€CIMED Revista Cubana de Ortopedia y Traumatologia. 2021;35(3):e242

, EDITORIAL CIENCIAS MEDICAS

Presentacion de caso

Sinostosis radio cubital proximal congénita
Congenital Proximal Radius Ulnar Synostosis

Ismael La O Lafai' https://orcid.org/0000-0002-1775-4947
Niurbis Yeneidis Aguilar Gomes' https://orcid.org/0000-0001-6553-7181
Haydee La O Figueredo' https://orcid.org/0000-0001-9637-9323

"Hospital Provincial Carlos Manuel de Céspedes. Bayamo, Granma, Cuba.

*Autor para correspondencia: laolafiismael@gmail.com

RESUMEN

Introduccion: La sinostosis radio cubital es una malformacion congénita que no
es muy frecuente. Muchas veces es bilateral, hereditaria, y provoca dificultad
para la prono-supinacion del antebrazo. Se diagnostica mediante evaluacion
clinica y radiografia de codo.

Objetivo: Presentar un caso de adolescente masculino de 16 anos de edad
diagnosticado con sinostosis radio cubital proximal congénita.

Presentacion de caso: Se realizé una presentacion de caso clinico de paciente
con diagnostico de sinostosis radiocubital proximal congénita, atendido en el
Hospital Carlos Manuel de Céspedes de Bayamo en el ano 2018. La recoleccién de
datos se realizd sobre la base de la revision de la historia clinica y de su
seguimiento por consulta externa. Se valor6 presencia de malformaciones
congénitas ortopédicas asociadas y se determinaron y anotaron los rangos y arcos
de movimiento del codo. El tratamiento a seguir en estos casos depende del grado
de funcionalidad del antebrazo. Es quirlrgico, si existe una grave deformacion
en pronacion, de lo contrario, se prefiere el tratamiento conservador. Nuestro
paciente presentd esta patologia con movilidad a la pronosupinacion del codo y
flexoextension aceptables por lo que se trato conservadoramente.

Conclusiones: La sinostosis radio cubital no es una malformacion frecuente, es
una patologia demandante en cuanto a su manejo, en la cual generalmente se
prefiere el tratamiento conservador sobre el quirlrgico. Nuestro paciente
presentd movilidad a la pronosupinacion del codo y flexoextension aceptables por
lo que se trato conservadoramente.
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ABSTRACT
Introduction: Radius ulnar synostosis is a congenital malformation that is not very
frequent. It is often bilateral, hereditary, and causes difficulty in prone-
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supination of the forearm. It is diagnosed by clinical evaluation and elbow
radiography.

Objective: To report a case of a 16-year-old male adolescent diagnosed with
congenital proximal radius ulnar synostosis.

Case report: We report the case of a patient with diagnosis of congenital proximal
radioulnar synostosis, who was treated at Carlos Manuel de Céspedes Hospital in
Bayamo in 2018. The presence of associated orthopedic congenital malformations
was assessed and the ranges and arches of the elbow movement were determined
and registered. Our patient had this pathology with acceptable mobility to
pronosupination and flexion and extension of the elbow. He was treated
conservatively.

Conclusions: Radius ulnar synostosis is a demanding pathology in terms of
management in which conservative treatment is generally preferred over surgical
treatment. This patient had acceptable mobility to pronosupination and flexion
and extension of the elbow, consequently he was treated conservatively.
Keywords: synostosis; ulhar radius; congenital malformation.
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Introduccién

La sinostosis radiocubital es una anomalia congénita infrecuente. Esta entidad fue
descrita por primera vez en 1793 por Sandifort. En ella aparece una fusion
congénita de los dos huesos del antebrazo (cubito y radio), habitualmente a nivel
de la epifisis de su extremo proximal. Aunque es posible la existencia de una
sinostosis a nivel distal que se presenta como una fusion de cubito y radio a nivel
de la muneca, esta variante es muy infrecuente." Entre 60 % - 80 % de los
casos puede presentarse de forma bilateral, con igual distribucion en ambos
sexos. Puede asociarse a otras anomalias esqueléticas, tales como: atrofia del
musculo supinador corto, hipoplasia del pulgar y del primer metacarpiano,
luxacion de caderas, sinostosis de los huesos del tarso, exdstosis multiples, asi
como formar parte de algun sindrome.®

