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Resumen.

Introduccion: la osteogénesis es una patologia de origen genético caracterizada por fragilidad 6sea, en su curso natural los
pacientes que la padecen se enfrentan a multiples fracturas y multiples intervenciones quirdrgicas, este tipo de pacientes por
ser de alto riesgo necesitan técnicas quirdrgicas que aumenten el tiempo entre cada intervencién y que demuestren un mayor
impacto en el estado funcional.

Objetivo: Determinar el impacto en el estado funcional de los pacientes con osteogénesis imperfecta llevados a tratamiento
quirargico con clavos telescopados tipo Fassier Duval.

Disefio: Estudio descriptivo prospectivo en el que se incluyeron 8 pacientes con diagnéstico de osteogénesis imperfecta,
llevados a tratamiento quirtrgico con clavos telescopados tipo Fassier Duval desde el 2009 al 2013 a los cuales se les
realiz6 seguimiento menor de 1 afio del post operatorio.

Resultados: La respuesta encontrada fue satisfactoria en la mayoria de los pacientes analizados 6 de 8, con cercania a un
estado funcional normal; un riesgo de caida bajo, incorporacion y deambulacién adecuada y una valoracion funcional
motora gruesa con valores cercanos al 100% identificando un buen nivel de independencia funcional. Se pudo demostrar
que existieron cambios en los valores de la escala y que estos fueron estadisticamente significativos con p=0,028 indicando
que el aumento dichos valores en el posoperatorio estan relacionados con el procedimiento quirdrgico al utilizado en este
grupo de pacientes.

Conclusién: El tratamiento quirtrgico con el clavo telescopado de Fassier Duval en nuestra experiencia demostrd tener
una mejoria en el estado funcional de los pacientes del presente estudio, por lo tanto se sugiere la posibilidad de
implementar su uso segun este indicado con el fin de obtener un mejor resultado quirargico y funcional.

Palabras clave: Osteogénesis Imperfecta, Clavo de Fassier Duval, Valoracién Funcional Motora



Abstract

Introduction: Ol is a genetic disease characterized by bone fragility, in its natural course, patients face to a multiple
fractures and multiple surgeries, such patients as being at high risk and need surgical techniques that increase time between
intervention and demonstrate greater impact on functional status.

Objective: To determine the impact on functional status of patients with Ol carried to surgical treatment with telescoped
type nails Fassier Duval.

Design: Prospective descriptive study in which 8 patients diagnosed with Ol, and carried to surgical treatment with
telescoped type nails Fassier Duval from 2009 to 2013 which included a minor follow-up was performed 1 year post-op.
Results: The response found was satisfactory in most patients analyzed 6 of 8, with proximity to a normal functional status ;
a low risk of falling , incorporation and proper gait and motor functional assessment thick with near 100% when identifying
a good level of functional independence. It could be demonstrated that there were changes in the scale values and these were
statistically significant with p = 0.028, indicating that such an increase in the postoperative values are related to the surgical
procedure used in this group of patients.

Conclusion: Surgical treatment with telescoping nail Fassier Duval on our experience demonstrated improved functional
status of patients in the present study, therefore the possibility of implementing their use is suggested as this indicated order
to get a better result surgical and functional.

Keywords: Osteogenesis Imperfecta, Fassier Duval Nail, Motor Functional Assessment
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1. Introduccién

La osteogénesis imperfecta (Ol) es un trastorno de origen genético del tejido conectivo caracterizado
por fragilidad 6sea. EIl estado de la enfermedad abarca un grupo fenotipicamente y genotipicamente
heterogéneo de trastornos hereditarios que resultan de mutaciones en los genes que codifican el
colageno tipo I, manifestdndose principalmente en los tejidos en los que la matriz principal es el

colageno tipo | (huesos, dentina, esclerdtica y ligamentos).*

Las manifestaciones musculo esqueléticas son variables en intensidad desde formas letales perinatales
con huesos arrugados; y formas moderadas con deformidad y tendencia a la fractura o formas
clinicamente silentes con osteopenia sutil y sin deformidades. El diagndstico diferencial incluye otras
entidades con mdltiples fracturas, deformidades y osteopenia.’

Los objetivos del tratamiento de Ol estan orientados a maximizar la funcién, prevenir deformidades y
discapacidad, mantener la comodidad, lograr la independencia relativa de las actividades de la vida
diaria y mejorar la integracion social. El logro de estos objetivos requiere un enfoque
multidisciplinario para adaptar las necesidades de tratamiento a la severidad de la enfermedad y la edad

del paciente.*

Actualmente los cirujanos tienen a su disposicion dos tipos de clavos telescopados, los sistemas
intramedulares de Fassier Duval y los clavos tipo Sheffield; dentro de la principal complicacion de este
tipo de sistemas, es la migracién, La gran ventaja es la aplicacién percutanea minimizando el trauma

quirdrgico, permitiendo la reparacion de varios huesos e inicio precoz de la rehabilitacion™

El presente estudio busca caracterizar el estado funcional de los pacientes con osteogénesis imperfecta
llevados a tratamiento quirdrgico con clavos telescopados tipo Fassier Duval e identificar si existen
cambios en el estado funcional con respecto al pre quirdrgico aplicando actividades y valoraciones

funcionales.



2. Problema de investigacion

La osteogenesis imperfecta es una enfermedad degenerativa de poca prevalencia en nuestro medio; no
existe un tratamiento curativo, pero si existe un manejo quirurgico que puede mejorar el crecimiento,

disminuir el nimero de fracturas, corregir deformidades y controlar el dolor que se asocia con la

patologia.'® 3¢ 62

Se han diseflado estrategias que mejoran la calidad de vida de los diversos tipos de pacientes. Las
osteotomias de los huesos largos y los implantes endomedulares, son procedimientos realizados para

corregir deformidades 6seas que impiden una funcion adecuada, asi como evitar la aparicion de nuevas

fracturas. La cirugia correctiva en ocasiones es fundamental para conseguir la deambulacion.? '® 6 év 70

La poblacion de estudio, es un grupo vulnerable por las condiciones de su calidad de vida y es de gran
importancia tener un conocimiento de su estado funcional en el prequirdrgico y luego de ser tratados de

forma quirdrgica; para conocer el ciclo de su evolucion y determinar el impacto de las conductas

realizadas en su calidad de vida.®®°®® %71

El determinar la evolucion real en pacientes con diagndstico de Osteogénesis Imperfecta en quienes se
practica un tratamiento quirargico lleva a disminuir el riesgo de complicaciones durante su etapa

intrahospitalaria y ambulatoria, y ayuda a proponer medidas que estén orientadas hacia un mejor

proceso en la rehabilitacion posquirdrgica en este tipo de pacientes.®* %

Por tal motivo el presente estudio de investigacion quiere resolver el siguiente interrogante.

¢Cual es el impacto en el estado funcional con el uso de clavo endomedular telescopado tipo Fassier
Duval en pacientes con diagnostico de Osteogénesis Imperfecta?
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3. Justificacién

La osteogénesis imperfecta como patologia 6sea deformante es un proceso degenerativo que requiere
atencion, enfoque terapéutico y un buen proceso de rehabilitacion con indicaciones quirurgicas de
control que al tener un buen direccionamiento conduce a minimizacion de posibles complicaciones; por
lo tanto siendo el Instituto Roosevelt un centro de referencia en el tratamiento de paciente ortopédico
infantil, tiene la oportunidad de manejar un nimero de casos considerable de este tipo de pacientes,

comparado con otras instituciones.

Por tal motivo el instituto Roosevelt con su experiencia en el tratamiento de este tipo de pacientes
puede aportar informacion que aumente el grado de evidencia en el abordaje preoperatorio,

postoperatorio e intrahospitalario de esta poblacion de pacientes.

La importancia del estudio radica en que la osteogénesis imperfecta es una patologia de muy poca
prevalencia en nuestro medio y la informacion obtenida en el presente estudio permitird caracterizar
esta poblacion ademas de aportar evidencia en el tratamiento quirdrgico de la alteraciones dseas con el
uso de clavo endomedular telescopado tipo Fassier Duval y poder conocer el estado funcional
prequirdrgico y post quirdrgico de esta poblacion de pacientes con el objetivo de determinar el grafo de

mejoria del mismo.
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4. Marco teérico.

2.1 Definicidn y fisiopatologia de la osteogénesis imperfecta.

La osteogénesis imperfecta (OI) es un trastorno de origen genético del tejido conectivo caracterizado
por fragilidad 6sea. El estado de la enfermedad abarca un grupo fenotipicamente y genotipicamente
heterogéneo de trastornos hereditarios que resultan de mutaciones en genes que codifican el colageno
tipo I. °

La osteogénesis imperfecta se ha agrupado clinicamente con otros trastornos hereditarios del tejido
conectivo, como el sindrome de Ehlers-Danlos, sindrome de Marfan, homocistinuria, sindrome de
Weill-Marchesani, cutis laxa, pseudoxantoma elastico, fibrodisplasia osificante progresiva, y los
condrodisplasias, pero los estudios moleculares estdn empezando a permitir una delimitacion mas
precisa. La osteogénesis imperfecta se relaciona méas frecuentemente con el sindrome de Ehlers-Danlos
tipo VIIA y VIIB, que también es consecuencia de mutaciones en el gen del colageno tipo 1.2

El estado de la enfermedad clinica se manifiesta en los tejidos en los que la proteina de la matriz
principal es colageno tipo | (principalmente de hueso, dentina esclerdtica y ligamentos). Las
manifestaciones fenotipicas son variables en severidad, que van desde formas letales perinatales con
huesos arrugados y deformidad severa a formas clinicamente silentes con osteopenia sutil y no
deformidad. Las diversas clasificaciones de Ol, en general, los subtipos clinicos representan una serie
de sindromes relacionados con las clases de defectos moleculares, cada uno con un patron fenotipico

razonablemente bien definido.!

La osteogénesis imperfecta es ubicua en la distribucion etnogeografica. La prevalencia de la Ol es de
aproximadamente 16 casos por millon de pacientes indice. El tipo | de Sillence es, con mucho, el
subtipo clinico mas frecuente, excepto en el sur de Africa, donde el tipo Il es la mas comun. La
incidencia del tipo de deformidad leve (tardia) se estima en 3 a 5 por 100.000; la del tipo de
deformacion severa 11l forma, del 1 al 2 por cada 100.000 nacimientos; la de la forma letal perinatal
tipo Il (congénita), 1 por 40.000 a 60.000 nacimientos. La forma intermedia de tipo IV es rara, con una

frecuencia desconocida. >3
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Ekman proporciond la primera descripcion cientifica de la osteogénesis imperfecta (Ol) en 1788, pero
no fue hasta 1849 que Vrolik acufié ese término para describir la condicion. Desde entonces, muchos
sinbnimos se han utilizado para describir OI, incluyendo fragilitas ossium, osteopsathyrosis,
enfermedad de Lobstein, y la enfermedad de Vrolik. ®

La osteogénesis imperfecta es una enfermedad hereditaria que se distingue por cuatro caracteristicas
que se presentan en la siguiente relacion causal: trastorno genético, defectos de colageno, fragilidad
Osea y fracturas frecuentes. EIl equipo médico involucrado en el tratamiento de un paciente con Ol se
enfrenta a los retos de la determinacion de un diagndstico prenatal temprano, la formulacion de un

prondstico, y la disminucion de la discapacidad. *

2.2 Manifestaciones clinicas
2.2.1 Sistema Musculo esquelético.

Las caracteristicas musculo esqueléticas de Ol son variables en su extension y gravedad, dependiendo
del subtipo clinico y que refleja la heterogeneidad genotipica subyacente. Caracteristicas groseras del
esqueleto incluyen baja estatura (con enanismo en las formas graves), cifoscoliosis, pectum excavatum,
y la pelvis en forma de trébol-con protrusion acetabular. EI craneo es a menudo deforme, con una
frente ancha, aplanada craneo posterior, que domina el occipucio, abultamiento de la bdveda craneal, y

forma de la cara triangular. ’

Dependiendo de la severidad de la enfermedad, pueden existir marcadas deformidad de los huesos
largos con inclinacion anterior del himero, tibia, y el peroné y la inclinacién lateral del fémur, el radio

y el cubito. *

La incidencia global de la deformidad columna vertebral en Ol es de aproximadamente 60%, que van
desde 90% para las formas congeénita de 10% a 40% para las formas tarda. La escoliosis toracica es la
deformidad méas comudn y surge secundaria a osteoporosis, fracturas por compresion, y la laxitud

ligamentaria. °

La deformidad del térax asociada con fracturas costales multiples, deformidad de la columna, el

moldeo del térax suave y pectum excavatum o carinatum puede ser lo suficientemente grave como para
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comprometer la funcion respiratoria. Resultados de laxitud ligamentaria en la hiperlaxitud articular con
luxaciones, lesiones del tenddn rotuliano y pie plano. A menudo hay una hipotonia muscular secundaria

y el subdesarrollo relacionado con anomalias del tendén o ligamento y la actividad reducida. ®

El sello distintivo de Ol es la fragilidad 6sea. Al igual que con las otras caracteristicas fenotipicas de
Ol, la tendencia a la fractura es extremadamente variable, con manifestaciones que van desde
innumerables fracturas en el Gtero y en el nacimiento hasta su ausencia virtual en un adulto. El

momento y el nimero de fracturas se incluyen en algunos sistemas de clasificacion.’

En general, las formas mas severas de Ol se caracterizan por fracturas anteriores y numerosas. Estas
fracturas a menudo se producen después de un traumatismo menor y se pueden presentar con o leve
dolor. Las fracturas generalmente sanan con abundante callo 6seo; Sin embargo, tejido 6seo de
cicatrizacion también es anormal, y las fracturas con frecuencia conducen a la consolidacion viciosa y
pseudoartrosis con la consiguiente deformidad de los huesos largos. La incidencia de fracturas
disminuye después de la pubertad y se levanta de nuevo en las mujeres después de la menopausia y en

hombres después de los 60 afios. *°

Las caracteristicas radiograficas de Ol también son proporcionales a la gravedad de la enfermedad. El
sello radiolégico de Ol es osteopenia difusa asociada con mdaltiples fracturas y deformidades. La
osteopenia generalizada se observa en casi todos los casos, y con frecuencia hay igualdad de

participacion de los esqueletos apendicular y axial. **

Los huesos largos de las extremidades inferiores suelen ser méas afectados que los de las extremidades
superiores. Los huesos largos aparecen con mayor frecuencia adelgazados; sin embargo, pueden
mostrar areas focales de las cortezas mas gruesos secundarios a la yuxtaposicién de callos o telescopaje
de las fracturas. Las metéafisis de los huesos largos pueden tener forma de trompeta y de aspecto

quistico.™?

