Luxacion congénita de rotula

Congenital dislocation of the patella
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Resumen. La luxacién congénita de rotula es poco frecuente
y de dificil diagnostico precoz, diferenciandose de otras for-
mas de luxacién por ser permanentes, no reductibles por
maniobras manuales y provocar en su evolucion natural una
deformidad grave y progresiva de la rodilla. El prop6soto de
este articulo es presentar nuestros resultados de 6 rodillas en
5 pacientes tratadas entre 1975y 1997, siendo en uno de ellos
la deformidad bilateral. En 4 de los 5 casos se acompafiaba de
otras malformaciones: 2 casos con sindrome de Down, 1 sin-
drome polimalformativo y 1 caso con escoliosis por hemivér-
tebra. El tratamiento quirdrgico ha sido uniforme en todos los
casos y consistente en liberacion del vasto externo, alarga-
miento de la fascia lata, liberacion rotuliana externa, extirpa-
cion del tejido fibroso intra-articular, retensado capsulo-liga-
mentoso medial, alargamiento del cuadriceps y hemitransfe-
rencia del tendén patelar. Los resultados han sido buenos y
excelentes, estando en relacion con la edad del momento del
diagnostico y su tratamiento precoz.

Introduccién. La luxacion congénita

manipulacion cerrada y que comunmente

Summary, Congenital dislocation of the patella is an infre-
quent entity of difficult early diagnosis. Differs from other
patellar instabilities in that it is permanent, irreducible by
manipulation and leads to a severe and progressive deformity
of the knee. The purpose of the present study was to assess
the results of 6 knees (5 patients) treated from 1975 through
1997. Four patients showed other malformations: two Down's
syndromes, one polimalformative syndrome and one case of
congenital scoliosis. All patients were treated with the same
surgical protocol by means of vastus lateralis release, leng-
thening of the fascia lata, lateral retinacular release, resec-
tion of the jntra-articular fibrous tissue, medial reefing, qua-
driceps tendon lengthening and hemi-transference of the
patellar tendon. The results were good or excellent depen-
ding on the time of diagnosis and early surgical treatment.
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de la rétula, constituye una patologia

poco frecuente y que ha motivado escasas
publicaciones en la literatura; no llegando
probablemente al centenar los casos descri-
tos. En publicaciones en castellano Unica-
mente hemos encontrado 4 casos docu-
mentados, uno de ellos bilateral y entre los
cuales solo 2 casos fueron diagnosticados en
la infancia (1-3).

Aunque el concepto de displasia fémo-
ro-rotuliana es amplio y engloba patologias
diversas tales como, alteraciones rotulianas,
condileas y fémoro-tibiales. Actualmente la
luxacion congénita se define como la luxa-
cion lateral de larétulaya presente desde el
nacimiento, irreductible por maniobras de

suele asociarse con una deformidad en fle-
xion de la rodilla (4-5). Su historia natural
es la de provocar una incapacidad progresi-
vay grave de larodilla, o cual hace que sea
importante readlizar el diagnéstico lo més
precoz posible, a menos en la primera
década de la vida (7).

La primera descripcion clinica fue reali-
zada por Singer en 1856 (8) y fue Conn en
1925 (9) el primero que describio una téc-
nica quirdrgica apta para ser realizada en
nifos. Desde entonces se han propuesto
diferentes enfoques quirdrgicos para repa-
rar esta anomalia congénita del aparato
extensor de la rodilla (7-12).

Las diferentes teorias para explicar la
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causa de este trastorno
han sido la de conside-
rarla como consecuencia
de traumatismos intrau-
terinos o infartos muscu-
lares que provocarian
fibrosis y acortamiento
del cuadriceps; rotacion
excesva del fémur y por
ultimo € fdlo en la rota-
cion interna de los mio-

tomos correspondlentes
Figura 1. Radiografia anteroposterior de ambas rodillas preoperatoria a CUédl’iC S ue tiene
correspondiente al caso , se observa en la rodilla derecha subluxaciény ep q
anomalia rotatoria femorotibial, valgo y ademas la rétula luxada e hipopla- |ugar durante la octava
sica.

semana de la vida intrau-
terina (1,7,11,14).
Probablemente e hecho de que fre-
cuentemente se asocie a otras mal-
formaciones hace pensar que su ori-
gen es genético (Sindrome de Down,
Displasia de caderas, Sindrome ufa
rétula, Sindrome de Rubinstein-
Taybi, enanismo diastréfico, retraso
mental, mielodisplasia, Sindrome de
Larsen, artrogriposis) (4,6,13-15).
El propdsito de este articulo es
insistir en lo importante del diagnos-
tico precoz y presentar nuestros
resultados aplicando una técnica
quirrgica combinada, adecuada
para ser utilizada en nifios y basada

