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PRESENTACION DE LA INVESTIGACION

Las displasias 6seas son entidades patoldgicas en las que se produce una
alteracion en la forma o moldeado del hueso por un transtorno en el
crecimiento intrinseco del mismo. Segln el grado de afectacién se
denominara: aplasia, hipoplasia o hiperplasia y segin la localizacion:
epifisaria, metafisaria o diafisaria.

La etiologia y patogenia es desconocida en la mayoria de los casos,
existiendo una amplia variacién de entidades ( acondroplasias,displasia
espondilo-epifisaria, condrodisplasia metafisaria, hipocondroplasia,
pseudoacondroplasia, enanismo diastréfico, enfermedad de Morquio,
displasia fibrosa, osteogénesis imperfecta, etc.).

La caracteristica mas acentuada y analizada es la alteracion de la talla de
los pacientes afectos de displasias 6seas, provocando generalmente
retrasos considerables de la misma, pero considerar este transtorno como
el unico, seria de un evidente simplismo y obviaria toda una serie de
alteraciones ortopédicas, neuroldgicas, de mineralizacion ésea y socio-
familiares, entre otras, que soélo llevarian a error en el diagndstico,
tratamiento y prevencion de estas entidades y en consecuencia a una
pésima praxis por parte de los profesionales responsables.

La incidencia de las displasias dseas es variable, oscilando entre el 1:
28.000 nacidos vivos en la acondroplasia, hasta el 1. 120.000 para la
displasia metafisaria.

En ocasiones el diagndstico es evidente, pero en otras es dificil de
catalogar ya que las similitudes morfoldgicas no reflejan necesariamente
relaciones etiopatogénicas.

El interés del Dr. Gonzalez Viejo respecto a estas patologias le motivo a
viajar a Estados Unidos donde el Dr. Kopitz desarrollaba y desarrolla una
amplia labor en este terreno. De alli obtuvo informacion, conocimientos y un
protocolo de estudio que se utilizaba tanto en el Jhons Hopkins Hospital



(Baltimore) como en en el St Joseph Hospital (Towson).

Una vez revisado, consideramos necesario ampliar dicho protocolo de
manera que permitiese recoger una valoracién extensa de los
antecedentes, la anamnesis, la exploracion clinica detallada y los
resultados de diversos estudios complementarios reglados, con el fin de
obtener la maxima informacién sobre el paciente, pudiendo llegar asi al
diagnéstico correcto y detectar todas aquellas alteraciones susceptibles de
tratamiento y control evolutivo (cifo-escoliosis, asimetrias de extremidades
inferiores, estenosis del canal vertebral, alteraciones en la alineacién de las
extremidades inferiores,variaciones en la densidad mineral ésea, etc.),
pudiendo asi analizar los resultados individual y conjuntamente.

Ello nos obligd a realizar numerosas correcciones y modificaciones, hasta
la obtencién del protocolo definitivo, que se describe en la primera fase del
estudio y se adjunta en el anexo 1.

La segunda y la tercera fase del proyecto de investigaciéon versan sobre la
densidad mineral 6sea y la biomecanica de la marcha en las displasias
Oseas respectivamente, siendo nuestra intencién la de analizar las posibles
alteraciones que estos pacientes pudiesen presentar tanto en la calidad de
su estructura ésea, como la normalidad o variaciones en sus caracteristicas
de marcha.

Dado que los estudios son bien diferenciados tanto en el objetivo, como en
los pacientes evaluados, hemos considerado imprescindible para su mejor
comprension, exponerlos de forma independiente en toda su extension.



1. PROTOCOLO DE ESTUDIO EN LAS DISPLASIAS OSEAS






DESCRIPCION DEL PROTOCOLO

El protocolo de estudio consta de nueve apartados y esta disefiado para
recoger los datos obtenidos en tres visitas consecutivas.

Los tres primeros recogen los datos de filiacién ( nombre vy
apellidos,direccion, teléfono, nimero de historia clinica y fecha de realizacion
de la visita ), los antecedentes personales ( embarazo, parto, desarrollo
psicomotor, escolaridad y desarrollo puberal ) y los_antecedentes familiares

(procedencia , edad y talla de los padres, asi como el nimero de hermanos y
el orden que ocupa el paciente en la fatria ).

La anamnesis se incluye en el cuarto apartado, donde se especifica quién
realizé el primer diagndstico, a que edad se detectd, si ha precisado
tratamiento ortopédico o de otro tipo, si presenta antecedentes patoldgicos de
interés o ha precisado intervenciones quirlrgicas ( otitis de repeticion,
hidrocefalia, adenoidectomia u otras ) y si refiere algias a nivel de
extremidades o de la columna vertebral.

La exploracién fisica, parte clave del protocolo, se referencia en el quinto
apartado. En ella se recoge la edad, talla en bipedestaciéon y sedestacion,
perimetro cefalico, mano dominante y si precisa o0 no ayuda para la higiene
rectal y personal. Posteriormente se explora la estatica de la columna, las
asimetrias de hombros, escépulas y pelvis, los ejes sagital y occipito-sacro, la
existencia o no de gibosidades y la hiperlordosis en bipedestacion y en
decubito-prono, todo ello con el fin de detectar posibles desviaciones del
raquis. Seguidamente se exploran las extremidades superiores e inferiores
mediante determinacion goniométrica del balance articular de hombros |,
codos, caderas, rodillas, alineacion antero-posterior de las mismas,
inestabilidades mediales y laterales y torsiones tibiales, para finalizar con la
morfologia y la alineacién de los pies, explorados en el podoscopio. Asi
mismo se evaluan los reflejos, sensibilidades y fuerza globalmente, para
detectar posibles alteraciones neurolégicas.

El sexto apartado se destina al estudio radiolégico, que incluye de forma
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sistematica la realizaciéon de radiografia antero-posterior y lateral de craneo
columna vertebral desde C1 a sacro, antero-posterior de extremidades
superiores, telemetria y postero-anterior de extremidades inferiores y lateral y
postero-anterior de pies en carga. Con todo ello se determinara la presencia
de escoliosis, cifosis dorso-lumbar, lordosis lumbar L1-L5, lordosis lumbo-
sacra L1-S5, la inclinacién de S1, la lordosis L3-S3, la medida transversal del
canal medular desde D12 a L5, los angulos cérvico-diafisarios de los
fémures, de las rodillas, los metafiso-diafisarios de las tibias, las medidas de
tibias y peronés y los arcos longuitudinales internos de ambos pies.

En el séptimo apartado del protocolo se recogen los resultados de las
exploraciones complementarias que realizamos: audiometria, timpanometria,
potenciales evocados auditivos, scaner de las piramides petrosas, densidad
mineral désea ( todas ellas se se practican de forma constante) y otras que
puedan considerarse necesarias segun cada caso ( determinaciéon hormonal,
glicemias, mucopolisacaridos, etc. ).

Los dos ultimos apartados se destinan a diagnéstico (octavo) y a tratamiento
(noveno), bien sea hormonal, ortopédico, rehabilitador o quirurgico,
especificando el tipo de tratamiento, fecha y duracion del mismo, centro
donde se realizd, incidencias y si se le ha practicado elongacioén 6sea, de
qué segmento , los cm que se obtuvieron y a que edad se intervino.

El protocolo se acompana de las graficas de relaciéon edad / talla y edad /
perimetro cefalico,asi como un estudio del coeficiente intelectual , un test de
personalidad y de la repercusion que sobre la autoestima y la integracion
socio-familiar tiene su propia imagen corporal.

Con todo ello pretendemos tener un estudio reglado de estos pacientes y
poder mantener un control evolutivo de los mismos, intentando evitar o al
menos paliar las complicaciones que por su propia patologia tienen la
posibilidad de desarrollar (Anexo 1).



2. DENSIDAD MINERAL OSEA EN LAS DISPLASIAS OSEAS
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INTRODUCCION

El objetivo de esta 2® fase de la investigacion es evaluar la densidad mineral
Osea de los pacientes afectos de diversos tipos de displasias 6seas, mediante
la cuantificacion de miligramos de hidroxiapatita por centimetro cuadrado de
masa Osea, a distintos niveles, con el fin de comparar su situacién respecto a
valores de sujetos normales para su misma edad y sexo, segun las tablas de
normalidad existentes.Con todo ello pretendemos detectar las alteraciones en
la calidad ésea de estos pacientes,asi como la existencia de relacién entre
algunos de los parametros analizados. Todo ello encaminado a poder valorar
mas minuciosamente las posibilidades de elongacion ésea, que actualmente
se estan llevando a cabo de una manera muy poco selectiva.

Para realizar el estudio de la masa 6sea hemos utilizado la densitometria por
doble fotén. Consideramos necesario apuntar unas breves nociones de la
técnica, antes de exponer detalladamente el estudio realizado.

La cantidad de masa ésea que poseemos esta intimamente correlacionada con
la resistencia efectiva del hueso. El esqueleto humano no es homogéneo,
existiendo dos componentes totalmente distintos: el hueso cortical, mas
compacto, que representa el 80% de la masa 6sea total, y el hueso trabecular o
esponjoso que representa el 20% restante. Este ultimo se sitda
predominantemente en los huesos del esqueleto axial ( tronco )y su
caracteristica mas importante es la porosidad, lo que le confiere una superficie
cuatro veces mayor que el hueso cortical. Asi mismo dispone de mayor
vascularizacion, lo que supone unos cambios metabdlicos mucho mas activos
que los existentes en el hueso cortical. Todo ello indica que las variaciones en
la cantidad de hueso trabecular es mas indicativo de los cambios de la masa
6sea, que las modificaciones del hueso cortical.

Actualmente existen diversas técnicas para la determinacién de la masa 6sea
(1,2,3), pero los estudios de las diversas técnicas han puesto de manifiesto que
la mayor precisién se obtiene mediante la tomografia computarizada y
fundamentalmente con la densitometria foténica dual (5,6).
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La densitometria fue introducida en 1963 mediante el densitémetro de fotdn
Unico, cuyos principios técnicos se basan en el célculo de la atenuacion que
experimenta un haz de luz de radiacién monoenergético, de baja energia, al
atravesar la estructura 6sea. Esta técnica debe ser aplicada en zonas donde
exista una minima masa de tejidos blandos y estos deben ser lo mas
uniformes posibles, lo que ha limitado su aplicaciéon a zonas muy concretas
como son el antebrazo y el calcaneo . Todo ello llevé a buscar modificaciones
que permitieran estudiar las estructuras que presentan mayor riesgo de
fracturas ( esqueleto axial y extremidades inferiores ) y para ello se introdujo
una variaciéon del método citado, utilizando un emisor de radiacién de doble
energia en lugar de la fuente radioactiva monoenérgica, dando lugar a la
densitometria por doble fotéon (DDF), también llamada absorciometria fotonica
dual o fotoabsorciometria dual, que es la técnica que hemos utilizado para
nuestro estudio (4,8,11,12). Se utiliza principalmente para las mediciones del
contenido mineral éseo de la columna y cadera, asi como de otras estructuras
Oseas y del calcio total del esqueleto (7,9).

La atenuacion de los dos distintos picos de energia permite eliminar la
dificultad de los tejidos blandos. La fuente de radiacion mas utilizada es el
emisor doble como el Gadolinium 153 .