En casos severos, las calcificaciones pueden observarse en forma de "palomitas de maiz™" aparecen en
la infancia en las regiones metafisiarias y epifisiarias como desplazamiento de cartilago y lineas
fisiarias por fragmentacion de estas zonas y  osificacion endocondral. Estas calcificaciones
comunmente se resuelven después de la madurez esquelética, cuando todo el cartilago se transforma en

hueso. ’
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La formacion del callo hiperplésico es rara pero puede ocurrir en pacientes con Ol. A menudo se
presenta como dolor, una ampliacion de la masa 6sea y eritema, que puede ser dificil de distinguir de

osteosarcoma radiograficamente, clinicamente e incluso histolégicamente. *

2.3 Clasificacion de la osteogénesis imperfecta.

Los estudios clinicos, radiologicos, moleculares y genéticos apoyan el concepto de que la Ol es un
sindrome con multiples variantes relacionadas con las mutaciones de colageno tipo I, cada uno con un
patron fenotipico razonablemente bien definido. Como resultado de la amplia heterogeneidad
fenotipica de Ol, se han propuesto numerosas clasificaciones para clasificar los subtipos clinicos,

proporcionando un marco para la comprension de la historia natural y orientar el tratamiento. **

Looser, en 1906, clasificado Ol en dos tipos en funcion del tiempo en el que se presentaban las
primeras fracturas: congénita (fracturas en el nacimiento) y tardia (fracturas después del periodo
perinatal). Sefial6 que el prondstico en el tipo congénito era pobre, con una alta tasa de
mortalidad. Seedorff, en 1949, sub dividio6 la Ol tardia en grave (fractura se produce en el primer afio
de vida) y leve (fractura se produce después de que el primer afio de vida), y sefiald que tardia grave se

asociaba con el desarrollo de deformidades severas y discapacidad. *°

Shapiro, en 1985, revisando este concepto, definicion de la historia natural y prondstico musculo
esquelético sobre la base del tiempo de la fractura inicial y la apariencia radioldgica de los huesos en el
momento de la fractura inicial. Los pacientes con la forma congénita tienen fracturas intrauterinas o de
nacimiento. Los pacientes con la forma tardia presentaban fracturas inicialmente después del
nacimiento. La forma congénita de Ol se subdividio en tipo A (fémur y costillas deformadas) y tipo B
(contornos 6seos normales con fracturas intrauterina / nacimiento). La forma tardia se subdividié en

tipo A (fracturas antes de deambulacion) y tipo B (fracturas después de deambulacion). ’

El sistema de clasificacion actualmente més utilizado fue desarrollado por Sillence en 1979 de un
estudio de pacientes en Australia. La clasificacion de Sillence divide la Ol en cuatro tipos en funcion de

multiples caracteristicas clinicas, genéticas y radioldgicas.*®

Tipo | es la forma mas leve y mas comun. La herencia es autosomica dominante, aunque las nuevas

mutaciones son frecuentes. El tipo | se sub clasifican en el tipo A mas comun (sin dentinogénesis
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imperfecta) y el tipo B menos comun (con dentinogénesis imperfecta). Las escleroticas son azules, y
las primeras fracturas suelen ocurrir en los afios preescolares, después de que haya comenzado la
marcha. Hay comdnmente ausencia de deformidades significativas; la cifoescoliosis es
comparativamente leve y poco frecuente; y en estatura es generalmente normal. La esperanza de vida
es normal para los pacientes con Ol tipo IA y s6lo marginalmente con problemas para las personas con
tipo IB. Socialmente, el tipo | son apenas distinguibles de la poblacion normal, con actividades mas

plenas y vidas independientes. **

Tipo Il es la forma perinatal letal. Muchos fetos nacen muertos y los que sobreviven a menudo nacen
prematuramente. El trastorno suele ser letal en las primeras semanas de vida, pero algunos lactantes
afectados sobreviven durante varios meses, y unos pocos viven uno 0 mas afos. La muerte es
generalmente debido a una insuficiencia respiratoria, hemorragia intracraneal o compresion del tronco

cerebral. Las escleréticas tienden a ser de color azul o grisaceo. =

Existen mdaltiples fracturas intrauterinas y los fémures, tibias, y las costillas son cortas, anchas y
deformadas. La herencia se piensa que es autosémica recesiva; Sin embargo, la mayoria de los casos
parecen ser el resultado de nuevas mutaciones dominantes en un individuo afectado de padres no
comprometidos. En ocasiones, los padres no afectados tienen varios nifios con la patologia; esto se

piensa que el resultado de mosaicismo de los padres o por una forma rara autosémica recesiva. **

Tipo 11 es la forma de deformidad severa, con fracturas en general presentes al nacer. Las escleréticas
son generalmente de color normal. Fracturas frecuentes y deformidad son comunes, la estatura es
tipicamente severamente acortada, y la columna vertebral es a menudo deforme. Las complicaciones
respiratorias y dentinogénesis imperfecta son comunes. La herencia se piensa que es autosomica
recesiva; Sin embargo, las nuevas mutaciones dominantes son comunes, y existe una variedad rara
autosdmica dominante. La esperanza de vida se reduce, pero las personas afectadas viven en la edad
adulta. La mortalidad precoz se debe a enfermedades respiratorias, lesiones con hemorragia

intracraneal e invaginacion basilar. ” 134

Tipo IV es una forma moderadamente grave con gran variacion fenotipica, pero generalmente es
intermedia en la severidad entre el tipo Il y tipo I. Esta variante es poco frecuente y representa
aproximadamente el 5% de los casos. Esclerdticas son normales, talla baja es variable, dentinogénesis

imperfecta es comdn, y las fracturas y deformidad son relativamente comunes. La herencia es
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autosomica dominante. La esperanza de vida se puede disminuir dependiendo de la gravedad de la
enfermedad; sin embargo, un gran porcentaje de pacientes funcionan de manera independiente en la
edad adulta. "3

La clasificacion Sillence se correlaciona con la congeénita / Tardia de los grupos de Shapiro. El grupo A
congénita abarca el tipo Sillence Il paciente perinatal letal; congénito B y tardia A son generalmente de
tipo Sillence 11, pacientes con deformidad progresiva; y tardia B representa el tipo Sillence I, pacientes

autosémicos dominantes benignos.

2.3 Tratamiento
2.3.1 Tratamiento médico de los nifios con Osteogénesis Imperfecta

Los nifios afectados de la Ol a menudo tienen fracturas que producen dolor, deformaciones e
incapacidad. En 1981, Albright pasé revista a la literatura cientifica sobre los tratamientos de Ol.
Analiz6 96 informes sobre 20 enfoques terapéuticos diferentes desde hormonas hasta las vitaminas A,
C y D, y diversos minerales. En 67 de estos informes sobre 20 terapias diferentes, se afirma haber
tenido resultados positivos. Sin embargo, ninguno de los tratamientos fue evaluado en estudios clinicos

y, con el tiempo, ninguno demostré ser un tratamiento eficaz.

Desde la recension de Albright, el adelanto médico més significativo en el tratamiento de los nifios con

Ol ha sido la introduccién de la terapia con bifosfonatos.®

Los bifosfonatos son andlogos al pirofosfato, un regulador enddgeno de la mineralizacion. Su
estructura se basa en un enlace fosfato — carbono — fosfato que da gran estabilidad a este compuesto
bioquimico. Una vez en el suero, los bifosfonatos se unen fuertemente a los cristales de hidroxiapatita
(fosfato de calcio) del hueso, creando en el interior de este concentraciones localmente activas del

producto.’

La accidn antirresortiva de los bifosfonatos resulta de una perturbacion directa de los osteoclastos, las
células de resorcion 6sea. La fraccion de bifosfonato ligada a la hidroxiapatita sirve de reservorio del
medicamento. A medida que se presenta la resorcion la seccion de tejido 6seo que contiene el

bifosfonato, el medicamento se libera y se vuelve otra vez activo contra los osteoclastos. Por
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consiguiente, los bifosfonatos tienen una vida media muy larga y su actividad continua muchos afios

después de la administracion de la Gltima dosis. *3*°

2.3.2 Tratamiento quirurgico de la Osteogénesis Imperfecta

Una combinacion de los métodos modernos de cirugia, medicina y rehabilitacién ha permitido lograr

una mejora funcional considerable de los nifios y adolescentes con Ol.

En el enfoque no quirdrgico las fracturas desplazadas se pueden tratar con manipulacién bajo anestesia
general e inmovilizacion y, en general, no requieren intervencién quirirgica. Sin embargo, es
necesario tomar grandes precauciones en la manipulacion dsea, debido al riesgo de fractura iatrogénica.
Dos principios basicos deben tenerse en cuenta en el tratamiento no quirargico; en primer lugar, el
hueso es fragil y el yeso puede fracturarlo facilmente. En segundo lugar, la consolidacion de las
fracturas lleva un tiempo normal. Por lo tanto, es importante inmovilizar el miembro fracturado con un

material ligero y el menor tiempo posible. %

Las indicaciones para el tratamiento quirtrgico de las fracturas en el nifio con Ol son: una curva
preexistente del hueso fracturado y un tipo particular de fractura (fractura por avulsion). Si esta
indicado un tratamiento quirdrgico, la eleccion para su solucion con clavos endomedulares. No se
recomienda el uso de placas y tornillos en nifios con Ol por tres razones principales. Primero, por
insuficiente calidad de hueso, en este caso el material no se adhiere adecuadamente produciendo una
inestabilidad del material y por lo tanto, una fijacion inadecuada de la fractura. Segundo, la mayor
rigidez de la placa con respecto al hueso puede provocar una pérdida de tejido 6seo debajo de la placa,
y aumentar el riesgo de fractura proximal y distal al material. Tercero, los agujeros de los tornillos

pueden constituir puntos de mayor fragilidad 6sea, facilitando la fractura del hueso. %

Dos puntos importantes para considerar en los nifios con Ol con respecto al enclavijamiento. El tamafio
pequefio de los huesos (tanto la longitud, como el didmetro interno) y el crecimiento del hueso. La
mayor parte de los clavos endomedulares son demasiado gruesos para los huesos con Ol. Por lo tanto,
solo se puede utilizar en forma segura clavos finos (Kirschner, Rush, Williams, clavos elasticos y

clavos telescopicos). %
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El primer clavo telescépico fue introducido en 1963 por Dubow y Bailey. El clavo telescopico Dubow
— Bailey aplica el mismo principio basico del sistema de clavos deslizantes. Sin embrago, en vez de
utilizar dos clavos, el clavo telescpico consta de una pieza hueca y una maciza deslizante que se
inserta respectivamente en los extremos proximal y distal del hueso. Con el crecimiento la parte maciza
se desliza fuera de la parte hueca, ofreciendo de este modo una proteccion continua. Este sistema tiene
sus complicaciones (migracion a tejidos blandos, desconexién de la parte en T) y ha sido objeto de

varias modificaciones. %

El uso de clavos telescépicos tiene la ventaja de requerir muchas menos intervenciones que los clavos
no telescopados, como lo ilustra el analisis de 82 cirugias de enclavijamiento realizadas en el hospital
Shriners para nifios (Canada), que demuestra la tasa de reoperacién con 51% en los casos tratados con
clavos no telescopados y el 27% en los casos de pacientes tratados con clavos telescopicos. La tasa de

complicaciones era de 51% para los dos tipos de clavos. 2

Para superar las complicaciones mecanicas del clavo de Dubow — Bailey mencionadas previamente y
para evitar tener que practicar artrotomias, Fassier y Duval elaboraron un sistema de clavos. A pesar de
los primeros resultados prometedores, queda por evaluar los efectos a largo plazo del uso de este tipo

de clavo.?

Durante mucho tiempo la correccion quirargica de las deformidades de los miembros superiores se
consider6 puramente estética. Sin embargo, UGltimamente hemos demostrado que el grado de
deformacion de los miembros superiores tiene un impacto directo en la capacidad funcional del nifio o

joven adulto con OI. ®

El deterioro de la deformidad disminuye la movilidad del paciente con Ol y su capacidad para cuidarse
a si mismo. Por lo tanto, las dos indicaciones meédicas para el enclavijamiento de los miembros
superiores son las dificultades funcionales debidas a deformaciones y fracturas repetidas que limitan el

uso de ayudas para caminar y, por ende, la movilidad. %

2.4 Técnicas Actuales de tratamiento.

Una de las preocupaciones en relacion con el sistema de Sheffield relacionado con la técnica de

insercién de los 2 componentes telescopicos, esta en que se requiere una artrotomia de rodilla para la
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insercion del clavo femoral y artrotomias rodilla y el tobillo para la insercion del clavo tibial. Como
resultado, Fassier-Duval (FD) implementa el sistema telescdpico endomedular (Pega Medical, Quebec,

Canada), con los informes iniciales de su uso se encontré una tasa de reoperacion 14%.2% %" %

La ventaja del sistema consiste en un Unico punto de entrada proximal y una mejor fijacion proximal,
por su forma de rosca de tornillo, en las epifisis; sin la necesidad de una gran artrotomia. Este sistema
protege la articulacién en la zona proximal al clavo, reduce la migracion, y es menos invasiva, con
complicaciones mecanicas reducidas. Se utilizan los principios tradicionales en el trauma del adulto y
el enclavijamiento intramedular estandar, los clavos de FD se introducen a través del trocanter mayor

del fémur y de la zona anterior a las espinas tibiales en la tibia proximal.”

Existe un grupo selecto de estudios con respecto a esta técnica en la literatura més alla de lo que se ha
informado en las reuniones nacionales. Birke y colegas examinaron 24 pacientes consecutivos (15 con
Ol) utilizando clavos de FD con un minimo de 1 afio de seguimiento. Hubo una tasa de 13% de
reintervenciones en pacientes con Ol por migracion del clavo proximal, y una tasa de 40% de
complicaciones (migracion del clavo telescopico en 5 casos y extrusion conjunta intraoperatoria en 1

caso).

