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Artroplastia total de cadera bilateral en paciente de 15 afios con displasia
progresiva pseudorreumatoide. Reporte de caso y revision bibliografica

Bilateral total hip arthroplasty in a 15-year-old patient with progressive
pseudorheumatoid dysplasia. Case report and literature review

Garabano G,** Jaime A,* Alonso MI,* Pesciallo CA*

Hospital Britanico de Buenos Aires, Argentina.

RESUMEN. La displasia progresiva pseudorreumatoide
(DPP) es una enfermedad hereditaria autosémica recesiva,
de muy baja prevalencia. Se caracteriza por la afeccion de
multiples articulaciones, generando artrosis y deformidades
progresivas desde muy temprana edad, que afectan conside-
rablemente la calidad de vida de los pacientes. Su diagndstico
so6lo se confirma por analisis genéticos y atin no se dispone
de tratamiento farmacologico especifico. Ante la afectacion
de la cadera, una opcion de tratamiento esta representada por
la artroplastia. En este reporte de caso, presentamos un joven
de 15 afios, con coxartrosis bilateral secundaria a DPP, al cual
se le realiz6 una artroplastia total de cadera bilateral, en dos
tiempos. Destacamos las caracteristicas propias de esta ex-
trafia entidad, los hallazgos intraoperatorios, sus resultados
funcionales y el impacto en la calidad de vida.

Palabras clave: displasia progresiva pseudorreumatoi-
de, artroplastia total de cadera, adolescente.

ABSTRACT. Progressive pseudorheumatoid dysplasia
(PPD) is an autosomal recessive hereditary disease of
very low prevalence. It is characterized by the affection
of multiple joints, generating arthrosis and progressive
deformities from a very young age, which significantly
affect the quality of life of patients. Its diagnosis is
only confirmed by genetic testing, and no specific
pharmacological treatment is still available. In the case of
hip involvement, one treatment option is arthroplasty. In
this case report, we present a 15-year-old boy with bilateral
coxarthrosis secondary to PPD who underwent bilateral
total hip arthroplasty in two stages. We highlight the
characteristics of this rare entity, the intraoperative findings,
the functional outcomes, and the impact on quality of life.

Keywords: progressive pseudorheumatoid dysplasia,
total hip arthroplasty, adolescent.

Introduccion

Abreviaturas:

ATC = artroplastia total de cadera.

DPP = displasia progresiva pseudorreumatoide.
EVA = escala visual analoga.

HHS = puntuacion de cadera de Harris.

La displasia progresiva pseudorreumatoide (DPP) es una
enfermedad genética de herencia autosémica recesiva, ca-
racterizada por una degeneracidon progresiva del cartilago,
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que afecta multiples articulaciones.*?*# Presenta una muy
baja prevalencia (1/1°000.000) y se origina por una muta-
cion en el gen WISP3 que juega un rol fundamental en la
proliferacion y diferenciacion de condrocitos.?*#> Se ma-
nifiesta clinicamente en pacientes de tres a ocho afios, con
poliartralgias, rigidez y deformidad articular que afecta es-
pecialmente rodillas, caderas, manos y columna.**#°%" Los
cambios esqueléticos progresan con la edad, siendo respon-
sables de la baja estatura, cifoescoliosis, deformidad y ri-
gidez articular, pobre calidad 6sea y camptodactilia que se
asocian a una alta morbilidad.>*¢"

El diagnéstico definitivo se realiza a través de la com-
binacién de manifestaciones clinicas, iméagenes, estudios
de laboratorio, pero so6lo se confirma mediante pruebas ge-
néticas.**’ Actualmente no existe un tratamiento efectivo
para esta rara enfermedad, por lo que resulta importante que
estos pacientes reciban atencion temprana por un equipo
médico multidisciplinario, para intentar controlar la enfer-
medad y prevenir complicaciones.*?5¢ En lo que respecta
especificamente a la cadera, cuando la afeccion es avanza-
da, el reemplazo articular puede ser una opcion para el tra-
tamiento.n" 8910

El proposito de este estudio es presentar el caso de un
paciente de 15 afios de edad con diagndstico de coxartrosis
bilateral secundaria a DPP, tratado artroplastia total de ca-
dera (ATC) bilateral en dos tiempos, destacando cambios en
la funcidn y calidad de vida. Y realizar una revision biblio-
grafica del tema.