El densitometro consta de dos partes, la fuente emisora de radiaciéon (Gd
153) y el detector de centelleo sélido, unico o multiple, colimado y enfrentado
al haz de radiacion. El emisor y el detector se desplazan uniformemente. La
fuente emisora esta situada en el interior de un sistema que permite la
apertura automatica de un pequefo orificio, a través del cual sale el haz de
radiaciéon y es el momento en que se inicia la exploracion. La dosis de
irradiacion es muy inferior a la recibida con el resto de los métodos
radiolégicos de valoracion ésea. El tiempo de duraciéon de la prueba es de 5
a 20 minutos , segun la estructura a valorar, y de 20 a 70 minutos para el
estudio global del esqueleto. Los datos obtenidos son almacenados y
analizados por un ordenador, obteniendo no sélo valores numéricos, sino
imagenes y detalles anatomicos.
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Las unidades se expresan como masa dividida por el area de la regién de
interés (gramos / cm2), que traduce la densidad mineral 6sea (DMO).

Los valores de referencia o de normalidad se han obtenido de grupos de
poblacién con caracteristicas étnicas definidas, libres de enfermedades que
puedan afectar a la mineralizacién del esqueleto y con un estudio radiolégico
normal. Cada laboratorio dispone de sus valores de normalidad acorde con
su poblacién.

Aspectos clinicos de la valoracion de la masa ésea.

La masa 6sea es dependiente de la edad y el sexo , aumentando hasta el
cierre de las placas epifisarias de crecimiento, continuando con un
crecimiento radial hasta la tercera década de la vida. Permanece estacionaria
durante un periodo variable e inicia su pérdida progresiva con los afos.

La masa 6sea maxima o pico maximo se obtiene en la juventud y los factores
que lo determinan son genéticos, nutricionales, mecanicos y hormonales,
destacando la carga mecanica, como es el ejercicio, los habitos nutricionales,
como la ingesta de productos ricos en calcio y el estatus hormonal,
dependiendo de los niveles de somatotropina, calcitonina y parathormona.

La masa 6sea presenta una importante variacion entre los individuos de cada
sexo, asi la disminucién de la misma a lo largo de la vida es del 57% para las
mujeres y del 53% para los hombres.

Practicamente todas las osteopatias son tributarias de un estudio detallado,
tanto para establecer el diagndstico como para conocer el grado de
afectacién de las mismas, asi como para realizar el seguimiento de su
evolucion y la eficacia de las terapelticas aplicadas. Entre las indicaciones
de la densitometria fotonica dual se encuentra la osteoporosis(10), en la que
existe una pérdida de la masa 6sea sin modificacion de la composicion
quimica. El estudio de la misma permite determinar el grado de severidad en
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los diversos sectores del esqueleto, lo que pondra de manifiesto el riesgo
potencial de fractura.Los estudios evolutivos permitiran conocer el ritmo de la
perdida de masa 6sea, asi como la efectividad de los tratamientos.

En resumen podemos decir que la precision de la densitometria 6sea y la
posibilidad de efectuar estudios repetidos al mismo paciente, con escasa
dosis de radiaciéon, han convertido a esta técnica en una fuente de
informacion basica para el diagnéstico, valoraciéon y seguimiento de las
enfermedades que afecten al esqueleto, y por ello la consideramos de
extraordinaria utilidad en el estudio de las displasias 6seas.

OBJETIVO DE LA INVESTIGACION

Con esta investigacién de la densidad mineral ésea en distintas entidades de
displasias 6seas, se pretende cuantificar la calidad 6sea a nivel lumbar y de
extremidades inferiores en estos pacientes, con el fin de confirmar o detectar
alteraciones en la misma, ya que las distintas publicaciones al respecto
afirman la normalidad en la calidad 6sea de estos pacientes, no existiendo
por el momento , ninguna publicacién internacional que lo evalue mediante
densitometria y por lo tanto no existiendo cuantificacién de la misma.

Ello podria permitir una toma de decisiones mas ajustada y realista respecto
a las elongaciones 6seas, evitando asi riesgos y complicaciones en este tipo
de intervenciones, a las que frecuentemente y de forma indiscriminada se
estan sometiendo estos pacientes.
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MATERIAL Y METODO:

Hemos evaluado 40 pacientes afectos de distintos tipos de displasias
Oseas, distribuidos de la siguiente forma:

ACONDROPLASIAS : 22 pacientes.
PSEUDOACONDROPLASIA : 4 pacientes.
HIPOACONDROPLASIA : 3 pacientes.

DISPLASIA ESPONDILO-METAFISARIA : 6 pacientes.
DISPLASIA MESOMELICA : 2 pacientes.

DISPLASIA EPIFISARIA MULTIPLE : 1 paciente.
MUCOPOLISACARIDOSIS : 1 paciente.
ENFERMEDAD DE OLLIER : 1 paciente.

HF W OH R W R R K

De estos pacientes hemos descartado 3 del grupo de Acondroplasias (ACH),
por haber sido sometidos previamente a elongacion 6sea y por lo tanto
desvirtuaban los resultados a analizar.

Asi mismo hemos desechado los pacientes afectos de displasia epifisaria-
multiple, mucopolisacaridosis y enfermedad de Ollier, por disponer de un solo
paciente de cada patologia y no ser posible el analisis estadistico en estas
circunstancias.

Con todo, el nimero de pacientes introducidos en el estudio es de 34y la
distribucién de los mismos es la siguiente:

# ACONDROPLASIAS : 19 pacientes.

# PSEUDOACONDROPLASIA : 4 pacientes.

# HIPOACONDROPLASIA : 3 pacientes.

# DISPLASIA ESPONDILO-METAFISARIA : 6 pacientes.
# DISPLASIA MESOMELICA : 2 pacientes.
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METODO

A todos los pacientes se le realizé una anamnesis completa y una
exploracion clinica segun el protocolo que se presentd en la 12 fase de la
investigacion. Como es evidente, dada la patologia, todos los pacientes han
presentado talla baja, inferior a 3 desviaciones standar en las tablas de
Tanner-Whitehouse (Tablas | y |l ). Posteriormente fueron sometidos al estudio
de la densidad mineral mediante la técnica de densitometria fotonica dual ,
que se especifica al inicio del presente trabajo, con el aparato LUNAR-DPX.

Las variables analizadas en cada paciente son las siguientes: EDAD. SEXO.
PESO. ALTURA. DENSIDAD MINERAL A NIVEL DE: COLUMNA LUMBAR
ENTRE L2-L4 Y SU PORCENTAJE RESPECTO A LOS VALORES DE
NORMALIDAD, DE CUELLO FEMORAL, DE TRIANGULO DE WARD, DE
TROCANTER, DE MESETA TIBIAL Y DENSIDAD MINERAL TOTAL.
(Anexo 2).

Los porcentajes respecto a los valores normales se han realizado a nivel de
L2-L4, segun las tablas facilitadas por CETIR (Tablas Il y IV ), ya que es la
Unica localizacién de valores de normalidad disponibles en nuestro medio.

Cada grupo de pacientes se analizé independientemente, ya que sus
caracteristicas patoldgicas son distintas y bien definidas en cada uno de
ellos.

El analisis estadistico se ha realizado mediante el paquete de software
Truepistat, utilizando la correlacion de Pearson para evaluar los coeficientes
de correlacion entre la edad, la altura y el peso, con la mineralizaciéon de la
columna lumbar, y entre las mineralizaciones de mesetas tibiales y columna
lumbar. Las diferencias de mineralizacién entre las mesetas tibiales se
determiné mediante la t de Studen para datos apareados.
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MATERIAL

El grupo mayoritario ha sido el de los sujetos ACONDROPLASICOS, como
corresponde a la frecuencia de esta displasia.

Se han evaluado 19 pacientes de los cuales 11 son varones (58%) y 8
mujeres (42%) (Tabla V ), con una edad media de 5.21 afios y una desviacion
estandar (DE) de 3.5, un peso medio de 15.68 kgr con una DE de 6.48, y una
altura media de 88.8 cm con una DE de 17.74 (Tabla VI ).

La distribucion por edades es de 8 pacientes entre los 0 y 5 afios (42%), de
otros 8 pacientes entre los 5 y los 10 (42%), y de 3 pacientes entre los 10 y
los 15 afos (16%) (tabla VIl ).

La distribucién por frecuencias en los varones es: edad media 5.27 afnos con
una DE de 3.0; peso medio 14.6 Kgr con una DE de 4.69 y altura media de
88.27 cm con DE de 13.38. (Tabla VIII ).

La distribucidn por frecuencias en las mujeres es: edad media 5.12 afos con
una DE de 4.4; peso medio 17.12 Kgr con una DE de 8.5 y altura media de
89.7 cm con DE de 23.4. (Tabla IX).

El segundo grupo analizado es el de los pacientes afectos de DISPLASIA
ESPONDILO-METAFISARIA

El nimero total de pacientes es de seis, 3 de ellos son varones (50%) y 3
mujeres (50%) (Tabla X ), con una edad media de 9.33 afios y una DE de
7.47, un peso medio de 23.8 kgr con una DE de 15.53 , y una altura media de
99.8 cm con una DE de 26.3 (Tabla XI ).



- 20 -

La distribuciéon por edades es de 2 pacientes entre los 0 y 5 afnos (33.3%),
otros 2 pacientes entre los 5y los 10 (33.3%), 1 paciente entre los 15 y los 20
anos (16.6%) y otro entre 20 y 25 afnos (16.6%), (Tabla XII ).

La distribucién por frecuencias en los varones es: edad media 9.66 anos con
una DE de 5.50; peso medio 29.0 Kgr con una DE de 20.07 y altura media de
112.3 cm con DE de 32.62. (Tabla XIII ).

La distribucién por frecuencias en las mujeres es: edad media 9.0 afos con
una DE de 10.44; peso medio 18.66 Kgr con una DE de 10.96 y altura media
de 87.33 cm con DE de 14.01 (TablaXIV ).

El tercer grupo analizado fue el de los pacientes diagnosticados de
PSEUDOACONDROPLASIA.

El grupo esta formado por 4 pacientes, 2 varones (50%) y 2 mujeres (50%)
(TablaXV),con una edad media de 13.2 afos y una DE de 5.50, un peso
medio de 32.5 kgr con una DE de 12.2 , y una altura media de 118.0 cm con
una DE de 14.3 (Tabla XVI).

La distribucion por edades es de 1 paciente entre los 5y los 10 (25%) , otro
entre los 10 y los 15 afnos (25%) y 2 entre los 15y los 20 (50%) , (Tabla XVII ).

Dado el numero de pacientes de este y de los otros dos grupos que faltan por
describir, no se realizé la distribucién de frecuencias por sexos.

El cuarto grupo estudiado es el de los afectados de HIPOACONDROPLASIA.

Este grupo esta formado por 3 pacientes, 1 varén (33.3%) y 2 mujeres
(66.7%) ( TablaXVIlll ),con una edad media de 10.6 afios y una DE de 2.3 , un
peso medio de 35.6 kgr con una DE de 12.5, y una altura media de 121.3
cm, con una DE de 14.36 (Tabla XIX).
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La distribucion por edades es de 1 paciente entre los 5y los 10 (33.3%) y 2
paciente entre los 10 y los 15 afios (66.6%) , (Tabla XX ).

Finalmente se evalué el grupo minoritario de nuestra muestra, la_DISPLASIA
ESPONDILO-DIAFISARIA 0 MESOMELICA

Se dispone solamente de 2 pacientes, 1 varén (50%) y 1 mujer (50%) (Tabla
XXI'),con una edad media de 17.5 afos y una DE de 2.1 , un peso medio de
49 kgr con una DE de 5.6 , y una altura media de 145 c¢cm, con una DE de 1.4
(Tabla XXII').

Los dos pacientes se encuentran entre los 15y los 20 afios (Tabla XXIII ).

RESULTADOS

Los valores obtenidos en las densidades minerales 6seas realizadas a cada
grupo de pacientes, son los expuestos en las tablas XXIV, XXV, XXVI, XXVII ,
XXVIIy XXIX.