Es de destacar que en los pacientes sin Ol (neurofibromatosis, sindrome del nevus epidérmico,
raquitismo hipofosfatémico) tenian varias reintervenciones por no union, pérdida de fijacion,
acortamiento, migracion y extrusion conjunta. Los investigadores concluyeron que la varilla FD es una
buena eleccién para los pacientes con Ol por su estabilidad longitudinal y buen potencial de
consolidacién 6sea. En los casos en que carecen de estabilidad o potencial de consolidacion Gsea, se

deben considerar otras opciones.?’

En otro estudio, Ruck y colegas evaluaron los resultados funcionales en nifios con Ol tratados con
clavo femoral de FD con seguimiento a un afio. Sesenta nifios (también en tratamiento con
bifosfonatos) que se sometieron a enclavijamiento endomedular con clavos telescopados de FD (101
clavos). Resultados en el estala funcional de ambulacién de Gillette (FAQ), Evaluacion de la funcién
motora gruesa (GMFM), y la Evaluacion Pediatrica del Inventario de Discapacidad (PEDI) se

compararon el preoperatorio y en 1 afio después de la cirugia.*

Los investigadores encontraron mejorias estadisticamente significativas desde el inicio hasta 1 afio en

la FAQ; gatear, pararse, caminar y correr, y los dominios totales del GMFM; en la escala de PEDI y
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autocuidados. Estos resultados indican que el clavo de FD inicialmente puede conducir a una mejor
deambulacion, funcion motora gruesa, cuidado personal, y la movilidad de pacientes con Ol y

deformidades femorales. !

Los clavos de FD parecen haber abordado muchas de las preocupaciones con respecto a la fijacion
quirdrgica de los huesos largos en pacientes con OIl, con una minima exposicion quirdrgica, el

crecimiento progresivo del implante, menor necesidad de revision, y la facilidad de insercion.?®

2.4.1 Técnica de implantacion del sistema telescopico Fassier — Duval
2.4.1.1 Caracteristicas.

El clavo telescopico Fassier — Duval; Atraviesa la fisis, necesita entrenamiento e instrumentacion
especial, no proporciona estabilidad rotacional al hueso, solo funciona en pacientes con fisis abiertas

(activas) donde posee su fijacion.

Provee proteccion total para el hueso de epifisis a epifisis, capaz de alargarse con el hueso en
crecimiento, buena fijacion epifisiaria, no produce dafio articular, no lesiona la fisis, a diferencia de los

calvos rigidos, con este sistema no se necesita abordar quirdrgicamente la articulacion distal. *

El sistema esta compuesto por dos partes: un cilindro o tubo sélido de acero inoxidable, conocido como
“macho”, y un cilindro hueco de mayor diametro, denominado “hembra”, el cual recibe al primero en
su diametro interno. Para escoger la longitud del clavo, lo primero es medir la distancia “I”, entendida
como la longitud resultante del hueso luego de la totalidad de las osteotomias y su consecuente

alineacion, un ejemplo: la medida desde el trocanter del hueso hasta la fisis distal del hueso.
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Figura 1. Composicion del sistema del calvo telescopado fassier Duval (59).

El segmento hembra debe medir 7 mm menos que la distancia “I”. La longitud del macho sélido se
determina durante la cirugia: una vez el sistema estd implantado, parte del macho protruira por el
extremo proximal del clavo. Lo recomendado es cortar el macho dejando un excedente de 10 o 15 mm,
lo que permite una mayor longitud del clavo sin ocasionar molestias en los tejidos blandos. La longitud
de la rosca distal del clavo viene determinada con las letras L (largo) y S (corto), cuya seleccion
depende de la altura de la epifisis, medida en una radiografia anteroposterior. *

Figura 2. Técnica quirurgica de insercion del clavo telescopado (59).

2.5 Valoracion funcional motora.

La valoracién de la capacidad funcional es el elemento fundamental con el cual se logra comparar la
informacion recibida por la familia y el paciente con los hallazgos del profesional durante el desarrollo
del proceso de evaluacion, permitiendo reconocer de manera efectiva como la condicion actual de su
estado de salud, en este caso osteogénesis imperfecta; puede afectar la situacién vital del ser humano y

si compromete algunas o la totalidad de las areas de su vida con el fin de estructurar su diagnostico y
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pronostico fisioterapéutico e ir vislumbrando la siguiente etapa que consta en la toma de decisiones y
planificacion terapéutica con el fin de restablecer, mejorar o potenciar el funcionamiento de la

persona.*

El tratamiento debe ser precoz para evitar que se sumen a las caracteristicas de la enfermedad los
efectos del envejecimiento El objetivo es: prevenir la refractura, promover la deambulacion e
integracion familiar en el tratamiento, mejorar la percepcion para asi identificar la presentacion de
fracturas, mejorar y conservar rangos articulares, evitar contracturas, posiciones viciosas, disminuir el

dolor.

Lograr mayor independencia, confianza y estabilidad en los movimientos. Es importante determinar las
capacidades del paciente, los objetivos del paciente, especificar las restricciones o limitaciones, definir

qué equipos o tratamientos que estan disponibles. *

La base primordial para el inicio , desarrollo y seguimiento de la terapia fisica adicional a la historia
clinica y recomendaciones del médico tratante es la valoracion fisica para lo cual se recurre a medios
visuales, manuales e instrumentales que permiten evaluar de manera integral los tejidos no contractiles
( 6seo , articular , capsular , ligamentario , cutaneo ) y contractiles (mdsculos , aponeurosis , tendones)

y su interrelacion en las actividades diarias y propias de la edad. **

Para el presente estudio el departamento de fisiatria y fisioterapia del instituto Roosevelt aplica las
siguientes escalas de medicion para establecer el estado funcional pre y pos operatorio a la colocacion

del clavo intramedular telescopado de Fassier Duval teniendo una valoracién funcional integral.

Las actividades relacionadas con la movilidad se exploran en la consulta médica y mediante
procedimientos més sofisticados. Se incluye la evaluacion motora gruesa, la evaluacion funcional del
miembro superior y la evaluacion de la marcha en la consulta médica y con el uso del video analogo.
Escalas especificas de actividades utilizadas: GMFCS, GMFM 66, Escala de Gillette MACS, PEDI,
QUEST Y PODCI, entre otras. &
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2.5.1 Sistema de Clasificacion del Movimiento y la Postura (GMFCS).

El sistema para clasificar la funcion motora gruesa (GMFCS) clasifica de una forma descriptiva la
alteracion motora del nifio de acuerdo a sus capacidades funcionales y a la necesidad de tecnologia para

la asistencia y movilidad en silla de ruedas. *

Es un instrumento de evaluacion muy Util y confiable para aplicar en una consulta rapida. Se ha
utilizado para medir resultados de la fisioterapia *', describir pacientes para eficacia de ortesis, toxina

botulinica y rizotomia dorsal selectiva.®® * %

La escala no tiene propiedades ordinales. Normalmente, alcanzar la posicion sedente de manera
independiente (todo nifio con marcha independiente ha logrado sentarse de manera independiente a los
2 afios), ¥ el gateo, y la capacidad de levantarse del piso con ayuda de apoyos externos son los hitos

motores que logrados antes de los tres afios se relacionan con marcha independiente.*

Sin embargo. Las curvas de desarrollo motor del GMFCS pueden dar una mejor idea del futuro
desempefio motor del nifio. Recientemente se modifico la descripcion para las edades de 6 a 12 afios y

se adiciond el rango de 12 a 18 afios. **?

2.5.2 Clasificacion de la Funcion Motora Gruesa GMFM-88.

El GMFM-88 evalla diferentes actividades motoras del nifio, desde el sostén cefélico hasta la marcha
independiente y correr. Este instrumento que examina con alta precision la movilidad del nifio con
buenas propiedades psicometrias. La escala es confiable, sensible al cambio, tiene propiedades
ordinales y detecta pequefias variaciones en la funcién motora del nifio a través del tiempo las cuales
también se pueden observar e interpretar en una grafica bidimensional. (Figura 3). Idealmente el
GMFM 88 se debe aplicar en todos los casos, antes de empezar el proceso de terapias o antes de
realizar cualquier tratamiento médico o quirdrgico especifico. **. Para la realizacién de la prueba, una
fisioterapeuta entrenada y con experiencia en el tratamiento de nifios con PC, evalla diferentes posturas
antigravitatorios y actividades motoras. El resultado es un puntaje en escala de 0 a 100 que se puede
realizar manualmente o con el uso de un programa de computador. Se recomienda que la evaluacion de

la funcion motora se realice cada 6 meses en los nifios menores de 6 afios. *3
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Figura 3.Curvas del Sistema de Clasificacion Motora Gruesa (35)

100%

5 afos

2.5.3 Evaluacion pediatrica de inventario en discapacidad (PEDI)

La Evaluacion de Pediatria del Inventario de Discapacidad ( PEDI; Haley, Coster, Ludlow,
Haltiwanger, y Andrellos, 1992 ) es un instrumento de evaluacion clinico disefiado para su uso con los
nifos de 6 meses a 7,5 afos que tienen discapacidades resultantes de los retrasos o impedimentos en la

independencia funcional. *°

Aplicaciones especificas del PEDI incluyen la determinacion de la extension de retraso funcional en
nifios, seguimiento de los avances en los programas de rehabilitacion y de intervencion, y la medicion
de los resultados en los programas terapéuticos y educativos. Aunque el instrumento también se puede
administrar como parte de una evaluacion inicial de desarrollo o de diagndstico, se recomienda
precaucion ya que los estudios de validacion extensas del uso del PEDI para este proposito no se han

completado.*®
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5. Objetivos.

5.1 Objetivo general.

Determinar el impacto en el estado funcional de los pacientes con osteogénesis imperfecta llevados a

tratamiento quirargico con clavos telescopados tipo Fassier Duval.

5.2 Objetivos especificos.

5.2.1 Caracterizar el grupo de pacientes con diagnostico de osteogénesis imperfecta llevados a
tratamiento quirdrgico con clavos telescopados tipo Fassier Duval.

5.2.2 ldentificar si existen cambios en el estado funcional con respecto al pre quirdrgico
aplicando actividades y valoraciones funcionales.

5.2.3 Estimar segun las escalas funcionales, calidad de vida pre y posoperatoria.

5.2.4 Realizar un analisis paramétrico basado en la informacion obtenida de las diferentes

escalas aplicadas a cada uno de los pacientes que se tomaron para el estudio.
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6. Metodologia

6.1 Tipo de estudio.

Estudio descriptivo de serie de casos en el que se seleccionaron 8 pacientes con diagnostico de
osteogénesis imperfecta, llevados a tratamiento quirdrgico con clavos telescopados tipo Fassier Duval

desde el 2009 al 2013, los cuales tienen seguimiento menor de 1 afio del post operatorio.

6.2 Marco muestral.
6.2.1 Poblacion: Pacientes con diagndstico de osteogénesis imperfecta.

6.2.2. Muestra: Pacientes llevados a tratamiento quirurgico clavos telescopados tipo Fassier Duval en
los afios 2009-2013.

6.2.3 Tamafio de muestra: Se seleccionaron 8 pacientes llevados a tratamiento quirdrgico con clavos

telescopados tipo Fassier Duval desde el 2009 al 2013.

6.3 Criterios de inclusion y exclusion.
6.3.1. Criterios de inclusion
Se incluiran en el estudio:

e Pacientes pediatricos.

e Llevados a tratamiento quirtrgico con clavo telescopado tipo Fassier - Duval realizado en el
Instituto de Ortopedia Infantil Roosevelt.

e Seguimiento posoperatorio menor a un afo en el Instituto de Ortopedia Infantil Roosevelt.

6.3.2 Criterios de exclusién.

Se excluiran del estudio:
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e Pacientes con deformidades angulares en extremidades inferiores derivados de otras patologias

que no sean osteogénesis imperfecta.

6.4 Operacionalizacion de las variables de estudio.

Tabla 1. Operacionalizacion de las variables de estudio.

Definicion Definicion operacional Tipo de | Escala de medicion
conceptual de la variable
variable
Edad Edad a partir del dia de | Cuantitativa — | Razon por afos.
nacimiento hasta los 18 | discreta Intervalo:
afos, poblacion 0: 0 a 30 dias.
pediatrica. 1: 1 mes a 24 meses.
2:1 afio a 18 afios.
Género Diferenciacion social Cualitativa - Nominal.
dicotomica _
1: femenino.
2. Masculino.
Estrato Nivel de calidad de vida | Cualitativa- Ordinal.
socioeconémico politémica. 0: estrato 1.
1: estrato 2.
2: estrato 3.
4: estrato 4
Antecedentes Antecedentes de | Cualitativa - | Nominal.
familiares. patologia encontrados en | dicotémica 0: Si
familiares en  primer 1: No.
grado de consanguinidad
NUmero de | Cantidad de | Cuantitativa — | Razon — nimero entero.

intervenciones

procedimientos

discreta

No de procedimientos
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quirargicas quirurgicos realizados en quirargicos:
realizadas. un lapso de tiempo

Fracturas Numero de fracturas | Cuantitativa — | Razon — NuUmero de
diagnosticas. diagnosticas durante el | discreta fracturas.

2009 al 2013,
secundarias a su proceso

patoldgico.

Escalas para medicid

n del estado funcional prequirurgico.

Grado de
funcionalidad  en
las actividades de
la vida cotidiana.
PODCI

Instrumento de
recoleccion de datos
pediatricos para medir
funcionalidad en
actividades de la vida
cotidiana

Cuantitativa —

continua

Proporcion - Porcentaje

0 a 100

Escalas para medicid

n del estado funcional en el

post quirurgico.

