means of a replacement of the femoral component of the arthroplasty. After the
revision, the evolution has been satisfactory, with a correct clinical situation of the patient after 5 years of follow-up.
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Introduccion

La osteopetrosis, también conocida como enferme-
dad marmorea de los huesos o enfermedad de Albers-
Schénberg!, es un trastorno hereditario raro caracteriza-
do por un incremento de la masa dsea, resultado de una
dis-funcion osteoclastica”’. En esta enfermedad, la
resorcion dsea por los os-teoclastos esta disminuida, lo
que provoca un incremento del grosor del hueso cortical
y una calcificacion del cartilago®*>7, asi como un
aumento de la dureza y fragilidad de los huesos que son
mas densos y esclerdticos>>-®. Por otra parte, la consoli-
dacion del hueso osteopetrdsico se produce con un callo
6seo patologico®. De Palma el al., en su trabajo publica-
do en el afio 1994 realizaron un estudio del callo dseo
tras una fractura en pacientes con esta enfermedad.

Observaron que el callo fracturario se desarrolla en esta-
dios que son aparentemente normales. El tejido observa-
do inicialmente es rico en células formadoras de hueso y
vasos. Sin embargo, a los meses, el tejido dseo resultan-
te no muestra la organizacién haversiana habitual del
hueso normal®.

La osteopetrosis ha sido clasificada por gran parte de
los autores en 3 grupos clinicos diferentes*%-10 (aunque
algunos autores la han clasificado en 4 tipos'!): 1) Varie-
dad autosomica recesiva maligna: Es precoz, aparecien-
do durante la primera infancia. Provoca la muerte del
paciente en los primeros afios de la vida en la mayoria de
los casos; 2) Variedad autosdémica recesiva intermedia:
aparece durante la primera década de la vida pero no
tiene curso maligno en general; y 3) Variedad autosomi-
ca dominante: no suele condicionar acortamiento de la
vida pero se acompaifia con frecuencia de multiples pro-
blemas ortopédicos.

Las formas graves de la enfermedad cursan con afec-
tacion multiorgdnica, presentando clinica hematologica
(pancitopenia) y neurologica (afectacion de pares crane-
ales, sordera, alteraciones en la visién) principalmente3-°.
Junto a estos procesos, destacan las lesiones osteoarticu-
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lares como la existencia de fracturas frecuentes en los
huesos largos, ciertas deformidades en la region de la
cadera (coxa vara), la osteomielitis y la patologia dege-
nerativa en articulaciones de carga como la cadera y la
rodillaZ#06.7-10.12,13 "Para e] tratamiento de la artropatia
degenerativa de la cadera en estos pacientes, son muchos
los autores que han propuesto la utilizacion de protesis
totales de cadera de diversos tipos>:7-10-13-16_ Estas inter-
venciones son de gran dificultad debido a las caracteris-
ticas del hueso osteopetrdsico y se ven acompafiadas con
frecuencia de complicaciones?3--10-14.17,

El objetivo de este trabajo es presentar un caso de
coxartrosis secundaria a osteopetrosis tratada quirtirgica-
mente en nuestro Servicio, procediéndose a la implanta-
cion de una protesis total de cadera que cursé con com-
plica-ciones. En este estudio analizamos estas complica-
ciones y la manera de resolverlas con éxito.

Caso clinico

Paciente varon de 45 afios de edad, diagnosticado de
osteopetrosis e inter-venido quirurgicamente hace algin
tiempo de la cadera izquierda por coxartrosis realizando-
sele una artroplastia total de esa cadera. Acudi6 a con-

Figura 1. Radiografia A-P de cadera derecha en la que se observa esclerosis 0sea
generalizada, disminucion del angulo cérvico-diafisario y fen6-menos degenerativos
en la articulacion.
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sulta por presentar dolor en la cadera derecha de caracte-
risticas similares al que presentaba en la cadera contrala-
teral antes de ser intervenida. El dolor era de caracteris-
ticas mecanicas, apareciendo sobre todo al subir escale-
ras y cuestas. Referia asimismo dificultad para calzarse
y cruzar la pierna derecha. La exploracion clinica mos-
traba una marcha en Trendelemburg. La cadera derecha
presentaba una actitud en flexo de 10°. Los rangos de la
movilidad eran los siguientes: flexiéon 100°, abduccion
20°, aduccién 10° rotacion externa 5° y rotacion interna
0°. La maniobra de Thomas era positiva. La palpacion de
la cara anterior de la region inguinal despertaba dolor en
la zona.

El estudio radiologico realizado de la cadera doloro-
sa demostraba un incremento generalizado de la densi-
dad o6sea de la pelvis. Se apreciaba asimismo una coxa
vara derecha asociada a fenémenos degenerativos en la
articulacion de la cadera (Figs. 1 y 2). Fue diagnosticado
de coxartrosis derecha dentro de un cuadro de osteope-
trosis.