Hemos realizado el estudio estadistico en los pacientes ACH, espéndilo-
metafisarios y pseudoacondroplasicos, ya que estos son los tres grupos
susceptibles de analisis, dado el nimero de sujetos de que disponemos en
cada uno de ellos.

# ACONDROPLASIA
Al analizar el grupo de pacientes acondroplasicos globalmente, varones y
mujeres, hemos obtenido correlacion significativa entre (Tabla XXX ):

- Edad y mineralizacién , con p < 0.0001.

- Peso y mineralizacién, con p < 0.0001.

- Altura y mineralizacion, con p < 0.0001.
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Al desglosar los 19 pacientes en dos grupos, varones 11 pacientes y mujeres
8 pacientes, la correlacion se mantiene significativa excepto entre la edad y la
mineralizacion en los varones ( Tabla XXXI y XXXII ).

No hay diferencias estadisticas entre las mesetas tibiales de ambas
extremidades en ningun caso, pero si se detecta correlacion entre la
mineralizacién de mesetas tibiales y columna lumbar tanto en los sujetos
varones ( p<0.05) como en las mujeres (p<0.01) (Tabla XXXIII').

Consideramos imprescindible mencionar que el 50% de las mujeres afectas
de ACH presentan valores inferiores a la normalidad en la mineralizacion de
la columna lumbar (Tabla XXXIV), siendo el 62% de los varones ACH los que
presentan este déficit ( Tabla XXXV ).

# DISPLASIA - ESPONDILO-METAFISARIA :
Se ha obtenido correlacion significativa entre:
- Peso y mineralizacién, con una p < 0.001.
- Altura y mineralizacién, con una p < 0.0001.
No existe correlacién significativa entre la edad y la mineralizacion (Tabla
XXXVI).

No se pueden analizar estadisticamente las diferencias de mineralizacién
entre las mesetas tibiales en este grupo, al existir un paciente con
osteosintesis en la meseta tibial izquierda. Asi mismo no existe correlacion
entre las mesetas tibiales y la columna lumbar.

# PSEUDO-ACONDROPLASIA :
Se ha encontrado correlacion significativa entre:
- Altura y mineralizacién, con una p < 0.05.
No existe correlacion entre la edad y el peso con la mineralizacion (Tabla
XXXVII).

En el estudio de la mineralizacién de las mesetas tibiales, tampoco hallamos
diferencias significativas, pero si que se detectan al correlacionarlas con la
columna lumbar, con una p<0.05 (Tabla XXXVIII ).
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Destacamos finalmente que del estudio global de los 34 pacientes
analizados, més del 50% presentan valores inferiores a la normalidad en la
mineralizacion de la columna lumbar, siendo similar las frecuencias
obtenidos para los dos sexos : 55% los varones y 56% las mujeres ( Tablas
XXXIX'y XL), siendo los afectados de displasia mesomiélica los unicos que
presentan valores dentro de la normalidad.

DISCUSION

En la bibliografia consultada no hemos encontrado, hasta la fecha,
indicaciones acerca de la mineralizacién en las displasias déseas y escasas
referencias de retrasos en la consolidacion del fémur o la tibia, después de
finalizada la elongacién o de fracturas tras la retirada del fijador.

A)La mineralizacion de la columna lumbar ( L2 - L4 ) , que representa la
mineralizacion del hueso trabecular, se encuentra disminuida en todos los
grupos estudiados excepto en la hipocondroplasia y la displasia
mesomélica y que el porcentaje de mineralizacién respecto a sujetos de la
misma edad, sexo y habitat, varia del 42% en las mujeres acondroplasicas y
el 44% de los varones acondroplasicos, al 85% en los
pseudoacondroplasicos y el 88% en las displasias espondilo-metafisarias.

B) Igualmente la mineralizacién de la columna lumbar y las mesetas tibiales
se encuentra correlacionada, tanto en la ACH (Tabla XXXIIl ), como en la
pseudoacondroplasia (Tabla XXXVIII), lo cual nos lleva a que la alteracion
de la mineralizacion es uniforme para todo el esqueleto.

C) Las displasias 6seas no siguen los pardmetros normales de correlacion
de la mineralizacién con la edad, ni en los varones acondroplasicos (Tabla
XXXI), ni en la displasia espéndilo-metafisaria (Tabla XXXVI), ni en la
pseudacondroplasia (Tabla XXXVII), no pudiéndose establecer si existe o
no correlacién en la displasia mesomélica y la hipocondroplasia, por
disponer de una muestra pequefa.

En cualquier caso, consideramos que la presunciéon, muy extendida por
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otra parte, que existe un proceso de mineralizacion normal en las displasias
6seas, no se soporta en bases cientificas demostradas.

D) Existe, por el contrario, una correlacion significativa entre la
mineralizacion de la columna lumbar y la altura en todos los grupos
estudiados, lo que es indicativo de que la talla en estos pacientes, esta
directamente correlacionada con la mineralizacién y el peso muestra
igualmente una correlacién con la mineralizacién, excepto en la
pseudoacondroplasia,que sigue el patrén de los sujetos normales.

CONCLUSIONES

Como conclusiones podemos indicar que las displasias éseas muestran un
transtorno de la mineralizacion, que afecta tanto al esqueleto axial, columna
lumbar, como al apendicular, fémures y tibias, con gran incidencia de la
reduccién de la mineralizacion, que no es igual para las distintas formas
displasicas estudiadas, y que parece ser mayor para la forma mas
frecuente, la ACH, que es a su vez el tipo de displasia 6sea mas estudiado
(13,14,15,16,17,18,19,20).

Hoy que se utiliza como técnica de tratamiento para la correccién de las
hipometrias simétricas, entre las que se encentran la displasias dseas, las
elongaciones 6seas (21,22), consideramos necesario, a la luz de los datos
anteriormente expuestos, la necesidad de realizar de forma rutinaria, previo
a la intervencion de la elongacion, una DDF que cuantifique la
mineralizacién de los segmentos femorales y tibiales, susceptibles del
proceso de elongaciéon, porque la presencia de una mineralizacion
alterada puede explicar muchos casos de retrasos de consolidacion de las
elongaciones o de fracturas, una vez retirado el fijador.

Por tanto concluimos que dentro del protocolo de estudio de las displasias
Oseas, tiene un lugar importante la determinacién de la DMO, mediante
DDF y muy especialmente en el tiempo anterior a la correcciéon de la
hipometria mediante elongacién ésea, para ,si fuera preciso, utilizar durante
el tiempo de elongacién las hormonas calciotropas.



3. BIOMECANICA DE LA MARCHA EN LAS DISPLASIAS OSEAS
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INTRODUCCION

Los movimientos humanos son aparentemente sencillos, pero el analisis
detallado de los mismos demuestran mucha mayor complejidad. Podemos
decir que los movimientos son una serie de acontecimientos que se
ejecutan en un brevisimo espacio de tiempo, originandose en el Sistema
Nervioso Central y transmitiéndose por los nervios periféricos a los
musculos, de tal forma que mediante contracciones de unos y relajacion de
los antagonistas, desplazan las palancas 6seas produciendo un
movimiento determinado ( 23 - 26 ).

Marcha Humana
* Recuerdo historico

La marcha o locomocién bipodal es uno de los movimientos de mayor
importancia en el ser humano . Se consigue mediante el aprendizaje pero
existe ademas un predisposicion filogenética como lo demuestran las
diferencias existentes en distintas estructuras del aparato locomotor, lo que
la convierte en caracteristica diferenciadora en la especie humana .

En la antigiedad, la actividad de la marcha llamo la atencién de fil6sofos
como Aristoteles e Hipdcrates, quienes tomaron conciencia de la
importancia de este gesto fisico ( 27,28 ).

El primer autor que recoge problemas del movimiento humano, incluidos los
de la marcha , fue Borelli en 1680 (29), pero no se obtuvo ningun progreso
hasta la mitad del siglo XIX, en que los hermanos Wilhelm y Edward Weber
(30) realizaron una observacion en el andlisis de la marcha. Steindler (31)
resume su contribucién como observaciéon y medida de “ alternacién de
balanceo y apoyo, la inclinacién del tronco en ambas fases, la relacion
entre duracién y longuitud de paso y el ritmo de alternancia en la marcha y
la carrera”, estableciendo un modelo especial para cada uno de ellos.
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La aparicion de la fotografia y el quimégrafo permitieron registrar y seguir
las fases de la marcha, pudiendo entonces calcular la velocidad, la
aceleracion y las fuerzas del movimiento. Los trabajos de Braune y Fisher
(32) en 1895 reflejan este tipo de aportacion.

Posteriormente con el estudio individual de los musculos se favorecio el
andlisis de la sucesion de movimientos, primero por la palpaciéon y mas
adelante por electromiografia (33). Morton en 1952 (34) y Schwartz en 1964
(35) anadieron el concepto de presiones plantares, profundizando aun mas
en el analisis de la marcha.

En la época actual, el desarrollo de nuevos instrumentos de medida y de la
informatica, han contribuido considerablemente al estudio sobre la marcha
humana normal y patoldgica.

* Marcha normal y sus fases

La marcha humana es una actividad compleja, altamente integrada,
realizada con suavidad y con bajo coste energético,precisando un fino
control del Sistema Nervioso Central para se adecuada ejecucion.

En la marcha normal se realizan tres funciones basicas:

1) EMPUJE y progresién del cuerpo con un miembro inferior, mientras
el peso descansa en el otro.

2) EQUILIBRIO y apoyo del peso del cuerpo en un solo miembro inferior,
mientras el otro oscila hacia delante.

3) ACOMODACION de la longitud del miembro oscilante, para salvar el
obstaculo del suelo y tomar contacto de forma suave con el mismo.

Las dos primeras, empuje y equilibrio, son esenciales para el
desplazamiento, y la acomodacién es fundamental para realizar una
marcha suave y de bajo coste energético.
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La marcha es una sucesién de pasos, siendo el paso el conjunto de
fendmenos producidos desde el contacto del talén con el suelo hasta el
siguiente contacto del mismo talén con dicho plano de apoyo (36). Se
divide en cuatro fases (37)

# Fase | o de toma de contacto, que gradualmente se hace con el
choque de talén con el suelo.

# Fase |l de apoyo plantar o media estancia: contacto total de la
planta del pie con el suelo, por flexién plantar del mismo, que
hace que el centro de gravedad se traslade desde el retropie a la
zona metatarso-falangica.

# Fase Il o de empuje y despegue mediante la aceleracién de la
pierna que progresa, por el contacto de los dedos con el suelo
en hiperextension de las articulaciones metatarso-falangicas.

# Fase IV o de balanceo medio o de oscilacion: se realiza
mediante la flexion de la rodilla junto a la flexién dorsal del pie ,
para acortar el miembro que progresa .

Cada ciclo de la marcha se compone de dos situaciones, una primera de
apoyo, seguida de otra de oscilacién o traslacién, dividiéndose en cuatro

tiempos (38):

a) Primer doble apoyo anterior o de frenado: el pie tomado como
referencia se encuentra contactando con el suelo mediante el
talén, mientras que el otro esta a punto de iniciar la fase de
despegue o empuje por los dedos.

b) Primer apoyo unilateral: la extremidad tomada como referencia
se encuentra soportando todo el peso del cuerpo mientras que
la otra se encuentra en periodo oscilante.
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c) Segundo doble apoyo posterior o de empuje: simétrico al
primer tiempo pero con los pies cambiados.

d) Segundo apoyo unilateral : en este tiempo la extremidad
tomada como referencia se encuentra en periodo oscilante.