Escala de medida | Medida de la funcién | Cuantitativa- Proporcion - Porcentaje.
de la  funcion | Motora Gruesa (Gross | .ontinua 0 2 100
motora. GMFM88 | Motor Function
Measure)
Escala de Fuerza Escala de Medicion de | Cualitativa- Ordinal
fuerza de Daniels politomica 04t
Clasificacion de la | Sistema de Clasificacion | Cualitativa — | Ordinal
motricidad postural | de la Motricidad politomica Las
GMFCS Postural

Test de levanta y
anda, Up_Go test.

test levantate y anda

Cuantitativa —

discreta

Razo6n , nimero
absoluto

0 a 60

Grado de
funcionalidad  en
las actividades de
la vida cotidiana.
PODCI

Instrumento de
recoleccion de datos
pediatricos para medir
funcionalidad en
actividades de la vida

Cuantitativa —

continua

Proporcion - Porcentaje

0 a 100
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cotidiana

Escala de | Escala de la movilidad | Cualitativa — | Ordinal.
movilidad funcional politomica Las
funcional FMS

Actividad motora | Actividades Motoras | Cualitativa — | Ordinal.
funcional Items Funcionales especificas politémica. 0 a3

medidas en un rango
determinado

Porcentaje
Equilibrio

de

Porcentaje determinado
al realizar una serie de
actividades asignadas

Cuantitativa

continua

Proporcion - Porcentaje

0 a 100

6.5 Plan de procesamiento y recopilacion de datos.

Para identificar los pacientes se consultd la base de datos del Instituto Roosevelt, se contactaron los
pacientes y sus acudientes para consultar si querian voluntariamente participar en el estudio, una vez
aceptada su participacion y aprobado el protocolo por el comité de ética y previo diligenciamiento del
consentimiento informado se procedid a consultar los registros clinicos para obtener la informacion de

interés, ademas se programé una consulta con cada paciente con una duracién de una hora, para poder

realizar el seguimiento y la aplicacion de las escalas funcionales.

La escapa PODCI la puntuacion pre quirurgica se tomd de los registros médicos, se obtuvo registro de

todas las escalas evaluadas y se construy6 una base de datos en Excel versién 2010, con base en esta

base de datos se cred una base de datos en el paquete estadistico SPSS version 15 IBM.

6.6 Analisis estadistico.

Las variables cualitativas se presentan con porcentajes y las variables cuantitativas, se presentaron con

la media y desviacion estandar.

Se realiz6 una descripcion de las variables de interés con tablas y graficas de distribucion de

frecuencias.
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Para identificar si existen cambios en la puntuacion de la escala PODCI pre quirdrgica y post
quirdrgica y determinar si estos cambios se relacionan con la intervencién quirdrgica realizada,
analizaron las puntuaciones tanto pre y post quirargica, se construyeron graficas de cajas y bigotes, se
calcularon los cuartiles se ubicacion de los datos en 25, 50 y 75% de los datos, ademas se realizo el
analisis de rangos de wilcoxon, se tomaron como valores significativos el valor de la prueba con una

significancia menor de p:0,05.

6.7 Técnicas y escalas utilizadas para valoracién del estado funcional pre y post quirurgico.

Las escalas para valoracion del estado funcional sélo la PODCI fue aplicada en el prequirdrgico y post
quirargico de la ultima intervencion quirdrgica; las demas escalas fueron valoradas en el post

quirdrgico.

Previo diligenciamiento del consentimiento informado tanto para uso de informacién de la historia
clinica como para toma de registros fotograficos, cada paciente fue citado a consulta en donde se

realiz6 la valoracion de las escalas en el prequirtrgico y en el post quirdrgico.

Se tomaron los siguientes valores para calificar las escalas.

6.7.1 Escala PODCI

El PODCI tiene 4 dominios- Deportes funcionales y el funcionamiento fisico, Traspasos y movilidad
bésica, extremidad superior y la funcién fisica, dolor y comodidad, asi como 3 dominios para la
felicidad, la satisfaccion con sintomas y expectativas de tratamiento. Se utilizan generalmente

cuestionarios escritos. Se consideran normales los valores cercanos a 100%.
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6.7.2 Valoracion de la escala Up _ go test

Es una forma muy préactica y sencilla de hacer una primera aproximacién a la movilidad, equilibrio y
riesgo de caidas. Se coloca al paciente sentado en una silla o sillon con apoyabrazos. Se le pide que se
ponga de pie y camine recto unos tres metros, gire sin apoyarse, y vuelva hacia la silla, y se siente de
nuevo. Puede utilizar el bastdn o cualquier otra ayuda que utilice habitualmente, valora en segundos el
tiempo en el que el paciente se demora en levantarse e incorporarse caminado una distancia
determinada de 3 metros y regresar a la silla se considera un tiempo adecuado menor a 12 segundos,

entre menor tiempo mayor funcionalidad.
Puntuacion:

Menos de 10 segundos es normal

Entre 10 y 20 segundos indica fragilidad

Entre 20 y 30 segundos sugiere riesgo de caidas

Mas tiempo indica alto riesgo.

6.7.3 Escala funcional GMFCS

El Sistema de Clasificacion de la Funcion Motora Gruesa (GMFCS) se basa en movimientos iniciados,
con énfasis en la sedestacion, los desplazamientos y movilidad.

NIVEL I - Pasos sin limitaciones

NIVEL Il - Camina con Limitaciones

NIVEL Il - Pasos usando un dispositivo de movilidad en la Mano

NIVEL IV - Auto-movilidad con limitaciones; Puede utilizar Movilidad accionada

NIVEL V - Transportado en una silla de ruedas manual
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6.7.4 Escala GMFM

El GMFM es un instrumento de observacion estandarizado disefiado y validado para medir los cambios
en la funcion motora gruesa con el tiempo en nifios con paralisis cerebral.

PUNTUACION CLAVE

0 =no inicia

1 = iniciados

2 = se completa parcialmente

3 = completa la 9 (o dejar en blanco) = no se ha probado (NT) [utilizado para la GMAE-2 de
puntuacion *]

6.7.5 Escala Gillete.

El Cuestionario de Evaluacion Funcional Gillette (FAQ) es una medida de auto o proxy-informe que
incluye una clasificacién de diez niveles de la funcion ambulatoria (FAQ Escala marcha), y 22
actividades locomotoras funcionales en una escala de puntuacion de dificultad Likert de cinco niveles
(FAQ 22- elemento conjunto de habilidades), la calificacion depende del item en donde se ubique

finalmente.

Figura 4. Escala de Gillete (35).

Escala de Gillette

Elija una respuesta que mejor describa la habilidad tipica para caminar de su hijo.(con el uso de cualquier
elemento externo para el desplazamiento)

1 No puede dar un paso.

Puede dar algunos pasos por si solo o con la ayuda de otra persona. No apoya todo su peso
2 en los pies; no camina de rutina.

Camina como ejercicio en la terapia y recorridos menores que las distancias de la casa. Por lo

= general requiere ayuda de otra persona.

Camina las distancias de la casa, pero realiza un desplazamiento lento. No utiliza la marcha en
a casa como la principal forma de desplazamiento. (principalmente camina en terapia)
5 Camina mas de 4.5-15 metros (15-50 pies) pero unicamente dentro de la casa o el colegio

(camina las distancias de la casa)

Camina mas de 4.5-15 metros (15-50 pies) fuera de la casa, pero frecuentemente utiliza una
6 silla de ruedas o un caminador para los recorridos en la comunidad o en areas
congestionadas.

Camina fuera de la casa los recorrido en la comunidad, pero solo en superficies regulares (no
puede subir andenes, terrenos irregulares o escaleras sin la ayuda de otra persona)
Camina fuera de la casa los recorridos en la comunidad, ademas de caminar en terrenos

8 regulares puede subir andenes y caminar por terrenos irregulares, pero con frecuencia
necesita minima ayuda o supervision por su seguridad.

Camina fuera de la casa los recorridos en la comunidad, facilmente camina en terrenos

9 regulares, andenes, terrenos irregulares, pero tiene dificultad o requiere minima ayuda para
correr o subir escaleras

10 Camina, corre y sube en terrenos regulares e irregulares sin dificultad o sin ayuda.
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6.7.6 Escala FMS

FMS evalla el desempefio en siete patrones de movimiento fundamentales, utilizando una escala de 4
puntos. Estudios previos han reportado un mayor riesgo de lesiones o caida con una puntuacion

compuesta de 14/21 0 menos.

1. Usa silla de ruedas, o coche, puede pararse y hacer transferencias, puede dar pasos
soportado por otra persona o usando un aparato para caminar

Usa caminador u otra ayuda, sin ayuda de otra persona.

Usa 2 muletas: sin ayuda de otra persona.

Usa 1 muleta ¢ 2 bastones: sin ayuda de otra persona.

o b~ WD

Independiente en superficies planas: No necesita ayudas ortésicas o ayuda de otra
persona.
6. Independiente en todas las superficies. No necesita ayudas ortésicas o ayuda de otra

persona cuando camina, corre, escala, sube y baja escaleras.

Distancia Puntaje 1- 6

Camina 5 metros (por ejemplo en el cuarto)

Camina 50 metros (por ejemplo en el patio del colegio)

Camina 500 metros (por ejemplo en un centro comercial, en la

calle)

6.8 Control de sesgos y error

En el control de los sesgos de seleccion y de informacién se explicara de forma detallada como se
obtuvo el grupo estudio. De la base de datos de historias clinicas, base de datos sistematizada, del
Instituto de Ortopedia Infantil Roosevelt, se obtuvieron todos los pacientes con diagnosticos de
osteogenesis imperfecta y raquitismo, diagndsticos confirmados clinica y genéticamente,
garantizandose que toda la poblacion de la institucion se encuentra sistematizada previa al rango de
tiempo estimado para la captacion del estudio; se analizd cada una de las historias clinicas y se
descartaron los pacientes que no cumplian con los criterios de inclusion, dentro de los cuales estaban la

edad, tratamiento quirargico con clavo telescopado tipo Fassier Duval, seguimiento clinico regular
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menor a un afio, seguimiento y valoracion funcional preoperatoria y finalmente se realiz6 una
valoracion de los individuos seleccionados junto con entrevista del cuidador permanente, quien ha
estado a cargo del paciente, con un amplio conocimiento de la historia clinica del mismo al igual que su
evolucidn dentro de su desarrollo; en la valoracion realizada se confirm6 con el paciente y cuidador los
datos plasmados en la historia clinica, datos organizados en un formato de forma previa para obtener
una informacion completa, detallada y secuencial, se realiz6 un examen fisico completo el cual se
documentd en historia clinica y con estudio fotografico del estado actual, valoraciones que se

realizaron por el mismo personal de salud para no entrar en errores de informacion.

Posterior a esta valoracion se confirmo la realizacion de las escalas funcionales previas a procedimiento
practicadas por personal especializado en la aplicacion de este tipo de estudios en conjunto con el
grupo de fisioterapia y fisiatria; quienes se encuentran a cargo de este tipo de valoraciones en el
instituto, se garantiz6 que cada una de las escalas funcionales se aplicaran, en tiempo presente, por el
mismo personal de salud y asi evitar variabilidad en la aplicacion de los estudios indicados para el
proyecto, documentos que fueron debidamente diligenciados, con realizacién en un tiempo asignado
por el instituto a cada uno de los especialistas sin interferir con la valoracion de otros pacientes ni con
asignacién de agenda para tener una oportunidad adecuada sin apresurar cada una de las valoraciones,

citandose en pequefios grupos a la poblacion estudio.

Dentro de las escalas funcionales es de tener en cuenta que existen items que requieren de una
apreciacion subjetiva, por lo tanto para evitar una incorrecta apreciacion se confirmé que el cuidador
que asistiera con el paciente fuera la persona que ha estado a cargo durante su tiempo de vida y es
quien nos puede determinar si ha presentado mejoria o deterioro con cada una de las conductas
terapéuticas realizadas, no teniendo ningun tipo de beneficio econdmico o interés con los evaluadores,

ni con la institucion de salud en la que se decidid realizar el estudio.
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7. Aspectos éticos

DECLARACION DE ACUERDO DE LOS INVESTIGADORES DE CUMPLIR CON LOS
PRINCIPIOS ETICOS UNIVERSALMENTE ACEPTADOS

Por medio del presente documento, los abajo firmantes como investigadores del estudio:

“IMPACTO FUNCIONAL CON EL USO DE CLAVO TELESCOPICO TIPO FASSIER
DUVAL EN PACIENTES CON OSTEOGENESIS IMPERFECTA ™.

Aceptan cumplir con los principios éticos y morales que deben regir toda investigacion que involucra

sujetos humanos.
Nos aseguramos que el estudio retne las siguientes caracteristicas:

a. Se ajusta a los principios de la declaracion de Helsinki (Seul).

b. Se ajusta a los principios basicos del informe Belmont.

c. Se ajusta a las normas y criterios éticos establecidos en los codigos nacionales de ética y/o leyes
vigentes.

d. Describe de forma satisfactoria la forma como se protegeran los derechos y bienestar de los
sujetos involucrados en la investigacion.

e. Describe de forma apropiada los criterios de inclusion/exclusion de determinados sujetos
humanos.

f. Dado que es un estudio de no intervencion, determinado por la legislacion vigente como de

riesgo minimo.
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Dr. Wilson ballesteros

Residente ortopedia y traumatologia

Segun la Resolucién 8430 de 1993 expedida por el Ministerio de Salud de Colombia, se clasifica como
Investigacion con riesgo minimo: estudios prospectivos que emplean el registro de datos a través de
procedimientos comunes consistentes en examenes fisicos o sicolégicos de diagndstico o tratamientos
rutinarios, entre los que se consideran pesar al sujeto, electrocardiogramas, pruebas de agudeza
auditiva, termografias, coleccion de excretas y secreciones externas, obtencion de placenta durante el
parto, recoleccién de liquido amnidtico al romperse las membranas, obtencidon de saliva, dientes
deciduales y dientes permanentes extraidos por indicacion terapéutica, placa dental y célculos
removidos por procedimientos profilacticos no invasores, corte de pelo y ufias sin causar desfiguracion,
extraccion de sangre por puncién venosa en adultos en buen estado de salud, con frecuencia maxima de
dos veces a la semana y volumen mé&ximo de 450 ml en dos meses excepto durante el embarazo,
ejercicio moderado en voluntarios sanos, pruebas sicoldgicas a grupos o individuos en los que no se
manipulard la conducta del sujeto, investigacion con medicamentos de uso comun, amplio margen
terapéutico y registrados en este Ministerio o su autoridad delegada, empleando las indicaciones, dosis
y vias de administracion establecidas y que no sean los medicamentos que se definen en el articulo 55

de esta resolucién.