Dada la situacion clinica del paciente, se planteo tras
el correspondiente consentimiento informado la realiza-
cion de una protesis total de cadera. Al realizar el estudio

Figura 2. Radiografia axial de cadera derecha en la que se aprecia el incre-mento de
la densidad 6sea y el pinzamiento articular de la cadera, especialmente en su zona
posterior.
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radioldgico de térax preoperatorio se apreciaron los
datos radiologicos caracteristicos de la osteopetrosis en
esa localizacion (Fig. 3). Durante la intervencion se pro-
cedié a implantar un componente acetabular no cemen-
tado, introducido con press-fit y estabilizado ademas con
2 tornillos. El componente femoral era también no
cementado, de apoyo metafisario y en calcar con collare-
te, con el vastago delgado para reducir el trabajo de pre-
paracion de la cavidad medular. El par de friccion elegi-
do fue ceramica-polietileno de alta densidad. Durante la
preparacion de la cavidad diafisaria femoral, que fue
muy dificultosa por la gran dureza del hueso, se produjo
una fractura en la region del calcar femoral que precisod
ser tratada con una banda de titanio (Figs. 4 y 5). Se indi-
cO descarga de la extremidad intervenida durante 3
meses.

En las sucesivas revisiones que se le realizaron tras la
intervencion, el paciente referia dolor en la cara anterior
del muslo derecho que se acentuaba con la deambulacion
y mejoraba con el reposo. En la revision realizada a los
10 meses de la intervencion persistia la sintomatologia (S
indicada. En la exploracion clinica se apreciaba un Figura 4. Estudio radiologico de la cadera derecha en proyeccion A-P realizado tras

. L ., la implantacion de la protesis total en el que se observan los componentes protésicos
balance articular limitado, con una flexion de 100° una  ya banda de titanio.

Figura 3. Estudio radiogréfico lateral de torax en el que se aprecia la imagen en "jer- Figura 5. Estudio radioldgico de la cadera derecha en proyeccion axial realiza-do tras
sey de rugby", caracteristica de la osteopetrosis. la implantacion de la prétesis.
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abduccion de 15° una aduccion de 10° y las rotaciones
estaban abolidas. El estudio radiolégico no mostraba sig-
nos claros de aflojamiento protésico. Sin embargo, dada
la sospecha de dicha complicacién se solicitd una gam-
magrafia dsea, que dio como resultado una intensa hiper-
captacion periprotésica en el estudio dseo tardio, tanto en
la region del acetabulo como en la zona femoral, compa-
tible con elevada reaccion osteogénica. La captacion de
galio era coincidente y de menor intensidad, posiblemen-
te en relacion con un incremento significativo de la acti-
vidad metabolica y no con infeccion. También se realizd
un T.A.C. en el que se concluyd que las imagenes obte-
nidas eran sugestivas de aflojamiento del componente
femoral de la protesis de la cadera derecha.

Ante este diagnostico, a los 15 meses de la cirugia
primaria, se plante6 la revision de la prétesis previo con-
sentimiento informado para realizar la nueva interven-
cion. Durante la técnica quirdrgica, se utilizé un compo-
nente femoral no cementado, de apoyo metafiso-diafisa-
rio, prestando especial cuidado en la preparacion de la
zona del calcar fracturada en la primera intervencion. En
esta ocasion no ocurrié ninguna complicacion a destacar,
Figura 6. Estudio radiografico de la cadera derecha en proyeccion A-P realiza-do tras con la salvedad de la prolongada duracion del gesto qui-
el recambio de la protesis. rurgico de preparacion de la cavidad diafisaria femoral
(Figs. 6y 7).

En la ultima revision efectuada a los 5 afios de la ulti-
ma intervencion, el paciente referia encontrarse asintoma-
tico, sin dolor y siendo capaz de rea-lizar una vida practi-
camente normal. El balance articular de la cadera derecha
era completa y no dolorosa. El estudio radiografico prac-
ticado en esa fecha demostraba una correcta situacion de
la protesis, sin signos de deterioro ni de movilizacion de
los componentes de la artroplastia (Figs. 8 y 9).

Discusion

La osteopetrosis es una displasia rara caracterizada
por un incremento de la masa 6sea, resultado de una dis-
funcion osteoclastica®”.