Figura 2. Radiografia anteroposterior al afio de la inter- en los hallazgos patOI OQICOS que

vencién del caso anterior en la que se observa la correc-  jnducen a esta deformidad Congéni -
ta alineacién tibiofemoral, presencia de un ligero varo y

la rétula derecha bipoplasica y ligeramente descendida. a

Pacientes y Método. Se han tratado 5
casos entre los afios 1975y 1997, 4 nifias 'y
1 nifio, con un total de 6 luxaciones conge -
nitas rotulianas ya que la deformidad fue
bilateral en uno de los casos (Tabla 1 ). En
4 de los casos se apreciaron anomalias aso-
ciadas, dos de los pacientes presentaban un
sindrome de Down, otro de ellos una esco-
liosis congenita y el dltimo un sindrome
polimalformativo. El tiempo de seguimien-
to minimo ha sido de 12 meses y el maxi-
mo de 9 afos.
El paciente tipico seria un nifio que
acude a consultar por genu flexo y vago
10 Vol. 36 - N° 205 Enero-Marzo 2001 progresivos de una o0 ambas rodillas. Como

antecedentes se puede recoger un retraso en
la edad de deambulacién, con marcha difi-
cultosa por la deformidad de larodilla. A la
exploracion Ilama la atencién la ausencia
del contorno rotuliano en el surco inter-
condileo y su localizacion en la cara lateral,
movilidad pasiva completa o limitada en los
ultimos grados de la extension, imposibili-
dad para la extension activa de la rodilla
con el paciente en sedestacion y frecuente-
mente con estudios radiol égicos negativos,
incluso en los mayores de 5 afios de edad
por el retraso en la aparicion de la osifica-
cion rotuliana que tiene lugar en esta pato-
logia, Unicamente se puede observar una
subluxacion femorotibial y valgo.

La técnica quirdrgica empleada en nues-
tros casos consistio en realizar un verdadero
realineamiento de todo el aparato extensor
de la rodillay no meramente la reduccion
rotuliana. Se realizd incision anteroexterna
incurvada a nivel perirotuliano hasta alcan-
zar la tuberosidad anterior de la tibia
Alargamiento de la fascia lata s estd retrai-
da mediante plastia en Z para evitar la
subluxacién y anomalia rotatoria tibial,
amplio despegamiento del vasto lateral,
liberacién capsular externay plicatura de la
medial, posible alargamiento del cuédriceps
s queda dificultada la flexion, hemitrans-
plante del tenddn rotuliano (técnica de
Roux-Goldthwait ) para normalizar el
angulo Q y por ultimo, € avance de la
insercion del vasto medial.

Caso 1. Nifio vardn afecto de sindrome
de Down en cuya historia se recogen como
antecedentes el hecho de que alos 2 dias de
su nacimiento presentd una poliglobuliay a
los 2 meses una bronquiolitis que requirie-
ron ingresos para su tratamiento. Inicia la
deambulacion alos 2 afios de edad, llaman-
do la atencion un flexo de ambas rodillas y
genu valgo, atribuidos inicialmente ala pre-
sencia de una hipotonia muscular y una
gran laxitud articular. Fue diagnosticado de
luxacion congénita rotuliana derecha a la
edad de 4 afios e intervenido alos 7 afios de
edad, por rechazo inicial de la familia
Acude con un genu flexo, valgo acentuado
y claudicacion acentuada a la marcha. Las
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radiografias mostraban subluxacién femo-
rotibial derecha con anomalia rotatoria
tibial y genu valgo, siendo visible la rétula
luxada (Fig. 1). Fue intervenida quirdrgica-
mente realizando la técnica combinada des-
crita anteriormente. Durante la interven-
cion se comprobd ligera erosion en la
superficie articular de la rétula.

El resultado a afio de la intervencion
realizada era una movilidad activay pasiva
completa de ambas rodillas, ausencia de
deformidades en flexion y valgo, siendo
notable una ligera laxitud articular. Marcha
normal y sin claudicacién. La exploracion
radiogréfica redlizada ( Fig. 2 ) muestra
rotulas pequefias, siéndolo mas la derecha;
pero bien centradas. Es notable el perfecto
alineamiento femorotibial.

