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ABREVIATURAS 

ACEMs  Achondroplasia Child Experience Measures 

ACH Acondroplasia 

AF Ángulo de Fase 

ALP Fosfatasa alcalina 

APLES Achondroplasia Personal Life Experience Scale 

B CTX Cross-ling forming site with collagen: C-terminal telopeptide 

BCM  Masa celular activa (bone cells mass) 

Bhi Índice de consolidación ósea (bone healing index) 

BIA Bioimpedancia eléctrica 

Ca Calcio 

CDC Centers for Disease Control and Prevention 

CIOMS Consejo de Organizaciones Internacionales de las ciencias Médica 

cm Centímetros 

CNP péptido natriurético tipo C 

CP Componente Principal 

CSPA  Ángulo de fase estandarizado 

DASH Disabilities of the arm, shoulder and hand 

dl decilitros 

ECW Extracelular water (agua extracelular) 

FGFR3 fibroblast growth factor receptor 3  

FFM Masa magra (free fat mass) 

FFMI  Índice de masa magra corregida por altura) 

FM Masa grasa (fat mass) 

FMI Índice de masa grasa corregida por altura 

G Gramos 

GH hormona de crecimiento 

HDL Lipoproteína de alta intensidad (high density lipoprotein) 

HrQoL Health related Quality of Life 
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ICF Clasificación Internacional sobre Funcionalidad, Discapacidad y Salud 

ICW Intracelular water (agua intracelular) 

IMC Índice de masa corporal 

HOMA-IR Índice de resistencia a la insulina 

JLCA  Ángulo de convergencia articular (Joint line convergence angle) 

Kg Kilogramos 

L Litros 

Ll Longitud miembros inferiores (“leg length”) 

LDL Lipoproteína de baja intensidad (low density lipoprotein) 

LPA Little people of America 

m Metros 

MAD  Mechanical axial deviation 

mGES modified Gait Eficacy Scale 

ml mililitros 

mLDFA Ángulo mecánico lateral distal femoral (mechanical lateral distal femoral angle) 

mLDTA Ángulo mecánico lateral distal tibial (mechanical lateral distal tibial angle)  

mLPFA Ángulo mecánico lateral proximal femoral  

(mechanical lateral proximal femoral angle)  

mm Milímetros 

MMII Miembros inferiores 

mMPTA Ángulo mecánico medial proximal tibial (mechanical medial proximal tibial angle) 

MMSS Miembros superiores 

n Número de pacientes. 

ng Nanogramos 

ObsRO Observer Reported Outcome 

P Fósforo 

6



Acondroplasia Protocolo de alargamiento

P1NP  Procollagen tipe 1 N-terminal propeptide 

PedsQL Pediatric Quality of Life Inventory 

PCA Análisis de Componentes Principales 

PRO Patients Reported Outcomes 

QoL Quality of Life 

QoLISSY Quality of Life In Short Stature Youth 

R Resistencia 

s1 stage 1 - procedimiento 1 = alargamiento miembros inferiores 

s2 stage 2 - procedimiento 2 = alargamiento miembros superiores 

s3 stage 3 - procedimiento 3 = alargamiento miembros inferiores 

S0 Grupo S0 

S1 Grupo S1 

S2 Grupo S2 

SEFWT Tiempo de fijación externa por procedimiento 

SDS Desviación estándar 

Shi Índice de consolidación por procedimiento 

SDS Desviaciones estándar 

SVA Eje vertical sagital 

Tb Talla bipedestación 

TBW Total body water (agua corporal total) 

Ts Talla sedestación  

WeeFIM Functional Independence Measure for Children 

Xc Reactancia 

Z Impedancia 
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  RESUMEN 

Introducción. La acondroplasia, displasia esquelética más frecuente, es causada por una 

mutación en el gen que codifica el receptor del factor de crecimiento fibroblástico 3 (FGFR3). 

Dicha situación provoca una alteración en la osificación encondral, asociando diferentes 

comorbilidades entre las que se destacan las alteraciones ortopédicas (talla baja 

desproporcionada y genu varo), neurológicas, respiratorias y metabólicas, las cuales afectan a la 

funcionalidad y calidad de vida (HrQoL) de dichos pacientes. La ausencia de un tratamiento 

médico eficaz hasta hace poco tiempo, y a la espera de resultados a largo plazo de las terapias 

médicas actualmente autorizadas, y aquellas en fase de investigación, hacía y hace del 

alargamiento quirúrgico y corrección de desaxaciones una opción terapéutica posible en esta 

población con el objetivo de incrementar la longitud de miembros inferiores y superiores, y así 

mejorar los parámetros antropométricos característicos de dicha condición. Para ello, se propone 

un protocolo de alargamiento estratificado en un primer procedimiento de alargamiento 

simultáneo y bilateral de miembros inferiores (s1) y un segundo tiempo de alargamiento bilateral 

de húmeros (s2).  

Objetivo. Analizar el impacto del alargamiento de miembros inferiores y superiores en la 

antropometría, funcionalidad, composición corporal, perfil metabólico y calidad de vida en 

población pediátrica y adolescente con acondroplasia. 

Material y Métodos. Población acondroplásica infantil y adolescente con una talla en 

bipedestación inferior al percentil 50, según las curvas de crecimiento estándar para población 

acondroplásica, en la que se propone la inclusión en el protocolo de alargamiento. Se realiza un 

doble diseño.                                                                                                               

1. Primera fase o estudio observacional analítico, longitudinal, ambispectivo de cohortes con dos 

grupos incluidos en el protocolo de alargamiento (grupo S1 en el que se realiza el procedimiento 

s1; y el grupo S2 en el que se realiza los procedimientos s1 y s2). Se recogen variables 

quirúrgicas propias del proceso, variables antropométricas, de proporcionalidad corporal y 

radiológicas, y se analizan antes y después de los procedimientos y entre los dos grupos al final 

de los mismos.  

2. Segunda fase o estudio observacional descriptivo, transversal o de corte con tres grupos de 

población acondroplásica entre 12 y 16 años (grupo S0 en el que no se realiza cirugía de 

alargamiento; grupos S1 y S2 hacen referencia a los grupos del diseño previo, al año de la 
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cirugía). Se recogen y analizan entre los tres grupos variables antropométricas, de 

proporcionalidad corporal, radiológicas, calidad de vida, funcionalidad, composición corporal y 

metabólicas.  

Resultados.  En el primer estudio se incluyen 20 pacientes en el protocolo de alargamiento, de 

los cuales 10 completan s1 (grupo S1) y 10 finalizan s1 y s2 (grupo S2). Atendiendo a variables  

antropométricas se destaca en ambos grupos un incremento en la altura en cm y SDS (p<0.05) 

pasando de -5.8 (0.9) a -4.6 (0.6) y -5.5 (1) a -4.5 (0.7) SDS en los grupos S1 y S2 

respectivamente, según las tablas de referencia para población no acondroplásica del CDC, y una 

mejora en la proporcionalidad corporal al relacionar el perímetro cefálico y la altura. Además, en 

el grupo S2 se observa un incremento de la brazada (p<0.05), pasando de 99.7 (3) cm a 123 (3.9) 

cm en varones y de 100.3 (6.2) a 122.3 (7.1) en mujeres, y un descenso del IMC (p<0.05). 

Atendiendo a variables radiológicas, se destaca una mejora en la alineación de miembros 

inferiores y un descenso de la lordosis lumbar de ambos grupos.  

En el segundo estudio se incluye un total de 30 pacientes entre 12 y 16 años, los cuales 

constituyen 3 grupos. Los grupos S1 y S2 del estudio previo tras la finalización de los 

procedimientos quirúrgicos, y 10 pacientes sin alargamiento (grupo S0). Los grupos de población 

acondroplásica incluidos en el protocolo de alargamiento mantienen una mejora en variables 

antropométricas, de proporcionalidad corporal y relacionadas con la calidad de vida y salud 

(HrQoL), así como un descenso en variables como el IMC y el perímetro de cintura. Se establece 

un asociación positiva entre la antropometría y todas la variables de calidad de vida y salud, 

entre las que se destaca el dominio físico/funcional y emocional/autoestima. En relación con la 

composición corporal y los parámetros bioeléctricos existen diferencias entre población 

acondroplásica y no acondroplásica. El protocolo de alargamiento se asocia con una 

modificación de dichos parámetros permitiendo una aproximación a los valores de población no 

acondroplásica. En relación con el perfil metabólico no se objetiva una modificación tras el 

proceso de alargamiento. 

Conclusiones. A pesar de la complejidad y las complicaciones relacionadas con el protocolo de 

alargamiento, dicho procedimiento permite una mejora en variables antropométricas entre las 

que se destaca la altura, la proporción corporal, la brazada y el IMC. Dichas variables se 

relacionan positivamente con la calidad de vida y funcionalidad (HrQoL).  
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1. INTRODUCCIÓN. 

La acondroplasia, es la forma de displasia esquelética con talla baja desproporcionada más 

común (Horton et al., 2007). Está presente en 250.000 personas en todo el mundo (Ireland et al., 

2014), con una incidencia estimada de 1 por cada 22.000 recién nacidos (Foreman et al., 2020) y 

una prevalencia de 3,72 por 100.000 nacimientos en Europa (Coi et al., 2019) y 4,6 casos por 

100.000 nacimientos en el mundo (Foreman et al., 2020).  

Hace referencia a una displasia autosómica dominante (Murdoch et al., 1970) con penetrancia 

completa, causada por una mutación de novo en el 80% de los casos, siendo la edad paterna por 

encima de los 35 años el factor con mayor riesgo relativo (Coi et al., 2019). Dicha mutación se 

produce en el gen que codifica el receptor del factor de crecimiento fibroblástico tipo 3 (FGFR3) 

(Rousseau et al., 1994), localizado en la región distal del brazo corto del cromosoma 4 (4p16.3) 

(Velinov et al., 1994). En el 95% de los casos, dicha mutación se debe a una sustitución de 

aminoácidos (G380R) en el dominio transmembrana del receptor FGFR3, traduciéndose en una 

ganancia de función por parte del receptor (Horton et al., 2007; Shiang et al., 1994). El resto de 

casos, menos frecuentes, se deben a otras sustituciones de aminoácidos en el mismo receptor 

entre las que destaca Gly375Cys (Superti-Furga et al., 1995).   

Dicho receptor, expresado predominantemente en la región fisaria, actúa como regulador 

negativo de la osificación encondral (Deng et al., 1996) inhibiendo la proliferación y 

diferenciación de los condrocitos en la placa crecimiento (L`Hote et al., 2005; Rousseau et al., 

1994). La dimerización y activación del receptor FGFR3 es ligando dependiente (Monsonego-

Ornan et al., 2000), y la estilización del complejo ligando/receptor afecta a la señal intracecular. 

Las células que expresan dicho receptor no son reemplazadas por matriz ósea mineralizada, 

impidiendo el crecimiento en longitud de huesos con osificación encondral (García et al., 2013), 

siendo ésta la causa directa o indirecta de la mayor parte de las manifestaciones clínicas 

presentes en la acondroplasia. Dicho receptor puede verse alterado por otras mutaciones que 

engloban un espectro de alteraciones entre las que se destacan la acondroplasia, la 

hipocondroplasia, acondroplasia severa con desarrollo tardío y la displasia tanatofórica (Horton 

et al., 2002).  

Numerosas investigaciones sugieren que el FGFR3 es expresado en tejidos diferentes al 

esquelético, entre los que se destacan el tracto gastrointestinal, los islotes pancreáticos de 

Langerhans, células esteroidogénicas de la corteza suprarrenal, las células de Schwann de los 
14
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ganglios simpáticos y el sistema nervioso central del adulto, mayormente en las células gliales 

(Claus et al., 2001; Hughes 1997; Vidrich et al., 2004). Estas observaciones sugieren que la 

actividad del FGFR3 puede contribuir a las manifestaciones extraesqueléticas características en 

población acondroplásica. Sin embargo, y a  pesar de estos hallazgos, excepto en tumores donde 

existe un exceso de señal del FGFR3, se conoce poco sobre la función del FGFR3 en los 

diferentes tejidos  extraesqueléticos especialmente en población adulta (Horton et al., 2007).  

1.1 Manifestaciones ortopédicas e implicación antropométrica. 

La inhibición en la osificación encondral, derivada de la ganancia de función del receptor 

FGFR3, produce una afectación en el crecimiento lineal óseo de la mayor parte del esqueleto, 

provocando manifestaciones clínicas ortopédicas características en población acondroplásica. 

Dichas manifestaciones tienen implicaciones antropométricas propias en esta población. 

Manteniendo la talla baja desproporcionada como la manifestación clínica más característica, se 

describen otras manifestaciones ortopédicas y su implicación antropométrica. 

- Acortamiento rizomélico de la extremidad inferior. Implica un acortamiento de ambos 

segmentos inferiores (femoral y tibial); siendo el segmento proximal de la extremidad (fémur) 

desproporcionadamente más corto que el segmento distal (tibia) (Laederich et al., 2010; Nehme 

et al., 1976). Sin embargo, la afectación rizomélica ha sido discutida en estudios actuales, 

considerando radiológicamente un acortamiento mesomélico de la extremidad inferior 

(Shelmerdine et al., 2016). En todo caso, independientemente del tipo de acortamiento 

(rizomélico versus mesomélico), la longitud de miembros inferiores a los dos años de edad es 

casi 14 cm más corta al compararla con población no acondroplásica (Dangour et al., 2002). En 

población acondroplásica adulta (18 años) alcanza una diferencia de casi 40 cm menos (- 39.5 

cm y - 35.5 cm en hombres y mujeres respectivamente) respecto a población no acondroplásica, 

con una longitud de miembros inferiores media de 45.3 cm (rango entre 39.9 y 50.6) y 41.2 cm  

(rango entre 35.6 y 46.8) en hombres y mujeres respectivamente a los 20 años de edad (Merker 

et al., 2018).  

- Talla en sedestación. Implica la altura obtenida en sedestación desde la coronilla hasta el 

cóccix en posición erguida, teniendo en cuenta principalmente el tronco y la cabeza. En contraste 

con la longitud de miembros inferiores, se encuentra una talla en sedestación similar a la de 

población no acondroplásica (del Pino M et al., 2018). En población acondroplásica adulta (18 
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años) alcanza una diferencia de - 6.2 cm y - 3.9 cm en hombres y mujeres respectivamente al 

compararlo con población no acondroplásica, con una talla en sedestación media de 87.2 cm 

(rango entre 80.7 y 93.7) y 83.5 cm (rango entre 78.1 y 88.9) en hombres y mujeres 

respectivamente a los 20 años de edad (Merker et al., 2018). 

- Talla en bipedestación. El acortamiento de miembros inferiores es la variable que se relaciona 

directamente con la talla en bipedestación en población acondroplásica. Aunque la altura al 

nacimiento puede ser similar al compararla con población no acondroplásica (Hoover-Fong et 

al., 2017), la talla final media esperada en población acondroplásica es de 130 cm (con rango de 

120 cm a 145 cm) en varones adultos y 125 cm (con rango de 115 cm a 137 cm) en mujeres 

adultas de acuerdo a las tablas de crecimiento específicas (Hoover-Fong et al., 2017; Horton et 

al., 1978; Merker et al., 2018; Neumeyer et al., 2020). Dicha talla implica un altura media entre 

-6 y -7 SDS por debajo de la media respecto a la talla de población no acondroplásica (del Pino 

M et al., 2018). 

- Acortamiento rizomélico de la extremidad superior. Implica un acortamiento de ambos 

segmentos superiores (húmero y antebrazo); siendo el segmento proximal de la extremidad 

(húmero) desproporcionadamente más corto que el segmento distal (antebrazo) (Laederich et al., 

2010; Nehme et al., 1976). Dicha terminología ha sido corroborada radiológicamente en estudios 

actuales a diferencia de la extremidad inferior (Shelmerdine et al., 2016). Este acortamiento se 

relaciona directamente con la brazada, alcanzando en población acondroplásica adulta (18 años) 

una diferencia de - 64.5 cm y - 63.4 cm en hombres y mujeres respectivamente respecto a 

población no acondroplásica, con una brazada media de 121.7 cm (rango entre 106.8 y 136.7) y 

110.2 cm (rango entre 95.2 y 125.3) en hombres y mujeres respectivamente a los 20 años de edad 

con un rango de movilidad menor al 35/37% (Merker et al., 2018). 

 - Alteración en la proporción corporal. La proporción corporal y la relación entre el tronco, 

las extremidades y el perímetro cefálico sufre grandes cambios desde el nacimiento hasta la edad 

adulta en población acondroplásica (Merker et al., 2018). Dicha alteración en la proporcionalidad 

se debe a tres factores: el acortamiento de la extremidad superior e inferior, una talla en 

sedestación (longitud del tronco y cabeza) similar a población no acondroplásica (del Pino M et 

al., 2018) y la macrocefalia (Horton et al., 1978). La macrocefalia, debida al abombamiento 

frontal y parietal (Pauli, 2019), se caracteriza por un perímetro cefálico de 59,8 (1.9) cm para 

varones y 58.2 (2) cm para mujeres en población acondroplásica adulta (Merker et al., 2018), 
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alcanzando alrededor del 90% del perímetro cefálico a los dos años edad. Al relacionar el 

perímetro cefálico con la talla en bipedestación (del Pino et al., 2017), se evidencia una 

alteración en la proporción de esta población respecto a población no acondroplásica. Al 

relacionar la talla en sedestación y la talla en bipedestación (talla en sedestación / altura), la talla 

en sedestación constituye el 69% de la longitud total al nacimiento, el 54 % a los 7 años 

(Frederiks et al., 2005), se mantiene constante durante la etapa prepuberal y se incrementa 

durante la etapa puberal debido al crecimiento vertebral, encontrando una relación del 66% para 

hombres y 67% para mujeres comparado con el 51.6 versus 52.5% en población no 

acondroplásica. (Merker et al., 2018). Al relacionar la brazada y la talla en bipedestacion 

(brazada - talla en bipedestación) encontramos valores negativos para población acondroplásica 

(-10,6 cm y - 14,2 cm) y positivos para población no acondroplásica (4,1 y 1,5 cm) para hombres 

y mujeres respectivamente (Merker et al., 2018).  