Los pacientes con osteopetrosis pueden tener un ries-
go elevado de osteo-mielitis debido al descenso en la
vascularizacion del hueso y a la deficiente funcion de los
leucocitos en esta enfermedad®%-°. También es frecuente
en esta enfermedad la aparicion de deformidades en la
region de la cadera como la coxa vara>10:1418 proba-
blemente debido a las microfracturas repetidas en el cue-
llo del fémur. Revisando la bibliografia hemos encontra-
do au-tores que describen la existencia de artropatia
degenerativa de la cadera en esta enfermedad?-3--7:9-10.12-
14.16-18 " Dicha coxartrosis puede aparecer de forma

Figura 7. Imagen radioldgica de la cadera derecha en proyeccion axial que muestra la
nueva protesis implantada. secundaria a la coxa varal%!4 o en ausencia de esta defor-
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Figura 8. Estudio radiografico de la cadera derecha en proyeccion A-P que muestra
la situacion correcta de la protesis a los 5 afios de la Gltima intervencion.

midad®3:%-12.16.18 = Cameron y Dewar, en su trabajo
publicado en 1977, aportaban un caso de osteopetrosis
en un paciente de 40 afos de edad que presentaba una
coxartrosis bilateral. Este proceso degenerativo no esta-
ba relacionado con ninguna deformidad previa pues no
existia coxa vara. Debido a esto, los autores consideran
que la artrosis es secundaria a la osteopetrosis, por la
gran dureza del hueso subcondral subyacente!2. Como
consecuencia de esa dureza, el cartilago articular esta
sometido a cargas excesivas lo que condiciona el proce-
so degenerativo articular’-12-1416_En el caso que presen-
tamos, la coxartrosis se encontraba asociada a una coxa
vara.

Para el tratamiento de los diversos problemas ortopé-
dicos que ocurren en la osteopetrosis se han utilizado
distintos procedimientos quirirgicos como osteotomias,
enclavamientos intramedulares y sobre todo artroplastias
de las articulaciones de carga (cadera y rodilla)®. Al revi-
sar la bibliografia, hemos encontrado articulos en los que
se propone la utilizacién de diversos tipos de protesis
total de cadera para el tratamiento de la patologia dege-
nerativa secundaria a la osteopetrosis?33-7:10:12-15.17.19
Es bien conocido, sin embargo, la especial dificultad de
la técnica en estos pacientes debido a la extrema dureza
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y fragilidad del hueso osteopetrosico y a la obliteracion
del canal medular femoral®1419, Estas caracteristicas del
hueso osteopetrosico crean grandes dificultades quirar-
gicas en la preparacion de las zonas receptoras del
implante y en la implantacién y asentamiento de los
componentes de la protesis>:14.

Las técnicas tradicionales para la insercion del vasta-
go femoral de una proétesis de cadera en un paciente con
esta enfermedad conllevan un gran riesgo de perforacion
de la cortical femoral (falsa via)”-!? y de produccion de
fracturas intraoperatorias!” por la dureza y fragilidad
6sea y por la obliteracion de la cavidad medular del
fémur’-14. Algunos autores, sin embargo, no han descrito
ninguna de estas complicaciones en su serie>. En nuestro
caso, la técnica quirurgica fue muy dificultosa y durante
la misma se present6 una fractura en la region del calcar
femoral que preciso tratamiento con una banda de tita-
nio.

Al revisar la bibliografia hemos observado que la
principal dificultad que se presenta al realizar este tipo
de intervenciones es la creacidon y preparacion del canal
medular femoral que suele estar ausente?>-10-12.14.15.18
Por este motivo, es necesario efectuar una evaluacion
cuidadosa del canal antes de la intervencion!?. Hay que
llevar especial cuidado al realizar la osteotomia del cue-
llo femoral'*!7 y durante la creacién y ampliacion
mediante fresado de la cavidad diafisaria femoral para
evitar fracturas del cuello'®!7 o de otra parte del
fémur>19, Para facilitar la preparacion del componente
femoral se han propuesto distintos procedimientos que
intentan reducir el riesgo de aparicion de estas complica-
ciones. Gwynne-Jones et al. proponian el uso de fresas y