Todo lo expuesto nos indica que la marcha, como movimiento humano , es
una cadena de acontecimientos y que por lo tanto puede ser analizada en
cualquiera de los puntos de dicha cadena.Este analisis puede realizarse
desde un punto de vista cinematico o estudio del movimiento (39,40,41 ),
cinético o biomecanico, que es el estudio de solicitaciones mecanicas que
generan los movimientos ( 42,43) y energético o determinacion del gasto
producido y sus procesos fisiolégicos.

* Técnicas de estudio de la marcha

Existen distintos métodos para el estudio de la marcha (38), encaminados a
obtener diferentes analisis de la misma. Entre ellas destacan:

# Métodos optico-cinematograficos: estudian la marcha, bien por
simple inspeccion, bien con la ayuda de la cinematografia, que
permiten un analisis mas detallado. Dentro de estos métodos
cabe destacar el conocido pasillo de espejos de Ducroquet.

# Métodos de plataformas dinamométricas: estudian las diferentes
fuerzas ejercidas por el organismo sobre el suelo al realizar la
marcha.

# Métodos con captadores fijos en el pie: estudian las diferentes
fuerzas que ejerce cada punto del pie durante la marcha.

# Métodos que analizan la dinamica del centro de gravedad del
organismo o de un segmento de éste por separado. Los mas
empleados son los acelerometros y los electrogoniometros.
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# Electromiografia: sirve para estudiar |a actividad de los diferen-
tes grupos musculares durante la marcha y sus tiempos de
actuacion.

# Métodos que estudian el gasto energético durante la marcha,
habitualmente a través de la medicién del consumo energético.

Plataformas dinamométricas:

Describiremos las caracteristicas de este sistema, por ser el utilizado para
nuestro estudio.

Las plataformas dinamomeétricas permiten determinar de forma cuantitativa
y cualitativa las fuerzas ejercidas sobre el pie, durante la fase de apoyo de
la marcha, registrando a cada instante la resultante de las magnitudes y
direccion de las fuerzas ejercidas sobre el pie, en sentido vertical, antero-
posterior y latero-medial, asi como el punto de aplicaciéon de las mismas. A
través del pie se desarrollan las fuerzas de reaccioén contra el suelo desde
el contacto del talén hasta el despegue de los dedos.

La grafica fuerza / tiempo de la marcha humana presenta un patron que
refleja las fuerzas verticales denominadas “ Z “, las antero-posteriores

denominadas “ X “ y las transversales denominadas “ Y “ ( Fig. 1):

* Fuerzas verticales (Z) :

Son las de mayor magnitud y representan dos instantes de fuerza, una
primera fuerza de impacto, que se corresponde con el apoyo de la porcion
proximal del pie y la segunda fuerza maxima vertical de impulso, que
corresponde al despegue de la porcion distal del pie. Entre estas dos
fuerzas verticales maximas existe una zona de apoyo menor que se
manifiesta en la grafica como una depresiéon denominada valle (43) y que
se corresponde con el contacto de toda la planta del pie sobre el suelo y al
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paso del centro de gravedad del cuerpo por su punto mas alto. En el
momento de producirse la segunda fuerza maxima vertical, comienza el
contacto con el suelo del talén del pie contralateral.

* Fuerzas antero-posteriores ( X )

Se representa por una curva formada por dos senos , uno positivo que
reflejan las fuerzas en sentido anterior y otro negativo que reflejan las de
sentido posterior. El punto neutro de estas fuerzas sera el instante en que el
valor sea cero.

* Fuerzas transversales (Y )

Estas fuerzas, también denominadas latero-mediales, muestran una
amplia variabilidad, lo que dificulta su sistematizacion, siendo positivas
durante la mayor parte del apoyo ( 36 ).

Con todos estos datos que ofrecen la pista de marcha mediante las placas
dinamomeétricas, se dispone de las caracteristicas puntuales de cada una

de las fases de la marcha en cada sujeto.

OBJETIVO DE LA INVESTIGACION

El objetivo de este proyecto de investigacion ha sido analizar y definir los
parametros cinéticos de la marcha en pacientes afectos de Displasias
Oseas con el fin de poder objetivar la existencia o no de alteraciones en la
marcha de estos sujetos.

Para ello se han utilizado las plataformas dinamométricas, cuyas
caracteristicas se han descrito anteriormente, permitiéndonos realizar un
analisis detallado de la marcha de estos pacientes y detectar si existen
variaciones respecto a los patrones de marcha normal, lo que podria
facilitar medidas terapeuticas y rehabilitadoras que mejorasen esta
dinamica de marcha.
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MATERIAL Y METODO

En este estudio se han evaluado 20 pacientes afectos de diversas
displasias 6seas, todos ellos evaluados mediante el protocolo de
anamnesis y exploraciéon descrito en la 1? Fase del Proyecto de
Investigacion (1990).

De estos 20 pacientes, 7 fueron sometidos a elongacion de las
extremidades inferiores,realizandose el estudio de la marcha tras la cirugia,
y una vez finalizado el tratamiento rehabilitador oportuno , es decir en
situacion de total normalidad. El resto de los pacientes no fueron sometidos
a esta intervencion.

El grupo de los pacientes sometidos a elongacién estaba formado por 4
varones y tres mujeres, con una edad media de 17.4 anos (DE 11.4) con un
rango de 8-40 afios. La talla media es de 128.6 cm (DE 15.4), con una
longitud del tronco de 74 cm (DE 7.5) y una longitud de las extremidades
inferiores de 53 cm (DE 12.4). El peso medio era de 35 Kg (DE 22.4) (Tabla
XLI).

El alargamiento femoral se habia realizado en un paciente, el tibial en 2 y el
femoral y tibial en 4 pacientes. La media de alargamiento en el segmento
femoral era de 10.7 cm (DE 4.1) con un rango entre 6 y 15 cm. El
alargamiento tibial medio fue de 9.1 cm ( DE 3.6 ) con un rango entre 5y 15
cm.

De los 13 pacientes no sometidos a elongacién,6 eran varones y 7 mujeres.
La edad media era de 12.4 afios (DE 5.5) con un rango de edades entre 5-
21 afios. La talla media era de 110.3 cm (DE 16.9) con una longitud del
tronco de 69.7 cm (DE 7.9) y una longitud de las extremidades inferiores de
37.8 cm (DE 8.2). El peso medio era de 34.5 Kg (DE 14.8) (Tabla XLI ).
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La distribucion por patologias fue la siguiente:
# Sometidos a elongacion ésea : 7 ACONDROPLASIAS.

# No sometidos a elongacion ésea: 4 ACONDROPLASIAS
3 D. ESPONDILO-METAFISARIAS
2 HIPOACONDROPLASIAS
1 D. METAFISARIA
1 D. DIAFISARIA
1 ENF. DE OLLIER
1 PSEUDOACONDROPLASIA.

A todos ellos se les realizé el estudio dindamico de la marcha haciéndoles
caminar sobre una pista de marcha de 605 cm de longitud por 90 cm de
ancho, donde se encuentran encastradas dos pistas dinamométricas
modelo IBV de 60 por 45, colocadas una a continuacion de la otra y en
posicidon diagonal entre ellas ( Figura 2).

Los pacientes realizaron el primer apoyo con el pie derecho y descalzos,
sin medios auxiliares de deambulacién o apoyo ( bastones o muletas ). Se
les hizo realizar varias pasadas por la pista antes de tomar las
determinaciones, con el fin de obtener la velocidad y dinamica confortable
de marcha en cada uno de ellos.

De cada paciente se analizé: - Longitud de paso
- Tiempo de paso , de apoyo y de doble apoyo
- Fuerza X maxima y minima
- Fuerza Y maxima y minima
- Fuerza Z de apoyo de talén,valle y despegue

Una vez obtenida la informacién de las caracteristicas de marcha de cada
paciente, se realizé el estudio estadistico mediante el programa Truepistat
utilizando el test de las medianas para comparar las fuerzas descritas entre
una y otra extremidad, y la correlacion de Pearson para relacionar la edad,
altura y longuitud de las extremidades inferiores con todos los parametros.
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RESULTADQOS

Describiremos por separado los resultados del analisis de la marcha en los
pacientes sometidos a elongacion y en los no elongados.

DISPLASIAS OSEAS SIN ELONGACION

En este grupo de 13 pacientes, ninguno presenté limitaciones del balance
articular en las extremidades inferiores.

Todos los pacientes mostraban una excesiva lordosis lumbo-sacra en
bipedestacién con un valor medio de 56.3° (DE 16.3) que se confirmaba
radiolégicamente, ya que el valor del angulo de Cobb de L1-L5, en
proyeccion radioldgica lateral era de 48.8° (DE 17.6) , con una inclinacién
de S1 de 47.5° (DE 15.8) y especialmente el valor importante del angulo de
Cobb L3-S3 que era de 92.8° (DE 23.6) (Tabla XLII ).

Fuerzas de reaccién del suelo

Los resultados de las fuerzas verticales, antero-posteriores y medio-
laterales, se muestran en la Tabla XLIII. Estos resultados estan expresados
en relacion fuerza / peso mesurada en Newtons, teniendo en cuenta que el
valor 1 es el que corresponde al peso del cuerpo del individuo, expresado
en Newtons.

No se han encontrado diferencias significativas en las fuerzas verticales,
tanto la de impacto, despegue como la fuerza vertical minima entre ambos

pies.

Se han objetivado diferencias significativas en la fuerza maxima posterior (
p<0.001), con mayor fuerza posterior en la extremidad inferior izquierda y
en la fuerza maxima anterior (p<0.05), que es mayor en la extremidad
inferior derecha. La fuerza maxima medial no presenta diferencias
significativas entre ambas extremidades, mientras que la lateral es mayor
en la extremidad inferior izquierda y con significancia estadistica (p<0.05).
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Longitud de paso
La longitud de paso se muestra en la Figura 3, expresada graficamente en

el diagrama de Sutherland (44) y Whittle (45), en donde puede observarse
que la longitud del paso es notablemente inferior a la que presentan los
sujetos normales de la misma edad.

Tiempo de paso
El tiempo de paso es el tiempo que transcurre entre el apoyo del talén

derecho al apoyo de talén izquierdo, mientras que el de doble apoyo es el
tiempo que estan apoyados los dos pies en el suelo.Los tiempos de paso,
de apoyo en cada extremidad y de doble apoyo de estos pacientes se
muestran en la Tabla XLIV. Es importante destacar que el tiempo de doble
apoyo representa,en este grupo,el 26.8% del tiempo total del paso (Tabla
XLV).

Existen diferencias entre el tiempo de apoyo del pie derecho con respecto
al pie izquierdo (p<0.05), siendo menor el tiempo de apoyo del pie derecho,
existiendo entre ambos una relacién de 0.98.

DISPLASIAS OSEAS CON ELONGACION

Todos los pacientes mostraron algun grado de limitacion articular. Ninguno
de los que habian sido sometidos al alargamiento del segmento femoral
conseguia una extension completa de la rodilla, con un flexo medio de esta
articulaciéon de 18° (DE 6.8), con un rango entre 12 y 40 °. Tampoco en
ninglin caso de las elongaciones tibiales se conseguia la flexién dorsal del
pie, debido a una rigidez de la articulacién tibio-peronéo-astragalina, con
una media de flexién dorsal de 0° (DE 6.7) con un rango que se situaba
entre 0 y 10° de flexo. Igualmente todos mostraban una limitacion de la
flexiéon plantar, con un valor medio de 23° (DE 4.2).

La lordosis lumbo-sacra en bipedestaciéon mostraba un valor medio normal
de 43.7° (DE 9.1), con unas mediciones radioldgicas de la lordosis lumbar
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L1-L5 normal, con un valor medio de 30.6° (DE 13.0) y una inclinacién de
S1 igualmente normal, con un valor medio de 42.3° (DE 11.7), aunque con
un angulo L3-S3 discretamente aumentado, de 89° (DE 6.0) ( TABLA || ).