- Desaxación de miembros inferiores (genu varum). La deformidad de miembros inferiores, en 

concreto, la desviación en varo de la tibia es frecuente en población acondroplásica infantil, 

afectando al 40-70% de los pacientes (Ain et al., 2006; Hunter et al., 1998). Su etiología se 

mantiene controvertida, siendo compleja y multifactorial (Ain et al., 2006), caracterizándose por 

una alteración tridimensional  y dinámica alrededor de la rodilla y tibia, simétrica o asimétrica, y 

que se asocia a rotación tibial interna y recurvatum (Brooks et al., 2016; Inan et al., 2006; Pauli 

2019). Entre los factores que determinan dicha deformidad se han destacado el sobrecrecimiento 

del peroné (Ponseti, 1970), la laxitud de los ligamentos laterales y una verdadera deformidad 

tibial (Bailey 1970). En la deformidad en varo se distinguen dos situaciones según la edad de los 

pacientes, en población joven la desaxación se sitúa proximalmente, justo distal a la rodilla, 

mientras que en población adolescente la tendencia al varo se sitúa justo por encima del tobillo 

(Beals et al., 2005). Aunque una deformidad en varo de 15º o más puede estar relacionada con la 

artrosis en población no acondroplásica (Chapple et al., 2011), los resultados son contradictorios 

en población acondroplásica (Lee et al., 2007), no encontrando una asociación directa entre genu 

varo y artrosis. Incluso estudios recientes en experimentación animal han indicado que la 

mutación en FGRF-3 podría proteger frente al desarrollo de la artrosis (Okura et al., 2018; Tang 

et al., 2016). Por otro lado, dicha deformidad en varo del miembro inferior puede desencadenar 

síntomas entre los que se incluye el dolor mecánico y la limitación en la marcha y otras 

actividades físicas (Kopits, 1980), provocando que casi 1/4 de los pacientes pudieran requerir 

cirugía relacionada con esta posible deformidad sintomática (Kopits, 1988). 
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1.2 Manifestaciones clínicas no ortopédicas 

Además de las manifestaciones clínico ortopédicas con implicaciones antropométricas 

características de esta población, se destacan otras manifestaciones clínicas que varían según la 

edad. Recientemente, se han expuesto dichas comorbilidades atendiendo a los diferentes grupos 

etarios con el objetivo de realizar una aproximación del impacto de la Acondroplasia a lo largo 

de la vida del individuo (Hoover-Fong et al., 2021). De esta manera, en el primer año de vida se 

destaca el retraso en el desarrollo motor, hipotonía con debilidad, estenosis del foramen magno, 

compresión cervicomedular, ventriculomegalia, otitis media, déficit auditivo, obstrucción en la 

vía área superior, apneas del sueño y un aumento en el riesgo de muerte súbita en esta etapa 

(Hashmi et al., 2018), encontrando una mortalidad perinatal del 0.06 por 100.000 nacimientos y 

un riesgo asociado de anomalías congénitas mayores del 10% en mutaciones de novo y un 20% 

en casos familiares (Coi et al., 2019).  

Sin embargo, la mayor parte de las manifestaciones clínicas se pueden presentar en la infancia y 

mantenerse hasta la edad adulta con diferente prevalencia. Desde el punto de vista 

neuroanatómico pueden aparecer diferentes riesgos entre los que se encuentran la hidrocefalia, 

hematomas subdurales y convulsiones (Pauli, 2019). En el raquis, se encuentra una cifosis 

característica en niños en la unión toracolumbar que suele resolverse con la bipedestación, pero 

que puede establecerse de manera fija en el 10-15% de la población acondroplásica adulta 

(Borkhuu et al., 2009). También se destaca la hiperlordosis lumbar y la estenosis del canal 

lumbar presente en el 20% a los 20 años y en el 80% en la sexta década de la vida (Hunter et al., 

1998). Desde el punto de vista respiratorio, se encuentra tanto una apnea de carácter central 

como restrictiva, siendo la prevalencia de la apnea obstructiva del sueño mayor que en población 

no acondroplásica (Tenconi et al., 2017). Desde el punto de vista otorrinolaringológico se destaca 

una alteración en el oído medio, derivada de la orientación y tamaño de la trompa de Eustaquio, 

que afecta al 50-70% de la población acondroplásica (Collins et al., 2007). Esta alteración puede 

provocar otitis de repetición y pérdida auditiva que afecte al 37% (55% y 25% en adultos y niños 

respectivamente) de la población acondroplásica (Tunkel et al., 2012), siendo relevante en niños 

en proceso de adquisición del lenguaje. 

 1.2.1 Obesidad, composición corporal e implicaciones metabólicas. 

A parte de la alteración en el crecimiento lineal, también se encuentra alterado el crecimiento 

ponderal. En los primeros años de vida se pueden encontrar dificultades relacionadas con la 

alimentación debido a la taquipnea, el reflujo gastroesofágico y la hipotonía bucal, que junto con 
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un incremento en el trabajo respiratorio pueden favorecer un retraso en el crecimiento (Pauli, 

2019). De hecho, la ganancia de peso durante el primer año de vida parece ser menor en esta 

población (Buratti et al., 2020). A pesar de estos hallazgos en la infancia, la obesidad parece ser 

más prevalente que en población no acondroplásica (Hecht et al., 1988), afectando al 50 % de la 

población durante la infancia, en la cual se destaca un índice androide/genoide mayor, sugiriendo 

una predisposición hacia una obesidad visceral/abdominal (Saint-Laurent et al., 2018). 

Atendiendo a estudios tanto en población acondroplásica como no acondroplásica, esta obesidad 

abdominal podría favorecer posibles complicaciones entre las que destacan la morbilidad y 

riesgo cardiovascular (Hecht et al., 1988; Horton et al., 2007), complicaciones metabólicas 

(Horton et al., 2007), problemas respiratorios como el síndrome de apnea obstructiva del sueño,  

enfermedad pulmonar restrictiva (Tasker et al., 1998; Trotter et al., 2005) y alteraciones 

musculoesqueléticas como la hiperlordosis lumbar y la estenosis de canal lumbar (Baujat et al., 

2008). La morbilidad y mortalidad relacionada con el riesgo cardiovascular es mayor entre los 25 

y 54 años en esta población (Hecht et al., 1987; Wynn et al., 2007), aumentando incluso en 10 

veces entre los 25 y 35 años al compararlo con población no acondroplásica, con un descenso en 

la esperanza de vida de 10 años (Wynn et al., 2007). Diferentes series muestran una prevalencia 

de hasta el 75 % de obesidad en población adulta de acuerdo al Índice de Masa Corporal (IMC) 

(Alade et al., 2013; Madsen et al., 2019; Merker et al., 2018; Saint-Laurent et al., 2018). Las 

razones de la alta prevalencia de obesidad se mantienen desconocidas (Hecht et al., 1988; 

Hoover-Fong et al., 2008; Paajanen et al., 2010), aunque parecen que tanto factores genéticos 

como los relacionados con el estilo de vida estarían implicados tanto en su prevalencia como en 

su conexión con el riesgo cardiovascular (Hecht et al., 1988; Saint-Laurent et al., 2018; 

Trenkwalder et al., 2015). 

Sin embargo, aparecen dos puntos de controversia al relacionar obesidad y acondroplasia. 

Primero, se destaca la dificultad de encontrar una definición concreta de obesidad en esta 

población, debido a la dificultad en la interpretación de las medidas antropométricas en 

población de talla baja desproporcionada. Segundo, existen controversias en la relación entre 

obesidad y complicaciones metabólicas en población acondroplásica (Owen et al., 1990; Saint-

Laurent et al., 2018), mientras que en población no acondroplásica se establece una relación 

directa entre la obesidad abdominal y las complicaciones metabólicas. 

A pesar de estas dificultades, y teniendo en cuenta los datos evidenciados en población no 

acondroplásica, entendemos que períodos tempranos y prolongados de obesidad durante la 
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infancia podrían aumentar el riesgo de enfermedad cardiovascular y metabólica en la edad adulta 

(Kelsey et al., 2014), enfatizando en cómo la adiposidad troncal (androide) sería un factor de 

riesgo cardiovascular que favorece la resistencia insulínica en población no acondroplásica 

(Bennasar-Veny et al., 2013). Ante la dificultad de definir la obesidad y sus implicaciones 

metabólicas en población acondroplásica, así como la ausencia de evidencia que relacione el 

IMC, los riesgos cardiovasculares y la composición corporal, diferentes autores recomiendan un 

análisis integral de las variables metabólicas, composición corporal y su distribución para 

estudios futuros con el objeto de intervenir estas variables durante la infancia (Fredwall et al., 

2020; Madsen et al., 2019). 

Las manifestaciones clínicas y comorbilidades anteriormente desarrolladas, implican un abordaje 

multidisciplinar del paciente con acondroplasia desde antes del nacimiento hasta la edad adulta. 

Dicho enfoque requiere un seguimiento continuo destinado a la supervisión específica en torno a 

su salud. Con objeto de optimizar dicho seguimiento se han desarrollado diferentes guías y 

recomendaciones entre la que se destaca la realizada por la Academia Americana de Pediatría en 

2005 (Trotter et al., 2005) recientemente actualizada (Hoover-Fong et al., 2021), la guía japonesa 

(Kubota et al., 2020), el primer Consenso Europeo (Daire et al., 2021) y el Consenso 

Internacional sobre el diagnóstico, abordaje multidisciplinar y manejo de los individuos con 

acondroplasia a lo largo de la vida (Savarirayan et al., 2021). 

1.3 Funcionalidad, discapacidad y salud. 

Teniendo en cuenta las características antropométricas y clínicas presentes en esta población 

infantil y adulta, así como las comorbilidades asociadas a la condición, es imprescindible 

interpretar sus implicaciones en la funcionalidad, discapacidad, salud y calidad de vida. Dichas 

variables, quedan recogidas de manera genérica en la Clasificación Internacional sobre 

Funcionalidad, Discapacidad y Salud (ICF) (WHO, 2001) desarrollada también para niños y 

adolescentes (ICF-CY) (WHO, 2007), con el objeto de establecer un marco de referencia en 

relación con la salud y los dominios relacionados con la misma. Dichos dominios son 

estratificados teniendo en cuenta la estructura y función corporal, y la actividad y participación. 

Así mismo, se deben interpretar dichos dominios teniendo en cuenta los factores ambientales y 

personales de cada individuo para determinar su situación en cuanto a salud se refiere. 
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Sin embargo, hasta el momento hay pocos estudios que interpreten la calidad de vida en 

población acondroplásica atendiendo a las referencias en funcionalidad, discapacidad y salud 

propias de la ICF.  La literatura existente al respecto se centra casi en su totalidad en población 

acondroplásica adulta y utiliza herramientas que evalúan la calidad de vida de manera genérica 

(Alade et al., 2013; Dhiman et al., 2017;  Gollust et al., 2003; Jennings et al., 2019; Lorne et al., 

2020; Mahomed et al., 1998; Matsushita et al., 2019; Witt et., 2019), sin atender a la percepción 

subjetiva de los pacientes sobre su propia salud en términos de bienestar y funcionalidad desde 

una perspectiva externa y del propio paciente (Health related Quality of Life, HrQoL). Este 

indicador construiría una visión multidimensional del bienestar que engloba el ámbito físico 

(limitaciones que se pueden experimentar en el día a día debido a la talla baja), social 

(observaciones, intimidación, provocación, aislamiento social, sentimientos de rechazo …), 

emocional (sensación de diferencia, inseguridad, tristeza …), mental y conductual 

(afrontamiento de vivencias con sentimientos y experiencias negativas debido a la talla baja) 

(Bullinger, 2002). 

Al intentar relacionar acondroplasia y HrQoL, se destacan estudios en población adulta con talla 

baja por displasia esquelética (Dhiman et al., 2017; Jennings et al., 2019), población adulta 

acondroplásica (Alade et al., 2013; Gollust et al., 2003 Mahomed et al., 1998; Matsushita et al., 

2019; Yonko et al., 2020) y población infantil acondroplásica (Witt et al., 2019). En todos ellos 

se refieren puntuaciones más bajas de HrQoL en relación con diferentes variables. Entre ellos se 

destaca el uso del instrumento genérico SF -36 (Short Form-36 Health Survey), detectando un 

descenso en HrQoL en población acondroplásica adulta conforme aumenta la edad (Mahomed et 

al., 1998). Dhiman et al. (2017), en población con displasia esquelética (189 pacientes, de los 

cuales 106 eran acondroplásicos), analiza el componente físico y mental, identificando diferentes 

variables relacionadas con puntuaciones bajas en los cuestionarios (sexo, edad, raza, educación, 

empleo). Las puntuaciones en componente mental y físico fueron menores a la media de 

población sin displasia esquelética, concluyendo que la población con displasia esquelética 

reportaban menor HrQoL (Dhiman et al., 2017). Gollust et al. (2003), destaca menor autoestima, 

menor índice de calidad de vida en los dominios de salud y funcional, social y económico, 

psicosocial, espiritual y familiar en población acondroplásica adulta (189 pacientes) al 

compararlo con familiares de primer grado de parentesco no acondroplásicos (136 pacientes) 

(Gollust et al., 2003). Alade et al. (2013), en 197 pacientes acondroplásicos, de los cuales 38 son 

niños (> a 10 años y < menor a 18 años), destaca una prevalencia del dolor en población 
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acondroplásica adulta del 64,1% (comparado con el 14,6-30,7% en población adulta americana 

no acondroplásica) perjudicando a la deambulación independiente y la función diaria. El 13 % de 

la población acondroplásica adulta fue categorizada como andadores con poca o nula capacidad 

funcional, aproximadamente el 10% no podían vestirse, bañarse o asearse independiente, y el 

15% no podían cocinar, realizar tareas domésticas básicas o hacer la compra; sin embargo estas 

variables se veían mínimamente afectadas en población acondroplásica infantil/adolescente 

(Alade et al., 2013). Yonko et al. (2020) analiza el SF-36 y la prevalencia de patología 

psiquiátrica en población adulta acondroplásica y no acondroplásica, encontrando unas 

puntuaciones de  36.9 (14.8) y 50 (10) en el dominio físico respectivamente, 38.9 (15.14) y 50 

(10) en el dominio mental respectivamente, así como un aumento en la prevalencia de patología 

psiquiátrica en población acondroplásica adulta (56%) respecto al 19,1% en población no 

acondroplásica, la cual se encuentra directamente relacionada con puntuaciones menores en 

ambos dominios (Yonko et al., 2020). Witt et al. (2019) expone el primer estudio que analiza la 

calidad de vida en población acondroplásica infantil, niños entre 8-14 años y padres de niños 

entre 4 y a 14 años, mediante el cuestionario Peds QL 4.0™, mostrando menor puntuación en 

calidad de vida en población acondroplásica tanto en niños como en padres en todos los 

dominios menos el emocional. Los padres de niños acondroplásicos mostraron puntuaciones 

bajas tanto en el dominio físico como el emocional relacionado posiblemente por la carga 

representada por el incremento de los requerimientos sanitarios necesarios en las enfermedades 

raras. De esta manera, concluye que dicha condición puede influenciar en la vida diaria del 

núcleo familiar debido a las adaptaciones que requieren las necesidades particulares de la 

población acondroplásica infantil (Witt et al., 2019). 

Tras el análisis de la literatura, se interpreta de manera genérica un impacto negativo de la 

acondroplasia sobre variables relacionadas con la salud y la calidad de vida (HrQoL). 

Sin embargo, encontramos que la mayoría de estudios carecen de herramientas específicas de 

análisis de HrQoL para población acondroplásica, pudiendo ser esta la causa por la que se 

detecta una falta de estudios relacionados con HrQoL y población acondroplásica infantil y 

adolescente (Bloemeke, 2015). Debido al carácter universal de la ICF, desde hace tiempo, se ha 

incrementado el uso de instrumentos específicos de cada condición que reflejen la HrQoL de 

manera más precisa considerados herramientas PRO (Patient Reported Outcomes) u ObsRO 

(Observer Reported Outcome), los cuales pretenden cuantificar los diferentes dominios sin 

interpretación externa (Patrick et al., 2007). Dichas herramientas son fundamentales para evaluar 
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específicamente HrQoL en población acondroplásica con el objetivo de entender los efectos 

sobre la salud de dicha condición desde la perspectiva del paciente, así como poder evaluar, en 

términos de HrQoL, el resultado de diferentes intervenciones. Estudios recientes se centran en el 

análisis de posibles herramientas específicas (PRO) para población acondroplásica infantil y 

adolescente. Se destacan trabajos referentes al cuestionario QoLISSY (Quality of Life In Short 

Stature Youth) como un instrumento eficaz para evaluar el bienestar de pacientes con displasia 

esquelética, recogiendo la inquietud de la población en términos de síntomas, efectos de 

tratamiento y retos específicos propios de la condición (Rohenkohl et al., 2014). Dicho 

cuestionario ha sido interpretado atendiendo a la ICF-CY, valorando que los datos obtenidos de 

dichos cuestionarios y trasladados a la ICF-CY pueden facilitar su extrapolación a la práctica 

clínica habitual (Sommer et al., 2014). Sin embargo, dicha herramienta, ha sido desarrollada para 

población con talla baja proporcionada, mientras que la población acondroplásica también 

experimenta dificultades físicas y psicosociales dependientes de la desproporción tronco-

extremidad y entre extremidades (Gollust et al., 2003). En un esfuerzo por obtener instrumentos 

PRO específicos para población acondroplásica, y basado en la ICF-CY, surgen nuevas 

herramientas entre las que se destaca el cuestionario APLES (Achondroplasia Personal Life 

Experience Scale) (Bloemeke et al., 2015; Sommer et al., 2017). Con el objetivo de contrastar 

estos instrumentos PRO para población acondroplásica, hallazgos recientes destacan el 

cuestionario QoLISSY (Quality of Life In Short Stature Youth) como una herramienta específica, 

el PedsQL (Pediatric Quality of Life Inventory™) como herramienta genérica, y la escala 

APLES (Achondroplasia Personal Life Experience Scale) como herramienta prometedora  

(Bloemeke et al., 2019). 

El último trabajo al respecto, identifica una nueva herramienta con el objetivo de recoger 

cualitativamente las complicaciones o síntomas mayores presentes en población acondroplásica 

infantil, y el impacto de dichas comorbilidades en la funcionalidad, bienestar emocional y social, 

y necesidad de ayuda o medidas adaptativas. De esta manera, describe el uso de un modelo 

teórico preliminar ACEMs (Achondroplasia Child Experience Measures) en 36 padres de niños 

entre 2 y 12 años (Pfeiffer et al., 2020), identificando como las complicaciones (ACEM - 

Symptom) relacionadas con la acondroplasia, impactan (ACEM - Impact) negativamente en las 

actividades básicas de la vida diaria y escolar, en el bienestar social y emocional de los niños, y 

en los requerimientos adaptivativos (Pfeiffer et al., 2021). 
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1.4 HrQoL relacionada con  variables ortopédicas y antropométricas. 

Aunque el diagnóstico de acondroplasia no debería de estar asociado intrínsecamente con menor 

HrQoL, ya que un factor predictor que influye en HrQoL es el nivel de autoestima de cada 

individuo y la penetrancia de la condición, se encuentran  de manera general puntuaciones más 

bajas en las dimensiones física, psicosocial, emocional y familiar en población acondroplásica 

(Gollust et al., 2003). Este impacto negativo en HrQoL podría estar en relación, entre otras 

variables, con las características clínico ortopédicas características en población acondroplásica 

entre las que destaca el acortamiento de miembros inferiores y superiores, la talla baja, y la 

alteración en la proporción corporal y su relación con la imagen. Especialmente en niños y 

adolescentes la imagen corporal se correlaciona con HrQoL (Haraldstad et al., 2011). 

Sin embargo, existe falta de información referente a la implicación de dichas variables en la 

calidad de vida en población acondroplásica. La mayor parte de investigaciones en este campo 

relacionan acondroplasia, calidad de vida y altura (talla en bipedestación). Estudios actuales, 

aunque con tamaño muestral pequeño y que engloban diferentes displasias, concluyen como la 

altura ejerce un impacto en la calidad de vida de niños con diferentes displasias esqueléticas, 

sugiriendo que la altura por sí sola es un factor condicionante de la calidad de vida  (Lorne et al., 

2020). En relación con esta idea, Matsushita et al. (2019) analizan diferentes dominios en 

población acondroplásica adulta sometida a alguna intervención (GH o cirugía de alargamiento), 

concluyendo una mejora en el dominio físico en pacientes con una talla final de más de 140 cm, 

encontrando a la vez una asociación fuerte entre los antecedentes de cirugía espinal y los 

dominios físico y mental. De esta manera, sugiere alguna estrategia de tratamiento durante la 

infancia, con el objetivo de alcanzar una talla final de 140 cm (Matsushita et al., 2019). 