Se diligenciara un consentimiento informado en el cual se exponen los alcances del proyecto y se
garantizara confidencialidad de la identidad. Se firmara de igual manera consentimiento informado
para la autorizacion de toma de imagenes corporales y de pruebas diagnosticas para ser almacenadas,

tanto para la investigacion actual como para la base de datos de osteogénesis imperfecta.

El proyecto serd presentado al comité de Préctica Clinica y Etica de Investigacion del 10IR para su

revision y aprobacion.
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8. Cronograma

Tabla 2. Actividades del cronograma de realizacion del estudio.

Mes 1[Mes 2|Mes 3|Mes 4|Mes 5|Mes 6|Mes 7[Mes 8|Mes 9|Mes 10(Mes 11|Mes 12

Concepcion de la idea preliminar,

Planteamiento del Problema de X X [X X
Investigacion

FASEL. -

CONCEPCION Hantegmgr}to dela prgggnta de x Ix Ix

investigacion y los Objetivos
Revision de la Literatura y x Ix Ix
construccion del Marco Tedrico
Definicion de la Hipotesis y las x Ix Ix Ix
variables PROTOCOLO DEINVESTIGACION
Selecqun 'h'/letodologla de x Ix Ix Ix
Investigacion

FASE2. Definicion de las Intervenciones y la

PLANIFICACION [ Medicion (Seleccién o Elaboracion de X [X [X [X
Instrumentos de Medicion)

Presentacion del Proyecto ante el
Comite de Practicas Clinicas y Etica X X
en Investigacion

FASE3. ) Recoleccion y Sistematizacion de % Ix Ix Ix EJECUCION DEL PROYECTO
IMPLEMENTACION |datos
FA,SEA' Anisis de dalos - XXX X ANALISIS ESTADISTICO- RESULTADOS
ANALISIS Resultados y Conclusiones X X X [X
FASES Elaboracion de producto de
DIVULGACION dlvulgacmp’(paper, poster, X |X DIVULGACION DE RESULTADOS
presentacion)
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9. Presupuesto

8.1 Recursos humanos.

Tabla 3. Recursos utilizados durante el estudio.

Sal.
Recursos humanos Categoria Sal. Bas. Hora Tiempo | Total
Profesional
Investigador subespecialista. 8.000.000 | 20.161 |200 4.032.200
Profesional
Asesor tematico supraespecialista. | 15.000.000 | 12.544 |15 376.320
Profesional
Asesor metodologico supraespecialista | 15.000.000 | 12.544 |15 376.320
Epidemiologo Profesional
especialista 4.500.000 6.048 200 1.209.600
Subtotal 6.446975
8.2 Equipos.

Tabla 4. Equipos utilizados en el estudio.

Equipos Precio Cantidad
Computador portatil. 1.400.000 |2
Impresora laser. 250.000 |1
Memoria USB 2GB. 25.000 2
Conexion a internet WIFI 45.000 1
Subtotal 3.120.000
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8.3 Materiales de oficina

Tabla 5. Materiales de oficina utilizados.

Materiales de oficina Presentacion | Precio | Cantidad | Total
Resmas de papel para impresora

laser. Paq 9.000 | 3 18.000
Boligrafos Und 500 10 5.000
Resaltadores Und 800 |2 1.600
Corrector Frasco 2500 |1 2.500
Clips Caja 2500 |1 2.500
Téner de tinta negra Und 25.000 (2 50.000
Fotocopias Hoja 50 50 2.500
Impresiones Hoja 200 50 10.000
Subtotal 83.100
Recursos humanos 7.293.695

Equipos 3.120.000

Materiales de oficina 83.100

Total 10.496.795
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10. Resultados.

El presente estudio tiene como objetivo describir y caracterizar un grupo de 8 pacientes con
diagnostico de osteogénesis imperfecta llevados a tratamiento quirdrgico con clavo telescopado Fassier
Duval (CTFD), ademés identificar si existen diferencias en la valoracion del estado funcional posterior

al tratamiento.
A continuacion se describen los principales hallazgos del analisis.

La edad promedio de los pacientes incluidos en el analisis fue de 11+4 afios, con una edad minima de 4
afios y maxima de 16 afios, es importante tener en cuenta que son pacientes que por su edad tienen
cierto tipo de independencia y desarrollo motriz y cognitivo; asisten a la escuela y para ellos el
mejoramiento de su estado funcional tiene un impacto en su calidad de vida lo que les permite hacer las
cosas que un nifio de su edad hace normalmente aunque con cierta limitaciones inherentes a su estado

patoldgico.

Tabla 6. Edad del grupo de estudio.

Pctes Ol n=8
Prom DE
Edad en afios 11,2 4
Edad minima 4
Edad maxima 16

En este grupo de estudio el diagndstico de osteogénesis imperfecta fue mas frecuente en el género
masculino 5 casos 62%, de los 8 casos 2 tuvieron antecedentes familiares de osteogenesis imperfecta.
La mayoria de los casos correspondieron a la clasificacion tipo | que consiste en presentar una
fragilidad 6sea leve con manifestaciones extraesqueléticas que incluyen escleréticas azuladas, laxitud
ligamentaria y dentinogénesis imperfecta, manifestaciones que se presentan en un 25% de los pacientes
y hubo un caso con tipo 3, siendo esta la forma méas grave compatible con la vida, caracterizada por la
presencia de un percentil pondoestatural bajo, con trastorno esquelético asociado con deformidades
progresivas, configuracion facial de tipo triangular por macrocefalia y caracteristicas de huesos de la
cara pequefios, en el 80% presentan escleroticas azules que tienden a blanquear durante el paso de los

afos, en este contexto se esperaria que se produjeran mas complicaciones en este grupo de pacientes
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que en los de clasificacion tipo I, aunque si en este grupo se produjeran manifestaciones los pacientes

pertenecerian al 25% de la poblacion de pacientes con manifestaciones.

Ademas hubo 5 pacientes con terapia farmacoldgica complementaria para su condicion patoldgica. Es
importante resaltar que 5, 62% pacientes no requieren de ortesis y 6, 75% tienen una deambulacion sin

soporte.

Tabla 7. Variables clinicas de estudio.

Pctes OGI
n=8

Frec %
Género
Masculino 5 62
Femenino 3 37
Antecedentes
familiares 2 25
Clasificacion OGl
OGl tipo | 7 87
OGil tipo 11 1 12
Terapia farmacoldgica
complementaria
No 3 38
Si 5 62
Uso de ortesis
Muletas 1 12,5
Uso de plantilla 1 12,5
OTP 1 12,5
No usa 5 63
Movilidad
Equipo de apoyo 1 12,5
Gateo 1 12,5
Deambulacion sin
soporte 6 75

10.1 Tipo de alteraciones 6seas encontradas

Se pudo identificar que las principales alteraciones 0seas encontradas fueron el Genu valgo y genu
varo bilaterales, hubo 2 casos de antecurvatun bilateral y un caso de recurvatun unilateral y bilateral, un

caso de discordancia de longitud de miembros inferiores y un caso de extremidad en flexiéon.
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Tabla 8. Alteraciones 6seas encontradas en el grupo de estudio.

Bilateral Unilateral
Genu valgo 2 1
Genu varo 2 1
Recurvatum 1 1
0 2

Antecurvatum
Disc de long de
MII

Extrem en flexion 0

[EEN
= O

Figura 5. Alteraciones 6seas.

Alteraciones dseas identificadas

M Bilateral ® Unilateral

10.2 Frecuencia y localizacidon anatomica de las fracturas diagnosticadas.

En cuanto a las fracturas diagnosticadas se encontrd que en este grupo fueron en el antebrazo proximal,
clavicula izquierda, reja costal izquierda, fémur bilateral y tibia bilateral, llama la atencion el

antecedente de un paciente al que se diagnosticaron 18 fracturas bilaterales de fémur.

Es importante tener en cuenta que la edad promedio de los pacientes estudiados que fue de 11 afios, aln
no llegan a la pubertad, so6lo hubo un caso con edad de cuatro afios y las fracturas fueron
diagnosticadas en todo el tiempo de seguimiento lo cual indica que ocurrieron a una edad menor, la

mayoria de los pacientes tienen osteogénesis imperfecta tipo I, y la presencia de fracturas es menos

43



frecuentes en el nacimiento, generalmente se presentan hacia los 6 meses y dos afios de edad, lo cual
concuerda con el inicio de la marcha y sus primeros tropiezos, se observan en este tipo fracturas en
promedio dos fracturas por afio, frecuencia que disminuye progresivamente desde la pubertad por este
motivo es que en esta poblacion se tiene esta frecuencia de presentacion de fracturas y aclarando que
todos asisten a la escuela y hacen actividades que aunque no sean de impacto la fragilidad Osea
presentada hace que en muchos casos la fracturas sean inevitables a pesar de los cuidados y

precauciones.

Las caracteristicas de las fracturas en la osteogénesis imperfecta Tipo Il es que esto pacientes
presentan alteraciones esqueléticas de importante severidad, observandose fracturas en el nacimiento
antes y durante el parto, pueden observarse multiples fracturas costales que comprometen su funcion
respiratoria, debido a su fragilidad Osea las fracturas son inevitables a pesar de una manipulacion
cuidadosa y aunque la fragilidad 6sea disminuye con el paso de los afios ain sigue existiendo un riesgo
alto en la edad adulta, se pueden observar deformidades angulares en huesos largos primordialmente
como son tibia y fémur, deformidades que aumentan por aumento de presion sobre las extremidades,

gravedad y traccion musculoesquelética limitando el autocuidado y la movilidad independiente.

Tabla 9. Localizacién anatdmica de las fracturas.

Izquierdo Derecho Bilateral

Antebrazo prox 0 1 0
Clavicula 1 0 0
Reja costal 1 0 1
Fémur 3 1 18
Tibia 2 5 0
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Figura 6. Frecuencia y localizacion anatomica de las fracturas.

Frecuencia y distribucion anatdmica de las
fracturas diagnosticadas

18

20

10 5
1 ¢ 1 0 0 10031 2

o/h'-_--_'-

Antebrazo Clavicula Reja costal Femur Tibia
prox

M [zquierdo M Derecho Bilateral

10.3 NUumero de procedimientos quirurgicos realizados con CTFD

También se pudo identificar el nimero de procedimiento con CTFD en estos pacientes en un lapso de 6
afos iniciando en el 2009 y finalizando en el 2013, en este registro hubo 5 pacientes que tuvieron entre
1y 2 intervenciones quirurgicas y 3 con méas de 4 intervenciones quirurgicas, es de resaltar que este
numero de procedimientos se da en pacientes con osteogeénesis imperfecta tipo I, el paciente con

osteogeénesis imperfecta tipo 111 sélo recibe un tratamiento quirurgico con CTFD.

Dentro de este tipo de hallazgos la edad es un factor importante ya que la mayoria de los pacientes
incluidos en el estudio tienen osteogénesis imperfecta tipo I, y este el tipo de osteogénesis imperfecta
en el que la frecuencia de presentacion de las fracturas varia con la edad, al igual que la calidad 6sea, y
un factor relacionado también es el cambio de actividades de los pacientes, la suma de estos factores

muy probablemente estan asociados a la cantidad de procedimientos por afio.

En esta grafica teniendo en cuenta la tabla anterior, llama la atencion como en 23 meses se le realizaron
al caso 1, 8 procedimientos con CTFD, el caso 3, tuvo un lapso de 41 meses y el caso 8 con 6

procedimientos tuvo un lapso de 43 meses, los pacientes con 2 procedimiento quirdrgicos tuvieron
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entre 23 y 36 meses entre el primer y el Ultimo procedimiento, y también se debe tener en cuenta que

todos los pacientes analizados tienen osteogénesis imperfecta tipo 1.

La incidencia de fracturas varia segun la edad, variedad de osteogénesis imperfecta, la calidad dsea,
trato inocuo del cuidador y riesgo de caidas. Segun el tipo de fractura que se presente y el segmento
0seo afectado el tratamiento varia desde tratamiento ortopédico no quirdrgico hasta tratamiento

quirdrgico.

Tabla 10. Numero de procedimientos realizados por paciente.

No proc
Caso 1 8
Caso 2
Caso 3
Caso 4
Caso 5
Caso 6
Caso 7
Caso 8

ONNEFEEFEPDNBEDN

Figura 7. Tiempo en meses entre el primer y Gltimo procedimiento quirurgico.
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ultimo procedimiento realizado por
sujeto
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10.4 Tiempo en meses entre cada procedimiento quirdrgico por sujeto.

En cuanto al tiempo trascurrido entre un procedimiento quirdrgico y otro se observa la variabilidad de
tiempos desde 3 meses hasta 28 meses entre el primer y segundo procedimiento, entre el segundo y
tercer procedimiento, Ilama la atencion que hubo un caso de s6lo un mes de tiempo entre cada
procedimiento y otro caso con un intervalo de 19 meses. En este grupo de estudio s6lo hubo 3 pacientes
que requirieron entre tres y cuatro procedimientos quirdrgicos y hubo una diferencia de tiempo en

promedio de 16 meses, y hubo un paciente con 5 procedimientos.

Tabla 11. Tiempo en meses entre cada procedimiento quirargico realizado.

Caso Caso
Caso 1 2 3 Caso4 Caso5 Caso 6

Primer y segundo 3 16 23 22 28 8

Segundo y tercer 19 0 6 1 8 17
Tercero y cuarto 23 0 12 0 0 13
Cuarto y quinto 0 0 0 0 0 5

Figura 8. Tiempo en meses entre cada procedimiento quirdrgico.

Tiempo en meses entre
procedimientos quirurgicos

9 X}
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Casol Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5 Caso 6

B Primer y segundo proc M Segundo y tercer

Tercero y cuarto B Cuarto y quinto
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10.5 Valoracién del estado funcional
10.5.1Valoracion de movilidad basica.

Es importante aclarar que esta valoracion se realiz6 antes de la Ultima intervencion quirdrgica realizada
con el CTFD, asi que hay pacientes en los cuales el resultado de la valoracion refleja el éxito de todas
las intervenciones quirdrgicas previamente realizadas, existen so6lo dos pacientes en los cuales el
mejoramiento en el estado funcional se puede atribuir a un Gnico procedimiento con dicha técnica

quirdrgica.

En cuanto a la escala de valoracion se pudo encontrar que en el prequirdrgico hubo 4 casos con
valoraciones inferiores al 70%, aunque hay que tener en cuenta que un caso corresponde a una paciente

con 4 anos de edad.