Fuerzas de reacccion del suelo
Los resultados de las fuerzas de reaccion verticales, antero-posteriopres y
mediolaterales se exponen en la Tabla XLVI.

Se han encontrado diferencias significativas en la fuerza vertical de impacto
entre ambos pies (p<0.05), siendo mayor esta fuerza en la extremidad
inferior izquierda. También se han detectado diferencias significativas en la
fuerza maxima posterior (p<0.001), con mayor reaccién en la extremidad
izquierda. La fuerza maxima medial es igualmente diferente (p<0.001), pero
aqui es la extremidad inferior derecha la que muestra mayor reaccion.

Longitud de paso

La longitud de paso se muestra en la Figura 4, expresada graficamente en
el diagrama de Sutherland (44) y Whittle (45), en donde puede observarse
que la longitud del paso, al igual que en los sujetos no elongados, es
notablemente inferior a la que presentan los sujetos normales de la misma
edad.

Tiempo de paso

En este grupo vemos que el tiempo de paso y de doble apoyo se
incrementa respecto al otro grupo evaluado, aunque se mantiene la
relacion del tiempo de doble apoyo con respecto al tiempo total de paso en
un 26.1% (Tabla XLV ). Esto se produce a expensas de que el tiempo de
apoyo en ambos pies es mayor, aungue no hay diferencias entre el tiempo
que estan apoyados uno u otro pie. Los tiempos de paso, de apoyo en cada
extremidad y de doble apoyo de estos pacientes se muestran en la Tabla

XLVII.
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CORRELACIONES

Sin_elongacion

Existe correlaciéon entre la edad y la talla (p<0.05), pero no se ha
encontrado correlacion de la edad ni de la talla con la longitud de paso, el
tiempo de paso ni del doble apoyo.

Elongados

No existe correlacion entre la edad y la talla, ni entre la edad, talla y longitud
de las extremidades inferiores con la longitud de paso, tiempo de paso o
doble apoyo.

DISCUSION

A) En los pacientes no elongados la fuerza vertical de impacto y la fuerza
vertical de despegue son superiores al peso del cuerpo ( valor 1), no
existiendo diferencias entre un pie y otro, mientras que en los sujetos
elongados la fuerza vertical de impacto sigue siendo superior al peso del
cuerpo con diferencias significativas entre una y otra extremidad, lo que
podria atribuirse a la falta de la completa flexién dorsal del pie.

La fuerza vertical de despegue de estos pacientes, esta en el limite de la
normalidad, sin diferencia entre una y otra extremidad. La fuerza vertical
minima en ambos grupos es inferior al valor 1, lo que se considera dentro
de los limites de la normalidad.Es de destacar que las fuerzas verticales son
las de menor especificidad y estarian en relacion al peso del cuerpo.

B) La fuerza maxima anterior en los sujetos no elongados presenta
diferencias significativas entre la extremidad inferior derecha y la izquierda,
siendo mayor en la derecha, lo que se considera normal segun referencias



- 39 -

bibliograficas (36), mientras que en los sujetos elongados, no existe esta
diferencia, lo que consideramos también atribuible a la rigidez relativa del
tobillo y a la limitacién articular de la rodilla.

C) Las fuerzas méaximas posteriores muestran diferencias significativas en
ambos grupos, siendo los valores de la extremidad inferior derecha los
mayores obtenidos, dato que se contrapone a los resultados conseguidos
en el analisis de la marcha en sujetos normales (46, 47).

D) Las fuerzas medio-laterales presentan un primer maximo lateral al inicio
del apoyo de talén y son muy dificiles de sistematizar (46). Segun
Ducroquet y Matsusaka (48, 49) la articulaciéon subastragalina representa
un importante papel aun no bien esclarecido.La fuerza medial tiene poca
relevancia clinica mientras que la lateral esta en relacién con la longitud de
la pierna (R>0.9), lo que podria justificar la existencia de diferencias
significativas en los pacientes no elongados.

CONCLUSIONES

Consideramos que las plataformas dinamomeétricas y el estudio cinético de
la marcha, dado el gran nimero de parametros que permite obtener, es
fundamental para la comprension y el estudio experimental en la patologia
que nos ocupa, ya que por un lado existe una importante disminucion de la
longitud de las extremidades inferiores y por otra parte se ofrece la
alternativa de la elongacién 6sea de las mismas.

Con los resultados obtenidos podemos afirmar que existen diferencias en
los distintos valores de las fuerzas analizadas, basicamente en la fuerza
vertical de despegue, en la fuerza maxima anterior y en la fuerza maxima
medial de los sujetos elongados, y en la fuerza vertical de impacto en los no
elongados, todo ello respecto a los sujetos normales.
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Dado que la muestra de sujetos elongados es pequefa, no podemos hacer
afirmaciones categéricas, pero el hecho de que todos sean pacientes
afectos de acondroplasia y que las alteraciones de la morfologia, reflejadas
en las graficas de marcha ( Fig 5 ), sean similares, nos permite intuir que la
limitacion del balance articular de la rodilla y de la flexion dorsal del pie,
influyen considerablemente en estos resultados, por lo que deberian
arbitrarse los mecanismos quirurgicos y rehabilitadores para mejorar estas
deficiencias y poder obtener un equilibrio entre el alargamiento y la correcta
funcién de estas articulaciones, consiguiendo asi una funcionalidad vy
dinamica de marcha adecuadas.

Respecto a los sujetos no elongados, se objetiva mayor alteracién en la
morfologia de la grafica de marcha ( Fig 6 ), pero en aquellas displasias que
presentan limitaciones articulares mas evidentes ( espdndilo-metafisarias y
enfermedad de Ollier), aunque las muestras evaluadas tampoco nos
permiten exponer afirmaciones concluyentes.

Dado el interés que nos merecen los resultados obtenidos, y el beneficio
que podria significar para estos pacientes el conocimiento amplio y
cuantificable de sus caracteristicas de marcha, para poder aplicar las
correcciones necesarias, consideramos que seria importante poder ampliar
el estudio en proyectos posteriores.
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TABLA |: Relacién de tallas en displasias 6seas:Varones.
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TABLA II: Relacién de tallas en displasias 6seas: Mujeres.
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NINOS
DMO DESVIACION

EDAD N° VALOR MEDIO LIMITE ALTO LIMITE BAJO STANDARD
0 9 0.25 0.3 0.22 0.05

8 0.38 0.44 0.32 0.06
2 14 0.48 0.55 0.41 0.07
3 10 0.565 0.635 0.495 0.07
4 1" 0.062 0.69 0.55 0.07
5 16 0.64 0.72 0.56 0.08
6 9 0.67 0.75 0.59 0.08
7 9 0.70 0.78 0.62 0.08
8 13 0.7 0.79 0.63 0.08
9 12 0.735 0.815 0.655 0.08
10 8 0.75 0.84 0.66 0.09
1 10 0.785 0.885 0.685 0.10
12 13 0.865 0.965 0.765 0.10
13 7 0.96 1.06 0.86 0.10
14 9 1.05 1.15 0.95 0.10
15 14 1.1 1.21 1.01 0.10
16 10 1.15 1.25 1.05 0.10
17 6 1.17 1.28 1.06 0.1
18 20 1.19 1.30 1.08 0.11
19 17 1.21 1.33 1.09 0.12
20 31 1.22 1.34 1.10 0.12

TABLA llI; Valores normales de mineralizacién lumbar en varones(CETIR).
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14
9
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10
6
21

DMO
VALOR MEDIO

0.25
0.38
0.48
0.565
0.62
0.64
0.67
0.70
0.75
0.785
0.95
0.88
0.97
1.07
1.07
1.111
1.13
1.15
1.18
1.185
1.20
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NINAS

LIMITE ALTO

0.3
0.44
0.55
0.635
0.69
0.72
0.75
0.78
0.83
0.865
0.94
0.97

1
1
1

- -

- -

.06
12

17

211
.23
.26
.29
.305
.32

LIMITE BAJO

0.2
0.32
0.41
0.495
0.55
0.56
0.59
0.62
0.67
0.705
0.76
0.79
0.88
0.92
0.97
1.011
1.03
1.04
1.07
1.065
1.08

TABLA |V: Valores normales de mineralizacién lumbar en mujeres(CETIR).

DESVIACION
STANDARD

0.55
0.06
0.07
0.07
0.07
0.08
0.08
0.08
0.08
0.08
0.09
0.09
0.09
0.10
0.10
0.10
0.10
0.1
0.1
0.12
0.12
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TABLA V: Distribucién por sexos en la ACH

n? pacientes porcentaje
Varones 11 58%
Muijeres 8 42%

TABLA VI:Valores medios en ACH

media DS
Edad (afios) 5.21 3.5
Peso (kar) 15.68 6.48
Altura _(cm) 88.8 17.74

TABLA VIl : Distribuciéon por edades en la ACH.

n° pacientes porcentaje
0-5 afos 8 42%
5-10 afos 8 42%

10 - 15 afios 8 16%
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TABLA VIl : Distribucion por frecuencias en varones ACH.

media DS
Edad (afios) 5.27 3.0
Peso (kar) 14.60 4.69
Altura (cm) 88.27 13.38

TABLA IX: Distribucién de frecuencias en mujeres ACH

media DS
Edad (afios) 5.12 4.4
Peso (kar) 17.12 8.5
Altura (cm) 89.7 23.4

TABLA X:Distribucién por sexos en la Displasia espondilo-metafisaria.

n? pacientes porcentaje

Varones 3 50%
Mujeres 3 50%
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TABLA XI: Valores medios en la Displasia espéndilo-metafisaria.

media DS
Edad (afios) 9.33 7.47
Peso (kar) 23.8 15.53
Altura (cm) 99.8 26.30

TABLA XII : Distribucién por edades en la Displasia espéndilo-metafisaria.

n® pacientes porcentaje
0-5 afos 2 33.3%
5-10 anos 2 33.3%
10 - 15 aros 0 -
15 - 20 afios 1 16.6%

20 - 25 arios 1 16.6%
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TABLA XllI:Distribucién por frecuencias en varones con Displasia espéndilo

metafisaria.

media DS
Edad (afios) 9.66 5.50
Peso (kar) 29.0 20.07
Altura (cm) 112.3 32.62

TABLA XIV: Distribucién de frecuencias en mujeres con Displasia espéndilo

metafisaria

media DS
Edad (afios) 9.0 10.44
Peso (kar) 18.66 10.96

Altura (cm) 87.33 14.01
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TABLA XV: Distribucién por sexos en la Pseudo-acondroplasia.

n2 pacientes porcentaje
Varones 2 50%
Mujeres 2 50%

TABLA XVI:Valores medios en la Pseudo-acondroplasia.

media DS
Edad (afios) 13.2 5.50
Peso (kar) 32.5 12.20
Altura (cm) 118.0 14.30

TABLA XVII : Distribucién por edades en la Pseudo-acondroplasia.

n® pacientes porcentaje
0-5 afos 0 -
5- 10 afios 1 25%
10 - 15 afios 1 25%

15 - 20 afios 2 50%
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TABLA XVIlI: Distribucién por sexos en la Hipoacondroplasia.

n® pacientes porcentaje
Varones 1 33.3%
Muijeres 2 66.7%

TABLA XIX: Valores medios en la Hipoacondroplasia.

media DS
Edad (afios) 10.6 2.30
Peso (kar) 35.6 12.50
Altura (cm) 121.3 14.36

TABLA XX : Distribuciéon por edades en la Hipoacondroplasia.

n® pacientes porcentaje
0-5 afos 0 -
5- 10 aflos 1 33.3%

10 - 15 aflos 2 66.7%
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TABLA XXI: Distribucién por sexos en la Displasia mesomélica.

n? pacientes porcentaje
Varones 1 50%
Mujeres 1 50%

TABLA XXII: Valores medios en la Displasia mesomélica.

media DS
Edad (afios) 17.5 2.1
Peso (kar) 49.0 5.6
Altura (cm) 145.0 1.4

TABLA XXIII : Distribucién por edades en la Displasia mesomélica.

n? pacientes porcentaje

15 - 20 afios 2 100%
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TABLA XXIV: Valores medios de DMO en varones ACH.