Caso clinico

Masculino de 15 afios de edad con diagnostico ge-
nético de DPP (mutaciones del gen WISP3: ¢.334G>C
(p.Gly112Arg) y ¢.1004G>A (p.Cys335Tyr) diagnosticadas
en el Center for Molecular Disease (Laussane, Suiza), a los
11 afios de edad.

Consulta a nuestro servicio por coxartralgia bilateral pro-
gresiva de seis afios de evolucidn. Segun el relato de sus
padres, el paciente comenzo con dolor y ensanchamiento de
las articulaciones interfalangicas a los seis afios de vida, lo
cual motivé diferentes consultas (reumatdlogo, neurologo,

Tabla 1: Registro de las puntuaciones del cuestionario SF-36

preoperatorio y a los dos afios postoperatorios. N = 100.

SF-36

Preoperatorio Postoperatorio

Funcionamiento fisico 20 95
Limitaciones por salud 25 75
Limitaciones por emociones 89 100
Energia/fatiga 40 75
Bienestar emocional 56 76
Funcionamiento social 50 100
Dolor 85 7
Salud general 25 60
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Figura 1: Ay B) Radiografias anteroposterior y Lowenstein de ambas ca-
deras. Se aprecia la afeccion articular bilateral, la pobre calidad 6sea y el
Dorr tipo C en fémur proximal.

inmundlogo, nutriélogo). Alrededor de los nueve afios co-
menzd a hacerse notorio la afeccion de la estatura, con un
tronco corto, deformidad en varo de las rodillas, dolor de
ambas caderas con cojera y limitacion de la movilidad en
articulaciones interfalangicas. Estas afecciones progresaron
al punto que, en los Gltimos tres afios previos a la consulta
en nuestro servicio, el paciente se habia tornado incapaz de
bipedestar y marchar, necesitando de una silla de ruedas.
Ademas, a pesar de su edad, debia ser asistido por un terce-
ro para realizar las actividades bésicas de la vida cotidiana
(vestirse e higienizarse).

Al momento de la consulta, referia coxartralgia bilateral
intensa —para lo cual se administraba morfina (25 mg/dia)—
y un cuadro psicoldgico de angustia asociado a la limitacion
de tareas habituales para su edad, con marcado aislamiento
social causado por las dificultades para la movilizacion.

Al examen fisico presentaba una altura de 146 cm, un
peso de 52 kg (indice de masa corporal = 24.41), movilidad
de caderas dolorosas, contractura en flexion de ambas cade-
ras de 40°, con flexion maxima de 80° y ambas rotaciones
bloqueadas. La puntuacion de cadera de Harris (HHS) fue de
5 puntos para cada cadera, con un dolor de 10/10 en cadera
derecha y 9/10 en la izquierda de acuerdo a la escala visual
analoga (EVA) de dolor. Ademaés, presentaba ensanchamien-
to y rigidez de las articulaciones metacarpo falangicas e in-
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terfalangicas, flexo-extension de ambas rodillas de 5-100°.
Para objetivar la afectacion de su calidad de vida, utilizamos
el cuestionario de calidad de vida SF-36 (Tabla 1).

Radiograficamente presentaba coxartrosis bilateral, con
pobre calidad 6sea y un fémur proximal tipo Dorr C (Figura
1). Ademaés, presentaba camptodactilia, platispondilia, dis-
copatias, disminucion de la luz articular y ensanchamiento
episario en ambas rodillas (Figura 2). El analisis de labora-
torio no presentaba alteraciones en marcadores inflamato-
rios, ni ningan otro tipo de alteracion.

Se decidio (conjuntamente con el paciente y sus padres)
programar una ATC bilateral en dos tiempos (30 dias).
Las artroplastias se realizaron en decubito dorsal median-
te abordaje antero-lateral (Hardinge) y anestesia raquidea.