Se clasifica en 3 grupos:©®

— Tipo I: Sinostosis primaria o verdadera, que es la forma mas severa. En ella
existe una ausencia completa de la cabeza radial, y una fusion completa
entre las partes proximales del radio y cubito con desaparicion de la
cortical en la zona de union y paso de trabéculas 6seas de un hueso a otro.
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— Tipo Il: La cabeza del radio, aunque presente, esta malformada en mayor
o menor grado y de forma frecuente luxada en sentido posterior. La fusion
al cibito esta a la altura del cuello radial.

— Tipo lll: La cabeza del radio esta malformada y subluxada en sentido
posterior. El radio y cubito estan firmemente unidos entre si por un grueso
ligamento interdseo. En este tipo, ademas de la ausencia de movimientos
de supinacion, puede estar afectado el movimiento de extension del codo,
debido a la subluxacion de la cabeza radial.

A nivel clinico, se presenta como una posicion fija del antebrazo en pronacion
mas o menos importante. Esta limitacion en la ausencia del movimiento de
supinacion es parcialmente compensada por una hiperlaxitud de las articulaciones
vecinas, asi como los movimientos de rotacion del hombro. En caso de limitacion
seria de los movimientos del codo esta indicado el tratamiento quirtrgico.®

La deformidad, aunque indolora es habitualmente progresiva y dificulta al
paciente las tareas cotidianas que precisan del movimiento de supinacion en
mayor o menor grado: escribir, comer, beber, etc.

La limitacion de la flexoextension del codo, sélo existe en el caso de que se
acompane de una luxacion de la cabeza radial (tipo lll).

A la hora de elaborar un consenso del tratamiento mas adecuado, nos
encontramos antes dos problemas, la variabilidad de la afectacion y los pobres
resultados que hay descritos sobre las diferentes opciones quirirgicas.

Se desaconseja el abordaje quirtrgico en los casos que presenten: deformidad
moderada, afectacion unilateral, no presente limitaciones importantes o cuando
sea un paciente de corta edad que pueda desarrollar compensaciones a otro nivel
articular. Asi fue en nuestro caso, que presento6 una afectacion leve, unilateral y
con compensacion funcional a expensas de la articulacion de la muieca.®

La intervencion estaria indicada, esencialmente, si se tratara de un paciente con
marcada pronacion, que le ocasionara un déficit funcional importante. En
pacientes con deformidades unilaterales o bilaterales, con menos de 30° de
pronacion no se requiere cirugia. En casos entre 30° y 60° de pronacion habra
que hacer una valoracion individualizada de la funcion de esa extremidad, y por
encima de 60° de pronacion suele ser necesaria la cirugia.

Las intervenciones quirurgicas en ocasiones pueden no dar resultados
satisfactorios debido a la retraccion de partes blandas que puede impedir los
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movimientos de supinacion, por atrofia muscular o porque vuelven a producirse
osificaciones que reproducen la sinostosis. ©)

Nuestro objetivo ha sido presentar el caso de un adolescente masculino de 16
anos de edad diagnosticado con sinostosis radiocubital proximal congénita.)

Presentacion de caso
Se presenta el caso de paciente masculino de 12 anos de edad el cual es atendido
en el Hospital Carlos Manuel de Céspedes de Bayamo en el afio 2018 por presentar
diagnostico de sinostosis radiocubital proximal congénita. La recoleccion de datos
se realizd sobre la base de la revision de la historia clinica y de su seguimiento
por consulta externa.

Es remitido al departamento de Imagenologia para la realizacion de estudio por
presentar dificultad para la pronosupinacion del antebrazo. Se realizaron
radiografias a los 12 afos de edad (Figs. 1y 2) y a los 16 anos (Figs. 3 y 4). Al
realizar las primeras radiografias se diagnostica unidén del radio y el cubito
proximal, se evallan y como la funcion del codo es aceptable se decide
tratamiento conservador.