Sin embargo, y en contraste con esta idea, algunos estudios muestran cómo variables como la 

altura parecen menos importantes sobre la calidad de vida valorada por el propio paciente que la 

influencia de los factores psicosociales (Rohenkohl et al., 2015). Aunque la mayor parte de los 

pacientes acondroplásicos mantienen una capacidad cognitiva normal, permitiéndole desarrollar 

una vida independiente y normal (Baujat et al., 2008), la población acondroplásica pediátrica y 

adolescente mantiene retos en su vida social y emocional relacionados con sentimientos de 

negación, sobreprotección, rechazo o culpa, que pueden desembocar en una alteración de la 

autoestima y consecuente riesgo de patología depresiva, dependencia familiar y aislamiento 

social en la edad adulta (Gollust et al., 2003). A pesar de que dicha alteración psicosocial no está 

analizada en profundidad, y que la talla baja no se considera un factor predictor de disfunción 
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psicosocial, población acondroplásica infantil y adolescente parece experimentar una incremento 

de los factores estresantes psicosociales relacionados con la talla baja (Gollust et al., 2003; 

Nishimura et al., 2014). 

Por ello, no sólo la talla en bipedestación debe de ser analizada como variable desenlace en la 

HrQoL, requiriendo un análisis más exhaustivo de las diferentes variables clínico ortopédicas y 

antropométricas características en población acondroplásica relacionadas con la salud, la calidad 

de vida y funcionalidad. Detectando dichas variables, y su influencia en HrQoL, sería posible 

interpretar cómo una actuación sobre las mismas, podría ejercer una influencia positiva o 

negativa sobre la calidad de vida y funcionalidad de parte de dicha población. Con este objetivo 

surgen diferentes alternativas médicas y quirúrgicas para población acondroplásica. 

1.5 Acondroplasia  y posibilidades terapéuticas. 

 1.5.1 Tratamiento médico. 

El abordaje multidisciplinar actual en población acondroplásica pretende manejar los síntomas y 

las complicaciones derivadas de dicha condición. Para ser más efectivas, las nuevas terapias 

deben abordar la acondroplasia de forma global con el objeto de prevenir las manifestaciones 

clínicas propias, así como las complicaciones (Unger et al., 2017). La comprensión de la 

fisiopatología de dicha condición es fundamental no solo para corregir el crecimiento de los 

segmentos óseos afectados, sino para tratar de manera global todos los tejidos implicados en la 

misma. 

Hasta hace poco tiempo no había un tratamiento específico en la supresión de señal del FGFR 3 

(Unger et al., 2017), siendo el tratamiento con hormona de crecimiento (GH) el único 

tratamiento médico utilizado en dicha displasia en determinados países (Harada et al., 2017). Sin 

embargo, los efectos terapéuticos de la GH en el crecimiento longitudinal óseo no son los 

deseados, agravando incluso el índice de proporcionalidad tronco extremidades (Hertel et al., 

2005).  

Atendiendo a la fisiopatología de dicha condición, diferentes dianas terapéuticas se centran en el 

FGFR 3, bloqueando su activación, inhibiendo su señal intracelular o aumentando su 

intercambio (Högler et al., 2020; Klag & Horton, 2016). Entre ellas se destaca el hallazgo 

reciente de los efectos de un análogo del péptido natriurético tipo C (vosorotide), desarrollado 
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por Biomarin Pharmaceutical Inc (NASDAQ: BMRN) (ClinicalTrials.gov Identifier: 

NCT03197766 y ClinicalTrials.gov Identifier: NCT03424018), pautado en población 

acondroplásica infantil con una dosis subcutánea de 15·0 µg/kg al día. Los resultados evidencian 

un incremento significativo en la velocidad de crecimiento anual (1.57 cm/año) y en la altura z 

score tras 52 semanas de tratamiento al compararlo con placebo. Igualmente, se evidenció una 

elevación en la concentración de marcadores de osificación endondral (colágeno tipo X) en los 

pacientes tratados. Por otro lado, no se evidenciaron cambios en la proporcionalidad entre el 

tronco y las extremidades, ni en variables relacionadas con HrQoL, probablemente debido a la 

necesidad de períodos más largos de tratamiento e inicio más temprano del mismo para detectar 

dichos cambios. Además, no se detectaron efectos cardiovasculares clínicamente significativos, 

destacando solo efectos adversos leves y transitorios en relación con el punto de inyección 

(Savarirayan et al., 2020; Savarirayan et al., 2021). Recientemente, el 27 de agosto de 2021, 

dicha molécula (VOXZOGOR) ha sido aprobada por la Comisión Europea para el tratamiento de 

población acondroplásica desde los dos años de edad hasta el cierre fisario.  

En relación con la fisiopatología de la condición, se están desarrollando otras líneas de 

investigación en modelos de ratón entre las que destacan otro péptido natriurético (TransCon 

CNP) de vida media más larga que el vosoritide, siendo administrado subcutáneamente 

(Breinholt et al., 2019), una molécula FGFR3 soluble usada como ligando (recifercept) (Garcia 

et al., 2013), y una inhibidor oral selectivo de la tirosina quinasa/FGFR3 (infigratinib) (Komla-

Ebri et al., 2016). Habrá que esperar para valorar la eficacia y seguridad de estas moléculas a 

largo plazo, así como estudiar la posible acción sinérgica entre las mismas. Recientemente se ha 

realizado una aproximación a las ventajas y desventajas de cada una de estas líneas de 

investigación con objeto de analizar el impacto de cada uno de ellos en las comorbilidades 

asociadas a la acondroplasia  (Wrobel et al., 2021).  

 1.5.2 Tratamiento quirúrgico. 

La ausencia de un tratamiento médico eficaz hasta hace poco tiempo y a la espera de resultados a 

largo plazo de las terapias médicas actualmente autorizadas y aquellas en fase de investigación, 

hacía y hace del alargamiento quirúrgico y corrección de desaxaciones una opción terapéutica 

posible en esta población. Queda pendiente valorar los resultados a largo plazo de las terapias 

médicas para determinar si la opción quirúrgica sigue siendo la única opción disponible, una 

opción coadyuvante a la terapia médica, o queda completamente relegada.  
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De esta manera, el tratamiento mediante osteogénesis a distracción (de miembros superiores y/o 

miembros inferiores) y la corrección angular de las extremidades inferiores es actualmente una 

opción quirúrgica para el tratamiento de las manifestaciones clínico ortopédicas propias de la 

condición (acortamiento de miembros inferiores y superiores, desproporción corporal y 

desaxación de miembros inferiores).  

En relación con los miembros inferiores, a lo largo de la historia se han descrito diferentes 

procedimientos entre los que se destacan los siguientes abordajes:  

Longitudinal simultáneo, fémur y tibia ipsilateral, y posteriormente contralateral (Aldegheri et 

al., 2001; Yasui et al., 1997). En este abordaje se obtienen diferencias considerables entre piernas 

durante el tratamiento añadiendo mayor desproporción. Estas discrepancias de longitud son 

difíciles de compensar con ortesis durante el período de tratamiento y el abordaje requiere un 

segundo procedimiento obligatorio.  

Longitudinal cruzado, fémur y tibia contralateral, y viceversa (Aldegheri et al., 2001; 

Donaldson et al., 2015; Ko et al., 2019; Yasui et al., 1997). Este abordaje crea discordancia en la 

altura de la rodilla alterando la fase de la marcha durante el período de tratamiento. Además, al 

igual que el procedimiento anterior requiere inevitablemente una segunda intervención.  

Paralelo transverso, ambos fémures y posteriormente ambas tibias o viceversa (Burghart et al., 

2015; Kim et al., 2012; Vaidya et al., 2006; Venkatesh et al., 2009; Vilarrubias et al., 1990; Yasui 

et al., 1997). En la revisión realizada por Schiedel & Rödl (Schiedel et al., 2012) recomienda la 

realización del alargamiento paralelo transverso bilateral, no considerando otra opción quirúrgica 

(10 de los 12 autores que revisa así lo hacen).   

Sin embargo, esto es debido a que hasta la fecha no se había descrito la posibilidad de realizar un 

Alargamiento simultáneo y bilateral de los 4 segmentos inferiores, ya que por un lado se 

planteaba que la realización de 4 osteotomías en huesos largos podría suponer un riesgo intra y/o 

perioperatorio para el paciente, y por otro se consideraba que habría un aumento de las 

comorbilidades asociadas a la utilización de 4 dispositivos.  Sin embargo, y aunque la primera  

serie de casos en población acondroplásica de dicho procedimiento no es publicada hasta 2014 

por Kocaoglu (Kocaoglu et al., 2014), dicho abordaje es referido por Paley desde 1997, 

describiéndolo inicialmente como un alargamiento simultáneo y bilateral con fijadores externos, 

alargamiento híbrido de los cuatro segmentos (intramedular fermoral y externo tibial) 

posteriormente, y por último, desde 2014, alargamiento de los 4 segmentos con dispositivos 

endomedulares (Paley., 2014; Paley., 2021).  
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A diferencia de los abordajes previos, dicha técnica permite abordar las extremidades inferiores 

en un único procedimiento, evitando la necesidad de realizar un segundo procedimiento de forma 

obligatoria. Por otro lado, este abordaje permitiría elongaciones con menor longitud de 

alargamiento por cada segmento implicado, permitiendo hipotéticamente una distracción más 

armónica de las extremidades inferiores, con menor índice de consolidación por procedimiento 

(stage healing index - shi), menor tensión de los tejidos adyacentes, menor número de 

complicaciones derivadas de ellas, así como menor número de cirugías. En conexión con dicho 

análisis, la seguridad y reproductibilidad de dicho procedimiento ha sido expuesta en diferentes 

series de casos recientemente publicadas, no existiendo complicaciones intra o perioperatorias 

relacionadas con el abordaje simultáneo y bilateral de miembros inferiores (Kocaoglu et al., 

2014) (Giray et al., 2020) (Leiva-Gea et al., 2020) (Paley, 2021) (Shabtai et al., 2021). 

En relación con los miembros superiores, el procedimiento realizado está más estandarizado, 

describiendo un alargamiento simultáneo y bilateral de ambos húmeros (Balci et al., 2015; 

Ginebreda et al., 2018; Kashiwagi et al., 2001; Malot et al., 2013; Nakano-Matsuoka et al., 2017; 

Shadi et al., 2018).  

Sin embargo, ambos procedimientos, tanto los realizados en miembros superiores e inferiores, 

suelen ser descritos de manera independiente sin plantear un protocolo estandarizado que se 

personalice en función de las necesidades y requerimientos individuales de cada paciente. Con 

este objetivo se establece una primera aproximación de protocolo de alargamiento en población 

acondroplásica, simultáneo y bilateral de miembros inferiores (stage 1 -s1-) y bilateral de 

miembro superiores (stage -S2-), en función de su curva de crecimiento con el objetivo de 

incrementar la longitud de miembros superiores e inferiores, corregir deformidades en miembros 

inferiores, y mejorar la proporcionalidad tronco-extremidades y entre las propias extremidades 

(Leiva-Gea et al., 2020). 

Sería fundamental ser capaces de detectar en qué medida las variables clínico ortopédicas y 

antropométricas afectan a la HrQoL, y si es así, qué subgrupo de población acondroplásica se 

vería más afectado y por tanto sería susceptible de ser beneficiado por una intervención 

quirúrgica.  De esta manera, el entendimiento de las necesidades y la evaluación de la calidad de 

vida en población acondroplásica debería de ser una de las acciones clave para poder analizar el 

efecto de las diferentes intervenciones entre las que se encuentra el alargamiento de miembros. 
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1.6 Alargamiento de extremidades y HrQoL. 

A pesar de ser procedimientos ampliamente referenciados, existe poca literatura y de poca 

evidencia (Nivel IV - serie de casos y estudios terapéuticos retrospectivos) que relacione la 

cirugía de alargamiento de miembros inferiores y/o superiores, y la calidad de vida y 

funcionalidad en población acondroplásica adulta y/o infantil. Entre ellos se destacan estudios 

que relacionan la cirugía de alargamiento de miembros superiores con la funcionalidad 

dependiente del segmento superior (Balci et al., 2015; Ginebreda et al., 2018; Kashiwagi et al., 

2001), la cirugía de alargamiento sobre miembros inferiores con la funcionalidad y/o QoL 

relacionada con el segmento inferior (Kim et al., 2012), y el recientemente publicado posible 

impacto en la calidad de vida de diferentes abordajes de miembros inferiores (Giray et al., 2020).   

Se destacan algunos de los estudios indicados con el objeto de conocer las conclusiones al 

respecto y la forma de exponer los resultados. Kashiwagi et al. (2001), analiza 10 pacientes 

acondroplásicos con una edad media de 12 años y 10 meses tras alargamiento de miembros 

superiores, obteniendo una mejora en la funcionalidad al mejorar la habilidad en la higiene 

personal (alcanzar la región perianal, lavarse la cara y los dientes), llegar con la mano a la cabeza 

y poder ponerse y quitarse los pantalones y calcetines en 8 de los 10 pacientes (Kashiwagi et al., 

2001). Balci et al. (2015), analiza el alargamiento en miembros superiores en 18 pacientes 

acondroplásicos con una edad media de 10 años. Refiere una mejora en la funcionalidad según el 

cuestionario DASH (disabilities of the arm, shoulder and hand) y la autonomía personal 

(preparando la comida, situando un objeto en la cabeza, mejora en el sentimiento de capacidad 

en la realización de las actividades diarias, alcanzando la región perineal e higiene personal) 

(Balci et al., 2015). Ginebreda et al. (2018), analiza el alargamiento de miembros superiores en 

55 pacientes acondroplásicos con una edad media de 16,2 años. Refiere dificultad para llevarse 

la mano a región perianal y a los bolsillos del pantalón entre el 77,1 y el 85,4% de los pacientes 

previo a la cirugía. En contraste, todos los pacientes consiguieron realizar ambas actividades tras 

la cirugía de alargamiento con una satisfacción en el procedimiento del 94,5 % de los pacientes 

(Ginebreda et al., 2018). Kim et al. (2012), compara 22 pacientes acondroplásicos (7 varones y 

15 mujeres), con una edad media de 12,7 años y una altura media previa a la cirugía de 121,8 

cm, intervenidos con cirugía de alargamiento de miembros inferiores (bilateral transversa de tibia 

en primer tiempo y bilateral transversa de fémur en segundo tiempo), con 22 pacientes 

acondroplásicos no intervenidos. El alargamiento medio alcanzado en el grupo intervenido fue 

de 10.21 (2.39) cm en el fémur y 9.13  (2.12) cm en la tibia. Se analizó la QoL mediante 
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diferentes cuestionarios (American Academy of Orthopaedic Surgeons -AAOS- lower limb, 

cuestionario de salud SF-36 y la escala de autoestima de Rosenberg) y su relación con las 

complicaciones, obteniendo puntuaciones más altas en la escala de autoestima de Rosenberg en 

el grupo intervenido, con descenso de la misma según el número de complicaciones, y no 

encontrando diferencias en los cuestionarios SF-36 y AAOS (Kim et al., 2012). De esta manera, 

y pesar de la complejidad y dificultades asociadas al alargamiento de extremidades, se ha 

expuesto que aunque podría mejorar la HrQoL (Kim et al., 2012), si el alargamiento es solo 

realizado en miembro inferiores, la alteración tronco-extremidades entre los miembros superiores 

e inferiores podría afectar negativamente a la HrQoL (Hoover-Fong et al., 2008), (Kim et al., 

2012). Recientemente, Paley (2021) expone en 64 pacientes con diagnóstico de acondroplasia, 

un alargamiento medio de miembros inferiores de 27 cm (12-40 cm), la mayor parte de ellos 

mediante alargamiento simultáneo y bilateral de miembros inferiores y 10-12 cm en miembros 

superiores. Su impacto en la funcionalidad y en la calidad de vida es referenciado indicando 

desde el punto de vista psicosocial que todos los pacientes completaron la escuela secundaria, 

muchos finalizaron bachillerato consiguiendo empleo y se casaron teniendo niños. Desde el 

punto de vista físico y funcional refiere que todos los pacientes volvieron a sus actividades 

normales de la vida diaria y muchos de ellos participando en actividades deportivas. Destaca que 

ningún paciente tuvo un impacto negativo físico o psicológico tras el alargamiento, exceptuando 

una paraparesia en un paciente. Finalmente refiere que todos repetirían el proceso a pesar de las 

dificultades (Paley, 2021). Por último, se destaca el trabajo recientemente publicado por Giray et 

al. (2020), en el que se compara calidad de vida, mediante el cuestionario PedsQL, en grupos de 

pacientes con diferentes abordajes en miembros inferiores (pararelo transverso o simultáneo y 

bilateral) y en los que en algunos casos se completa con alargamiento de húmeros. Refiere 

mejores puntuaciones en el dominio físico en los pacientes intervenidos mediante abordaje 

simultáneo y bilateral de miembros inferiores, y mayores puntuaciones en el dominio físico y 

psicosocial en los pacientes intervenidos de alargamiento humeral (Giray et al., 2020).  

1.7 Justificación clínica. 

Atendiendo a la literatura, no existe ningún estudio que analice el impacto del alargamiento de 

miembros inferiores y superiores sobre las variables antropométricas y clínico ortopédicas, y su 

posible asociación con el efecto en la calidad de vida, funcionalidad, composición corporal y 

perfil metabólico en población acondroplásica infantil y adolescente.  
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Tras dicho análisis, se propone un protocolo de alargamiento estratificado en dos tiempos (Figura 

1) (Leiva-Gea et al., 2020). El primer procedimiento consistiría en el alargamiento simultáneo y 

bilateral de fémur y tibia (stage 1 [s1]). El objetivo del primer tiempo es incrementar la longitud 

de miembros inferiores con la mejora de la alineación, mejorar la proporción corporal (tronco-

extremidad, entre extremidades y cefálico-corporal) y la funcionalidad dependiente de la altura y 

longitud de miembros inferiores. El abordaje simultáneo y bilateral de miembros inferiores 

permitiría reducir el alargamiento por segmento, mejorando el índice de consolidación por 

procedimiento, reduciendo el tiempo total de fijación externa y el número de intervenciones.  

El segundo procedimiento consiste en el alargamiento bilateral de húmeros (stage 2 [s2]), el cual 

permitiría incrementar la longitud de miembros superiores mejorando la proporcionalidad 

tronco-extremidad superior, entre extremidades y la funcionalidad dependiente de ellos. 

Entendemos que el subgrupo de población acondroplásica que con mayor probabilidad se podría 

beneficiar de una posible intervención, sería aquel grupo de pacientes en el que la variables 

variables antropométricas y clínico ortopédicas (talla final, longitud y desaxación de miembros 

inferiores y longitud de miembros superiores) se encuentren más afectadas. 

Por ello, se propone el protocolo de alargamiento, inicialmente en aquellos pacientes cuya talla 

final esperada se encuentra por debajo de la media, 132.36 (4.9) cm en varones y 124.46 (4.6) 

cm en mujeres, según las curvas de crecimiento específicas para población acondroplásica 

(Horton et al., 2007; Merker et al., 2018), con el consecuente mayor acortamiento en miembros 

inferiores y superiores.  

Figura 1. Protocolo quirúrgico estandarizado mostrando los dos procedimientos, los objetivos clínico ortopédicos 
y antropométricos específicos en cada tiempo y la edad aproximada de inicio y finalización del protocolo (en años). 
(stage 1 - s1-); (stage 2 - s2-) 
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1.8. Hipótesis y Objetivos 

La implementación de un protocolo de alargamiento estratificado en dos procedimientos (s1 y 

s2), en un determinado subgrupo de población acondroplásica, permitiría una mejora en las 

variables antropométricas y clínico ortopédicas con el objetivo de mejorar la HrRQoL, 

funcionalidad, perfil metabólico y composición corporal de los pacientes intervenidos. 