Figura 9. Radiografia axial de la cadera derecha realizada en la fecha de la Gltima revi-
sion en la que se aprecia la evolucion correcta de la protesis.
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brocas guiadas bajo control radiolégico para intentar
conseguir ese objetivo!®. También otros autores han uti-
lizado fresas de alta velocidad bajo control radiologico
para este fin>!4!7. Strickland y Berry, en su trabajo
publicado en el ano 2005, recurrieron al intensificador de
imagenes para prevenir perforaciones de la cortical
femoral al realizar las maniobras de preparacion del
componente femoral. Estos autores recomendaban el uso
de fresas de alta velocidad, evitando sin embargo recurrir
a brocas por el riesgo importante de provocar perforacio-
nes femorales. Ademas, proponian la utilizacion de com-
ponentes femorales de pequefio tamafo con el fin de
reducir la posibilidad de estas complicaciones®. En el
mismo sentido, Benum et al. recurren a componentes
femorales confeccionados a medida para disminuir el
riesgo y tiempo de preparacion del lecho receptor del
componente femoral. Ademas, se sirven de un sistema de
guias controlado informaticamente para facilitar la pre-
paracion de la cavidad femoral proximal. Los autores han
utilizado este detalle técnico en 3 protesis totales de
cadera en pacientes con osteopetrosis con resultado favo-
rable’. El sistema es parecido al utilizado por Egawa at
al. en su trabajo publicado en el afio 2005. Estos autores
se sirvieron de un sistema de fresado asistido con nave-
gacion radioscopica con buen resultado!'®. En cuanto al
uso o no de cemento, algunos autores recomiendan
implantar vastagos cementados™-!4, pues consideran que
se reduce la dificultad de preparacién femoral y el ries-
go de fracturas>!4, asi como la probabilidad de afloja-
miento protésico®. Por el contrario, otros autores son par-
tidarios del uso de vastagos no cementados debido a la
mala penetracion del cemento en el hueso osteopetrosico
muy denso!>. En nuestro paciente se opt6 por un compo-
nente femoral no cementado tanto en la primera inter-
vencioén como en el recambio del vastago. Consideramos
que a pesar de que el riesgo de complicaciones sea mas
elevado en este tipo de pacientes, es preferible esta
opcion que el uso de cemento con sus inconvenientes
bien conocidos.

Por lo que se refiere al componente acetabular, su
preparacién también es dificultosa®>!* y puede verse
acompafiada de fracturas>!'®. Por otra parte, la practica
totalidad de los autores proponen el uso de componentes
no cemen-tados>:14-10:19 Para su fijacion, algunos auto-
res recomiendan introducir el componente "a presion"
(en press-fit) sin el uso de tornillos>1%-16, por la dificul-
tad para realizar las perforaciones y por el riesgo de pro-
vocar fracturas en el cotilo'>!®. Wang y Amstutz aportan
un caso en el que para fijar el componente acetabular no
se utilizaron tornillos. En el seguimiento del paciente, a
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los 4 aflos de evolucion existia una integracion osea del
cotilo protésico, lo que hizo concluir a los autores que la
integracion aunque sea lenta puede conseguirse final-
mente con éxito en estos pacientes. Otros autores, sin
embargo, proponen incrementar la estabilidad de la copa
acetabular con el uso de tornillos!4. Feldman et al. apor-
taron un caso en el que al intentar fijar la ctiipula con tor-
nillos se produjo una fractura del cotilo entre los agu-
jeros de los tornillos, motivo por el cual debieron recu-
rrir al uso de cemento para estabilizar el componente?.
En el caso que se presenta en este trabajo, se recurri6 al
uso de tornillos para incrementar la estabilidad del com-
ponente, sin que se presentaran complicaciones durante
la intervencion. Consideramos, no obstante, que es igual-
mente valido no usarlos en el caso de que quede bien
anclado al introducirlo "a presion".

Algunos trabajos han propuesto el uso de protesis de
superficie para el tratamiento de la coxartrosis en estos
pacientes!3-16. Con este procedimiento intentan evitar
las dificultades técnicas de la preparacion de la cavidad
medular en las prétesis convencionales>13-16. Al realizar
la técnica, optan por un componente acetabular no
cementado, introducido "a presion". Respecto al compo-
nente femoral, recomiendan aplicarlo con cemento tras
realizar perforaciones multiples en la cabeza femoral que
incrementan la penetracion del cemento y mejoran la
fijacion del componente!3:1%. El uso de cemento tiene la
ventaja de que éste llena el espacio entre el componente
femoral y el hueso de la cabeza y ademas evita depender
del crecimiento e integracion dsea para la estabilizacion
de la copa a medio y largo plazo. Otra ventaja del cemen-
tado femoral es la posibilidad de utilizar cemento
impregnado de antibiético'3-1®. La protesis de superficie
tiene, sin embargo, el inconveniente del riesgo elevado
de aflojamiento precoz y de fractura del cuello femoral’.
En su favor, cuando se recurre a este procedimiento, si se
produce cualquiera de estas complicaciones, siempre
existe la posibilidad de proceder al recambio de la misma
por una proétesis convencional con vastago femoral
cementado!®. No tenemos ninguna experiencia en el uso
de este tipo de implante en pacientes con esta enferme-
dad.

Al hablar de resultados, la mayoria de los trabajos
publicados apuntan que, a pesar de las dificultades técni-
cas, son buenos en general, independientemente del tipo
de prétesis que se utilice>-%13-16_ E| caso presentado en
este trabajo tuvo un muy buen resultado, lo que corrobo-
ra lo indicado por estos autores.
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