Y en el post quirurgico s6lo se ve un caso con valoracion inferior al 70% que corresponde a la paciente
con 4 afios de edad, y se puede observar cdmo mejoraron los valores de las puntuaciones siendo cada

vez mas cercanos al 100%.

La estructura del cuerpo y la funcion, junto con factores ambientales no afectan la comunicacion entre
cuidadores, pacientes y personal de salud que se valora con este tipo de escalas, que tienen un gran

valor predictivo dentro del tipo de patologfas 6seas que afectan el estado funcional del paciente.*

Este tipo de analisis como se muestra en el presente estudio proporciona ideas y ayudan a mejorar la
interpretacion de la dificultad que se presenta en las funciones motoras de los pacientes con diferentes

discapacidades, permitiendo enfocando de mejor forma el tipo de conducta terapéutica a realizar.

El anélisis practicado a cada uno de los pacientes es un conjunto de habilidades jerarquicas adecuadas a
una serie de escalas optimas que ayudan a medir la capacidad motriz en los pacientes y no solo es
importante la apreciacion subjetiva dada por el cuidador sino la valoracion funcional complementaria
que se proporciona, permitiéndonos objetivamente documentar el estado funcional actual del

paciente.**®

Es de resaltar que este tipo de escalas son validas, precisas y fiables con una buena capacidad de

reproduccion dentro de las diferentes instituciones de salud. °*°®
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Tabla 12. Valoracion de escala PODCI movilidad basica prequirdrgico y post quirurgico.

PODCI_PRE PODCI_POP
transferenciay  transferenciay
movilidad basica movilidad basica

% %
48* 77
51* 83
73 95
77 86
100 97
15* 15*
66* 100
77 92

En cuanto a los cuartiles de ubicacion se puede concluir que en el prequirdrgico el 50% de los pacientes
tuvieron calificaciones de la escala inferiores al 70% y por encima del 75% tuvieron valores mayores
de 77%, en el post quirargico el 50% de los pacientes obtuvieron valores inferiores al 89% y el 75%
superiores A 96% pudiéndose identificar un incremento en el valor de la puntuacion. Esta diferencia se
puede apreciar mejor en la grafica de cajas y bigotes en donde se analizan los valores de la escala en el

pre y post quirdrgico.

Tabla 13. Cuartiles de ubicacion de los valores de la escala PODCI movilidad basica.

Post
Cuartiles Prequirdrgico  quirurgico
25 49 78
50 69 89
75 77 96

Se observa como cambian los valores de la escala entre el prequirargico y el post quirdrgico, se observa
un ascenso de los valores en el post quirdrgico indicando un cambio en el estado con respecto al
prequirurgico, cuando se comparan los valores de las escalas pre y post quirtrgica y el uso de la técnica

quirdargica de CTFD se observa un cambio en los valores estadisticamente significativos p=0,028
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indicando que el aumento en la puntuacion de la escala esta relacionada con el uso de dicha técnica

quirdrgica.

Figura 9. Grafica de cajas y bigotes de los valores de la escala pre y post quirdrgicos.

100+

80+

60

40

T T
PODCI Mov basica prequirdirgico PODCI Mov basica post quirirgico

10.5.2 Valoracidn del funcionamiento fisico y deportes.

En cuanto a la escala que evalla el funcionamiento fisico y deportes se observa que hubo 7 pacientes
con puntuaciones inferiores al 70% indicando un compromiso funcional a este nivel, y en la valoracion
post quirdrgica solo hubo 2 calificaciones inferiores al 70% una corresponde a un paciente con
antecedente de 8 procedimientos quirdrgicos con CTFD y otro caso corresponde a una paciente con 4

afios de edad con osteogénesis imperfecta tipo Il1.
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Tabla 14. Valores de calificacion escala PODCI funcionamiento fisico y deportes pre y post
quirurgico.

PODCI PRE PODCI POP
funcionamiento funcionamiento
fisico y deportes fisico y deportes

% %
39 46
53 73
88 92
58 78
61 63
40 40
50 88
56 70

En cuanto a los cuartiles de ubicacion en el prequirdrgico el 50% de los pacientes tuvieron
puntuaciones iguales o inferiores a 55%, y el 75% tuvieron puntuaciones iguales y superiores de 60%,
en el post quirurgico el 50% de los pacientes obtuvieron puntuaciones iguales o inferiores a 72% lo que
permite observar un cambio en las puntuaciones ascendente, y el 75% obtuvo puntuaciones iguales o

superiores a 85%. Estas diferencias pueden observarse mejor en la gréfica de cajas y bigotes.

Tabla 15. Cuartiles de ubicacion de los valores de calificacion PODCI funcionamiento fisico y
deportes.

Post
Cuartiles Prequirdrgico quirurgico
25 43 50
50 55 72
75 60 85
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Figura 10. Valores de la escala PODCI funcionamiento fisico y deportes pre y post quirargicos.
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En esta escala se observa lo mismo que se mencioné en apartados anteriores se observa un cambio en
los valores de calificacion de la escala obtenidos en el post quirdrgico y se pudo demostrar que estos
cambios estan relacionado con el uso de la técnica quirirgica CTFD con diferencias estadisticamente

significativas p=0,018.

Es importante tener en cuenta que los pacientes que tuvieron menores puntuaciones en la escalas se

asocian con requerimiento de varios procedimientos quirdrgicos.

10.6 Otras escalas evaluadas en el post quirdrgico para determinar estado funcional.

El FMS determina riesgo de caida y estado funcional optimo para deambular siendo una valoracion

funcional adecuada con menor riesgo de caidas valor por encima de 14. 4*°

Up_ Go Test valora en segundos el tiempo en el que el paciente se demora en levantarse e incorporarse
caminado una distancia determinada de 3 metros y regresar a la silla se considera un tiempo adecuado

menor a 12 segundos, entre menor tiempo mayor funcionalidad.
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En cuanto a la escala de Gillette es una escala descriptiva en la que el puntaje depende del grado en el

que se clasifico el paciente, entre mayor el puntaje méas independencia del paciente para caminar.

El sistema para clasificar la funcion motora gruesa (GMFCS) clasifica de una forma descriptiva la
alteracion motora del nifio con pardlisis cerebral, de acuerdo a sus capacidades funcionales y a la
necesidad de tecnologia para la asistencia y movilidad en silla de ruedas. Normalmente, alcanzar la
posicion sedente de manera independiente (todo nifio con marcha independiente ha logrado sentarse de
manera independiente a los 2 afios), el gateo, y la capacidad de levantarse del piso con ayuda de apoyos
externos son los hitos motores que logrados antes de los tres afios se relacionan con marcha

independiente.

El GMFM son una serie de actividades realizadas que consiste en 88 Items, cada item se califica de 0
hasta 3 en donde 0=No lo hace, 1=Inicia, 2=Incompleto, 3=Completo; Los valores se suman y de ahi se

saca el porcentaje, puntaje total que va de 0 hasta 100%.

Tabla 16. Puntaje de escalas de valoracién funcional en el post quirargico.

FMS Up_Go Gillette GMFM88 GMFCS Equilibrio

test %
7 25 7 62 3 62
15 9 9 87 1 92
15 7 10 94 1 92
15 7 10 92 1 83
15 6 9 97 1 96
2 0 1 31 4 0
15 7 9 98 1 92
14 12 9 92 2 92

El puntaje FMS fue adecuado demostrando un menor riesgo de caidas en 6 pacientes de los 8 incluidos
en el estudio. La valoracion de up to go, fue adecuada para 7 pacientes con tiempos inferiores a 12
segundos a excepcion del primer caso que tardo 25 segundos; todo se explica por las condiciones
especiales de este paciente, de igual forma la escala GMFM88 registrd valores cercanos al 100% en la

mayoria de los pacientes.
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La escala de grillete identifica la independencia para caminar es adecuada para 6 pacientes
demostrando un mejor estado funcional, y el porcentaje de equilibrio fue bueno para la mayoria de los

pacientes siendo este cercano a 100%.

En la calificacion de estas escalas hubo 2 casos que obtuvieron los menores puntajes, un caso el No 6
corresponde a un paciente con 4 afios de edad el cual para su edad todavia no ha completado el
desarrollo motor y el caso Nol corresponde a un paciente con antecedente de multiples fracturas,
multiples procedimientos quirargicos y osteogénesis imperfecta tipo | en el cual tiene compromiso de

su estado funcional incluso con la realizacion de procedimientos quirurgicos.

Con la valoracion del estado funcional por medio de escalas funcionales se puede demostrar de manera
mas objetiva el porcentaje de mejoria inmediata y lenta ademas la evolucion del paciente estas escalas
se convierten en herramientas que permiten orientar las intervenciones ademas mejorar el proceso de

toma de decisiones.

En este estudio no sélo se puede demostrar la mejoria en el estado funcional de los pacientes con
diagnostico de osteogénesis imperfecta también se tuvo en cuenta la opinion subjetiva de los
cuidadores que a largo de todo el proceso han sido testigos de las mejorias de los pacientes porque son
los que estén todo el tiempo en contacto y con sus cuidados permiten que el estado funcional sea aln

mejor.

Se les realiz6 2 preguntas, una consistia en que calificaran el resultado de la ultima cirugia y la mayoria
consideraron que los resultados fueron excelentes; en cuanto a la mejoria del paciente se les pregunto
en una escala de 0 a 10 siendo 0 lo mas bajo y 10 lo mas alto, cuanto consideraban que mejoré el
paciente, hubo un cuidador que respondié 5 un valor intermedio que corresponde al caso de multiples
intervenciones quirdrgicas en donde es mas lento el progreso y es dificil determinarlo; los demas

puntajes estuvieron de 7 a 10 considerandose un buen resultado en la mejoria.
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Figura 11. Grado de satisfaccion de los cuidadores.
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Figura 12. Grado de satisfaccion en cuanto a recuperacion del paciente.
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10.7 Registro fotogréfico de los pacientes intervenidos

Todos estos resultados también se pueden observar en los registros fotograficos que se muestran a
continuacion en donde puede observarse la alineacion de las extremidades inferiores, en donde la
técnica quirdrgica trata de reproducir una alineacion normal, en algunos casos posteriores a multiples
intervenciones quirdrgicas. Esto garantiza una mejor distribucion de carga, mejor estado funcional y
mayor independencia para desplazamientos en cortas y largas distancias todo dentro de su proceso de

desarrollo mdsculo esquelético.

Figura 13. Imagen anterior de miembros inferiores. Imagen posterior de miembros inferiores. Caso de

8 procedimientos con CTFD y 23 meses de intervalo entre el primer y Gltimo procedimiento.
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Figura 14. Imagen lateral izquierda y lateral derecha en miembros inferiores.

Figura 15. Imagen anterior y posterior del paciente corrigiendo discrepancia de longitud en
miembros inferiores. Posterior a 2 procedimientos con CTFD y 16 meses de intervalo entre el primer y

altimo procedimiento.
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Figura 16. Imagen lateral izquierda y lateral derecha en miembros inferiores corrigiendo discrepancia
en miembros inferiores.

Figura 17. Bloques utilizados para correccién de la discrepancia de la paciente de 1 cmy 4 mm.
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Figura 18.Imagen anterior y posterior de miembros inferiores. Posterior a 4 procedimientos con
CTFD vy 41 meses de intervalo entre el primer y ultimo procedimiento.

Figura 19. Imagen lateral izquierda y lateral derecha en miembros inferiores
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Figura 20. Imagen anterior y posterior de miembros inferiores. Posterior a 2 procedimientos con
CTFD con 23 meses de intervalo entre el primer y ultimo procedimiento.
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Figura 22. Imagenes anterior y posterior de miembros inferiores. Posterior a la realizacion de dos
procedimientos con CTFD y 36 meses de intervalo entre el primer y ultimo procedimiento

Figura 23. Imagen lateral izquierda y lateral derecha de miembros inferiores.
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Figura 24. Imagen anterior y posterior de miembros inferiores. Posterior a la realizacion de 6
procedimientos con CTFD y un intervalo de 41 meses entre el primer y Gltimo procedimiento.
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11. Discusién.

El presente estudio permitio realizar una caracterizacion de los pacientes atendidos en el instituto de
ortopedia infantil Roosevelt con diagndstico de osteogénesis imperfecta Ol esta experiencia permite
conocer las principales caracteristicas de la osteogénesis imperfecta en nuestro medio y con ello aportar

conocimiento sobre el tratamiento quirdrgico y su impacto funcional en esta poblacion de pacientes.

El grupo seleccionado para la realizacién de este estudio se caracterizd por tener edades entre 4 y 11
afios de edad, la mayoria de este grupo de pacientes tienen osteogénesis imperfecta tipo 1 y como adn
no llegan a la pubertad, todavia se observa un aumento en la incidencia de fracturas lo cual se relaciona

con la evidencia reportada, ademas se espera que esta incidencia disminuya después de la pubertad.

Todos los pacientes incluidos asisten al colegio motivo por el cual aumenta el riesgo de fracturas por el
cambio de actividades y la fragilidad dsea secundaria a la patologia de base por tal motivo este grupo
de pacientes requiri6 mas procedimientos quirdrgicos. Aunque hubo casos en los que se realizaron
entre 4 hasta 8 intervenciones con clavo telescopado Fassier Duval; la mayoria de los pacientes
incluidos en el estudio no requieren de ortesis y su deambulacion es sin soporte lo que permite

evidenciar el impacto funcional de estas intervenciones.

Sin embargo es de aclarar que un mayor namero de procedimientos implica una menor calidad 6sea,
aumento de atrofia muscular, aumento del riesgo de fracturas, lo que se ve reflejado en un menor
estado funcional y menor independencia del paciente frente a sus actividades minimas diarias, con una
mayor dependencia hacia su cuidador, con un peor prondéstico en la calidad de vida, estas condiciones

muy probablemente se pueden considerar inherentes a la patologia.

En cuanto a las alteraciones Gseas encontradas y como es de esperar en el curso natural de la
osteogénesis imperfecta hubo caso de genu varo y genu valgo tanto bilateral como unilateral; en cuanto
a las fracturas diagnosticadas durante el tiempo de seguimiento que fue desde el 2009 hasta el 2013, se
diagnosticaron un total de 33 fracturas, y hubo un caso que Ilamo la atencién por el antecedente de 18

fracturas bilaterales de fémur diagnosticas en ese tiempo.