Fuente: To—m‘ada por Dr. La O Lafai.
Figs. 1y 2 - A: Radiografia AP y B: lateral de codo derecho con sinostosis radiocubital

proxima a los 12 anos de edad del paciente.

Luego de cuatro anos después y ya el paciente con 16 anos de edad se realizan
nuevas radiografias donde se aprecia la fusion de extremos proximales de ambos
huesos y se observa la cabeza radial presente y deformada, pero sin luxacion. La
fusion se extiende hasta el cuello del radio por lo que se clasifica como grado 2.
En este caso, aunque existe dificultad para la pronosupinacion existe
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compensacion a expensas de hipermovilidad de otras articulaciones del miembro
superior (Figs. 3y 4).

Fuente: Tomada por Dr. La O Lafai.
Figs. 3 y 4 - A: Radiografia con vista AP y B: lateral de codo derecho con sintesis

radiocubital proximal a los 16 afos de edad.

Se determinaron y anotaron los rangos y arcos de movimiento del codo. Este
proceder fue realizado por el autor a los 12 y 16 anos de edad del paciente (afos
2012 y 2018 respectivamente) y para ello utilizé un goniémetro.

Se valoré la presencia de malformaciones congénitas ortopédicas asociadas, ya
que se ha reportado que esta patologia puede estar asociada a otras
deformidades, por lo cual se interconsulta con un especialista en Pediatria a los
12 anos y otro de Medicina Interna a los 16 anos, momentos en los que se indican
examenes sin encontrar otras deformidades.

Se realiza exploracion fisica donde se observa bloqueo de la pronosupinacion
extremidad superior derecha en pronacion 10°, bien compensada funcionalmente
con muneca.

La investigacion tuvo en cuenta los principios éticos y pautas elaborados sobre
investigacion biomédica en seres humanos. Se utilizd un modelo de
consentimiento informado el cual fue leido y firmado por el padre del paciente
(por tratarse de un menor de edad).

Discusion
A pesar de que la mayoria de los casos reportados son bilaterales en este paciente
se realizan radiografias del otro codo y no presenta uniéon de radio y cubito.
Ademas, se exploran sus familiares y no existe en la familia ningln otro miembro
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que presente esta malformacion congénita. Se buscan otras deformidades como
las que acompanan al sindrome de Jorgenson-Lenz,® reportado por primera en
1974, que se caracteriza por sinostosis radiocubital congénita, la cual se presenta
acompanada de blefarofimosis, blefaroptosis, clinodactilia y menique corto (signo
de Dubois) como signos frecuentes, a los que se pueden asociar ademas, luxacion
radial, anormalidades vertebrales, talla baja, anomalias del metacarpo y
presencia de epicanto. Con menor frecuencia, se asocia a retraso mental. Otros
sindromes en los que puede presentarse la sinostosis son: sindromes de Poland,
de Cornelia Lange y sindactilia de Cenani Lenz.®

La mayoria de los autores coinciden en realizar tratamientos conservadores en
todas las ocasiones posibles, ya que la cirugia en estos casos es dificil de realizar
y las posibilidades de recidivas son muy altas, o por retraccion de partes blandas
que pueden impedir los movimientos de supinacion, ya sea por atrofia muscular,
o porque vuelven a producirse osificaciones que reproducen la sinostosis. ©)

Sin embargo, se reportan buenos resultados con varias técnicas quirurgicas, tales
como: osteotomia rotacional aislada del radio, osteotomias a dos niveles, y
exéresis de la sinostosis con interposicion de colgajo interéseo vascularizado.*?)

En este paciente no aparece ninguna otra deformidad y se decide tratamiento
conservador.

Conclusiones
La sinostosis radio cubital no es una malformacion frecuente, es una patologia
demandante en cuanto a su manejo en la cual generalmente se prefiere el
tratamiento conservador sobre el quirdrgico. Nuestro paciente presentd
movilidad a la pronosupinacion del codo y flexoextension aceptables por lo que
se traté conservadoramente.
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