 1.8.1 Hipótesis de trabajo 

1. El procedimiento quirúrgico de alargamiento simultáneo y bilateral de fémur y tibia (s1) en 

población acondroplásica mejoraría las variables antropométricas y radiológicas relacionadas 

con el segmento inferior (incremento de longitud, corrección de desaxación y mejora en el 

índice de proporcionalidad entre el tronco y las extremidades inferiores), manteniendo 

reproductibilidad y seguridad.  

2. El protocolo quirúrgico de alargamiento simultáneo y bilateral de fémur y tibia (s1), y 

alargamiento bilateral de húmeros (s2) en población acondroplásica, mejoraría las variables 

antropométricas y radiológicas relacionadas con el segmento inferior y el segmento superior 

(incremento de longitud de miembros superiores e inferiores, corrección de desaxación de 

miembros inferiores y mejora  en el índice de proporcionalidad entre el tronco y las 

extremidades inferiores, y entre las propias extremidades), manteniendo reproducibilidad y 

seguridad.  

3. Las variables antropométricas modificadas tras s1 y s2, tendrían un impacto positivo en la 

funcionalidad, calidad de vida (HrQoL), composición corporal y perfil metabólico de la 

población acondroplásica infantil y adolescente intervenida.  

 1.8.2 Objetivos 

Objetivo primario 

1. Analizar el impacto en variables antropométricas y radiológicas en población acondroplásica 

intervenida solo de alargamiento simultáneo y bilateral de fémur y tibia (stage -s1-), o 

intervenida de alargamiento simultáneo y bilateral de fémur y tibia (s1) y alargamiento de 

miembros superiores (stage -s2-). 

Objetivos secundarios 

1. Evaluar el protocolo de alargamiento mediante la descripción de variables quirúrgicas y 

análisis de complicaciones. 
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2. Comparar las variables antropométricas, radiológicas, HrQoL (calidad de vida y 

funcionalidad), composición corporal y perfil metabólico en población acondroplásica no 

intervenida, población acondroplásica que sólo realiza s1 y población acondroplásica que 

completa el protocolo de alargamiento (s1 + s2). 

3. Describir la asociación entre variables antropométricas, calidad de vida (QoL) y funcionalidad 

en población acondroplásica no intervenida, población acondroplásica  que sólo completa s1 y 

población acondroplásica que completa el protocolo de alargamiento (s1 + s2). 

4. Describir la asociación entre variables antropométricas, composición corporal y perfil 

metabólico en población acondroplásica no intervenida, población acondroplásica  que sólo 

completa s1 y población acondroplásica que completa el protocolo de alargamiento (s1 + s2). 
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2. MATERIAL Y MÉTODOS. 

2.1 Población de estudio. 

La población diana del estudio es población acondroplásica infantil o adolescente, de 

nacionalidad española, en seguimiento en Consulta Externa ADEE (Acondroplasia y otras 

Displasias Esqueléticas) del Hospital Universitario Virgen de la Victoria, Málaga, entre los años 

2015 y 2020. Todos los pacientes incluidos han sido adecuadamente informados sobre las 

características y finalidad del estudio.  

En primer lugar se establecen los siguientes de criterios de inclusión y exclusión para la 

aceptación de los pacientes en el presente estudio y en el protocolo de alargamiento: 

Criterios de inclusión: 

• Diagnóstico clínico y genético de acondroplasia. 

• Edad comprendida entre 12 y 16 años al inicio del estudio. 

• Talla en bipedestación en el último año de seguimiento (medida cada 6 meses) por debajo de 0 

SDS o inferior a p50 según las curvas de crecimiento estándar para población acondroplásica 

publicadas por Horton (Horton et al., 1978) y actualmente actualizadas en cohorte europea por 

Neumeyer (Neumeyer et al., 2020). 

• Consentimiento informado de padres y consentimiento/asentimiento de pacientes de la 

participación en el estudio.  

• Consentimiento informado de padres y consentimiento/asentimiento de pacientes para la 

realización del protocolo de alargamiento y procedimientos quirúrgicos.  

Criterios de exclusión:  

• Displasia ósea que no tenga diagnóstico clínico y genético de acondroplasia.  

• Historia de tratamiento con hormona de crecimiento, corticoesteroides orales o cualquier 

fármaco que pudiese afectar a la región fisaria (Anexo 1. Medicación restringida).   

• Participación en ensayos clínicos desarrollados en el ámbito de la acondroplasia. 

• Cualquier enfermedad o condición psicosocial, que desde el punto de vista del grupo 

investigador pudiera afectar en el desarrollo del protocolo de alargamiento o del estudio 

presente.  
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En aquellos pacientes incluidos en el protocolo quirúrgico, además deben de reunir los siguientes 

criterios de exclusión: 

- Contraindicación local para dicho procedimiento quirúrgico, entre las que se destacan: 

alteraciones anatómico funcionales en región coxofemoral, rodilla, tobillo, pie o 

miembro superior. 

- Contraindicación sistémica para dicho procedimiento quirúrgico, entre las que se 

destacan: historia de apena severa del sueño, alteración cardiaca, digestiva, renal o 

pulmonar, anemia crónica y alteraciones en el esqueleto axial (estenosis del foramen 

magno o del canal raquídeo sintomática). 

2.2 Diseño del estudio. 

Estudio aprobado por el Comité de Ética de la Investigación Provincial de Málaga, Servicio 

Andaluz de Salud, Consejería de Salud, con fecha de 23 de Marzo de 2018, con el Título 

“Impacto del alargamiento de miembros inferiores (simultáneo y bilateral de fémur y tibia) y 

miembros superiores (húmeros) en la funcionalidad, calidad de vida, composición corporal y 

perfil metabólico en pacientes acondroplásicos” (Anexo 2. Evaluación del Comité de Ética de la 

Investigación). El estudio se ha llevado a cabo de acuerdo con la declaración de Helsinki 

(Fortaleza 2013), y siguiendo las “Pautas éticas internacionales para la investigación en seres 

humanos” preparadas por el Consejo de Organizaciones Internacionales de las ciencias Médicas 

(CIOMS) en colaboración con la Organización Mundial de la Salud (OMS): Ginebra 2002; las 

cuales se encuentran disponibles en http://www.ub.edu/rceue/archivos/.  

Se ha asegurado en todo momento la seguridad y confidencialidad de la información de los 

pacientes siguiendo los procedimientos adecuados para asegurar el cumplimiento de lo recogido 

en el Reglamento (UE) N. 2016/679 General de Protección de datos (RGPD). Se ha verificado, 

por parte del investigador, la adherencia al protocolo y la integridad, consistencia y fiabilidad de 

los datos introducidos en los cuadernos de recogida de datos. 

El diseño del trabajo consta de dos fases: 

2.2.1 Primera fase o estudio 1. 
La población de estudio engloba pacientes pediátricos y adolescentes con acondroplasia 

incluidos en el protocolo de alargamiento. En dicha población se propone el protocolo de 
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alargamiento de la Unidad de Acondroplasia del Hospital Universitario Virgen de la Victoria, 

Málaga, España, constituido por un primer tiempo o procedimiento 1 (s1), alargamiento de 

miembros inferiores (simultáneo y bilateral de fémur y tibia), y un segundo tipo o procedimiento 

2 (s2), alargamiento bilateral de miembros superiores (húmeros) (Leiva-Gea et al., 2020). 

Dentro de esta fase se establece un doble abordaje con el objeto de dar respuesta a los objetivos 

planteados en el estudio:  

En primer lugar, se establece un estudio observacional analítico, longitudinal ambispectivo de 

cohortes con dos grupos. Dichas cohortes estarían constituidas por (Figura 2A): 

- Cohorte 1 - Grupo S1. Población acondroplásica incluida en el protocolo de 

alargamiento,  y en la que se realiza el procedimiento 1, alargamiento simultáneo y 

bilateral de miembros inferiores (s1).  

- Cohorte 2 - Grupo S2. Población acondroplásica incluida en el protocolo de 

alargamiento, y en la que se realiza el procedimiento 1, alargamiento simultáneo y 

bilateral de miembros inferiores (s1) y el procedimiento 2, alargamiento bilateral de 

húmeros (s2). 

Figura 2A. Primera fase o estudio 1. Diseño observacional analítico longitudinal ambispectivo de cohortes. Se 
indica tipo de estudio, seguimiento y sentido, población,  intervención y cohortes. 
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Con este estudio se pretende dar respuesta al objetivo primario: 

1. Analizar el impacto en variables antropométricas y radiológicas en población acondroplásica 

intervenida solo de alargamiento simultáneo y bilateral de fémur y tibia (stage -s1-), o 

intervenida de alargamiento simultáneo y bilateral de fémur y tibia (s1) y alargamiento de 

miembros superiores (stage -s2-). 

En segundo lugar, se consideran ambas cohortes en un solo grupo, estableciendo una serie de 

casos consecutiva de pacientes incluidos en el protocolo quirúrgico de alargamiento y en los que 

se realiza s1 y s2. Con el análisis de dicha serie de casos se pretende contar con el mayor número 

de pacientes que completan s1 y s2 para así dar respuesta al objetivo secundario: 

1. Evaluar el protocolo de alargamiento mediante la descripción de variables quirúrgicas y 

análisis de complicaciones. 

En relación con la selección de los pacientes, en esta primera fase o estudio 1, la participación en 

el protocolo de alargamiento no se realiza de manera aleatorizada, si no que, una vez que se 

reúnen los criterios de inclusión y exclusión para los procedimientos quirúrgicos, depende de la 

decisión personal de cada paciente y familiar de incluirse en el protocolo quirúrgico.  

En relación con las variables, se recogen variables demográficas, antropométricas, rango 

articular y radiológicas antes, durante y tras finalizar cada una de las etapas.  

De la misma manera, durante la intervención se recogen variables propias de los procedimientos 

quirúrgicos.  

Al finalizar los procedimientos (al año de la retirada de los dispositivos), se recogen variables 

antropométricas, rango articular, radiológicas, HrQoL (funcionalidad y calidad de vida), 

nutrición (composición corporal y parámetros bioeléctricos) y perfil metabólico . 

Se muestra el esquema del diseño en el que se destacan los grupos de intervención (S1 y S2), las 

variables recogidas antes de la intervención, las relacionadas con el proceso quirúrgico, y las 

resultantes tras la finalización del proceso de alargamiento. Igualmente se destaca la serie de 

casos resultante de la unión de las dos cohortes  (figura 2B). 
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Figura 2B. Primera fase o estudio 1. Diseño observacional analítico longitudinal ambispectivo de cohortes. Al 
mismo tiempo, se consideran ambas cohortes en un solo grupo, estableciendo una de serie de casos consecutiva de 
pacientes incluidos en el protocolo quirúrgico de alargamiento y en los que se realiza s1 y s2. Se indican las 
variables y momento de recogida de las mismas.  

2.2.1 Segunda fase o estudio 2. 
Se trabaja con población acondroplásica, entre 12 y 16 años, intervenida y no intervenida,  

estableciendo un único diseño: Estudio observacional descriptivo, transversal o de corte con 

tres grupos (figura 2C): 

1. Grupo S0. Población acondroplásica no incluida en el protocolo de alargamiento. 

2. Grupo S1. Población acondroplásica incluida en el protocolo de alargamiento y en la 

que se ha realizado alargamiento de miembros inferiores (s1). 

3. Grupo S2. Población acondroplásica incluida en el protocolo de alargamiento y en la 

que se ha realizado alargamiento de miembros inferiores (s1) y posteriormente 

alargamiento bilateral de húmeros (s2).   
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Con este estudio se pretende dar respuesta al resto de objetivos secundarios: 

2. Comparar las variables antropométricas, radiológicas, HrQoL (calidad de vida y 

funcionalidad), composición corporal y perfil metabólico en población acondroplásica no 

intervenida, población acondroplásica que sólo realiza s1 y población acondroplásica que 

completa el protocolo de alargamiento (s1 + s2). 

3. Describir la asociación entre variables antropométricas, calidad de vida (QoL) y 

funcionalidad en población acondroplásica no intervenida, población acondroplásica  que 

sólo completa s1 y población acondroplásica que completa el protocolo de alargamiento (s1 + 

s2). 

4. Describir la asociación entre variables antropométricas, composición corporal y perfil 

metabólico en población acondroplásica no intervenida, población acondroplásica  que sólo 

completa s1 y población acondroplásica que completa el protocolo de alargamiento (s1 + s2). 

 

Figura 2C. Segunda fase o estudio 2. Estudio observacional descriptivo, transversal o de corte con tres grupos 
de población acondroplásica. Se indica tipo estudio, población a la que va dirigido, grupos configurados, 
seguimiento y sentido del estudio, y variables y momento en el que se recogen. 

39



Acondroplasia Protocolo de alargamiento

Los grupos S1 y S2 están formados por los grupos del estudio de cohortes o primera fase al final 

del seguimiento (tras un año de la retirada de los dispositivos). 

El grupo S0 lo constituye un grupo control de población acondroplásica no incluida en el 

protocolo de alargamiento de características antropométricas similares a los grupos S1 y S2 antes 

de iniciar el alargamiento.  

En los tres grupos quedan recogidas variables demográficas, antropométricas, rango articular, 

radiológicas, HrQoL (funcionalidad y calidad de vida) nutrición (composición corporal y 

parámetros bioeléctricos) y perfil metabólico. 

En la selección de los pacientes en la segunda fase o estudio 2, los pacientes incluidos en el 

grupo control (S0) no son excluidos de la realización del protocolo quirúrgico en un futuro.  

2.3. Intervención quirúrgica. 

El protocolo de alargamiento propuesto en población acondroplásica está constituido por: 

1. Primer tiempo o procedimiento 1 (s1). Alargamiento simultáneo y bilateral de miembros 

inferiores, fémur y tibia. 

2. Segundo tiempo o procedimiento 2 (s2). Alargamiento bilateral de miembros superiores, 

húmeros.  

Previa a la inclusión en el procedimiento 1 (s1) y 2 (s2) se realiza un análisis multidisciplinar 

(Cirugía Ortopédica, Rehabilitación, Psicología y Pediatría) de profesionales del Hospital 

Universitario Virgen de la Victoria, Málaga, y de la Fundación ALPE, realizando exploración 

física, radiológica y psicológica para valorar la inclusión de los pacientes en el protocolo 

quirúrgico, y los objetivos individualizados de cada uno.  

Al mismo tiempo se establece soporte psicosocial con familias y pacientes que previamente han 

realizado el protocolo de alargamiento con el objeto de compartir sus experiencias.  

 2.3.1 Técnica quirúrgica. 
La elongación ósea aplicada en los procedimientos se basa en el concepto de distracción 

osteogénica (callotaxis) mediante la distracción de dos segmentos óseos tras la realización de una 

osteotomía (Ilizarov, 1990). 
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 2.3.1.1 Primer tiempo o procedimiento 1 (s1).  

  Alargamiento simultáneo y bilateral de miembros inferiores (fémur y tibia).   

Se realiza la planificación preoperatoria con el nivel de la osteotomía en el segmento femoral y 

tibial considerando la existencia del ápex de la deformidad (Standard et al., 2018) y la región 

ósea con mejor capacidad de callotaxis, tipo y localización de los tornillos de schanz, y 

dispositivo y montaje del mismo.  

Para la distracción osteogénica del segmento femoral se utilizan fijadores externos monolaterales 

(Monotube® TriaxTM External Fixation System, Stryker o Orthofix LRS. Orthofix Srl., 

Bussolengo Verona, Italy), tanto por la mayor facilidad de colocación por parte del cirujano, 

como la mayor comodidad para el paciente para portarlos durante el período de tratamiento. 

Para la distracción osteogénica del segmento tibial se utiliza fijador externo hexápodo (hexapod-

type -Smart Correction; Gotham Medical LLC, Fort Lee, NJ, USA) permitiendo en el mismo 

tiempo elongación y corrección de deformidades.  

* Gesto 1. El paciente es situado en decúbito supino en mesa de quirófano radiotransparente. No 

se requiere manguito de isquemia. Se pauta intravenosamente profilaxis antibiótica (cefazolina 

intravenosa) en función del peso del paciente (figura 3A). 

En primer lugar, se intervienen ambas tibias. 

* Gesto 2. Tenotomía percutánea de tendones aquileos (figura 3B). Abordaje lateral sobre región 

distal del peroné. Osteotomía del peroné en región suprasindesmal con resección ósea de 1 cm 

(figura 3C).  Fijación tibio peronea en región infrasindesmal con aguja de Kirschner de 2.5 

mm, situada de región lateral a región media (figura 3D), siendo retirada con la finalización de 

la distracción tibial. 

 
Figura 3. Primer tiempo o procedimiento 1 (s1). Alargamiento simultáneo y bilateral de miembros inferiores 
(fémur y tibia). Imágenes intraoperatorias. 3A, posición del paciente. 3B, tenotomía bilateral de Aquiles. 3C, 

osteotomía peroné. 3D, fijación  tibioperonea distal con aguja de kirschner.   

 3A         3B    3C   3D
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* Gesto 3. Fijación del dispositivo externo hexápodo (hexapod-type -Smart Correction; Gotham 

Medical LLC, Fort Lee, NJ, USA) en región epifisometafisaria proximal tibial y región 

diafisometafisaria distal tibial. Dicha fijación se realiza mediante un tornillo de Schanz de 6 

mm recubierto de hidroxiapatita y dos agujas transfixiantes pretensadas en región proximal y 

distal respectivamente. Se coloca un aro abierto posterior en región proximal y un aro cerrado 

en posición distal (figura 4A y 4B). 

 
Figura 4. Primer tiempo o procedimiento 1 (s1). Alargamiento simultáneo y bilateral de miembros inferiores 
(fémur y tibia). Imágenes intraoperatorias. 4A, Fijación del dispositivo externo hexápodo (hexapod-type -Smart 
Correction; Gotham Medical LLC, Fort Lee, NJ, USA) a la tibia. 4B, Imagen escópica del montaje.  

* Gesto 4. Osteotomía tibial: teniendo en consideración la planificación preoperatoria, la 

osteotomía se localiza atendiendo al ápex de la deformidad en región proximal y la región ósea 

con mayor capacidad de osteogénesis. Se realiza un abordaje anterior en región tibial proximal 

y se realiza una osteotomía controlada mediante brocado múltiple a lo largo de la 

circunferencia tibial (figura 5A), finalizando con un escoplo (figura 5B). Se realiza 

confirmación visual y radiológica de la osteotomía y se finaliza el montaje del dispositivo 

(figura 5C).  

* Gesto 5. Tibia contralateral (figura 6A y 6B). 

4A             4B      
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Figura 5. Primer tiempo o procedimiento 1 (s1). Alargamiento simultáneo y bilateral de miembros inferiores 
(fémur y tibia). Imágenes intraoperatorias de la osteotomía tibial. 5A, Perforaciones mediante brocado. 5B, 
Osteotomía con escoplo. 5C, Imagen escópica de la osteotomía. 

 

Figura 6. Primer tiempo o procedimiento 1 (s1). Alargamiento simultáneo y bilateral de miembros inferiores 
(fémur y tibia). Imágenes intraoperatorias. 6A, Montaje en tibia contralateral. 6B, Montaje al finalizar ambas 
tibias.  

En segundo lugar, se intervienen ambos fémures. Salcedo-Cánovas describe en forma de guía 

práctica el alargamiento óseo mediante fijación externa monolateral (Salcedo-Cánovas, C., 

2015), siendo similar a la técnica empleada en el presente trabajo en el segmento femoral. 