La incidencia de fracturas en este grupo de pacientes fue de 4 por afio; ademas se pudo identificar que

ocurren mas frecuentemente en miembros inferiores fémur y tibia, este hallazgo concuerda con lo
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descrito en la literatura en donde se encuentra que los miembros inferiores tienen mayor riesgo de
presentar fracturas por ser una zona de mayor carga corporal, mayor tono muscular y mayor exposicion
a riesgo de trauma directo, siendo importante por la edad de los pacientes y por su mayor desgaste
fisico.

Otra variable que se estudio fue el tiempo trascurrido entre un procedimiento y otro, teniéndose un
registro minimo de un mes y un maximo de 28 meses; la importancia de estos antecedentes es que si un
paciente es sometido en repetidas oportunidades a intervenciones quirdrgicas se aumenta el riesgo de
morbimortalidad por mdltiples factores como son: tipo de anestesia requerida, estado general del

paciente durante el evento, soporte intraoperatorio, recuperacion posquirdrgica.

La implicacion clinica del corto tiempo entre un procedimiento y otro es que a menor tiempo entre
procedimientos mayor es la quietud del paciente; Por lo tanto el tratamiento médico y quirdrgico debe
estar enfocado a alargar los tiempos entre cada intervencion y con esto garantizar un menor riesgo,
menor tiempo de rehabilitacion posquirdrgica y un mayor soporte esquelético complementario hasta
donde sea posible para mejorar la calidad de vida en este tipo de pacientes. Aunque hay condiciones
inherentes a la patologia que por la fragilidad 6sea hace imposible evitar la presencia de fracturas a

pesar del esfuerzo médico.

El presente estudio permitié demostrar una mejoria funcional en pacientes con osteogénesis imperfecta
dentro de la poblacion estudio asociado a procedimiento quirurgico con clavo telescopado de Fassier
Duval siendo una técnica quirdrgica actual que garantiza un buen soporte estructural, con una
consolidacién 6sea en una correcta alineacion y/o una mejor correccién de la alineacion en los
pacientes que requirieron revision quirurgica por nuevas fracturas u otro tipo de complicaciones como

consecuencia de su patologia de base.

El instrumento de osteosintesis también favorece elongacion, asociada al crecimiento dseo propio del
paciente, por el tipo de sistema que es; en consecuencia todo esto ayuda a disminuir la necesidad de
intervenciones quirdrgicas mas frecuentes que dependan del sistema de osteosintesis seleccionado,
favoreciendo mayor tiempo de rehabilitacion posquirargica, por ende menor atrofia muscular por
quietud o inmovilizacion permanente y finalmente permite un mejor soporte funcional, que en este tipo
de pacientes es muy importante, porque de no ser asi, se aumenta la mala condicion mineral Gsea, que

ya esta implicita en este tipo de pacientes.
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Se debe considerar dentro del estudio como una limitacion que el grupo de pacientes seleccionados fue
de un numero bajo, por sus caracteristicas propias, ya que se debia garantizar tanto un seguimiento
previo al procedimiento y un rango de tiempo se seguimiento regular que permitiera observar una
mejoria asociada a las intervenciones quirargicas con el instrumento de osteosintesis seleccionado,

caracteristicas que delimito notablemente la poblacion estudio.

También se debe considerar que el grado de Osteogénesis Imperfecta de mayor frecuencia analizada se
clasifico como tipo I, que por sus caracteristicas son los pacientes de mayor funcionalidad, por el
periodo el que se presentan las lesiones 6seas, en muchos casos asociadas al inicio de la marcha o de
actividades independientes segln el rango de edad, pero esto también es una limitacién porque no nos
permite de forma mas amplia valorar los pacientes con mayor indice de complicaciones relacionados

con una mayor severidad de su patologia.

Otra de las limitaciones del estudio a tener en cuenta son el nUmero de procedimientos quirdrgicos
multiples practicados a algunos pacientes, sin una valoracion funcional previa a estos procedimientos
que nos dé un punto de comparacion con la escala previa a su Ultima intervencion y a la practicada

actualmente.

Parar llegar a un analisis del estado funcional del grupo de pacientes seleccionados se consideraron
escalas funcionales motoras que han sido previamente utilizadas en madaltiples estudios y se ha
demostrado su utilidad como herramientas validas, con un gran valor predictivo, confiables y de facil
reproduccion; se decidid reunir un namero amplio de escalas para obtener una mayor confianza en los
resultados proporcionados, escalas como lo son, la GMFM 88, Escala funcional de Gillette, Up_Go
Test, FMS y escala de valoracion tipo PODCI.

Una caracteristica a resaltar y se ha mencionado en apartados anteriores es que los pacientes
seleccionados tienen cierto tipo de independencia por la edad relacionada con el desarrollo motriz y
cognitivo, lo cual permitié un mayor aporte subjetivo y objetivo dentro de las valoraciones, resultando
esto en una mayor validez dentro de la valoracion del impacto de la intervencién con este tipo de
técnica la cual se enfoca en la busqueda de mejorar la calidad de vida de este grupo, condicion que es

de vital importancia por la etapa de desarrollo en la que se encuentran.

Dentro de las valoraciones funcionales realizadas en la escala PODCI para ser mas especificos se

encontrd que en actividades fisicas y deportes los evaluados presentaban puntuaciones inferiores al
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70% en el pre quirargico con una mejoria significativa en el posoperatorio, a excepcion dos pacientes
que a pesar de observarse mejoria era menor al resto del grupo, que por rango de edad y maultiples

intervenciones quirurgicas era lo esperado.

La respuesta encontrada fue satisfactoria en los pacientes analizados con cercania a un estado funcional
normal; con un riesgo de caida bajo en 6 de los 8 pacientes, incorporacion y deambulacion en una
distancia medida que fue adecuada para 7 de los 8 pacientes y una valoracion funcional motora gruesa
con valores cercanos al 100% en la mayoria de los pacientes, identificando un buen nivel de

independencia funcional posterior a la intervencion realizada con clavo telescopado Fassier Duval.

Otro hallazgo de importancia en la valoracion funcional con la escala PODCI la cual fue valorada en el
prequirdrgico y posquirurgico fue demostrar que existieron cambios en los valores y que estos fueron
estadisticamente significativos con p=0,028 indicando que el aumento en los valores de la escala en el
posoperatorio estan relacionados con el procedimiento quirdrgico al utilizado en este grupo de

pacientes.

Dentro del analisis de los valores en el prequirtrgico el 50% de los pacientes tuvieron puntuaciones
iguales o inferiores a 55% y el 75% de los pacientes tuvieron puntuaciones iguales o superiores a 60%,
valores que se modificaron en el posoperatorio con resultados iguales o inferiores al 72%, y valores
superiores o iguales al 75%, valores que no estuvieron por debajo del 55% y 60% previo de su estado

funcional.

Dentro del cuestionario de interrogacion y de las actividades puestas en practica dentro de la valoracion
de los 88 Items, se observaron cambios importantes en la independencia para realizar cierto tipo de
actividades, mayor tiempo de ambulacion sin soportes externos o apoyo de su cuidador con una mayor
confianza para practicar actividades deportivas aunque con ciertas limitaciones por miedo asociado al

cuidador mas no al paciente.

Todos los hallazgos mencionados anteriormente y los valores de puntuacion de las escalas demuestran
un ascenso en las puntuaciones, lo que se traduce en un mejor estado funcional en todos los pacientes

estudiados, sin importar los resultados, o el nivel implicito de la escala.
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12. Conclusiones.

Las escalas funcionales valoradas y descritas en el presente estudio permiten realizar una valoracion del
estado funcional del paciente en el pre quirdrgica y en el posquirdrgica en los diferentes tipos de
intervenciones, y con ello poder concluir cuél es el impacto funcional al tratar una poblacién de
pacientes tan especial como lo son los pacientes con diagndstico de osteogénesis imperfecta, los cuales
en la evolucion natural de su patologia se enfrentan a multiples fracturas y mdltiples procedimientos

quirdrgicos.

El tratamiento quirurgico con el clavo telescopado de Fassier Duval en nuestra experiencia demostro
tener una mejoria en el estado funcional de los pacientes del presente estudio, por lo que se plantea la
posibilidad de continuar realizando de forma mas amplia el seguimiento funcional previo y posterior a
su tratamiento quirurgico, sugiriendo implementar el uso de clavo telescopado tipo Fassier Duval segun

este indicado con el fin de obtener un mejor resultado quirdrgico y funcional.
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13. Recomendaciones.

Se recomienda realizar estudios tipo ensayos clinicos controlados o de cohorte con un mayor nimero
de poblacion en donde se logre realizar una valoracion juiciosa de todas las escalas funcionales en el
prequirdrgico y en el post quirtrgico para conocer como es el desempefio de las mismas en identificar

una mejoria en el estado funcional del paciente.

Ademas se recomienda continuar el seguimiento de esta grupo de pacientes para conocer el cambio en
la incidencia de fracturas y el resultado a largo plazo de la intervencidon quirtrgica con el clavo

telescopado Fassier Duval.

Finalmente seria conveniente poder incluir en la practica clinica rutinaria la valoracion del estado
funcional del paciente por medio de escalas funcionales que permitan conocer de manera objetiva el
grado y porcentaje de mejoria funcional del paciente y hacer un seguimiento de la duracion de la

misma y con ello establecer cudl es la técnica quirtrgica mas indicada.
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15. Anexos.

Anexo 1. Carta de aprobacion comité de ética.

jAmer y Ciencia al Servicio 09 los niflos!
IN-2013

Bogota, Septiembre de 2013

Investigador

Rodrigo Huertas
Co-investigador
Wilson Ballesteros
Ortopedia

Bogotd D.C — Colomibia

Asunto: Concepto de Comité de Practica Clinica y Etica en Investigacion
Respetados doctores

Reciba en primera instancia un cordial saludo del Comité de Practica Clinica y Etica en
Investigacidn del Instifuto de Ortopedia Infantil Roosevelt.

Luego del andlisiz de =u investigacion bajo loz aspectos metodologicos vy éticos
pertinentes, == tomd la determinacion de permitir por parte del Comité de Practica
Clinica y Etica en Investigacion la realizacion de su proyecio de investigacion titulado
"Impacto funcional con el uso de clavoe telescopado tipo Fassier Duval en
pacientes con ontogénesis imperfecta”, cumpliendo con todos los aspectos
metodologicos y éticos pertinentes.

Sin ofros comentarios, ke solicitamos estar en disposicion ante cualguier llamado por
parte del Comité en caso de ser necesario, y en cuanto se tengan resultados de esta
investigacion realizar una presentacion de los mismos.

Cordialmente,

IIJ “ T e
AL g i i
i

Dra. Yuli Guzman Prado
Directora de Educacion & Investigacion

Cra. 4 Este (Awda. Ciromwalar) Ne. 17.50 PEX 3534000 - Telefonos directos Central de Citas 3534016
Mercadeo 353400506 Fax 3534000 Ext. 435 Linea pratuita para atencion al usuario foera de Bogota 01 8000127500
ven Bogota - 2433511 - 3534000 Ext. 396 Educadion e Iovestipacion Ext. 384
www.instifntoronsevelt arf oo

MACF OO0 301 Flantilfa Carfa
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Anexo 2. Consentimiento Informado

INFO-0024-v2-AUTORIZACION PARA USO DE INFORMACION DE HISTORIA CLINICA
EN INVESTIGACIONES DE TIPO OBSERVACIONAL

Yo identificado con el documento de

identidad C.C ( ) C.E ( ) P.P'( ) nlUmero emitido en
, en calidad de del paciente

con identificacion T.1 ( ) R.C ( ) numero

autorizo () No autorizo () al INSTITUTO DE ORTOPEDIA INFANTIL
ROOSEVELT hospital universitario, a utilizar los datos de mi historia clinica, imagenes y
estudios diagndsticos, asi como fotos corporales tomadas durante el desarrolio de mi
atencién médica, para ser utilizados en el desarrollo de investigaciones de tipo
observacional; . informacion que serd manejada siguiendo el principio de
confidencialidad de mi identidad. Entiendo que la firma de este documento NO me
hace acreedor a beneficios de tipo econdmico ni de tratamientos por fuera de lo
estipulado bajo mi esquema de tratamiento actual.

Mi decision de participar en investigaciones de tipo observacional es completamente
voluntaria; entiendo que si elijo NO participar, o si deseo retirarme en cualquier
momento, todos los servicios que la institucion me presta no cambiaran.

Para mayor informacién, entiendo que puedo contactar Area de Educacién e
Investigacion, Teléfono 3534000 ext. 384-340-376 - Correo: biblioteca@ioir.org.co

Nombre del Padre o Madre:

Nombre del paciente:

Fecha (Dia/mes/afio):

Firma:
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Anexo 3. Valoracion funcional motora.