Caso 2. Nifia de 2 afiosy 10 meses de
edad que desde el comienzo de la deambu-
lacion a los 15 meses, aprecian los padres
una marcha con la rodilla derecha en flexo
ligero, valgo y rotacion externa progresivos.
No existen otras alteraciones esqueléticas ni
hiperlaxitud articular. El diagndstico de
luxacion rotuliana derecha se hizo a los 3
afos de edad. Las radiografias practicadas
de las rodilla afecta mostraban un acentua-
do genu valgo, subluxacion femorotibial y
ausencia del nucleo de osificacion rotulia-
na, propio a ésta edad (Fig. 3 ). Fue inter-
venida quirdrgicamente realizandole la téc-
nica descrita.

Actualmente, a los 2 afios de la inter-
vencion la evolucién ha sido favorable
habiendo conseguido la completa correc-
cion de sus deformidades y siendo la deam-
bulacion normal. La movilidad activa y
pasiva es completa y la exploracion radio-
gréfica mostraba alineacion perfecta tibio-
femoral y rétula hipoplasica pero bien cen-
trada.

Caso 3. Nifiade 11 afios de edad cuyos
antecedentes muestran que ya desde €
nacimiento fue diagnosticada de escoliosis
congénita. Relatan los padres que a los 2
afos de edad comienza la marcha aprecian-
do genu valgo, actitud en flexion, frecuen-
tes caidas y pie plano-valgo bilateral. A los
8 afos de edad se diagnostica de luxacion

Tabla 1.

Datos de los pacientes con luxacién congénita de rétula

CASO ED El
SEXO ANO ARNO

1M 4 7 D S. de Down
(1991) (1994)
2/F 3 3 D Ninguna

(1994)  (1994)

3F 8 11 B
(1983)  (1988)

LADO ANOMALIAS ASOCIADAS

Escoliosis (hemivértebra L2)

SEGUIMIENTO (ARO)

Movilidad completa, ligero
valor de tibia, rétula cetrada
(1995)

Movilidad completa, ligero
genu valgo, rétula centrada
(1996)

Déficit de extension de 15°
(derecha), claudicacién, suluxa
cién (izquierda), subluxacion
femorotibial (1997)

4/F 2 7 D

(1987)  (1992) cadera y rétula izquierdas

5/IF 5m 5 D

(1992) (1997) caderas, escoliosis, pies

equinovaros, rifién poliquistico

S. de Down, subluxacién de

S. hipoténico, luxacién de

Déficit de extension 15°, rétula
centrada, baja e hipoplasica
(1997)

Déficit de extension de 20°,
rétula centrada, no deambula-
cién (1998)

ED: Edad al diagnéstico. El: Edad en la intervenciéon. Lado D: Derecho. Lado I: Izquierdo.
B: Bilateral. *Diagnosticado e intervenido previamente en otro centros

congénita bilateral de rétulas, habiendo
sido intervenida quirdrgicamente entonces
en otro centro de la rodilla izquierda, efec-
tuando una liberacion capsular latera y pli-
catura interna con avance del mdsculo
Vasto medial.

Acude alos 11 afios de edad tras sufrir
una caida casual, acude con claudicacion en
ambas rodillas, siendo mas intensa y pre-
sentando un hemartros en la derecha. Se
evacla €l hematros e inmoviliza larodillay
posteriormente se rediza una TAC en la
gue se observa subluxacién rotuliana dere-
cha y luxacion permanente en e lado
izquierdo. Las rotulas muestran ausencia de
facetas, de surco intercondileo y también
malrotacion de la extremidad inferior de
ambos fémures.

Fue reintervenida realizandole la técnica
quirdrgica combinada de la rodilla izquier-
da y dos afios después de la subluxacion
derecha. Posteriormente a los 14 afios frie
intervenida de su escoliosis realizando una
correccion instrumental segin técnica de
Zielcke. Actualmente presenta en la Ultima
revision realizada genu valgo bilateral,
subluxacion femorotibial y subluxacién
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Figura 3. Radiografia anteroposterior de la rodilla dere-
cha correspondiente al caso 2 en la que se observa el
intenso valgo, subluxacién femorotibial y ausencia de la
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femoro-rotuliana izquierda.
Clinicamente existe un déficit de
extension de 15° en la rodilla dere-
cha.

Caso 4. Nifia de 2 afios de edad
afecta de un sindrome de Down.
Como antecedentes refiere a los 5
meses de edad un ingreso hospitala-
rio por una bronquitis espastica pro-
vocada por Streptococcus
Neumoniae. Es diagnosticada de
[uxacion permanente irreductible de
la rétula derecha, subluxacion de la
izquierda y subluxacién de ambas
caderas. Se tratan las caderas con
pafial de Frgka durante 6 mesesy se
comprueba su buen centrado. No
obstante se aprecia clinica y radio-
gréficamente la luxacion habitual y

rétula debido a su corta edad.