* Gesto 6. Fijación del dispositivo externo monolateral (Monotube® TriaxTM External Fixation 

System, Stryker u Orthofix LRS. Orthofix Srl., Bussolengo Verona, Italy) (figura 7A). En 

primer lugar se insertan 6 o 8 tornillos de schanz de 6 mm recubiertos de hidroxiapatita, 

autoperforantes y autoterrajantes; tres o cuatro de ellos en tercio medio proximal y los otros 

tres o cuatro en tercio medio distal en posición lateromedial (figura 7B). 

5A                   5B      5C     

6A                       6B     
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Figura 7. Primer tiempo o procedimiento 1 (s1). Alargamiento simultáneo y bilateral de miembros inferiores 
(fémur y tibia). Imágenes intraoperatorias. 7A, Fijación del dispositivo externo monolateral (Monotube® TriaxTM 
External Fixation System, Stryker u Orthofix LRS. Orthofix Srl., Bussolengo Verona, Italy) al fémur 7B, Imagen 
escópica de la colocación de los tornillos schanz en fémur. 

* Gesto 7. Osteotomía femoral: teniendo en consideración la planificación preoperatoria, la 

osteotomía se localiza teniendo en cuenta el ápex de la deformidad y la región ósea con mayor 

capacidad de osteogénesis. Se realiza un abordaje anterior en tercio medio de fémur con 

sección transversa de fascia lata y disección de planos profundos (figura 8A). Posteriormente 

se realiza osteotomía controlada mediante brocado múltiple a lo largo de la circunferencia 

femoral, finalizando con un escoplo (figura 8B). Se realiza confirmación visual y radiológica 

de la osteotomía y se finaliza el montaje del dispositivo. 

 

Figura 8. Primer tiempo o procedimiento 1 (s1). Alargamiento simultáneo y bilateral de miembros inferiores 
(fémur y tibia). Imágenes intraoperatorias de la osteotomía femoral. 8A, Abordaje femoral para la osteotomía 8B, 
Osteotomía con escoplo. 

* Gesto 8. Fémur contralateral (figura 9A y 9B).   

 7A                          7B      

8A                       8B          
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Figura 9. Primer tiempo o procedimiento 1 (s1). Alargamiento simultáneo y bilateral de miembros inferiores 
(fémur y tibia). Imágenes intraoperatorias. 9A, Montaje final en fémur. 9B, Montaje al finalizar ambos fémures. 

2.3.1.2 Segundo tiempo o procedimiento 2 (s2).  

  Alargamiento bilateral de miembros superiores (húmeros).  

Se realiza la planificación preoperatoria con el nivel de la osteotomía en el segmento humeral 

considerando la región ósea con mejor capacidad de callotaxis, tipo y localización de los 

tornillos de schanz, y dispositivo y montaje del mismo.  

La distracción osteogénica del segmento humeral se realiza mediante un fijador externo 

monolateral (Monotube® TriaxTM External Fixation System, Stryker), tanto por la mayor 

facilidad de colocación por parte del cirujano, como mayor comodidad para el paciente para 

portarlos durante el período de tratamiento. 

Gestos quirúrgicos en húmeros: 

* Gesto 1. El paciente es situado en decúbito supino en mesa de quirófano radiotransparente. Se 

emplea mesa auxiliar de mano. No se requiere manguito de isquemia y se pauta 

intravenosamente profilaxis antibiótica según el peso del paciente (cefazolina) y se inicia la 

cirugía por el húmero derecho.  

           9A                       9B          
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Figura 10. Segundo tiempo o procedimiento 2 (s2). Alargamiento bilateral de miembros superiores (húmeros). 
Imágenes intraoperatorias. 10A y 10 B, posición del paciente. 

* Gesto 2. Fijación del dispositivo externo monolateral (Monotube® TriaxTM External Fixation 

System, Stryker). En primer lugar se insertan 4 tornillos de schanz de 5 ó 6 mm recubiertos de 

hidroxiapatita, autoperforantes y autoterrajantes; 2 de ellos en tercio proximal y los otros dos 

en tercio distal de húmero en posición lateromedial (figura 11A). Se mantiene especial cuidado 

en la inserción de los tornillos distales para evitar la lesión del nervio radial.  

* Gesto 3: Osteotomía humeral: teniendo en consideración la planificación preoperatoria, la 

osteotomía se localiza teniendo en cuenta la región ósea con mayor capacidad de osteogénesis. 

Se realiza un abordaje anterior en tercio medio de humero con disección de planos profundos. 

Posteriormente se realiza osteotomía controlada mediante brocado múltiple a lo largo de la 

circunferencia humeral, finalizando con un escoplo. Se realiza confirmación visual y 

radiológica de la osteotomía y se finaliza el montaje del dispositivo. 

Figura 11. Segundo tiempo o procedimiento 2 (s2). Alargamiento bilateral de miembros superiores (húmeros). 
Imágenes intraoperatorias. 11A, fijación del dispositivo externo monolateral (Monotube® TriaxTM External 
Fixation System, Stryker) con dos tornillos de schanz en posición proximal y dos en posición distal; 11B y 11C, 
comprobación de la osteotomía en plano ap y lateral.  

           10A                           10B          
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* Gesto 4. Húmero contralateral (figura 12A y 12B). 

   

Figura 12. Segundo tiempo o procedimiento 2 (s2). Alargamiento bilateral de miembros superiores (húmeros). 
Imágenes intraoperatorias. 12A. Montaje final en húmero derecho. 12B. Montaje al finalizar ambos húmeros. 

 2.3.2 Seguimiento postquirúrgico. 
Se mantiene hospitalización del paciente hasta control del dolor, y entrenamiento familiar en las 

curas de la interfaz piel-schanz y en el mecanismo de funcionamiento de los dispositivos. La 

distracción femoral y tibial o humeral comienza a los 7 días de la cirugía. Se realiza seguimiento 

clínico (Figura 13. Imágenes clínicas del seguimiento de paciente incluido en protocolo de 

alargamiento tras completar el primer y segundo tiempo) y radiológico (Figura 14. Imágenes 

radiológicas del primer tiempo o procedimiento 1, s1; y Figura 15. Imágenes radiológicas del 

segundo tiempo o procedimiento 2, s2) con carácter mensual en Consulta Externa del Hospital 

Universitario Virgen de la Victoria. La cantidad de alargamiento depende de la planificación 

previa preparatoria (longitud del segmento óseo y objetivos antropométricos), de la calidad del 

callo óseo de distracción durante el proceso de elongación, de la aparición de rigideces 

articulares y del control del dolor. Se considera de manera generalizada 8, 7 y 10 cm en fémur, 

tibia y húmero respectivamente.  

Tras la finalización del procedimiento s1 y s2 se colocan férulas de termoplástico en fémures y 

tibias, y húmeros, que se mantienen durante un mes. En algunos pacientes se realiza un 

enclavado profiláctico de ambos fémures en el momento de la retirada de los fijadores externos 

con el objetivo de prevenir las fracturas femorales. La realización o no de dicho enclavado 

depende del año en el que se realiza el procedimiento 1. Aquellos pacientes intervenidos antes de 

2016 se le colocaron férulas de termoplástico en fémures, y aquellos pacientes intervenidos en 
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adelante se colocó de manera protocolaria clavos intramedulares elásticos en ambos fémures tras 

la retirada de los fijadores externos.  

El programa de fisioterapia se inicia a las 48 horas de la cirugía, y continúa durante el período de 

distracción y tras la retirada de los dispositivos hasta que se consigue un rango articular y una 

función muscular normal. La deambulación es permitida con ayuda de muletas durante la fase de 

distracción, y es restringida durante un mes tras la retirada de los dispositivos. El seguimiento 

clínico se mantiene semestralmente tras la finalización de cada uno de los procedimientos.  

  
Figura 13. Imágenes clínicas del seguimiento en Consulta Externa ADEE de paciente incluido en protocolo de 
alargamiento tras completar el primer y segundo procedimiento (grupo 2).  
A. Previa a iniciar protocolo de alargamiento. B y C. Durante el primer tiempo o procedimiento s1: a los dos meses 
y a las 7 meses respectivamente. D. A los 6 meses de finalizar el primer tiempo o procedimiento s1, y previo a 
iniciar el segundo tiempo o procedimiento s2. E y F. Durante el segundo tiempo o procedimiento s2, a los 5 meses. 
G, H, I, J, K y L.  Al año de finalizar el protocolo de alargamiento completo.   

13A    13B       13C         13D  13E  13F  

13G    13H       13I                13J  13K  13L  
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Figura 14. Imágenes radiológicas del seguimiento durante el primer tiempo o procedimiento 1 (s1). 
Teleradiología anteroposterior (AP) en carga de miembros inferiores (MMII) previa a iniciar protocolo de 
alargamiento. B. Radiología AP de MMII en el postoperatorio inmediato tras cirugía. C y D. Fase de distracción: 
Radiología AP de MMII al mes y a los 2.5 meses de la cirugía respectivamente.. E. Fase de consolidación: 
Radiología AP de MMII a los 4 meses de la cirugía. F. Radiología AP de MMII en el postoperatorio inmediato tras 
la retirada de los dispositivos. G. Teleradiología AP en carga de MMII al año de finalizar el primer tiempo.  

14A               14B          14C        

14D                          14E               

14F                       14G        
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Figura 15. Imágenes radiológicas del seguimiento durante el segundo tiempo o procedimiento 2 (s2).  
A. Radiología anteroposterior (AP) de tórax previa a iniciar procedimiento S2. B. Radiología AP de húmeros en el 
postoperatorio inmediato tras cirugía. C, D y E. Fase de distracción: Radiología AP de húmeros a las 2 semanas, a 
los 2 y 4 meses de la cirugía respectivamente, tras 8.5 cm de distracción. E. Fase de consolidación: Radiología AP 
de tórax a los 7 meses de la cirugía. G. Radiología de húmeros a los 6 meses de finalizar el segundo procedimiento. 

15A                    15B              

15C                         15D           15E            

15F                                 15G                
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2.4. Variables  

Entre ellas se destacan variables demográficas, antropométricas, rango articular, radiológicas, 

relacionadas con el protocolo quirúrgico, HrQoL (calidad de vida y funcionalidad), nutrición 

(composición corporal y parámetros bioeléctricos) y perfil metabólico.  

Las variables y momento de recogida de cada una de ellas queda esquematizado en la figuras 2C 

y 2D. Se definen cada uno de los grupos de variables: 

 2.4.1 Variables demográficas y antecedentes. 

Se recogen en la Tabla 1A. Variables demográficas y antecedentes. Dichas variables fueron 

recogidas por el mismo observador (A.L.G) entre los años 2014 y 2020. 

Tabla 1A. Variables demográficas y antecedentes. 

Se definen dichas variables demográficas: 

• Edad. Se recoge la edad en la que los pacientes realizan cada uno de los procedimientos 

(estudio 1), así como la edad en la que se realiza el análisis descriptivo transversal de las 

diferentes variables en los grupos S0, S1 y S2 (estudio 2).  

• Antecedentes quirúrgicos. Hace referencia a los antecedentes quirúrgicos en los grupos S0, 

S1 y S2, previas a la inclusión en el estudio. Se recogen las cirugías relacionadas con la 

acondrondroplasia (foramen magno, drenaje tubárico, amigdalectomía y/o adenoidectomía, 

cirugía lumbar o desaxación previa), como las no relacionados con la condición (apendicitis, 

traumatismo craneo encefálico …). 

 2.4.2 Variables antropométricas. 

Se recogen en la Tabla 1B. Variables antropométricas. De estas variables se extraen aquellas 

relacionadas con la proporción corporal (Tabla 1C. Variables antropométricas. Índices de 

DEMOGRÁFICAS Tipo Unidades

Sexo Cualitativa 1: varón // 2: mujer

Edad Cuantitativa Años

Antecedentes Quirúrgicos Cualitativa 1: si // 2: no
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proporcionalidad), de relevancia dado el carácter de talla baja desproporcionada característica de 

población acondroplásica. 

Todas las variables fueron recogidas por el mismo observador (A.L.G) entre los años 2016 y 

2020, en horario de mañana y con el paciente en ropa interior y sin zapatos.  

ANTROPOMÉTRICAS Tipo Unidades

Talla en bipedestación (Tb) o Altura Cuantitativa cm 

Talla en bipedestación (Tb) o Altura 
en SDS según las tablas de referencia  
(Merker et al 2018) categorizada en 7 
grupos

Cualitivativa 
(Categórica)

Grupo 1 (< -2 SDS)  
Grupo 2 (-2 a-1 SDS) 
Grupo 3 (-1 a 0 SDS)  
Grupo 4 (0 SDS) 
Grupo 5 (0 a +1 SDS)  
Grupo 6 ( +1 a +2 SDS)  
Grupo 7 (> +2 SDS)

Peso 

en SDS según las tablas de referencia  
(Merker et al 2018) categorizada en 7 
grupos

Cuantitativa 

Cualitativa

Kg (Kilogramos) 

Grupo 1 (< -2 SDS)  
Grupo 2 (-2 a-1 SDS) 
Grupo 3 (-1 a 0 SDS)  
Grupo 4 (0 SDS) 
Grupo 5 (0 a +1 SDS)  
Grupo 6 ( +1 a +2 SDS)  
Grupo 7 (> +2 SDS)

IMC (Índice de Masa Corporal) 
en SDS según las tablas de referencia  
(Merker et al 2018) categorizada en 7 
grupos

Cuantitativa 
Cualitativa

kg/m2  
Grupo 1 (< -2 SDS)  
Grupo 2 (-2 a-1 SDS) 
Grupo 3 (-1 a 0 SDS)  
Grupo 4 (0 SDS) 
Grupo 5 (0 a +1 SDS)  
Grupo 6 ( +1 a +2 SDS)  
Grupo 7 (> +2 SDS)

Talla en sedestación (Ts) o  
Segmento superior

Cuantitativa cm

Longitud de miembros inferiores (ll) o 
Segmento inferior

Cuantitativa cm

Brazada 
en SDS según las tablas de referencia  
(Merker et al 2018) categorizada en 7 
grupos

Cuantitativa 
Cualitativa

cm 
Grupo 1 (< -2 SDS)  
Grupo 2 (-2 a-1 SDS) 
Grupo 3 (-1 a 0 SDS)  
Grupo 4 (0 SDS) 
Grupo 5 (0 a +1 SDS)  
Grupo 6 ( +1 a +2 SDS)  
Grupo 7 (> +2 SDS)

Lordosis lumbar clínica Cuantitativa Grados (º)

ANTROPOMÉTRICAS
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Tabla 1B. Variables antropométricas. 

Para el primer estudio (observacional analítico de cohortes), en el momento de inclusión de los 

pacientes en el protocolo de alargamiento, tanto en el grupo S1 como S2, se recogieron 

exclusivamente el peso, la talla en bipedestación, el IMC, la brazada, la lordosis lumbar clínica y 

el perímetro cefálico. En el grupo S2, entre s1 y s2, se recogieron todas las variables 

anteriormente descritas. 

Para el segundo estudio (observacional descriptivo de corte), se recogen todas la variables 

descritas en la Tabla 1B en los tres grupos de comparación (grupo S1 y grupo S2, tras la 

finalización de los procedimientos correspondientes, y grupo S0). 

Se definen las variables antropométricas y forma de medición (Tabla 1B. Variables 

antropométricas): 

• Talla en bipedestación (Tb) o altura. Medida mediante estadiómetro (ShorrBoard © Weight 

& Measure, LLC, Olney, Maryland) con plataforma cefálica móvil, correspondiendo a la 

distancia obtenida en bipedestación desde la coronilla hasta los talones. Medida realizada con 

la cabeza en plano horizontal de Frankfort y la espalda, región glútea y talones contactando 

con el estadiómetro (Hall et al., 2007). 

• Peso. Medido mediante báscula digital (ADE Model M320600, ADE GmbH & Co. KG, 

Hamburg, Germany). 

• Índice de Masa Corporal (IMC). Relación entre el peso y la talla en bipesdestación (Kg/m2). 

• Talla en sedestación (“Ts”) o segmento superior. Medición realizada mediante estadiómetro 

(ShorrBoard © Weight & Measure, LLC, Olney, Maryland) con plataforma cefálica móvil y 

bloque de madera de 30,5 cm sobre el que se sienta el paciente, correspondiendo a la altura 

Perímetro cefálico 
en SDS según las tablas de referencia  
(Merker et al 2018) categorizada en 7 
grupos

Cuantitativa 
Cualitativa

cm 
Grupo 1 (< -2 SDS)  
Grupo 2 (-2 a -1 SDS) 
Grupo 3 (-1 a 0 SDS)  
Grupo 4 (0 SDS) 
Grupo 5 (0 a +1 SDS)  
Grupo 6 ( +1 a +2 SDS)  
Grupo 7 (> +2 SDS)

Perímetro de Cintura (PC) Cuantitativa cm

Perímetro de cadera (Pc) Cuantitativa cm

Cociente PC/Pc Cuantitativa Razón entre perímetro de cintura y cadera

Tipo UnidadesANTROPOMÉTRICAS
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obtenida en sedestación desde la coronilla hasta el cóccix en posición erguida. Medida 

realizada con la cabeza en plano horizontal de Frankfort y la cabeza, espalda y nalgas 

contactando con el estadiómetro, mientras los pies se apoyan en bloques de madera adicionales 

hasta que se consigue mantener un eje de 90º entre muslos y piernas (Hall et al., 2007). Al 

resultado obtenido en el estadiómetro se restan los 30,5 cm correspondientes al bloque de 

madera para obtener la talla en sedestación. 

• Longitud miembros inferiores (“ll”) o segmento inferior. Medición obtenida de la diferencia 

entre la talla en bipedestación y la talla en sedestación (Frederiks et al., 2005). 

• Brazada. Medición realizada en la pared con el paciente en bipedestación, con la cabeza en 

plano horizontal de Frankfort y la cabeza, espalda, nalgas y talones contactando con la pared.  

Corresponde a la mayor distancia, con los brazos extendidos en posición horizontal, medida en 

la pared entre punta y punta del tercer dedo de cada mano, cuando dos observadores aplican 

una marca externa (Hall et al., 2007).   

• Lordosis lumbar clínica. Corresponde a la curvatura de convexidad anterior del segmento 

lumbar de la columna vertebral. Medida clínicamente mediante goniómetro, colocando el 

vértice en la región más lordótica, con el brazo distal paralelo a la región glútea y el brazo 

proximal paralelo a la región dorsal.    

• Perímetro cefálico. Medición realizada con cinta métrica no extensible, correspondiendo a la 

circunferencia máxima de la cabeza, tomando como referencia la región superior de la glabela 

y el occipucio (Hall et al., 2007).  

• Perímetro de cintura (“PC”). Medición realizada con cinta métrica no extensible, 

correspondiendo a la circunferencia de la cintura, tomando como referencia el punto medio 

entre la región lateral del margen inferior de la costa más distal y la cresta íliaca (Nishida et al., 

2010). 

• Perímetro de cadera (“Pc”). Medición realizada con cinta métrica no extensible, 

correspondiendo a la circunferencia de la cadera, tomando como referencia la zona más 

prominente de la región trocantérica (Nishida et al., 2010). 

• Cociente PC/Pc. Razón entre el perímetro de la cintura y la cadera.  