Se implant6 un cotilo (Trident, Stryker NJ USA) con tres
tornillos, un tallo cementado (Exeter, Stryker), con un par
de friccion polietileno-cerdmica en cada caso. Durante el in-
traoperatorio, evidenciamos una coxartrosis productiva con
multiples osteofitos, marcada anquilosis articular con adhe-
rencias y fibrosis periarticular; ademas del aplanamiento y
destruccion del cartilago de la cabeza femoral y una notoria
disminucién de la calidad 6sea (Figura 3). Estas caracte-
risticas generaron que durante ambas cirugias se produjera
una fractura subcapital de la cabeza femoral al momento de
la luxacién, quedando el fragmento de la cabeza dentro del
acetabulo. Durante el postoperatorio, como profilaxis anti-
trombotica, administramos enoxaparina subcutanea 40 mg/
dia por cuatro semanas.

Figura 2: Ay B) Espinograma completo anteroposterior y lateral, en el que se observa la platispondilia, la disminucion de la altura de los discos interver-
tebrales y el torso corto. C y D) Radiografias anteroposterior y lateral de ambas rodillas; muestran la disminucién de la luz articular, el ensanchamiento
epifisario y la pobre calidad 6sea. E) Radiografia oblicua de mano; se observa la camptodactilia.
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Figura 3:

A'y B) Imagen que muestra la
afeccion del cartilago y la deformidad
de la cabeza femoral luego de su
extraccion durante la cirugia.
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La rehabilitacion en ambos casos consistio en ejercicios
isométricos y sedestacién en cama a las primeras 24 horas y
bipedestacion y marcha desde el segundo dia postoperatorio
con ayuda de andador. Destacamos que, después de la pri-
mera artroplastia, la rehabilitacion fue dificultosa por dolor,
demorando la bipedestacion y marcha con asistencia de dos
kinesiélogos hasta el séptimo dia postoperatorio. El posto-
peratorio de la segunda artroplastia, result6 menos doloroso,
pero fue dificultosa la marcha con asistencia hasta el quinto
dia postoperatorio. Los controles postoperatorios se realiza-
ron a las tres y seis semanas, a los tres, seis, 12 y 24 meses.

Luego de cada cirugia, necesité terapia kinésica con
ejercicios isométricos, fortalecimiento muscular y rehabili-
tacion de marcha con andador, progresando a baston y final-
mente sin asistencia.

El estudio anatomopatoldgico de ambas cabezas femo-
rales informo tejido condral hipertrofico con focos de neo-
formacion y sinovitis cronica hipertrofica, lo que sugiere
desorden primario del cartilago articular.

En el dltimo control postoperatorio (26 meses de la ATC
derecha y 25 de la izquierda), el paciente realizaba marcha
sin asistencia y sin dolor, necesitando de un baston even-
tualmente para largas caminatas. La puntuacién de la EVA
de dolor de ambas caderas fue de 0y el HHS fue de 72 para
la cadera derecha y 74 para la izquierda. El paciente refirid
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Figura 4:

A) Radiografia anteroposterior de
ambas caderas en el postoperatorio
inmediato luego de la artroplastia
total de cadera (ATC) izquierda

y un mes de la derecha. B-D)
Radiografias anteroposterior y
lateral de ambas caderas a los dos
afios postoperatorios, sin signos de
demarcacion o aflojamiento.

estar muy satisfecho con el procedimiento, fundamental-
mente por la ausencia de dolor y por haber recuperado la
independencia para actividades de la vida cotidiana. Refi-
riendo, ademas, que esto le permitio retomar la asistencia a
diferentes actividades y reuniones sociales. Estos cambios
en la calidad de vida del paciente se denotan en las puntua-
ciones del SF-36 registrado en el Gltimo control (Tabla 1).
En el Gltimo analisis radiografico, observamos los compo-
nentes protésicos en correcta posicion, sin radiolucencias ni
otros signos de aflojamiento protésico (Figura 4).