MEDIA DS
DMO L2-14 0.5136 0.11
TOTAL BODY 0.8220 0.09
MESETATIBIALDCH  0.4520 0.04
MESETA TIBIAL IZQU  0.4608 0.06
% MINERALIZ.L2-L4 44.318 64.16
* n2 pacientes = 11
TABLA XXV: Valores medios de DMO en mujeres ACH.
MEDIA DS
DMO L2-14 0.5316 0.15
TOTAL BODY 0.8078 0.11
MESETATIBIALDCH  0.4293 0.10
MESETATIBIAL IZQU  0.4361 0.07
% MINERALIZ.L2-L4 42.500 64.35

* n? pacientes = 8
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TABLA XXVI:Valores medios de DMO en Displasia espéndilo-metafisaria.

MEDIA DS
DMO L2-14 0.6818 0.31
TOTAL BODY 0.8378 0.20
MESETATIBIALDCH  0.5675 0.30
MESETA TIBIAL IZQU __0.6074 0.29
% MINERALIZ. L2-L4 88.500 18.22

* n2 pacientes =6

TABLA XXVII: Valores medios de DMO en la Pseudo-acondroplasia.

MEDIA DS
DMO L2-14 0.7710 0.14
TOTAL BODY 0.9495 0.08
MESETATIBIALDCH  0.6492 0.04
MESETA TIBIAL I1ZQU  0.6692 0.13
% MINERALIZ.L2-L4 85.058 10.65

* ne pacientes =4
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TABLA XXVIII: Valores medios de DMO en la Hipoacondroplasia.

MEDIA DS
DMO L2-14 0.7916 029
TOTAL BODY 0.8456 0.10
MESETATIBIALDCH _ 0.7930 0.22
MESETA TIBIAL IZQU _ 0.7700 0.27
% MINERALIZ.L2-L4 97.066 25.52

* ne pacientes = 3

TABLA XXIX: Valores medios de DMO en Displasia Mesomélica.

MEDIA DS
DMO L2-L4 1.2755 0.12
TOTAL BODY 1.0250 0.06
MESETA TIBIAL DCH __0.9440 0.00
MESETA TIBIAL IZQU  0.9485 0.41
% MINERALIZ.L2-L4 106.500 9.19

* n2 pacientes = 2
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TABLA XXX: Correlacién mineralizacién L2 - L4 en |a ACH.

r o]
Edad 0.77 < 0.0001
Peso 0.83 < 0.0001
Altura 0.81 < 0.0001

TABLA XXXI: Correlaciéon mineralizacion L2 - L4 en varones ACH.

r p
Edad 0.59 NS
Peso 0.63 <0.05
Altura 0.69 <0.05

TABLA XXXII: Correlaciéon mineralizacion L2 - L4 en mujeres ACH.

r o]
Edad 0.90 < 0.001
Peso 0.96 < 0.0001
Altura 0.89 < 0.0001

TABLA XXXIII: Correlacién mineralizaciéon L2 - L4 / mesetas tibiales en ACH
r P

Meseta tibial varones 0.68 <0.05

Meseta tibial mujeres 0.94 <0.01
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VALORES DE NORMALIDAD
NINAS

COLUMNA LUMBAR (L2-L4)

DMO gr/cm2

0
0123456 7 8 91011121314151617 181920
ANOS

= VALORES MEDIOS + LIMITE ALTO X LIMITE BAJO

TABLA XXXIV: Valores de mineralizacion lumbar en mujeres ACH.
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VALORES DE NORMALIDAD
NINOS

, ,DMO griemz  COLUMNA LUMBAR (L2-L4)

1,2

1
0,8
0,6

0,4 4

0,2

0
012345¢6 7 8 91011121314151617 181920
EDAD (Afios)

-~ VALOR MEDIO +— LIMITE ALTO X LIMITE BAJO

TABLA XXXV: Valores de mineralizacion lumbar en varones ACH.
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TABLA XXXVI: Correlacién mineralizaciéon L2 - L4 en D. Espéndilo-metafis.

r p
Edad 0.67 NS
Peso 0.96 < 0.001
Altura 0.98 < 0.0001

TABLA XXXVII:Correlacién mineralizaciéon L2 - L4 en Pseudoacondroplasia.

r p
Edad 0.83 NS
Peso 0.83 NS
Altura 0.98 <0.05

TABLA XXXVIII:Correlacion mineraliz L2 - L4 / meseta tibial en Pseudo-ACH
r p

Meseta tibial 0.95 <0.05
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VALORES DE NORMALIDAD

NINOS

e DMO gr/cm2 COLUMNA LUMBAR (L2-L4)

1,2 - rati nie i s e :
§ B e e B e TR
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0
01 2345¢6 7 8 910111213141516171819 20
EDAD (Afios)

= VALOR MEDIO + LIMITE ALTO X LIMITE BAJO

* HIPOACONDROPLASIA

% PSEUDOACONDROPLASIA

# D. ESPONDILO-METAFISARIA
@® ACONDROPLASIA

O D. MESOMELICA

TABLA XXXIX: Valores de mineralizacién lumbar en DO: Varones.



= 70 =

VALORES DE NORMALIDAD

NINAS

DMO gr/em2  cOLUMNA LUMBAR (L2-L4)

0
0123456 7 8 91011121314151617 181920
ANOS

=~ VALORES MEDIOS  LIMITE ALTO X LIMITE BAJO

* HIPOACONDROPLASIA

* PSEUDOACONDROPLASIA

# D. ESPONDILO-METAFISARIA
@® ACONDROPLASIA

O D. MESOMELICA

TABLA XL: Valores de mineralizacion lumbar en DO: Mujeres.
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TABLA XLI: Valores medios de los pacientes estudiados

Sin elongacién Elongado
media DE media DE P
Edad (afios) 12.4 5.5 17.4 11.4 *
Talla (cm) 110.3 16.9 128.6 15.4 =
Long. tronco (cm)  69.7 7.9 74.0 7.5 NS
Long. EE.II. (cm) 37.8 8.2 53.0 124 *
Peso (Kar) 34.5 14.8 35.0 224 NS
* =p<0.05
** =p< 0.001
NS= no significativo
TABLA XLII: Valores de lordosis clinica y radiolégica
Sin elongacién Elongado
media DE media DE P
Lordosis L-S . 56.3 16.3 43.7 9.1 ks
L1-L5 48.8 17.6 30.6 13.0 il
L3-S3 92.8 23.6 89.0 6.0 *
Si 47.5 15.8 42.3 11.7 ke

* =p<0.05
** =p< 0.001
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TABLA XLIII: Relacion fuerza/peso en los distintos ejes de las D.O._no

elongadas.
Derecha Izquierda

media DE media DE P
F. vertical impacto 1.05 0.10 1.05 0.11 NS
F. vertical minima 0.81 0.12 0.83 0.09 NS
E. vertical despegue 1.03 0.08 1.03 0.08 NS
F. maxima anterior 0.26 0.08 0.17 0.07 *
F. maxima posterior 0.12 0.03 0.19 005 **
F. maxima lateral 0.05 0.04 0.14 0.16  *
F. maxima medial 0.15 0.04 0.09 0.05 NS
* =p<0.05
** =p< 0.001

NS= no significativo

TABLA XLVI:Relaciéon fuerza/peso en los distintos ejes de las DO.elongadas

Derecha lzquierda

media DE media DE P
F. vertical impacto 1.03 0.09 1.08 0.12 *
F. vertical minima 0.85 0.10 0.83 0.06 NS
E. vertical despegue 0.99 0.04 1.00 0.05 NS
F. méaxima anterior 0.15 0.10 0.14 0.05 NS
F. méaxima posterior 0.17 0.06 0.21 005 **
F. maxima lateral 0.05 0.03 0.07 0.06 NS
F. maxima medial 0.19 0.10 0.07 002 **
* =p<0.05
** =p<0.001

NS= no significativo
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TABLA XLIV: Tiempos de paso en las D.O. sin elongacion.

Media DE
Tiempo paso (mseq) 483.8 75.8
Tiempo doble apoyo(mseq) 130.0 40.4
Tiempo apoyo pie izg(mseq) 621.5 138.6
Tiempo apoyo pie dch(msegq) 613.8 105.0

TABLA XLVII: Tiempos de paso en las D.O. elongadas.

Media DE
Tiempo paso (mseq) 574.2 107.5
Tiempo doble apoyo(mseq) 150.0 39.1
Tiempo apoyo pie izg(mseq) 725.4 116.1
Tiempo apoyo pie dch(mseg) 724.2 128.0

TABLA XLV:Comparacion de los tiempos de paso y apoyo en ambos grupos

Sin elongacién Elongado
media DE media DE P
T. de paso(mseq) 438.8 75.8 574.2 107.5 B
T. de doble apoyo(mseg) 130.0 404 150.0 39.1 o
Doble apo./apo.total % 26.8 3.6 26.1 4.2 NS

** = p< 0.001
NS= no significativo
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Figura 1: Grafica Fuerza / Tiempo de la marcha humana normal.

500 1.000 1.500 000 7500 3.000
ms.

3.500
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Figura 2 : Plataformas Dinamomeétricas.
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LONGITUD PASO DISPLASIAS OSEAS SIN ELONGAR

metros

1,8
1,6
1,4
1,2

1

! )\ 1 1 1 e

=]
0 ==
11,522,533,54 5 6 7 8 91011121315185080

ANOS

— Minimo — Maximo
Grifico tomado de Whittle y Sutherland

Figura 3 : Distribucion de las longitudes de paso en las D.O.
no elongadas.
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LONGITUD PASO DISPLASIAS OSEAS ELONGADAS

metros

1,8
1,6
1,4
1,2

:
0,8
0,6
0,4
0,2

1 L A el 1 1 1L 1 ! 1 1 1 1 1

- p
11,622,533,54 5 6 7 8 91011121315185080

ANOS

— Minimo T Maximo
Grafico tomado de Whittle y Sutherland

Figura 4 : Distribucién de las longitudes de paso en las D.O.
elongadas.
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3 carreraZ.lp mm mestras 10 ws. 911 N. i

Figura 5 : Gréfica Fuerza / Tiempo de la marcha en paciente elongado.
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(3 B084Ire. Tw 86-10-199Z 19:52:20 J00 muestras 1B ws. FEL N t 228 us. |

F (N.) : x : BxfA=  +9 N,
, . . FxB- -1N.

‘ Fyt= -@ N.

Fyb= -1 N.

Fzfi= -2 N.

FzB= -2 N.