Exponemos algunas variables antropométricas (altura, peso, IMC, brazada, perímetro cefálico y 

perímetro de cadera) de forma estandarizada en SDS atendiendo a las tablas de crecimiento 

específicas para población con acondroplasia (Horton et al., 1978; Neumeyer L, Merker A & 

Hagenäs L; Achondroplasia clinical charts; version 2020). La altura además se expone según las 
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tablas de referencia para población no acondroplásica del CDC (Centers for Disease Control and 

Prevention), National Center for Health Statistics. Growth charts: United States. Atlanta: 

Centers for Disease Control and Prevention. https://www. cdc.gov/growthcharts/index.htm.  

Para facilitar el análisis de los datos se establecen las 7 categorías anteriormente descritas 

estratificadas según SDS.  

Definimos las variables antropométricas relacionadas con la proporción corporal y forma de 

medición (Tabla 1C. Variables antropométricas. Índices de proporcionalidad): 

• Relación entre el segmento superior y el segmento inferior. Relaciona el tronco (talla en 

sedestación) y el miembro inferior (longitud de miembros inferiores), correspondiendo a la 

proporción entre ambos (Ts/ll) (Frederiks et al., 2005; Prader et al., 1989). Cualitativamente 

tomamos en consideración los valores 1 (<1,57: desproporción ligera), 2 (1,57-1,94: 

desproporción moderada) y 3 ( > 1,94: desproporción severa) (Bloemeke et al., 2019). 

• Relación entre el segmento superior y la altura. Relaciona el tronco (talla en sedestación) y 

la altura (talla en bipedestación), correspondiendo a la proporción entre ambos expresada en 

porcentaje (Talla en sedestación relativa = (Ts/Tb)% (Del Pino et al., 2017). 

• Relación entre las extremidades superiores y las extremidades o segmento inferior. 

Relaciona el miembro superior (brazada) y el miembro inferior (longitud de miembros 

inferiores), corresponde a la proporción entre ambos (Turan et al., 2005). 

• Relación entre la altura y la extremidad superior. Relaciona la altura (talla en 

bipedestación) y el miembro superior (brazada), correspondiendo a la proporción entre ambos.  

• Relación entre las extremidades (superiores e inferiores) y el segmento superior. 

Relaciona las extremidades y el tronco, correspondiendo a la división entre la suma de la 

brazada y la longitud de miembros inferiores, y el tronco (Del Pino et al., 2017). 

• Relación entre la cabeza y la altura. Relaciona el perímetro cefálico y la talla en 

bipedestación, correspondiendo a la proporción entre ambas (Del Pino et al., 2017). 

Todos los parámetros de proporcionalidad fueron recogidos en el estudio de corte (en los grupos 

S0, S1 y S2); mientras que en los grupos S1 y S2 antes de iniciar la intervención sólo se recogió 

la relación entre el perímetro cefálico y la altura. 
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Tabla 1C. Variables antropométricas. Índices de proporcionalidad. 

2.4.3 Variables  relacionadas con el rango de movilidad articular.  

Hace referencia al rango de movilidad articular, medida en grados (º) mediante goniómetro y 

dispositivo angle finder plus level (Dasco Pro Inc. Rockford, IL), de cada una de las 

articulaciones implicadas en el protocolo de alargamiento.  

Todas las variables fueron analizadas tanto para el primer estudio como para el segundo.  

Para dicha medición se realizan cuatro posiciones corporales de screening con el objetivo de 

detectar déficits de movilidad: posición neutra (bipedestación con piernas paralelas y rectas, y 

brazos, antebrazos y manos extendidas con las palmas dirigidas hacia delante), posición en 

cuclillas y manos en nuca “squatting position”, posición con caderas y hombros extendidos, y 

posición con brazos extendidos (Hall et al., 2007). Posteriormente, las articulaciones implicadas 

en el protocolo de alargamiento y alteradas en las posiciones de screening, fueron medidas 

mediante goniómetro (hombros, codos, caderas, rodillas y tobillos) tomando como referencia los 

rangos de movilidad propios de cada articulación (Hall et al., 2007). Para la detección de la 

contractura en flexión de caderas, se utilizó específicamente el Test de Thomas (Lee et al., 2011), 

con el paciente en decúbito supino y con flexión de la cadera contralateral medimos el ángulo 

INDICES DE 
PROPORCIONALIDAD

Tipo Unidades

Relación entre  
Segmento superior e inferior 
(Talla en sedestación / longitud 
MMII)

Cuantitativa Razón entre el segmento superior (Ts) e inferior 
(ll)

Cualitativa
1    (<1,57: desproporción ligera),  
2    (1,57-1,94: desproporción moderada) 
3    ( > 1,94: desproporción severa)

Relación entre  
Segmento superior y altura 
(Talla en sedestación / altura)

Cuantitativa
Razón entre el segmento superior (Ts) y la altura, 
expresada en porcentaje

Relación entre  
Extremidad superior y  
segmento o extremidad inferior 
(Brazada / longitud MMII)

Cuantitativa
Razón entre la extremidad superior (MMSS) y la 
extremidad inferior (longitud de MMII o 
segmento inferior)

Relación entre  
Altura y extremidad superior  
(Altura / Brazada)

Cuantitativa
Razón entre la talla en bipedestación (altura) y la 
extremidad superior (brazada)

Relación entre  
las extremidades (MMSS+MMII) y 
segmento superior 
(MMSS+MMII)/Talla en sedestación

Cuantitativa
Razón entre las extremidades (MMSS+MMII) y 
el segmento superior (talla en sedestación)

Relación entre  
el perímetro cefálico y altura 
(perímetro cefálico / altura)

Cuantitativa
Razón entre el perímetro cefálico y la altura (talla 
en bipedestación)
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formado por el eje longitudinal del muslo y la horizontal. Entendiendo la contractura en flexión 

de codos como una situación funcional característica en población acondroplásica, medimos con 

goniómetro el rango articular de todos los codos en flexión y extensión. 

2.4.4 Variables radiológicas.  

Se recogen en la Tabla 1D. Variables radiológicas. 

Todas las variables fueron analizadas tanto para el primer estudio en el momento de inclusión de 

los pacientes en el protocolo de alargamiento, como para el segundo estudio en los tres grupos de 

comparación (grupo S1 y grupo S2, tras la finalización de los procedimientos correspondientes, y 

grupo S0). 

Tabla 1D. Variables radiológicas. 

Describimos las referencias para dichas variables (Paley D et al., 1994; Standard et al., 2018): 

• Desviación axial mecánica (MAD - Mechanical Axis Deviation-). Medición de la distancia 

perpendicular entre el centro de la rodilla y el eje mecánico (línea que une el centro de la 

cabeza femoral y el centro del tobillo). Se considera un MAD normal aquel que se encuentra 

en un rango entre 3 mm lateral y 3 mm medial (Standard et al., 2018).  

• Eje mecánico. Corresponde al ángulo formado entre el eje que une el centro de la cabeza 

femoral y el centro de la rodilla, y el eje que une el centro de la rodilla y el centro del tobillo.  

RADIOLÓGICAS Tipo Unidades

MAD. Desviación axial mecánica Cuantitativa mm (milímetros)

mLPFA. Ángulo femoral próximal lateral mecánico Cuantitativa º (grados)

mLDFA. Ángulo femoral distal lateral mecánico Cuantitativa º (grados)

mLPTA. Ángulo tibial proximal medial mecánico Cuantitativa º (grados)

mLDTA. Ángulo tibial distal lateral mecánico Cuantitativa º (grados)

JLCA. Ángulo de convergencia de la línea articular Cuantitativa º (grados)

Longitud de fémur Cuantitativa cm

Longitud de tibia Cuantitativa cm

Longitud de miembros inferiores Cuantitativa cm

Longitud de húmeros Cuantitativa cm

Lordosis lumbar radiológica Cuantitativa º (grados)

Cifosis dorsal Cuantitativa º (grados)
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• Ángulo femoral proximal lateral mecánico (mLPFA - mechanical Lateral Proximal Femoral 

Angle). Corresponde al ángulo lateral e inferior formado entre el eje que une el centro de la 

cabeza femoral y el centro de la rodilla, y el eje que une el centro de la cabeza femoral con la 

punta del trocánter mayor. Se considera un mLPFA normal de 90º (85-95º) (Standard et al., 

2018). 

• Ángulo femoral distal lateral mecánico (mLDFA - mechanical Lateral Distal Femoral Angle). 

Corresponde al ángulo lateral y superior formado entre el eje que une el centro de la cabeza 

femoral y el centro de la rodilla, y el eje que une la convexidad del condigo femoral interno y 

externo. Se considera un mLPFA normal de 87º (85-90º) (Standard et al., 2018). 

• Ángulo tibial proximal medial mecánico (mMPTA - mechanical Medial Proximal Tibial 

Angle). Corresponde al ángulo medial e inferior formado entre el eje que une el centro de la 

rodilla y el centro del tobillo, y el eje que une la concavidad de la meseta tibial interna y 

externa. Se considera un mMPTA normal de 87º (85-90º) (Standard et al., 2018). 

• Ángulo tibial distal lateral mecánico (mLDTA - mechanical Lateral Distal Tibial Angle). 

Corresponde al ángulo lateral y superior formado entre el eje que une el centro de la rodilla y 

el centro del tobillo, y el eje que une la región lateral y medial del pilón tibial o de la región 

proximal del astrágalo. Se considera un mLDTA normal de 89º (86-92º) (Standard et al., 2018). 

• Ángulo de convergencia de la línea articular (JLCA - Joint line convergence angle). 

Corresponde al ángulo formado entre el eje que une la convexidad del condigo femoral interno 

y externo, y el eje que une la concavidad de la meseta tibial interna y externa. Se considera un 

JLCA normal de 0 +/- 2º (Standard et al., 2018). 

• Longitud de fémur. Corresponde a la distancia entre una línea paralela al suelo que pase por la 

parte superior de la cabeza femoral, y una línea paralela al suelo que pase por la región distal 

femoral articular (Standard et al., 2018). 

• Longitud de tibia. Corresponde a la distancia entre una línea paralela al suelo que pase por la 

región distal femoral articular, y una línea paralela al suelo que pase por la región distal tibial 

articular (Standard et al., 2018). 

• Longitud de miembros inferiores. Corresponde a la suma de la longitud del fémur y de la 

tibia. 

• Longitud de húmero. Corresponde a la distancia entre una línea paralela al suelo que pase por 

la parte superior de la cabeza humeral, y una línea paralela al suelo que pase por la región 

distal humeral articular. Referencias deducidas según la medición femoral y tibial previas 

(Standard et al., 2018). 
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• Lordosis lumbar. Corresponde al ángulo formado entre el eje que une la región anterior y 

posterior del platillo vertebral de la primera vértebra lumbar, y el eje que une la región anterior 

y posterior del platillo vertebral de la primera vértebra sacra. 

• Cifosis dorsal. Corresponde al ángulo formado entre el eje que une la región anterior y 

posterior del  platillo vertebral de la primera vértebra dorsal, y el eje que une la región anterior 

y posterior del platillo vertebral de la última vértebra dorsal.       

2.4.5 Variables relaciones con los procedimientos quirúrgicos (s1 y s2).  

Corresponden a variables relacionadas con los procedimientos quirúrgicos del protocolo de 

alargamiento realizados en los grupos S1 y S2. Todas las variables fueron recogidas por el 

mismo observador (A.L.G) entre los años 2016 y 2020, analizando aquellas variables 

relacionadas con el alargamiento simultáneo y bilateral de fémur y tibia (s1) realizado en los 

grupos S1 y S2, y el alargamiento bilateral de húmeros (s2) realizado en el grupo S2 (Tabla 1E. 

Variables relacionadas con el protocolo quirúrgico). 

Tabla 1E. Variables relacionadas con el protocolo quirúrgico. 

Se describen las referencias para dichas variables: 

• Alargamiento por segmento (fémur, tibia o húmero). Hace referencia a la cantidad de 

elongación realizada en cada segmento. Dicho análisis se realiza desde dos perspectivas. En 

primer lugar teniendo en cuenta la distracción en cm realizada por el dispositivo; y en segundo 

PROTOCOLO QUIRÚRGICO Tipo Unidades

Alargamiento por segmento (fémur, tibia o húmero) Cuantitativa cm

Alargamiento por procedimiento (fémur y tibia, o húmero) Cuantitativa cm

Tiempo de fijación externa (SEFWT) por procedimiento (s1 y s2) Cuantitativa Días

Índice de consolidación (Bhi) por segmento (fémur, tibia o húmero) Cuantitativa días/cm

Índice de consolidación (Shi) por procedimiento (s1 y s2) Cuantitativa días/cm

Porcentaje de alargamiento por segmento (fémur, tibia o húmero) Cuantitativa %

Osteosíntesis profiláctica del segmento femoral tras retirada de 
fijación

Cualitativa 1: no / 2: si

Número de cirugías relacionadas con el protocolo quirúrgico Cuantitativa

Dificultades del protocolo según el sistema estandarizado por Paley 1990 
- Problemas 
- Obstáculos 
- Complicaciones (menores o mayores) 
- Complicaciones mayores

Cualitativa 
Cualitativa 
Cualitativa

Cuantitativa

1: no / 2: si 
1: no / 2: si 
1: no / 2: si
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lugar teniendo en cuenta la diferencia de longitud radiológica en cm del segmento antes y 

después del alargamiento.  

• Alargamiento por procedimiento (fémur y tibia, o húmero). Hace referencia al total de 

alargamiento realizado en los segmentos elongados en cada procedimiento. En el 

procedimiento 1 (fémur y tibia) y en el procedimiento 2 (húmero). Dicho análisis se realiza 

desde dos perspectivas. En primer lugar teniendo en cuenta la distracción en cm realizada por 

el dispositivo; y en segundo lugar teniendo en cuenta la diferencia de longitud radiológica en 

cm de los segmentos intervenidos en cada procedimiento antes y después del alargamiento. 

• Tiempo de fijación externa (SEFWT) por procedimiento (S1 y S2). Hace referencia al tiempo 

que el paciente porta los dispositivos (fijadores externos) en cada procedimiento, teniendo en 

cuenta la fecha de cirugía de colocación y retirada de los dispositivos en cada procedimiento.  

• Índice de consolidación (Bhi) por segmento (fémur, tibia o húmero). Definido por la relación 

entre el tiempo de fijación y cantidad de elongación por segmento (Bhi = días / cm). La 

elongación en cm realizada por segmento se recoge teniendo en cuenta la distracción en cm 

realizada por el dispositivo, y la diferencia de longitud radiológica en cm del segmento antes y 

después del alargamiento. 

• Índice de consolidación (Shi) por procedimiento (s1 o s2). Definido por la relación entre el 

tiempo de fijación y cantidad de elongación en cada procedimiento (Shi = días / cm).  En el 

procedimiento 1 (fémur y tibia) y en el procedimiento 2 (húmero) (Leiva-Gea et al., 2020). La 

elongación en cm realizada por procedimiento se recoge teniendo en cuenta la distracción en 

cm realizada por los dispositivos, y la diferencia de longitud radiológica en cm de los 

segmentos intervenidos en cada procedimiento antes y después del alargamiento. 

• Porcentaje de alargamiento realizado en cada segmento (fémur, tibia o húmero). Definida 

por la relación entre el alargamiento del segmento según la distracción en cm del dispositivo, y 

la longitud radiológica en cm del segmento previo a la cirugía. Distracción del dispositivo en 

cm / Longitud del segmento cm previo a la cirugía) x 100. 

• Osteosíntesis profiláctica del segmento femoral tras la retirada del fijador externo. Definida 

por el uso de clavos intramedulares profilácticos en el segmento femoral tras la retirada de la 

fijación externa.  

• Número de cirugías relacionadas con el protocolo quirúrgico. Definida por el número de 

intervenciones relacionadas tanto con el protocolo quirúrgico como con las complicaciones 

derivadas del mismo. 
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• Dificultades del protocolo quirúrgico. Variable que recoge las complicaciones derivadas del 

procedimiento quirúrgico. Se realiza un análisis según el sistema estandarizado por Paley 

(Paley., 1990). En base a dicha clasificación, los problemas son considerados dificultades 

durante la fase de distracción o el tiempo de fijación externa que requieren tratamiento 

conservador; los obstáculos son considerados dificultades durante la fase de distracción o el 

tiempo de fijación externa que requieren tratamiento quirúrgico; y las complicaciones 

(menores y mayores) se consideran lesiones intraoperatorias o perioperatorias, y dificultades 

que se mantienen sin resolver al final del tratamiento. Destacamos la variable relacionada con 

las complicaciones mayores, la cual es recogida también cuantitativamente. Describimos cada 

una de las dificultades que se pueden encontrar en el protocolo de alargamiento y que son 

analizadas en cada uno de los pacientes: 

- Problemas relacionados con los tornillos de schanz estratificados en grado 1 

(inflamación de partes blandas), grado 2 (infección de partes blandas) y grado 3 

(osteomilelitis).  

- Contractura muscular: mantiene el sistema de clasificación destacando como 

complicación menor aquellas contracturas que se mantienen al final del tratamiento pero 

se resuelven paulatinamente sin cirugía, y las complicaciones mayores aquellas que 

requieren liberación capsular o tendinosa quirúrgica tras el tratamiento.  

- Consolidación precoz: mantiene el sistema de clasificación, considerándola una 

verdadera complicación si se requiere parar el alargamiento a causa de la consolidación.  

- Retardo en consolidación: si es tratada mediante la adición de tornillos de schanz o 

agujas para mejorar la estabilidad es considerado un obstáculo; si requiere el aporte de 

injerto es considerada una verdadera complicación.  

- Lesiones neurológicas: la disfunción neurológica relacionada con la distracción y que se 

resuelve espontáneamente es considerada un problema; si requiere una liberación 

profiláctica es considerado un obstáculo; y si se mantiene una alteración neurológica tras 

la finalización del tratamiento es considerada una verdadera complicación. Igualmente 

aquellas lesiones neurológicas intraoperatorias se consideran verdaderas complicaciones 

tanto si se resuelven como si no.  

- Luxación articular: la rodilla es la articulación que con mayor probabilidad puede sufrir 

una luxación o subluxación debido a la inestabilidad ósea inherente. Aquella subluxación 

de rodilla que es tratada de manera conservadora se considera un problema siempre que 

no produzca ningún tipo de secuela. Aquella que requiera tratamiento quirúrgico, como 
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extender el dispositivo cruzando la rodilla, sería considerada un obstáculo siempre que se 

resuelva antes de finalizar el tratamiento. Si es detectada al finalizar el tratamiento sería 

considerada un complicación menor si se resuelve conservadoramente, y mayor si es 

necesario intervención.  

- Desviación axial tratada con tratamiento conservador es considerada un problema. Si se 

requiere cirugía es tratada como un obstáculo. Si se permite la consolidación con una 

desviación residual de < 5 º sería una complicación menor y de > 5º una complicación 

mayor.   

- Refracturas: son fracturas tras la retirada del dispositivo, siendo consideradas verdaderas 

complicaciones. Se destacan las desviaciones axiales graduales debido a la consolidación 

incompleta del callo de distracción, fracturas completas o compresión del callo con 

pérdida de de longitud. Aquellas en las que se produce una pérdida de longitud de menos 

de 1 cm o una angulación de menos de 5º son consideradas complicaciones menores, el 

resto son consideradas complicaciones mayores.  

- Rigidez articular. Se considera una complicación tardía y verdadera a consecuencia de 

una contractura muscular persistente o a una rigidez articular debido al incremento de la 

presión en la superficie articular durante el alargamiento. Se considera de mayor 

gravedad el déficit de extensión en rodilla y dorsiflexión en tobillo. 

- Otros: dolor.   