Discusion

La displasia progresiva pseudorreumatoide se ca-
racteriza por la afectacion no inflamatoria de mdaltiples
articulaciones, con destruccion cartilaginosa y artrosis
a temprana edad.>*>578 Consecuencia de su baja preva-
lencia, por lo general su diagnostico es tardio, sucedien-
do este cuando el dafio articular es avanzado.®° 011213
El compromiso espinal con platispondilia al final de la
nifiez y principio de la adolescencia es generalmente el
primer sintoma que se presenta, generando un torso corto
y baja estatura.?®7!* En la cadera, los cambios mas fre-
cuentemente descriptos son el estrechamiento de la luz
articular, el aplanamiento de la cabeza femoral, la coxa
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vara y la degeneracion articular.®®7* Esta presentacion
clinica asociada a historia de deformidad progresiva de
las articulaciones, cambios radiograficos y examenes
inmunoldgicos negativos nos tiene que hacer sospechar
en el diagnostico de DPP. El cual debera ser confirmado
por el correspondiente estudio genético, como en el caso
aqui presentado.?¢%!Y no debemos confundir esta en-
fermedad con una artritis idiopatica juvenil, de la que se
diferenciara fundamentalmente por la ausencia de infla-
macion articular, las epifisis ensanchadas, la osteoporosis
generalizada y la platispondilia.®®

Cuando ambas caderas se encuentran afectadas, el dolor y
la rigidez persistente causan disfuncion articular, lo cual, ante
la falta de un tratamiento farmacoldgico efectivo, llevara a los
pacientes a la pérdida de su capacidad para deambular y va-
lerse por si mismos, como en el caso presentado.>?"#1° En es-
tos casos, una alternativa descrita escasamente en la literatura
esta representada por la ATC.57%%° Analizando la bibliografia
al respecto, aun no se ha definido cuando es el mejor mo-
mento para realizarla, dada la corta edad de estos pacientes.*
Y si bien esto dependerd de cada caso, creemos que no de-
biera realizarse antes del cierre del cartilago de crecimiento,
para evitar discrepancias de longitud.® En el caso presentado,
optamos por el reemplazo articular bilateral debido a que el
paciente ya presentaba las fisis cerradas.

Entre los escasos reportes en los que se utilizé una ATC
como tratamiento encontramos el de Gao y colaboradores.*?
Estos autores publicaron un caso de una paciente de 17 afios
con DPP con resultados satisfactorios a 12 meses, destacan-
do que la artroplastia les permitio corregir deformidad, res-
taurar funcionalidad y mejorar el dolor. En coincidencia con
nuestro caso, estos autores destacan la pobre calidad 6sea,
caracteristica que debe ser tenida en cuenta por el cirujano
a la hora de realizar el reemplazo articular para evitar com-
plicaciones.’® Feng y asociados® informaron los resultados
de cuatro ATC bilaterales en cuatro pacientes con DPP, con
edades comprendidas entre 17 y 29 afios. De manera similar
a nuestro caso, destacan las mejoras funcionales en el HHS
y el SF-36, concluyendo que el tratamiento con artroplas-
tia resulto efectivo. Estos autores destacan que, debido a la
presencia de acetabulos displasicos, puede que el tamafio de
las copas sea pequefio y refieren ademas una neuralgia del
nervio ciatico causado por un tornillo acetabular.®

Desde nuestro conocimiento, el presente caso representa
el paciente de menor edad con DPP tratado con una ATC
bilateral reportado en la literatura. En este caso, la ATC le
permitié al paciente cesar el consumo de opioides, recuperar
la capacidad de marcha y le devolvi6 la independencia para
las actividades cotidianas y sociales, impactando esto en su
calidad de vida. Continuaremos con el seguimiento del caso
para evaluar sus resultados a largo plazo.

Conclusiones

La displasia progresiva pseudorreumatoide es una en-
fermedad genética rara que genera multiples artropatias,
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deteriorando profundamente la calidad de vida de los pa-
cientes. Aun en adolescentes, como en el caso presentado,
la artroplastia total de cadera impresiona una opcion tera-
péutica efectiva, mejorando el dolor, la funcidn articular y
la calidad de vida.
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