EVALUACION FUNCIONAL MOTORA
GMFM-66 Y GMFM-88

Nombre del nifio

" Historia Clinica
Fecha de evaluacion
Fecha de nacimiento

Edad cronolégica afios

Edad cronolégica meses
Nivel GMFCS

A. DECUBITO Y ROLADOS

1. SUPINO. Cabeza en linea media, gira cabeza simetricamente a ambos lados o Clr [Tz [lg FINT

2.SUPINO. Llevar manos a linea media, dedos uno con el otro 1o 4 k2 [ls_LINT
3. SUPINO. Levanta cabeza 45 grados o 1 2 3 FINF
4. SUI"iNO. Flexion completa de cadera y rodilla derecha Oo O 1> Elz2 [l3 FINT
5. SUPINO. Flexion completa de cadera y rodilla izquierda 1o 1. B2 B13. CINT
6. SUPINO. Alcanzar juguete con MSD cruzando linea media Co Ot O2 O3 ONT
Z. SUPINO. Alcanzar juguete con MSI cruzando linea media Co 1 ™2 O3 ONT
8. SUPINO A PRONO. Sobre el lado derecho Oo [O1 O2 O3 ONT
9. SUPINO A PRONO. Sobre el lado izquierdo Oo O1.02 O3 ONT
10. PRONO. Levantar cabeza Lle EHx Elz 3 [CINT
11. PRONO. Levantar cabeza y hombros con codos extendidos A Oo O1 O2 O3 ONT
12. PRONO. Soporte de peso en MSD con extension y elevacion de MSI Ee EI1 32 Ei3 [INT
13. PRONO. Soporte de peso en MSI con extension y elevacion del MSD o Tl1 2 033 [TINT
14. PRONO A SUPINO. Sobre el lado derecho T 1 - o
15. PRONO A SUPINO. Sobre el lado izquierdo Ho Er [H2 £33 EINT
~16. PRONO. Realizar pivoteo 90 grados hacia la derecha Oo [O1 2 O3 ONT
17. PRONO. Realizar pivoteo 90 grados hacia la izquierda COo 1 2 O3 CINT
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EVALUACION FUNCIONAL MOTORA
GMFM-66 Y GMFM-88

B. SEDENTE
18. SUPINO A SEDENTE. Manos sostenidas por el examinador Oo O+ O2 Os ONT
_19. SUPINO. Rola hacia la derecha y se sienta Lle L3r O2 B3 ONr
20. SUPINO. Rola hacia la izquierda y se sienta [(Te 1 Clz Oz Onr
ummm@mmm::uzm Co Ot O2 Oz ONT
22. SEDENTE colchoneta. Apoyo torax , cabeza en linea media por 10 seg o O1 O2 O3 ONT
23. SEDENTE sobre colchoneta. Se apoya en MMSS por 5 seq Oo 01 Oz O3 ONT
24. SEDENTE sobre colchoneta. Sin apoyo en MMSS por 3 seg 5 N -9 0 o T
25. SEDENTE colchoneta, Inclinacion al frente y regresa sin apoyo MMSS Co O1 O2 O3 ONT
26. SEDENTE colchoneta. Toca juguete a 45 a la derecha y atras y regresa [0, Fl14. 2. 13, ,EINT
27. SEDENTE colchoneta. Tocar juguete a 45 a la izquierda y atras y regresar  [Jo [J1 [J2 [J3 LCINT
28. SEDENTE sobre colchoneta. Hacia la derecha por 5 seg Mo 41 2 B3 .EINT
29. SEDENTE sobre colchoneta. Hacia la izquierda por 5 seg ' o i Oz 3. . ENT
30. SEDENTE sobre colchoneta. Pasa a PRONO con control o0 o I 01 e 8 1 Y
31. SEDENTE colchoneta rodillas ext. Pasa a 4 puntos hacia la derecha Clo [Or. El2.. L3 ElNT
32. SEDENTE en colchonetd rodillas ext. Pasa a 4 puntos hacia la jizquierda I 081 8 8 . 98 X
33. SEDENTE sobre colchoneta. Pivotea 90 grados sin ayuda de MMSS Chee gl B2, EleaEINT
34. SEDENTE sobre silla. Mantiene por 10 seg sin apoyo de MMSS y MMl [Jo. 3. .02 [13. BN
35. BIPEDO. Pasa a SEDENTE en silla pequena M. 0d. 2 3, ENT
36. SEDENTE en colchoneta. Pasa a SEDENTE en silla pequena 50,0k 2 13 EINT
QL‘SEDENTE@colchbneta.fﬁgSEDENTE@s_mggmg 10,0952 o E 3 ELNT;
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EVALUACION FUNCIONAL MOTORA
GMFM-66 Y GMFM-88

C. GATEO Y RODILLAS

38. PRONO. Arrastre de 1,8 metros o O1 O2 [33/ NT
39.CUADRUPEDO. Soportar peso por 10 seg el manos y rodillas Oo O1 Oz CONT
40.CUADRUPEDO. Pasa a SEDENTE sin apoyo de MMSS Oo O O3 [ONT
41.PRONO. Pasa a CUADRUPEDO Oosr+ e @5 ONT
42.CUADRUPEDO. Levantar MSD a nivel de hombro o e ) NT
43.CUADRUPEDO, Levantar MSI a nivel de hombro ‘ o 01 Oe ms/g NT
44.CUADRUPEDO. Gateo o brinquitos hacia adelante 1.8 metros B4 E2 m/[] NT
45.CUADRUPEDO. Gateo reciproco hacia adelante 1.8 metros ERle M E2 Ed/[] NT
46.CUADRUPEDO. Sube 4 escalones ‘ T i Es/ NT
47.CUADRUPEDO. Baja 4 escalones hacia atras Ere ‘0% 02 @s LNy
48.SEDENTE en colchoneta. Pasa a RODILLAS Oo Ot Oz &5 CINT
49.RODILLAS A SEMIARRODILLADO. En MID por 10 seg : Co Ot O2 5 ONT
50.RODILLAS A SEMIARRODILLADO. En Mil por 10 seg B e e D IZ]{ CNT
51, RODILLAS. Se desplaza 10 pasos adelante sin apoyo Co O1 O2 &% ONT

D. BIPEDESTACION

52, EN EL PISO. Pasa a bipedo apoyado en silla grande EloeE1=E2 4 OINT
&mwwzmﬂnm BEloiErE2 m(DNT
54, BIPEDO. Apoyo con una mano en silla grande eleva pie derecho 3 seg o Ot O2 @A ONT
55, BIPEDO, Apoyo con una mano en silla grande eleva pie izquierdo 3 seq Oo O1 O2 ™3 LINT
56. BIPEDO. Maniene por 20 sed sin apoyo Do 04 Oz 06 Ot
57. BIPEDO. Levanta pie izquierdo sin apoyo por 10 seg Oo IB(DZ 3 [ONT
58, BIPEDO, Levanta pie derecho sin apoye por 10 seq Co 01 O2 @5 ONT
59, SEDENTE en silla pequefia pasa a BIPEDO sin apoyo Co Ot O2 &5 ONT

60. ARRODILLADO A SEMIARRODILLADO en MID pasa a BIPEDO sinapoye  [Jo [ 2 O3 OINT
61 ARRODILLADO A SEMIARRODILLADO on Ml pasa a BPEDOsinapove (o CJ1 Oz % OINT

62. BIPEDO pasa a sedente en piso sin apoyo de MMSS o g [O2 [23/ NT
63. BIPEDO. Realiza cuclillas sin apoyo Oo [Cl1 32 I;]NT
64. BIPEDO, Levanta objeto del piso sin apoyo Clo 01 O2 O ONT
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EVALUACION FUNCIONAL MOTORA

GMFM-66 Y GMFM-88

E. MARCHA, CARRERA Y SALTO

65. BIPEDO. Se desplaza hacia derecha apoyado en banca grande 5 pasos
66. BIPEDO. Se desglaz hacia izquierda apoyado en banca g@_g 5 pasos
67. BIPEDO. Se desplaza 10 pasos adelante sostenido de las 2 manos

68. BIPEDO. Se desplaza 10 pasos adelante sostenido de una mano

$89. BIPEDO. Se desplaza 10 pasos adelante sin apoyo

70. BIPEDO. Se desplaza 10 pasos adelante para y gira 180 y regresa

71. BIPEDO, Se desplaza 10 pasos hacia atras

72, BIPEDO. Se desplaza 10 pasos hacia adelante cargando objeto grande
13. BIPEDO. 10 pasos adelante entre lineas paralelas separadas 20 cm
Z4. BIPEDO,. 10 pasos adelante sobre linea recta de 2 cm de ancho

75. BIPEDO. Pasa obstaculo a la altura de la rodilla con pie derecho

I6. BIPEDO, Pasa obstaculo a la altura de la rodilla con pie izquierdo
17. CORRER. 4.5 mfs para y rearesa

78.BIPEDO. Patea balon con pie derecho
79.BIPEDO. Patea balon con pie jzquierdo

~ B1.BIPEDO.Salta 30 cm hacia adelante

MBE.QME_R&MD_QW&EHLMLQ_QLEI

: &EEEQQ&@J&M&L&M.QMLLMELM
: WmummmammmMm

‘mmmummamwm

86.BIPEDO, S_ubg 4 escalones alternando pies sin apoyo
87.BIP QQ,_ aja 4 escalones a alternando pies sin a poyo .

,Mﬁmmﬁmm_lo n de 15 cm con pies juntos
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ADEFU-UUSS-VU-LNLUED 1A CALIVAD DI VIUA = ¥UUDL

BRE DEL PACIENTE: TIPO DE IDENTIFICACION Y NUMERO - e FECHA:
PONERSE EL SACO 13. ANDAR EN BICICLETA O TRICICLO
iciL UN POCO DIFICIL MUY DIFICIL NO PUEDE HACERLO MUY JOVEN PARA FACIL UN POCO DIFICIL MUY DIFICIL NO PUEDE HACERLO MUY JOVEN P
LA ACTIV - LA ACTIV
1 2 3 4 5 1 2 3 4 5
SUBIR UN TRAMO DE ESCALERAS 14 B
FACIL UN POCO DIFICIL MUY DIFICIL NO PUEDE HACERLO MUY JOVEN PARA - m_—.,wmﬂqwmm eaﬁwwwmomw_mﬁnmfm DINIGE T T TOCEE
LA ACTIV. LA >n.|_._<,
1 2 3 4 5 1 2 3 ] 5
CAMINAR UNA CUADRA =
FACIL UN POCO DIFICIL MUY DIFICIL NO PUEDE HACERLO MUY JOVEN PARA 15 n_w»_ﬁm; WAk Umcmwwﬂwwmwwwﬁm SR T AT T R TavERD
LA ACTIV 4
LA ACTIV
1 2 3 4 5 1 2 3 4 5
SUBIR O BAJAR DEL AUTOBUS i
FACIL UN POCO DIFICIL MUY DIFICIL NO PUEDE HACERLO MUY JOVEN PARA A5 obﬂ__m AR TRES nmuw%%% TTTreT TR NOFOEDE HACEREO e s
Lo CTIY LA ACTIV
1 2 3 4 S 1 2 3 4 5
ESTAR DE PIE MIENTRAS SE LAVA MANOS Y CARA
FACIL UN POCO DIFICIL MUY DIFICIL NO PUEDE HACERLO MUY JOVEN PARA 17. CON QUE FRECUENCIA NECESITA SU HIJO(A) AYUDA DE OTRA PERSONA PARA CAMINA
LA ACTIV. SUBIR? :
1 2 3 4 5 NUNCA ALGUNAS VECES LA MITAD DE LAS FRECUENTEMENTE SIEMPRE
VECES
SENTARSE EN UNA SILLA SIN SUJETARSE DE ALGO 1 2 3 4 5
FACIL UN POCO DIFICIL MUY DIFICIL NO PUEDE MUY JOVEN
HACERLO PARA LA
ACTIV 18. CON QUE FRECUENCIA USA SU HIJO(A) APARATOS AUXILIARES (FERULAS, MULETAS, CAMINA
1 3 3 pl 5 O SILLA DE RUEDAS ) PARA CAMINAR O SUBIR?
NUNCA ALGUNAS VECES LA MITAD DE LAS FRECUENTEMENTE SIEMPRE
" VECES
SENTARSE Y PARARSE DEL INODORO O SILLA 1 2 3 i 5
FACIL UN POCO DIFICIL MUY DIFICIL NO PUEDE HACERLO MUY JOVEN PARA
LA ACTIV
1 2 3 4 5 19. PUEDE SU NINO(A) PARTICIPAR EN ACTIVIDADES RECREATIVAS AL AIRE LIBRE CON O1
{ NINOS DE SU MISMA EDAD? (EJ: ANDAR EN BICICLETA, TRICICLO, PATINES, ESCALAR O TROT
ACOSTARSE O LEVANTARSE DE LA CAMA . SI, FACILMENTE S1, PERO ES UN POCO SI, PERO ES MUY DIFICIL NO
FACIL UN POCO DIFICIL MUY DIFICIL NO PUEDE HACERLO MUY JOVEN PARA DIFICIL
LA ACTIV 1 2 3 4
1 2 3 4 5
20. PUEDE SU NINO(A) PARTICIPAR EN JUEGOS O DEPORTES DE PELOTA O MOVIMIENTO CON OT
AGACHARSE PARA RECOGER ALGO DEL PISO NINOS DE SU MISMA EDAD? (EJ: BALONCESTO, FUTBOL, SALTAR LA CUERDA, GOLOSA)
FACIL UN POCO DIFICIL MUY DIFICIL NO PUEDE HACERLO MUY JOVEN PARA I, FACILMENTE 51, PERO ES UN POCO SI, PERO ES MUY DIFICIL NO
LA ACTIV DIFICIL
1 2 3 4 ] 1 % 3 4
CON QUE FRECUENCIA NECESITA SU NINO (A) AYUDA DE OTRA PERSONA PARA SENTARSE O 21. PUEDE SU NINO(A) PARTICIPAR EN DEPORTES A NIVEL COMPETITIVO CON OTROS NINOS ©
PONERSE DE PIE MISMA EDAD? (EJ: BALONCESTO, FUTBOL, BEISBOL, NATACION, GIMNASIA, DANZA, CARRER
NUNCA ALGUNAS VECES LA MITAD DE LAS FRECUENTEMENTE SIEMPRE CAMPO TRAVIESA). .
VECES SI, FACILMENTE . S, PERO ES UN POCO §1, PERO ES MUY DIFICIL NO
1 2! 3 4 5 ¢ DIFICIL 3
1 2 3 4
CON QUE FRECUENCIA USA SU HIJO (A) LA AYUDA DE APARATOS AUXILIARES ( FERULAS, <
MULETAS, CAMINADOR , SILLA DE RUEDAS) PARA SENTARSE O PONERSE DE PIE, 22 m_wmz>o_sc~w Mwmn:azn;. DURANTE LA SEMANA PASADA SU NINO(A) SE REUNIO O HIZO ALGO
NUNCA ALGUNAS VECES LA z_.ﬁmwm_mm LAS FRECUENTEMENTE SIEMPRE T T TR I TN TS
i 2 3 3 5 1 _ 2 _ o
CORRER DISTANCIAS CORTAS 23. CON QUE FRECUENCIA DURANTE LA SEMANA PASADA PARTICIPO SU NINO(A) EN GIMNASIA
FACIL UN POCO DIFICIL MUY DIFICIL NO PUEDE HACERLO MUY JOVEN PARA ACTIVIDADES DPEPORTIVAS?
LA ACTIV. FRECUENTEMENTE ALGUNAS VECES NUNCA O RARA VEZ NO FUE A GIMNAS
1 2 3 4 5 DEPORTES
1 2 3 4
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