2.4.6  Variables relacionadas con HrQoL. Funcionalidad y calidad de vida. 

HrQOL describe el impacto de una condición de salud determinada en el bienestar y la 

funcionalidad, reflejando la propia percepción del paciente en los dominios de la salud físico, 

emocional, mental y social (Bullinger., 2002). Los mecanismos que actualmente se utilizan para 

evaluar la HrQoL son los instrumentos PRO (Patient-Reported-Outcomes), los cuales pretenden 

cuantificar de manera específica o genérica estos dominios sin interpretación externa (Patrick et 

al., 2007). 

Dichos cuestionarios (Anexo 3. Cuaderno de trabajo PRO para niños y niñas. Y Anexo 4. 

Cuaderno de trabajo PRO para padres y madres) son recogidos por el mismo observador 

(A.L.G), entre los años 2015 y 2020, y analizados para el segundo estudio (observacional, 

descriptivo de corte) en los tres grupos de comparación (grupo S1 y grupo S2, tras la finalización 

de los procedimientos correspondientes, y grupo S0). 
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Se aplican los siguientes cuestionarios (Tabla 1F. Variables relacionadas con HrQoL. 

Funcionalidad y calidad de vida): 

Tabla 1F. Variables relacionadas con HrQoL. Funcionalidad y calidad de vida. PRO 

• Estado general de salud. Se realiza una pregunta con carácter general, tanto a padres como a 

pacientes, sobre la percepción del estado general de salud de los pacientes. 

• Cuestionario APLES (Achondroplasia Personal Life Experience Scale) (Bloemeke et al., 

2019). Instrumento específico, desarrollado para población acondroplásica, estratificado en 21 

ítems en escala Likert, que recoge aspectos relacionados con la autopercepción, familia, 

amigos, ocio, colegio, percepción corporal y función. El cuestionario completado en dicho 

estudio por pacientes (Anexo 3A) y padres (Anexo 4A) corresponde a la traducción en lengua 

española de la herramienta original de 35 ítems, posteriormente extrapolada por el investigador 

a la de 21 ítems (la cual se encuentra en lengua inglesa). La licencia de uso de dicho 

cuestionario fue solicitada y aceptada por el Instituto de Psicología Médica, Centro de 

Medicina Psicosocial, Universidad Medical Center Hamburg-Eppendorf. 

• Cuestionario QoLISSY (Quality of Life In Short Stature Youth) (Bullinger et al., 2013). 

Instrumento específico para población con talla baja y validado para población acondroplásica 

en Alemania (Rohenkohl et al., 2015). El cuestionario para niños y adolescentes consta de 22 

HrQoL. FUNCIONALIDAD y CALIDAD DE VIDA. 
PRO

Tipo Unidades

Estado de salud general Cualitativa 1. Excelente 
2. Muy buena 
3. Buena 
4. Regular 
5. Mala

Cuestionario APLES.  
Instrumento PRO específico para población acondroplásica

Cualitativa / 
Cuantitativa

Escala Likert

Cuestionario QoLISSY.  
Instrumento PRO específico para población de talla baja

Cualitativa / 
Cuantitativa

Escala Likert

Cuestionario PedsQL 
Instrumento PRO general para población pediátrica

Cualitativa / 
Cuantitativa

Escala Likert

Cuestionario EQ-5D-Y 
Instrumento PRO general para población pediátrica 
- Escala Analógica Visual sobre el estado de salud 

Cualitativa / 
Cuantitativa 
Cuantitativa

Escala Likert 

Puntuación: 0-100

Cuestionario WeeFIM.  
Instrumento específico sobre capacidad funcional  
para población pediátrica con discapacidad crónica

Cualitativa / 
Cuantitativa

Escala Likert

Cuestionario mGES.  
Instrumento general sobre deambulación   
para población pediátrica con discapacidad crónica

Cualitativa / 
Cuantitativa

Escala Likert
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ítems centrado en tres dominios referentes a HrQoL (físico, social y emocional), acompañado 

de 28 ítems adicionales que reflejan tres predictores de la calidad de vida: conducta adaptativa, 

confianza y tratamiento (Anexo 3B). El cuestionario para padres consta de 22 ítems centrado en 

los mismos tres dominios y acompañado de 44 ítems adicionales que reflejan conducta 

adaptativa, confianza, tratamiento, futuro e impacto indirecto sobre los padres (The European 

QoLISSY Group., 2013) (Anexo 4B). La puntuación total es calculada teniendo en cuenta los 

dominios físico, social y emocional (22 ítems). La licencia de uso de dicho cuestionario fue 

solicitada y aceptada por Pfizer Limited. 

• Cuestionario PedsQL (Pediatric Quality of Life Inventory™) (PedsQL™, Copyright © 1998 

JW Varni, Ph.D. All rights reserved) (Varni et al., 1999). Instrumento de ámbito general en 

población pediátrica, constituido por 23 ítems, y diseñado para evaluar HrQoL en pacientes 

con condiciones agudas o crónicas desde la perspectiva tanto de los pacientes (Anexo 3C) 

como de los padres (Anexo 4C). Analiza los dominios físico, emocional, social y escolar. La 

licencia de uso de dicho cuestionario fue solicitada y aceptada por Mapi Research Trust, 

(PedsQL™, Copyright © 1998 JW Varni, Ph.D. All rights reserved).  

• Cuestionario EQ-5D-Y modificado para población pediátrica y adolescente (Wille et al., 

2010). Instrumento de ámbito general, para pacientes (Anexo 3D) y padres (Anexo 4D), 

constituido por 5 dominios: movilidad, percepción propia, actividades habituales, dolor o 

malestar, y preocupación o tristeza. Dicho cuestionario está pendiente de ser validado para 

población pediátrica, por lo que sólo es analizado el apartado que recoge la Escala Analógica 

Visual que estratifica el estado de salud desde 0 (el peor) hasta 100 (el mejor). 

• Cuestionario WeeFIM (Guide for the Functional Independence Measure for Children 

(WeeFIM) of the Uniform Data System for Medical Rehabilitation, Version 4.0 - 

Community/Outpatient. Buffalo (NY): State University of New York at Buffalo; 1993). 

Instrumento específico (Anexo 3E) que detecta cambios, en el período de un año, en la 

capacidad funcional de niños con discapacidad crónica (Ottenbacher et al., 2000); 

posteriormente valorado en población acondroplásica (Ireland et al., 2011). Recoge dominios 

como el cuidado personal, la movilidad y la cognición.  

• Cuestionario mGES (modified Gait Eficacy Scale) (Rosengren et al., 1998). Instrumento 

genérico (Anexo 3F) que evalúa la deambulación mediante 10 ítems en escala Likert. Dicha 

herramienta se muestra válida para captar la confianza del paciente durante la deambulación en 

población adulta, detectando modificaciones en la seguridad durante la deambulación tras una 

intervención o el propio paso del tiempo (Newell et al., 2012). Se espera que individuos que 
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manifiesten baja puntuación en el cuestionario, se correlacionen con menor seguridad en 

actividades básica de la vida diaria y miedo durante las actividades relacionadas con la 

deambulación. Actualmente se encuentra en análisis en población pediátrica. 

2.4.7 Variables  relacionadas con la composición corporal. Bioimpedancia eléctrica.  

La bioimpedancia eléctrica (BIA) es una técnica que permite medir de forma directa la 

impedancia eléctrica (Z) corporal, determinada por la relación vectorial entre la resistencia (R), 

que representa el estado de hidratación, y la reactancia (Xc), que se relaciona con la masa celular, 

integridad, función y composición de las membranas celulares.  

A través de la BIA se puede medir de manera indirecta la composición corporal, atendiendo a la 

capacidad del cuerpo humano para transmitir la corriente eléctrica. Esta se transmite bien a 

través de los líquidos y electrolitos, mientras que la grasa y el hueso son relativamente no 

conductores. De esta forma, los modelos más complejos miden el agua corporal total (TBW, total 

body water), y mediante ecuaciones predictivas basadas en técnicas de referencia a partir del 

valor estimado del TBW, se obtienen la masa grasa (FM, fat mass) y a la masa magra (FFM, fat 

free mass) con sus diferentes componentes como el agua corporal total (TBW,  total body water), 

agua intracelular (ICW, intracelular water), agua extracelular (ECW, extracelular water), y masa 

celular activa (BCM, body cell mass)  (Kyle et al., 2014). 

Las variables relacionadas con la BIA (parámetros bioelécticos y composición corporal) son 

recogidas en horario de mañana por el mismo observador (IM.V.A), en la consulta 

endocrinológica del Hospital Universitario Virgen de la Victoria, Málaga, entre los años 2016 y 

2020. Para ello se utiliza el analizador de bioimpedancia AKERN BIA 101 BIVA PROTM. Dichas 

variables son recogidas y analizadas para el segundo estudio (observacional descriptivo de corte) 

en los tres grupos de comparación (grupo S1 y grupo S2, tras la finalización de los 

procedimientos correspondientes, y grupo S0). Al mismo tiempo se recogen dichas variables en 

un grupo de población no acondroplásica (S*) con el objetivo de tener un grupo control de 

referencia para interpretar dichos datos. Entre los parámetros bioeléctricos destacamos: 

• La resistencia (R), como la oposición al flujo de corriente eléctrica a través de un conductor. 

Atiende al estado de hidratación corporal, y se considera inversa a la conductividad (facilidad 

de una solución para permitir el paso de la corriente). La conductividad del organismo depende 

de su contenido en agua y electrolitos (Molina Vega et al., 2017).  

• La reactancia (Xc) mide la resistencia de los condensadores al paso de la corriente. En el 

organismo humano se corresponderían con las membranas celulares, por lo que se relaciona 
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con la masa celular, integridad, función y composición de las membranas celulares (Molina 

Vega et al., 2017).  

• La impedancia (Z), resistencia total del circuito constituido por conductores y condensadores, 

compuesta por tanto por R y Xc (Molina Vega et al., 2017).  

• El ángulo de fase (AF), calculado a través de parámetros crudos de la Z, como son R y Xc,  

hace referencia al ángulo formado por ambos vectores y cuyo valor se relaciona de forma 

directa con la salud celular, informando de cambios tanto a corto como largo plazo de la 

situación nutricional y de riesgo de morbilidad y mortalidad (Molina Vega et al., 2017). 

Las variables relacionadas con la bioimpedancia eléctrica, parámetros bioeléctricos y de 

composición corporal quedan recogidos en la Tabla 1G.  

Tabla 1G. Variables relacionadas con la bioimpedancia eléctrica. Parámetros bioeléctricos y composición 
corporal. 

2.4.8 Variables relacionadas con el perfil metabólico.  

Variables obtenidas del análisis de muestra sanguínea, la cual es extraída en horario de mañana 

en ayuno por enfermería (A.L.G) asociada al Servicio de Cirugía Ortopédica y Traumatología del 

Hospital Universitario Virgen de la Victoria, Málaga. Las muestras han sido vinculadas a 

BIOIMPEDANCIA ELÉCTRICA (BIA) Tipo Unidades

A. Composición corporal 

FM (fat mass). Masa grasa. Cuantitativa Kg

FFM (fat free mass). Masa magra. Cuantitativa Kg

FM pct (% de masa grasa corregida por peso) Cuantitativa Porcentaje %

FFM pct (% de masa magra corregida por peso) Cuantitativa Porcentaje %

FMI (índice de masa grasa corregida por altura) Cuantitativa Númerica

FFMI (índice de masa magra corregida por altura) Cuantitativa Numérica

BCM (body cells mass). Masa celular corporal Cuantitativa Kg

B. Parámetros bioeléctricos 

Impedancia eléctrica. Z Cuantitativa Ohmio

Resistencia. R Cuantitativa Ohmio

Reactancia. Xc Cuantitativa Ohmio

Ángulo de fase. AF Cuantitativa º (grados)

Ángulo de fase estandarizado. CSPA Cuantitativa º (grados)
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Biobanco, siguiendo protocolos normalizados de trabajo, formando parte del Biobanco del 

Sistema Sanitario Público de Andalucía (BSSPA) y de la Plataforma Nacional de Biobancos 

(exp. PT17/0015/0041).  

Se recogen parámetros relacionados con la nutrición, metabolismo glucídico, lipídico y óseo 

(Tabla 1H. Variables relacionadas con el perfil metabólico: A. Nutrición. B. Metabolismo 

glucídico. C. Metabolismo lipídico. D. Metabolismo óseo).  

Dichas variables son recogidas y analizadas para el segundo estudio (observacional descriptivo 

de corte) en los tres grupos de comparación (grupo S1 y grupo S2, tras la finalización de los 

procedimientos correspondientes, y grupo S0). 

PERFIL METABÓLICO Tipo Unidades

A. Nutrición

Proteínas Cuantitativa g/dl

Albúmina Cuantitativa g/dl

Prealbúmina Cuantitativa mg/dl

Proteína C Reactiva Cuantitativa mg/L

B. Metabolismo glucídico

Glucosa Cuantitativa mg/dl

Hemoglobina glicosidada Cuantitativa mmol/mol

Insulina Cuantitativa uUI/dl

Péptido C Cuantitativa ng/ml

Índice de resistencia a la insulina. HOMA-IR Cuantitativa Numérico

C. Metabolismo lipídico 

Colesterol Cuantitativa mg/dl

Colesterol LDL Cuantitativa mg/dl

Colesterol HDL Cuantitativa mg/dl

Triglicéridos Cuantitativa mg/dl

D. Metabolismo óseo 

Fosfatasa alcalina (ALP) Cuantitativa U/L

Vitamina D Cuantitativa ng/ml
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Tabla 1H. Variables relacionadas con el perfil metabólico. A. Nutrición. B. Metabolismo glucídico. C. 
Metabolismo lipídico. D. Metabolismo óseo.  
Nota: HOMA-IR: Glucemia (mmol) x Insulina (ui/ml) ÷ 22,5. Para la obtención de la glucemia en mmol se realiza 
glucemia (mg/dL) x 0,0555. 

2.5 Estadística. 

Inicialmente se realiza un análisis descriptivo de las variables analizadas tanto en la primera fase 

o estudio 1 (estudio observacional analítico, longitudinal ambispectivo de cohortes con dos 

grupos de población acondroplásica incluidos en el protocolo quirúrgico de alargamiento) como 

en la segunda fase o estudio 2 (estudio observacional descriptivo, transversal o de corte con tres 

grupos de población acondroplásica adolescente de entre 12 y 16 años).  

Los valores de las variables continuas o cuantitativas se muestran con las correspondientes 

medias, desviaciones típicas, o medianas según la distribución de la variables sea o no 

simétricas, y rango de valores (máximo y mínimo). Las variables categóricas o cualitativas se 

representan en frecuencias absolutas, relativas y porcentajes.  

Para la primera fase o estudio 1 (observacional analítico longitudinal ambispectivo de cohortes), 

analizamos en primer lugar 2 grupos (S1 y S2, antes y después de la cirugía, con el idea de ver el 

impacto de la cirugía s1 en el grupo S1 y el impacto de s1 y s2 en el grupo S2). El contraste de 

hipótesis se realizaría tanto para variables cuantitativas como cualitativas. Con objeto de analizar 

las diferencias entre variables cuantitativas continuas en dos grupos relacionados se ha aplicado 

la prueba T de Student para muestras pareadas en el caso de que se pueda aceptar la condición de 

normalidad, lo cual se ha comprobado mediante el Test de Shapiro-Wilk. En el caso no 

paramétrico se ha aplicado el test Wilcoxon. Para analizar las diferencias entre variables 

cualitativas en los dos grupos relacionados se ha aplicado el test de McNemar para muestras 

pareadas. 

Posteriormente analizamos los grupos S1 y S2 tras haber realizado los procedimientos de 

alargamiento. Para analizar dichas diferencias entre variables cuantitativas continuas en 2 grupos 

independientes se comprueba, al igual que en el análisis previo, si satisfacen la condición de 

Calcio (Ca) Cuantitativa mg/dl

Fósforo (P) Cuantitativa mg/dl

Formación ósea:  
- P1NP (procollagen tipe 1 N-terminal propeptide)

Cuantitativa ng/ml

Degradación ósea: 
- B CTX (cross-ling forming site with collagen: C-terminal telopeptide)

Cuantitativa ng/ml
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normalidad mediante el Test de Shapiro-Wilk. En caso de que no se verifique la condición de 

normalidad se ha aplicado el test no paramétrico de U Mann Whitney - Wilcoxon, y en el caso en 

que se cumpla la condición de normalidad se ha aplicado el test de la T-student. Para estudiar la 

relación entre variables cualitativas en estos dos grupos independientes se aplica la prueba exacta 

de Fischer. 

Para la segunda fase o estudio 2 (observacional descriptivo transversal o de corte con tres grupos 

de población acondroplásica independientes) empleamos contrastes de hipótesis para variables 

cuantitativas mediante test paramétricos y no paramétricos. Debido a la asunción de los test 

paramétricos en normalidad y homocedasticidad, para analizar las diferencias entre variables 

continuas en k grupos independientes (con k>=3) se comprueba en primer lugar si se satisfacen 

las condiciones de homocedasticidad (mediante el Test de Levene) y normalidad (Test de Shapiro 

-Wilk). En caso de que no se verifique la condición de normalidad se ha aplicado el test no 

paramétrico de Kruscal Wallis, y si se rechaza la hipótesis de igualdad, para ver los grupos que 

difieren entre sí se comparan 2 a 2 mediante la prueba U de Mann Whitney con la corrección de 

Bonferroni. En el caso en el que se pueda aplicar un test paramétrico, se emplea el Test ANOVA 

(para variables respuesta continua en > de 2 grupos), y si los datos son estadísticamente 

significativos, se aplica la prueba post hoc, en concreto la prueba de Tukey para ver qué grupo 

difiere de otro. Del mismo modo que en el primer estudio, para estudiar la relación entre 

variables cualitativas en los tres grupos independientes se aplica la prueba exacta de Fischer. 

Merece mención que en ambos estudios se destaca la presencia de variables categóricas ordinales 

(altura, peso, IMC, brazada, perímetro de cintura y perímetro cefálico), distribuidas en 7 

categorías ordenadas según su distribución al compararla con SDS de población acondroplásica 

de referencia [(Grupo 1 (< -2 SDS); Grupo 2 (-2 a -1 SDS); Grupo 3 (-1 a 0 SDS); Grupo 4 (0 

SDS); Grupo 5 (0 a +1 SDS); Grupo 6 ( +1 a +2 SDS) y Grupo 7 (> +2 SDS)]. Debido al elevado 

número de categorías ordinales y al bajo tamaño muestral (10 pacientes en cada uno de los 

grupos) se aplicarán test no paramétricos de rangos para dichas variables. Concretamente, en el 

primer estudio se aplicará el test de rangos con signo de Wilconxon para 2 grupos con datos 

pareados (S1 y S2 antes y después de la cirugía). Para el segundo estudio, al tratarse de más de 

dos grupos independientes (S0, S1 y S2 después de la cirugía) se aplica el test no paramétrico de 

Kruskal-Wallis. En aquellos contrastes significativos, y con el objetivo de profundizar en las 

diferencias, se realizarán comparaciones dos a dos de todos los grupos aplicando el Test de Dunn 

como prueba post hoc. 
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Se interpreta significación estadística con p < 0.05. El análisis estadístico se realiza mediante el 

sistema R software, version 3.5.3. (R Core Team, 2019). 

En cuanto al análisis multivariante, y debido a la gran cantidad de variables analizadas, en primer 

lugar se utilizan técnicas exploratorias con objeto de simplificar las variables. Entre ellas se 

destaca el análisis multivariante de componentes principales (PCA). Se pretende reducir el 

conjunto de variables iniciales (p) a nuevas variables subyacentes (z) que expliquen 

aproximadamente lo mismo que el conjunto de variables originales, con el objetivo de detectar 

tendencias entre los grupos. El PCA nos permite encontrar un número de nuevas variables 

subyacentes que expliquen aproximadamente lo mismo que las variables originales (z<p). Así, 

con las nuevas variables se puede caracterizar a los individuos sin apenas perder información. 