12 Vol. 36 - N° 205 Enero-Marzo 2001

voluntaria de ambas caderas y una

gran hiperlaxitud generalizada.
Comienzala deambulacion alos 3 afiosy 5
meses. Debido a frecuentes problemas res-
piratorios se retrasa la intervencion quirdr-
gicahastalos 5 afios de edad, realizandole la
técnica combinada descrita anteriormente.
En la rodilla izquierda presenta una sublu-
xacién habitual rotuliana tratada mediante
rodillera elastica. Las radiografias iniciaes
mostraban cadera derecha subluxada,
subluxacion tibiofemoral en rodilla derecha
y ausencia de aparicion del nicleo de osifi-
cacion rotuliano en ambas, debido a la
corta edad de la paciente y retraso en su
aparicion (Fig. 4y 5).

A los 8 afios de edad sufre traumatismo
casual sobre rodilla derecha presentando un
derrame articular que se trata mediante
artrocentesis e inmovilizacion durante 2
semanas.

A los 4 afios de la intervencion presenta
una contractura en flexion de la rodilla
derecha de 15° que es reductible clinica-
mente. Las caderas eran estables no relatan-
do episodios de subluxacion. En la Gltima
revision realizada alos 12 afios de edad cro-
noldgica, presenta rétulas estables, aunque
la derecha es de menor tamafio. En la rodi-
lla izquierda presenta molestias con la
deambulacion aunque a la exploracion no

presenta gran inestabilidad, no llegando a
subluxarse méas ala de lamitad de la anchu-
ra patelar. Las radiografias practicadas mos-
traban rétulas bien centradas, la derecha
hipoplasica y anormalmente baa quizés
debido a un excesivo alargamiento del cua-
driceps , buen alineamiento femorotibial y
caderas bien centradas. Clinicamente pre-
senta defecto de extension activa de 15°,
flexion completay ausencia de molestias en
rodilla derecha. Persisten molestias ligeras
con la deambulacion en la rodilla izquierda
no intervenida.

Caso 5. Nifia nacida en este centro e
ingresada en € servicio de Pediatria en
incubadoras por sindrome polimalformati-
VO y anoxia perinatal. Presenta antecedentes
familiares de hiperlaxitud generalizada. Se
diagnostica entonces de hipotonia muscu-
lar acentuada, deformidad craneofacial, dis-
plasia del desarrollo de ambas caderas, esco-
liosis dorsolumbar, pies equinovaros congé-
nitos y rifion derecho multiquistico. A los
10 dias del nacimiento se solicita consulta
a ortopeday se le aplica arnés, de Pavlik.
Permanece ingresada durante 5 meses,
durante los cuales se le retira con frecuencia
el arnés por problemas gastrointestinales,
neumonias de repeticion y broncospasmo,
permaneciendo las caderas luxadas. A esta
edad, se diagnostica de luxacién congénita
de rétula de rodilla derecha, presentando
dicha rodilla actitud en flexion de 20° y
valgo ligero. Se tratan los pies equinovaros
mediante manipulaciones pasivas y yesos,
consiguiendo la reductibilidad completa en
pie izquierdo e incompleta en el derecho.
Hasta la edad de 18 meses sufre nuevos
ingresos por meningitis, bronquiolitis vy
sepsis estafilocdeica, 1o cua obliga a demo-
rar la intervencion quirdrgica. A esta edad
la nifia no mantiene el ortostatismo y pre-
senta dificultades para mantener la sedesta-
cion.

A los 4 afios de edad, es vista de nuevo
por el ortopeda presentando pie equinova-
ro reductible izquierdo y notable deformi-
dad irreductible en € derecho, redizando la
intervencion quirdrgica de liberacién pos-
teromedial (técnica de Turco). Las caderas



F. SEGURA Y COLS. LUXACION CONGENITA DE ROTULA

permanecen luxadas y en la rodilla derecha
se aprecia deformidad en flexién irreducti-
ble de 30°, intenso valgo y rétula palpable
sobre cara externa del condilo latera irre-
ductible mediante manipulacién, Las
radiografias de raquis muestran escoliosis
dorsolumbar desde T5 a L2 con 27° de
angulo de Cobb vy ligera rotacién. Durante
este tiempo permanece en un centro socia
donde se redlizan gercicios de rehabilita-
cion para conseguir el ortostatismo.