Figura 6: Grafica Fuerza / Tiempo de la marcha en paciente no elongado.
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PROTOCOLO DE DISPLASIAS OSEAS

#* 1. DATOS DE FILIACION

1.0 N® HISTORIA CLINICA

1.1 FECHA DE VISITA (12)

12 NOMBRE e
1.3 APELLIDOS = ccsisesesssssssssssereisstsesessesssassesssesasssnnn
1.4 FECHA DE NACIMIENTO e
15 DIRECCION = csssssossssesssssimmse sessse s S e s s S S i
1.6 LOCALIDAD: = cccsesssmesssinisRsssscisbresstesess
1.7 DISTRITO POSTAL = cccccsccisismsimccbmmsssssovssms steswains

18 TELEFONO == cosersaseciscesasmiesssmmenanvisssss

1.9 PROCEDENCIA e

# 2 ANTECEDENTES PERSONALES

2.0 EMBARAZO O normal 0O T.embarazo
2.1 PARTO 0 eutdcico 0 cesarea O mecanico

2.2 PRESENTACION 0 ceféalica O podalica O nalgas
2.3 APGARD 0O normal 0 anoxia
2.4 ESCOLARIDAD 0O normal O retraso O especial
2.5 VACUNACION 0 completa 0O incompleta 0O inexistente
2.6 MENARQUIA 0o sl aNo fecha.............
2.7 EDAD MENARQ. O0<10a 010-14 a O:14a

DESAR. PUBERAL. DO < 10 a 010-14 a 0> 14a

2.8 CONTROL CEFALICO Edad......... 2.9 SEDESTACION Edad.............

2.10 BIPEDESTACION Edad....... 2.11 MARCHA SIN AYUDA Edad. ... .
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® 3 ANTECEDENTES FAMILIARES

3.0 PROCEDENCIA PADRE™ e,
3.4 PROCEDENCIA MADRE™ oo
32 EDAD PADRE/PATERNIDAD oot o)
3.3 EDAD MADRE/MATERNIDAD  ocoooooooeeooeee oo
3.4 TALLA PADRE
35  TALLA MADRE e,

36 N? HERMANOS/N® DE ORDEN oo, ? J—
36 AP FAMILIA e

* comunidad auténoma.

* 4. ANAMNESIS

4.0 DIAGNOSTICO 0O M. cabecera 0O pediatra DOCOT DO Otros................
4.1 EDAD DE DETECCION oo-1 0O 1-4 0 4-pub 0 pub-m.osea 0 adulto
4.2 TRAT. PREVIO O no O fisiot. D ortesis Ocir. ortp. O otros

4.3 OTITIS REPETICION o sl 0 NO

4.4 DRENAJES sl 0 NO FECHA |INTERV iy ssuvonsiutshiasiiion,
4.5 ADENOIDECTOMIA o sl 0 NO FECHA INTERVL: : cussimssiswisunins
4.6 DOLOR EESS (=) osl (2®) O sl (3®)0sl
ONO ONO ONO
4.7 DOLOR COLUMNA (1®) OSI (22) O sI (320 sl
ONO ONO O NO
48 DOLOR EEN (=) osi (22) O sI (30 sl
0 NO 0 NO O NO
4.9 HIDROCEFALIA (1®) Osi (22) O S| (320 si
0O NO 0 NO O NO

OBSERVACIONES
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= 5. EXAMEN FiISIcO

50 EDAD Q1D I (29)..ommuas on (32) i,
S.1  TALLAGie/sentado) (12)___._.. Tomnn e, (28 ccmsmid cmnns ABPVons comssmnose v
9.2 PESO (it e (22, ) I (B3,
53 P.CEFALICO (12) e (290 (3%)

5.4 MANO DOMINANTE ODIESTRA O SINIESTRA O AMBIDIESTRA

9.5 AYUDA Hig. RECTAL (12) Sl ONO (22) OSI ONO (32)0SI ONO

5.6 INSPECCION ESTATICA  (12) ...

9.7 PINZAMIENTO TALLE

5.8 EJE SAGITAL

5.9 EJE 0-S L R —— (7 ) R — (39)

5.10 6IBOSIDAD (TINO O SO,

9.11 LORDOSIS LS Bip. (1 B)sssmsmninonnnnsen |G I (510 [

5.12 LORDOSIS LS Dpro. ) N L S —— (1 RS

# EXTREMIDADES _ SUPERIORES

5.13 C. DEDOS-CABEZA S | TR L) TN ¢.1.) IO
5.14 HOMBROD (12)ON OSL OL (25)ON OSL OL (32)ON OSL OLx)
5.15 HOMBRO I (12)ON OSL OL (28)0N OSL OL (32)ON OSL OL*)
5.16 BA CODOD S: (12)..../.cod...... (29)eeid e ... (38)eeeeid eeeead ...
R:(12).ccccd ek ... (22)eceed e ... (39)eeued ... ]
5.17 BACODO| S:(12)..../.....do..... L) I S (39)eeeeecd ek ...
R:(12). o eeed ... () anceluressedllisssmn L0 N S S
5.18 CRADIOD (12)ON OSL OL (290N OSL OL (33)ON OSL OL*)

5.19 CRADIOI (12)ON OSL OL  (2)ON OSL OL (330N OSL OL)
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# EXTREMIDADES INFERIORES
520 ASIMETRIA EENl (12) DO IzqDO ........ (29) DO lzq O siosen (32) DO Fzqg O . ow
5.21 ACORTAMIENTO MUSC: C(1®INO O 'Sl Dlicinossosossimsimnasinsimms e iissns soossomssssusssosmss
(22) NO O SID
(32) NO O SIO
522 INCLPELVICA Bip.D /1 (12)........ 7 AR (29) cucanns /....... (32)........ /.......
5.23 FLEX. CADERA Bip.D 71 (12)........ 7 [T (23)cecaenes Y (A 1L | —— Y .
5.24 FLEX. RODILLA Bip. D 7 1 (12)....... 7 (R (29) e 7 (R (38 esseass 7 (R
5.25 FLEXO CADERA Dsup D/1  (12)....... y (A (29) souene Y /R (39)eneecce Aoivaen
5.26 FLEXO CADERA DPro D/1 (12)....... 7 fmaen (29) cans V (- (38)somin Focencs
5.27 FLEXION CADERAS D/l (12)._.... e (2805 sz Fvias (39).cccees / —
5.28 ABD CADERAS D71 (12)....... [ A (22)....... /...... (32)..0nnns 7 APERE
5.29 ADD CADERAS D/I [ [ [S—— / (ST (29).ocss Ficava (SB)a- /...
5.30 RE CADERAS D/l (12)...... Y P (28)ccicas Lioii €57 RN
5.31 Rl CADERAS D/l (12)..... /... (22)....../... (39)....... /......
5.32 BA RODILLA D (1 e Y W —— (22)..ccs con bl scosze (33 cueasd f...... £
5.33 BA RODILLA | (18)asames Y [T y (— (28 ) e 7 AR— 7 (. (38 )usc el sosnellsss
S34 INEST. MLROD. D (12) _....... 7 (28) coneesed Y [P (39)ccinnnes 7 (PRI
S35 INEST. ML ROD. | (12) ... 7 (IR (29) socaesunsd 7 SR— (1) E— f.......
5.36 TORS. TIBIA D (12) O Normal 0 Externa 0O Interna. Grados..................
(22) O Normal [Externa [ Interna. Grados..................
(32) O Normal @D Externa O Interna. Grados.................
5.37 TORS. TIBIA | (12) O Normal O Externa O Interna. Grados..................
(22) O Normal [Externa O Interna. Grados
(32) O Normal [ Externa @O Interna. Grados
5.38 BA TIBIO-ASTR D (12)...... y jo— iciess (28 cces 7 y - 5L P /..... /.....
I 19)ca0zss y T 7 (28 ) cican y S 7 (P (39 )wcses Bisaians v (R
5.39 ALIN. AP EEN 1) RN SR - | — f.o....... [ — e
5.40 ALINPIED (12) ONormal O Valgo MO Varo. Grados.................
(22) O Normal O Valgo @O Varo. Grados...
(32) O Normal MO Valgo O Varo. Grados.............
5.41 ALIN. PIE | (12) O Normal DO Valgo MO Varo. 6Grados.............
(22) O Normal @O Valgo O Varo. Grados...
(32) O Normal O Valgo O Varo. Grados............
5.42 MORFOL PIES D/I (12)....... ol ossizss (28)scssex e (Ea— (61— 7 G R
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# _EXPL. NEUROLOGICA

5.43 P. NEURO-MUSCULAR

(12) ROT ON D POl .ot
Babinski ONo OSi
Clonus 0O No O Si
Sensibilidad : Tactil ON 0O Patol
Dolorosa ON O Patol
Vibrat. ON 0O Pato
Artroc. ON @O Patol
Fuerza: EE.SS. ON O Patol...
EE. 1., MAN TN BPALGL:...commsiiimmmmmsmsitimesssmin i s ot s
(22) ROT DAN D Pabolsime: someas s s v o 5iome s (b soie s S s s
Babinski ONo OSi
Clonus O No OSi
Sensibilidad : Tactil ON 0O Patol.........
Dolorosa ON O Patol
Vibrat. TN BB PAEOL....comomm vusmmnmsmmanmsrmmiinss saississiasin myoeissisme e
Artroc., DIN DI Patol .. oo
Fuerza: EE.SS. N NP0 wssuscomssss ssssmonsvsmmmmamins s uswswsnsims e s sosmasssmmass o
EE. I, TEN NP0l .conionmssmmeriimmens samsy i s o iy s swieie v siuees s i
(32) ROT O N T Patol sssssusssesi s v savssnsess
Babinski O No O Si
Clonus O No OSi
Sensibilidad : Tactil ON 0O Patol
Dolorosa ON 0 Patol
Vibrat: TN B PAbOL.........wsum s smmssiossh 55Hmsse sossssie o s s
APEEOc, TN T PALOL.ovce commmmnnssnn bnmummominnsalonss sl pings smiss Fausame sy srveisimis i
Fuerza: EE.SS.  IIN I POl it e e e e e e
EE. II.  ON 0O Patol

OBSERYACIONES
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* 6. EXAMEN RADIOLOGICO

FECHA (12

L) ISR (29)....eeeeeeet (39). et
RX SOLICITADAS Columna A-P O Columna P O
Telemetria EE 110 EE SS 1] Craneo O
Pies : A-PO P-A 0 Lateral O
OIS gt s A i SR 85 s i A
6.0 ESCOLIOSIS (12)0sl ONO (22) OSI ONO (32)0SI ONO
6.1 VLS /7 VLI (18) reezsasz 7 SRR L y SRR (38) ......... V (RS
6.2 ROTACION (G TN () JR S — (39).cccconcamaimannans
6.3 RISSER (64 |1 (29) cnscssssassonss 1) R —————
6.4 VA ESCOLIOSIS (12) ... (219) cssmensnnmmsnsnss e
6.5 CIFOSIS (12)0SI ONO (22) OSI ONO (32)0SI ONO
66 VLS /7 VL 6] | ) I— L SR (7.1 — 7 (PR T [ 7 (R
6.7 VA CIFOSIS (G (29) cccvcezacanses (3R) sessucmssenss
68 VALORD L1145 1) [ (29) e (32) et
69 VA LORD L1-S5 (] R (29) uceocioase (651, R ——
6.10 VA INCLINA S1 64 1) Am—— (28)covucossmsnnss 651 ———
6.11 VALORD L3-S3 (12)............. (29) csesssncninsons (38)csesmncssssnsnn
6.11 CANAL VERD L (12)......./o oo " J—
(20) cooniasilocissas ol / ) (2 di
(B®) coseross 7 (A 4 7 o locinciollores
6.12 ANG6. CERV - DIAF D71 (1 0 accesallcnsivas (290 cccccilioss (32) Ficcss
6.13 ANGULO RODILLAS D/ (1) ......h....... (29)_...... Y (. (32)....... 7 S
6.14 ANGULO MET-DIAF. D/ (12)...... " [ER— (22 scusnss y SR &l | 7 (R
6.15 MEDIDA TIBIAS D/1 (12).___.. 7 (ERRE (22).c:a5 i (S~ (B9 cowsass 7 (R
6.16 MEDIDA PERONES D/1(12) .. llicaeeen (22)....... y (R (32). /
6.17 TIB-PERONEA SUP. D/I (12) ... 7 (—— (29).ccanaillces (32) /
6.18 TIB-PERONEA INF. D/ (12). ... /....... (29).ccvcecilcncns (38)accendd......
6.19 ARCO LONG INT PIE D/ (18)....... 7 R (:28) vaucnne Y (R (I I— 7 SRR
6.20 TIB-CALCANEO D (12)VR.wwmmmewss (28) VR munsenss 39) VRizwwsmanin
L —— LV c PR LACT—
I (1) VR (28) VR......ovvv (38) VR.......o.o
VG, VG
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* 7 . PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

7.0 ESTUDIO ORL Audiometria (18] 0O NO [SUET0] 1 [ —————
Timpanometria 0O S| ONO Fecha..................
BERA osl 0 NO Fecha..........c.........