A los 5 afios de edad se aprecia aumen-
to de la deformidad flexora de rodilla dere-
cha de 40° e intenso valgo. La nifia apenas
se mantiene en ortostatismo con ayuda y
tiene dificultades para € apoyo de dicha
extremidad. Se interviene quirdrgicamente
dicha rodilla segin la técnica descrita,
encontrando la rétula sobre la cara externa
del condilo femora latera, intensa fibrosis
intraarticular y grave acortamiento del
musculo cuadriceps (Fig. 6). En la Ultima
revisién, en 1998, la rétula permanece cen-
trada, persistiendo 20° de flexién irreducti-
ble. La deambulacion no es posible debido
a su cuadro polimalformativo.

En todos los casos se inmovilizé €
miembro durante 6 semanas permitiendo la
deambulacion desde las 4 semanas.
Posteriormente, todos ellos realizaron un
programa de rehabilitacién hasta la recupe-
racion total de la movilidad. En ningln
caso se ha producido recidiva de laluxacién
y la movilidad de las rodillas se recuperd
totalmente en dos casos, restando déficit
discreto de la extension en los tres restantes.

Discusion. El diagnéstico precoz en €l
nifio de la luxacion congénita rotuliana es
dificil, méas cuando todavia no son osten-
sibles las deformidades clinicas y ademas
siendo la osificacion de este hueso tardia,
entre el segundo y quinto afio, pudiendo
aparecer alin mas tarde en estos nifios, y
ser de tamafio mas pequefio (10). Son por
tanto frecuentes los retrasos en el diagnds-
tico, como ocurrié en alguno de nuestros
casos. La marcha aunque frecuentemente
comienza algo retrasada, suele ser normal.
Posteriormente puede redizarse un test

diagnéstico clinico
importante (7) que con-
siste en la imposibilidad
de conseguir la exten-
sién activa de la rodilla
con el paciente en sedes-
tacion.

El diagnéstico dife-
rencial con la luxacion
habitual rotuliana, resi-
de en que en esta Ultima
se reduce con la rodilla
en extension y se luxa

Figura 4. Radiografia anteroposterior de ambas rodillas correspondiente al

con la flexion de la rodi- caso 4 afecto de sindrome de Down, en la que se observa en la rodilla

[la, mientras en la luxa-
ciobn congenita perma-
nece luxada permanen-
tementey es irreductible
por manipulacién (16).

Las consecuencias de
esta anomalia del apara-
to extensor van a ser
cuadriceps acortado y
malrotado externamente
con rétula hipoplasica y
situada sobre la cara
lateral del fémur, acorta-
miento de la fascia lata
gue se agravan con €

edad de 5 afios.

derecha, subluxacion femotibial, genu valgo y ausencia de la rétula a la

CI’eCimientO Yy provocan Figura 5. Radiografia anteroposterior de caderas correspondiente al

subluxacion  tibiofemo-

fibrosis y retraccion cap-

sular lateral y laxitud medial, atrofia del
vasto medial, hipoplasia del céndilo exter-
no y ausencia de la escotadura intercondi-
lea. El cuédriceps cuando la rodilla sobre-
pasa los 90° de flexion, se transforma en
flexor, siendo por esto progresiva la con-
tractura en flexion (6,7,11, 17).

Las técnicas quirdrgicas descritas hasta
el momento han buscado la reduccion de
la rétula en el surco intercondileo, bien
mediante liberacion de estructuras capsu-
lares laterales retraidas, retensado medial,
transferencias tendinosas, traslacion del
tendén rotuliano o combinaciéon de algu-
na de estas técnicas. Més tarde con el cre-
cimiento serédn necesarias otros tipos de
intervencion mas complejas como son las

mismo caso anterior en la que se observa la subluxacion de la cadera
derecha que la paciente podia realizar voluntariamente, debido a la gran

ral y malrotacion t|b|a]’ biperlaxitud capsulo-ligamentosa.
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osteotomias femora-
les (18,19).
Actualmente se
entiende la luxacion
congenita rotuliana
como la malrotacion
del aparato extensor,
por esto la actuacién
quirdrgica debe ir
dirigida a la correc-
cién precoz a todos
los niveles y se acon-

Figura 6. Imagen operatoria correspondiente al caso 5 en el que se observa i
ausencia del surco intercondileo (1), rétula luxada sobre la cara lateral del con- ﬁa (4’ 11’ 13’ 14 )
dilo externo (2) y el tejido fibroso neoformado tras retirarlo de los céndilos buscar no SO|O |a

femorales.

14 Vol. 36 - N° 205 Enero-Marzo 2001

reduccion de la rotu-

la, sino también la
medializacion y eventual elongacion del
cuadriceps, alargamiento de lafascialatay
realineamiento distal en su insercion
mediante henijtransferencia del tendon
rotuliano (técnica de Roux- Goldthwait ).
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anatomicas encontradas, siendo entonces
mas graves, como sucedié en alguno de
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