7.1 TAC PIRAMIDE PETROSA o sl ONO Fecha....................
RESUTAADS ... et

7.2 DENSIDAD MINERAL 0 Sl ONO |3=Te! T TR —
B G L UM D oo
BBIMUE s s s e e S sl s iaans iaosahusss
TADIE s Simss s e s S A s A S S s e
BMO

(870111151016 ] [0 =T DR RSN

OBSERYACIONES
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= 8. DIAGNOSTICO

8.0 ACONDROPLASIA

8.1 D. ESPONDILO-EPIFISARIA
8.2 CONDRODISPLASIA METAFISARIA
8.3 D. ESPONDILO-METAFISARIA

8.4 ENANISMO DIASTROFICO

8.5 ENFERMEDAD DE MORQUIO

8.6 ENFERMEDAD DE OLLIER

8.7 HIPOCONDROPLASIA

8.8 PSEUDOACONDROPLASIA

8.9 ALTERACION HORMONAL
8.10 TALLA BAJA CONSTITUCIONAL
8.11 SINDROME DE TURNER

8.12 OTROUS  .coocivcviiissiinmisimmmmvastsmsmvssmsnssiassnnnnsann

OBSERYACIONES

Informe realizado 0O Si 00 No Fecha ............

O o @ o 0O O 0O O QO O O @
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* 9. TRATAMIENTO

9.1 HORMONAL O0SI ONO Tipo...cooooooieieccaee Fecha.
9.2 ORTESIS TRONCO O SI O NO Tipo.....ccceoommemeeeeaeeaeneee Fecha..................
9.3 ORTESIS EXTREM. O SI O NO Tipo...........cceeneno...... Fecha
9.4 PLANTILLAS O0SI ONO Tipo.... ... ... Fecha..................
9.5 CIRUGIA
.1) 6APS PERONE O0SI O0NO Llocaliza....................... Fecha..................
.2) TENOTOMIAS 0SSl ONO Localiza....................... Fecha..................
.3) OSTEOTOMIAS O0SI O0NO \Localiza....................... Fecha.__...............
.4) ALARGAMIENTO 0O SI 0O NO
4.1 FEMUR D CeMro.-.-icocvnensanacacisae FAJaOr ... .- conncsmssrosconssnnasse
Fecha interv.................... Tiempo ingreso...................
Centimetros ................_.... Retirada fijador..............__.
Inicio RHB . ................ V1 | S ——————
INCIDENCIAS....... e een e e
.4.2 FEMUR | Centro............ ... Fijador......ccovconemnananssmmmansns
Fecha interv............._._.... Tiempo ingreso...................
Centimetros .................... Retirada fijador_............___.
Inicio RHB .. _................ 1 | £ RS
INCIDENCIAS...... .. cee e
.43 TIBIAD Centro....................... | 3 ) |1 1] R e
Fecha interv.................... Tiempo ingreso............._.....
Centimetros ................._.. Retirada fijador......._....._...
Inicio RHB ... AR viivencain
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4.4 TIBIA | Centro....................... Fijador..... ... ...
Fecha interv.................... Tiempo ingreso..................
Centimetros .................... Retirada fijador................
InicioRHB ... ............. /| € I o
INCIDENCIAS.. ... oo coocncnsinissnsmmmmsnsssmmssibn satessdnsass
4.5 HUMERO D Centro............................. Fijador............................
Fecha interv.................... Tiempo ingreso.................
Centimetros ................... Retirada fijador...............
Inicio RHB ... ... ... /|
INCIDENCIAS.. ... e
.46 HUMERO | Centro.......... ... Fijador..........................
Fecha interv.._........._._____. Tiempo ingreso.................
Centimetros .................... Retirada fijador...............
InicioRHB .. ... Alta..... ... ...
INCIDENCIAS. .. ... e
S5) OTRAS INTERVENCIONES. ... ..o e eeannns
9.6 REHABILITACION 0O SI O NO Centro............................ Duracion..............
TAPO trat. e
9.7 OTROS TRATAMIENTOS e

OBSERYACIONES E INCIDENCIAS
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CETIR
LONDRES, 6/08029 BARCELONA (ENTRE M E D'( TEL. (93)322 10 12/FAX. 41087 74
DENSITOMETRIA OSEA ( COLUMNA AP )
PATIENT ID: Gonzalez Garrido SCAN: 1.1 02/28/91
NAME: Gonzalez Garrido, Manuel ANALYSIS: 1.1 02/28/91

ID: Gonzalez Garrido,

SCAN DATE: 8272891

Reference Data Mot Available

LZ - L4 BMD (g/cm?)

Age (years)......... 5 Large Standard...... 273.57 Scan Mode............... Medium
SeX.iiirnennnraoans Male Medium Standard..... 202.70 Scan TYPe. cosvinssanovan DPX-L
Weight (Kg)......... 12.0 Small Standard...... 1464.52 Source Collimation (mm). 1.68
Height (em).cnwwssea 91 Low keV Air (cps)... 734065 Sample Size (mm)........ 1.2x1.2
EthRic...covevvnnnns White High keV Air (cps).. 440348
SYEtEeM.ss s vsamnnn s os 6225 Rvalue (XFat)....... 1.387( 4.6)
BMD % Young? § Age3

REGION g/cm? Adult Matched

L1 0.432 + 0.03 - -

L2 0.500 + 0.03 - -

L3 0.532 + 0.03 - B

L4 0.549 + 0.03 - -

L1 - L2 0.467 + 0.02 - -

L1 - L3 0.489 + 0.01 - -

L1 - L4 0.504 + 0.01 - -

L2 - L3 0.517 + 0.02 - -

L2 - L4 0.527 + 0.01 - -

L3 - L4 0.540 + 0.02 - =
2 - Spain AP Spine Reference Population, Ages 20-40. See Appendices.

3 - Matched for Age, Weight, Ethnic. See Appendices.
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3

CETIR

LONDRES, 6/08029 BARCELONA (ENTRE MEDIC vec 93)3221012/6ax 4108774

DENSITOMETRIA OSEA ( TOTAL

G

PATIENT ID:

Gonzalez Garrido
NAME: Gonzalez Garrido, Manuel

SCAN:
ANALYSIS: 1.

02/28/91

¥l
1.1 02/28/91

ID: Gonzalez Garrido,

SCAN DATE: 8272891

Reference Data Mot Available

TOTAL BODY BMD (g/cm?)

8.829 + 8.81

LUNAR®
Age (years)......... 5 Large Standard...... 273.57 Scan Mode. ..cvccoivennnss Fast
LT S Male Medium Standard..... 202.70 Scan TYPR..csiuassnsanss DPX-L
Weight (Kg)......... 12.0 Small Standard...... 1464.52 Source Collimation (mm). 1.68
Height .(CM)vcavesves 91 Low keV Air (cps)... 734065 Sample Size (mm)........ 4.8x9.6
BRI G srs s 5.5 eien white High keV Air (cps).. 440348
SYSTEMi i e sininrere’s weiare 6225 Corrected R value... 1.365
BMD $ Young? $ Age?

REGION g/cm? Adult Matched

HEAD 1.479 + 0.04 - -

ARMS 0.487 + 0.02 — "

LEGS 0.501 + 0.01 & -

TRUNK 0.528 +* 0.01 - =

RIBS 0.479 + 0.02 = =

PELVIS 0.528 + 0.02 - =

SPINE 0.613 + 0.02 = -

TOTAL BODY 0.829 + 0.01 = -
2 - Spain Total Body Reference Population, Ages 20-45. See Appendices.
3 - Matched for Age, Weight, Ethnic. See Appendices.
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CETIR

LONDRES, 6/08029 Barceona (ENTRE MEDI( ree (93)322 10 12/FAX. 41087 74
DENSITOMETRIA OSEA ( TOTAL )

PATIENT ID: Gonzalez Garrido SCAN: 1.1 02/28/91
NAME: Gonzalez Garrido, Manuel ANALYSIS: 1.1 02/28/91
BODY COMPOSITION**

Region of R-Value % Fat Tissue Fat Lean BMC
Interest (9) (9) (9) (9)
L. ARM 1:375 7.4 638 47 591 19
L. LEG 1.332 28.8 2726 784 1942 35
L. TRUNK 1.361 14.7 5717 839 4878 97
L. TOTAL 1.352 18.8 11344 2131 9213 366
R. ARM 1.370 10.0 851 85 766 22
R. LEG 14335 27.3 1502 410 1092 23
R. TRUNK 1.366 11.9 1509 179 1330 22
R. TOTAL 1.354 17.8 4830 860 3969 164
ARMS 1372 9.2 1489 137 1352 42
LEGS 1.333 28.3 4228 1195 3033 58
TRUNK 1.362 14.1 7226 1016 6210 120
TOTAL BODY 1.353 18.5 16174 2994 13180 530

ANCILLARY TOTAL BODY RESULTS**

Cut Locations

Name Actual Relative
Total Bone Calcium (g).. 201 Neck 22 19
Bir PolntS.:s: sesasme son 8946 Left Arm 32 -28
Tissue POINtS.ceeemisecsse 3890 Left Rib 49 -11
Bone Points............. 1386 Right Rib 55 -5
Total Points............ 12840 Right Arm 70 10
R-Value Points.......... 1596 Spine 42 39

Pelvis 54 51

Top of Head 3

Center 60

*sAncillary results for resesrch purposes, not clinical use.
The methodologic error on individual regions will be higher than the total body.

See sppendix E on methodologic errors.



- 100 -

B

CETIR

LONDRES, 6/08020 aarceiona (ENTRE MEDI( TEL. (93)322 10 12/FAX. 4108774
DENSITOMETRIA OSEA ( COLUMM' AP )

PATIENT ID: Gonzalez Garrido SCAN: 1.1 02/28/91
NAME: Gonzalez Garrido, Manuel ANALYSIS: 1.1 02/28/91
ANCILLARY SPINE RESULTS**

Region of BMC Area width BMC/W
Interest (grams) (cm?) (cm) (g/cm)
L1 2.58 5.98 2.62 0.99
L2 3.01 6.02 2.64 1.14
L3 3.41 6.41 2.54 1.34
L4 3.21 5.85 2.56 1..25
L1 - L2 5.60 1).99 2.63 2.13
L1 - L3 9.01 18.40 2.60 3.46
Ll - L4 1221 24.25 2.59 4.71
L2 - L3 6.42 12.43 2.59 2.48
L2 - L4 9.63 18.27 2.58 3i. 73
L3 - L4 6.62 12.25 2.55 2+59

**Ancillary results for research purposes, not clinical use.
The methodologic error on individual vertebra will be higher than on L2-Lé4.
See appendix E on methodologic errors.
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