Cada una de estas nuevas variables recibe el nombre de componente principal (CP), y se pueden 

definir como combinaciones lineales de las variables originales. Además, dichas CP se ordenan 

según el porcentaje de varianza que explican de los datos originales. 

Por otra parte, se realiza un análisis cluster con representación gráfica, heatmap. La técnica con 

la que se realiza el clustering jerárquico es mediante agrupamiento por ensalzamiento completo 

(complete linkage).  

Posteriormente, se realiza un análisis de correlaciones de Spearman para observar relaciones 

monótonas, crecientes o decrecientes, entre las diferentes variables incluidas en los objetivos. Al 

mismo tiempo, se realiza un test de correlación en el que se analizará la significación de dichas 

correlaciones. Una correlación positiva indica una relación monótona directa entre las dos 

variables, y una negativa, una inversa. El valor absoluto de la correlación que indica la fortaleza 

de esta asociación se interpreta como: 

• 0 - 0.25: no hay correlación o dicha correlación es muy baja. 

• 0.25 - 0.50: la asociación es débil. 

• 0.50 - 0.75: la asociación es moderada-fuerte. 

• 0.75 - 1: la asociación es fuerte-perfecta. 

Por último, se realizará un test de correlación entre variables (cuya hipótesis nula es que la 

correlación entre las variables es igual a 0). Se considerarán correlaciones significativamente 

diferentes de 0 a aquellas con p valor < 0.05. 
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3. RESULTADOS. 

Se recluta un total de 30 pacientes entre los años 2015 y 2020, realizando los procedimientos 

quirúrgicos (s1 y s2) entre los años 2014 y 2019.  

Se adjunta esquema con el número de pacientes en cada grupo, estudios diseñados, variables y 

momento de recogida de las mismas (Figura 16).  

Figura 16. Diseño de los estudios, número de pacientes en cada grupo, variables y momento de recogida.  

Atendiendo a los grupos y estudios diseñados, el número de pacientes incluidos quedan 

distribuidos de la siguiente manera:   

• En el estudio (1) observacional analítico de cohortes encontramos 20 pacientes seguidos 

ambispectivamente, constituyendo 10 de ellos el grupo S1 (intervención s1) y los otros 10 

forman el grupo S2 (intervenciones s1 y s2). Al mismo tiempo, ambas cohortes se unen en 

un solo grupo estableciendo una serie de casos consecutiva de los mismos pacientes incluidos 

en el protocolo quirúrgico de alargamiento, y en los que en 20 pacientes se realiza s1 y en 10 

pacientes s2.  

• En el estudio (2) observacional descriptivo de corte encontramos 30 pacientes valorados en 

una única visita, constituyendo el grupo S0 (10 pacientes no intervenidos), el grupo S1 
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(intervención de miembros inferiores) y S2 (intervención de miembros inferiores y 

superiores) del estudio 1.   

Se exponen los resultados en dos bloques.  

En un primer bloque se analizan los resultados relacionados con la primera fase o estudio 1, 

observacional analítico de cohortes con dos grupos (S1 y S2). Al mismo tiempo, se exponen 

como serie de casos incluidos en el protocolo de alargamiento.  

En un segundo bloque se exponen los resultados obtenidos de la segunda fase o estudio 2, 

estudio observacional descriptivo transversal o de corte con tres grupos, grupo S0, S1 y S2, de 

población acondroplásica entre 12 y 16 años. 

3.1 Análisis de resultados de la primera fase o estudio 1.  Estudio observacional analítico 

de cohortes con dos grupos incluidos en el protocolo de alargamiento (S1 y S2).  

En este primer bloque se analizan los resultados referentes a los pacientes incluidos en el 

protocolo de alargamiento.  

Se exponen los resultados del estudio observacional analítico de cohortes con dos grupos, grupo 

S1 y S2, con el objeto de valorar el impacto en variables antropométricas y radiológicas del 

alargamiento de miembros inferiores (s1) aislado por un lado, y de miembros superiores e 

inferiores (s1+s2) conjuntamente por otro.  

Al mismo tiempo, se exponen los resultados de estos mismos pacientes como una única serie de 

casos con 20 pacientes intervenidos de miembros inferiores (s1) y 10 de ellos además de 

miembros superiores (s2), con el objeto de describir las variables quirúrgicas y complicaciones 

relacionadas con el alargamiento de miembros inferiores (s1) y superiores (s2). 

 3.1.1 Análisis descriptivo de variables demográficas y antropométrica (altura). 

En primer lugar, se realiza un análisis descriptivo de variables demográficas (sexo y edad media 

de inicio de cada uno de los procedimientos) y antropométricas (altura en cm y  altura Z score al 

inicio del procedimiento) en los pacientes incluidos en el protocolo de alargamiento (Tabla 2). 

En dicha tabla se muestran los resultados de los grupos S1 y S2 de forma independiente 

(columnas azul y amarilla), y conjuntamente (columna verde).     

Atendiendo a dicho análisis, destacamos una altura de 109.9 (6.3) y 105.4 (5.9) cm, y una altura  

en SDS según las tablas de referencia para población no acondroplásica del CDC de -5.8 (0.9) y 
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-5.7 (1) SDS en los grupos S1 y S2 respectivamente, con unos valores de 107.7 (6.4) cm para la 

altura y -5.7 (0.9) SDS al unir ambos grupos.  

Con el objeto de analizar más detalladamente la altura de los pacientes incluidos en el protocolo 

de alargamiento se referencian por sexo y edad atendiendo a las tablas de crecimiento específicas 

para población acondroplásica (Horton et al., 1978; Merker et al., 2018; Neumeyer et al., 2020), 

y se exponen de forma estratificada [(Grupo 1 (< -2 SDS); Grupo 2 (-2 a-1 SDS); Grupo 3 (-1 a 

0 SDS); Grupo 4 (0 SDS); Grupo 5 (0 a +1 SDS); Grupo 6 ( +1 a +2 SDS); Grupo 7 (> +2 

SDS)]. Tras dicho análisis, se observa como la altura de todos los pacientes se encuentra en el 

grupo 4 o menor, es decir igual o inferior a 0 SDS o p50 según las curvas de crecimiento 

estándar para población acondroplásica, cumpliéndose así el criterio de inclusión en el protocolo 

de alargamiento en relación con la talla en bipedestación.  

Tabla 2. Variables demográficas (sexo y edad de inicio de los procedimientos) y antropométrica (altura en SDS), 
de los grupos S1 (azul) y S2 (amarillo) por separado y conjuntamente (verde). Nota: la altura como variable 
categórica queda recogida atendiendo a las tablas de referencia (Horton et al., 1978; Neumeyer et al., 2020) con 
los siguientes valores: Grupo 1 (< -2 SDS); Grupo 2 (-2 a -1 SDS); Grupo 3 (-1 a 0 SDS); Grupo 4 (0 SDS); Grupo 
5 (0 a +1 SDS); Grupo 6 ( +1 a +2 SDS); Grupo 7 (> +2 SDS). 

Demográfico 
Antropométrica (altura)

Grupo S1 (n= 10) Grupo S2 (n=10) Grupos S1 +S2 (n=20)

                   Niñas 
Sexo 
                   Niños

8 5 13

2 5 7

Edad de inicio s1 11.1 (1.3) 11,9 (1.4)

Edad de inicio s2 - 13,5 (0.8) -

Altura en cm 109.9 (6.3) 105.4 (5.9) 107.7 (6.4)

• Distribución de la altura en SDS 
según tablas de referencia para 
población acondroplásica (Horton et 
al 1978; Neumeyer et al 2020), 
estratificada en 7 categorías

Categorías 
1: 10%.       
2: 20%.  
3: 50%.        
4: 20%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categorías 
1: 10%. 
2: 10%.  
3: 50%. 
4: 30%.  
5: 0%. 
6: 0%.  
7: 0% 

Categorías 
1: 10%. 
2: 15%.  
3: 50%. 
4: 25%.  
5: 0%. 
6: 0%.  
7: 0%

Altura en SDS según las tablas de 
referencia para población no 
acondroplásica del CDC

-5.8 (0.9) -5.7 (1) -5.7 (0.9)
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Una vez incluidos en el protocolo de alargamiento, el procedimiento s1 se realiza a una edad 

media de 12.8 (+/- 0.9) y 11.1 (1.3) años en los grupos S1 y S2 respectivamente, y a los 11.9 

(1.4) años si tenemos en cuenta ambos grupos conjuntamente. El momento de inicio de s2 para el 

grupo S2 se realiza a los 13.5 (0.8) años. 

3.1.2 Análisis del impacto de los procedimientos en las variables antropométricas. 

Se recoge el efecto de los procedimientos s1 (alargamiento de miembros inferiores) y s2 

(alargamiento de miembros superiores) en diferentes variables antropométricas (altura, peso, 

IMC y brazada) y de proporcionalidad corporal (perímetro cefálico/altura). Dichas variables son 

recogidas antes de iniciar el procedimiento (ambispectivamente), y tras el mismo 

(prospectivamente) en los grupos S1 y S2 por separado (estudio de cohortes) y conjuntamente 

(serie de casos).  

Inicialmente, se analiza la variable altura antes y después de la cirugía de alargamiento de 

miembros inferiores con el objeto de analizar el impacto de dicho procedimiento en esta variable. 

Se estudia la altura desde diferentes perspectivas (cuantitativamente en cm y en SDS según las 

tablas de referencia para población no acondroplásica del CDC, y categóricamente en 7 grupos 

atendiendo al SDS según las tablas específicas de Horton et al., 1978; Merker et al., 2018; 

Neumeyer et al., 2020 (Tabla 3A). Dichos datos se muestran en ambos grupos por separado y 

conjuntamente, siendo más representativos estos últimos ya que corresponderían a una serie de 

casos de 20 pacientes intervenidos de s1.  

Tras el análisis de la variable altura en los grupos S1 y S2, antes y después del procedimiento s1, 

encontramos significación estadística en ambos grupos en las variables cuantitativas analizadas 

(altura en cm y altura en SDS según las tablas de referencia para población no acondroplásica del 

CDC) y en la variable categórica al estratificar la altura en SDS por grupos. Se destaca, 

relacionando la altura de los grupos intervenidos con la talla en bipedetación de población no 

acondroplásica, el paso de una altura en SDS de -5.7 (0.9) a -4.5 (0.7). Dichos hallazgos se 

corroboran con la categorización del 0% de los pacientes antes de intervenirse en el grupo 5 o 

mayor (mayor a 0 SDS), mientras que el 100% de los pacientes tras la intervención se encuentran 

por encima de 0 SDS, destacando el 70 % de ellos en el grupo 7 (> +2 SDS). A pesar de dicho 

incremento, se observa cómo la talla en bipedestación de población acondroplásica intervenida 

de s1, queda aún muy alejada de la altura de población no acondroplásica. 
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Tabla 3A. Variable altura en los grupos S1 (azul) y S2 (amarillo) por separado y conjuntamente (verde). Se 
expone descriptiva y comparativamente la altura desde diferentes perspectivas (en cm, en categorías según la SDS 
atendiendo a las tablas de referencia Horton et al., 1978; Neumeyer et al., 2020, y según las tablas de referencia para 
población no acondroplásica del CDC) antes y después de los procedimientos. Los datos cuantitativos se muestran 
en números absolutos con medias y sd, aplicando el test paramétrico t-student para datos pareados (a) y no 
paramétrico de Wilcoxon (b). Los datos categorizados se describen en porcentaje por categoría aplicando el test de 
McNemar para datos pareados, y en números absolutos con medias y sd aplicando el test de rangos con signo de 
Wilcoxon. Se destacan (*) aquellas variables estadísticamente significativas (p<0.05). 

El impacto de los procedimientos en cada uno los grupos en el resto de variables antropométricas 

(peso, IMC y brazada) y variable de proporcionalidad (perímetro cefálico/altura) se muestran en 

la Tabla 3B.  

Tabla 3B. Variables antropométricas, en los grupos S1 (azul) y S2 (amarillo) por separado. Se expone 
descriptiva y comparativamente, el peso, IMC, brazada y la relación entre el perímetro cefálico y la altura, antes y 
después de los procedimientos. Los datos se muestran en números absolutos con medias (sd), aplicando el test 
paramétrico t-student para datos pareados (a) y no paramétrico de Wilcoxon (b). Se destacan (*) aquellas variables 
estadísticamente significativas (p<0.05). 

Antropometría 
- Altura -

Grupo S1 (n= 10) Grupo S2 (n=10) Grupos S1 +S2 (n=20)

antes después antes después antes después

Altura en cm 

Distribución de la 
altura en SDS según 
tablas de referencia para 
población acondroplásica 
(Horton et al 1978; 
Neumeyer et al 2020), 
estratificada en 7 
categorías 

Altura en SDS según las 
tablas de referencia para 
población no 
acondroplásica del CDC

109.9 (6.3)  
* (a) 

2.8 (0.9) * 
Categoría * 
1: 10%.      
2: 20%.  
3: 50%.      
4: 20%.  
5: 0%.        
6: 0%.  
7: 0%  

-5.8 (0.9)  
* (a)

126 (7.2)  
* (a) 

6.6 (0.7)* 
Categoría * 
1: 0%.       
2: 0%.  
3: 0%.        
4: 0%.  
5: 10%.         
6: 20%.  
7: 70%  

-4.6 (0.6) 
* (a)

105.4 (5.9) 
* (a) 

3 (0.9)* 
Categoría* 
1: 10%.        
2: 20%.  
3: 50%.       
4: 20%.  
5: 0%.        
6: 0%.  
7: 0%  

-5.7  (1) 
* (a)

130.3 (5.2) 
* (a) 

6.3 (0.7)* 
Categoría * 
1: 0%.        
2: 0%.  
3: 0%.       
4: 0%.  
5: 10%.        
6: 20%.  
7: 70% 

-4.5 (0.7) 
* (a)

107.7 (6.4) 
* (a) 

2.9 (0.9)* 
Categoría * 
1: 10%.        
2: 20%.  
3: 50%.       
4: 20%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0%  

-5.7 (0.9) 
* (a)

128.1 (6.5) 
* (a) 

6.4 (0.7)* 
Categoría * 
1: 0%.       
2: 0%.  
3: 0%.       
4: 0%.  
5: 10%.        
6: 20%.  
7: 70% 

-4.5 (0.7) 
* (a)

Antropometría y 
proporcionalidad

Peso IMC Brazada Perímetro 
Cefálico / Altura

antes después antes después antes después antes después

Grupo S1  
(n= 10)

28.8 (6.5) 
* 

(a)

38.3 
(10.4)* 

(a)

23.6 
(3.9)

23.9  
(5.1)

99 (6.6) 101.4 
(6.7)

0.50 
(0.02) * 

(a)

0.44 
(0.02) * 

(a)

Grupo S2 (n=10) 24.9 (5.1) 
* 

(a)

39.1  
(5.6) * 

(a)

22.2 
(2.8)

23  
(3.1)

99.8 
(5.5) * 

(a)

122.7 
(6.1) * 

(a)

0.53 
(0.03) * 

(a)

0.43 
(0.02) * 

(a)
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Al igual que con la altura, en la variable peso (en kg) se aprecia un incremento estadísticamente 

significativo en ambos grupos tras la intervención. Para interpretar si dicho aumento se debe 

exclusivamente al crecimiento fisiológico esperado, o depende también de los procedimientos 

realizados, se realiza un análisis estratificado por grupo, sexo y edad, antes y después de la 

intervención (Tabla 3C). 

Tabla 3C. Variable peso en los grupos S1 (azul) y S2 (amarillo) estratificados por sexo. Se expone descriptiva y 
comparativamente, el peso desde diferentes perspectivas (en Kg y en categorías según la SDS atendiendo a las tablas 
de referencia Horton et al., 1978; Neumeyer et al., 2020), antes y después de los procedimientos. Los datos 
cuantitativos se muestran en números absolutos y medias (sd), y se aplica el test paramétrico t-student para datos 
pareados (a) y no paramétrico de Wilcoxon (b). Los datos categorizados se describen en porcentaje por categoría 
aplicando el test de McNemar para datos pareados, y en números absolutos con medias y sd aplicando el test de 
rangos con signo de Wilcoxon. Se destacan (*) aquellas variables estadísticamente significativas (p<0.05). 

PESO estratificado por 
edad, sexo y grupo 

S1  
- previo al alargamiento -

S2  
- previo al alargamiento -

Sexo Varón  
2 (20%)

Mujer 
8 (80%)

Varón  
5 (50%)

Mujer 
5 (50%)

Edad (años) 13.3 (0.9) 12.6 (0.9) 10.2 (1.1) 11.9 (0.7)

Peso (kg) 29.9 (1.3)  
* (a)

28.5 (6.9) 
* (a)

23.4 (5.2) 
* (a)

26.4 (4) 
* (a)

Distribución de la 
altura en SDS según 
tablas de referencia para 
población acondroplásica 
(Horton et al 1978; 
Neumeyer et al 2020), 
estratificada en 7 
categorías

3.6 (1.5) 
            4 (1)                           3.5 (1.5)

3.4 (1.6) 
          3 (1.3)                     3.4 (1.4)

Categoría 
1: 0%.       
2: 0%.  
3: 50%.       
4: 0%.  
5: 50%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría 
1: 12.5%.       
2: 25%.  
3: 0%.       
4: 25%.  
5: 37.5%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría 
1: 0%.       
2: 60%.  
3: 0%.       
4: 0%.  
5: 40%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría 
1: 20%.       
2: 0%.  
3: 20%.       
4: 20%.  
5: 40%.         
6: 0%.  
7: 0% 

S1  
- tras el alargamiento (s1)- 

S2  
- tras s1 y s2 -

Edad (años) 14.8 (0.1) 14.2 (0.8) 14.8 (0.6) 15.4 (0.4)

Peso (kg) 38.3 (3.3) 
* (a)

38.3 (10.9) 
* (a)

38.3 (5.8) 
* (a)

39.8 (4.7) 
* (a)

Distribución del peso 
en SDS según tablas de 
referencia para población 
acondroplásica (Horton 
et al 1978; Neumeyer et 
al 2020), estratificada en 
7 categorías

3.3 (2.1) 
           3.5 (1.5)                       3.2 (1.2)

3.6 (1.5) 
        3.2 (1.5)                      4 (1.3)

Categoría 
1: 0%.       
2: 50%.  
3: 0%.       
4: 0%.  
5: 50%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría 
1: 25%.       
2: 25%.  
3: 12.5%.       
4: 12.5%.  
5: 0%.         
6: 12.5%.  
7: 12.5%

Categoría 
1: 0%.       
2: 60%.  
3: 0%.       
4: 0%.  
5: 40%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría 
1: 0%.       
2: 20%.  
3: 20%.       
4: 0%.  
5: 60%.         
6: 0%.  
7: 0% 
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Atendiendo a los grupos establecidos relacionados con el peso en SDS, no se encuentran 

diferencias estadísticamente significativas en los grupos S1 y S2, antes y después de los 

procedimientos. Por tanto, probablemente, el incremento del peso en ambos grupos y sexos, a 

diferencia de la altura, se deba al crecimiento fisiológico esperado. 

Ya que la variación del peso es menor al incremento observado en la altura, realizamos un 

análisis estratificado por edad, sexo y grupo de la variable IMC, con el objeto de ver el impacto 

de la intervención en la misma (Tabla 3D).  

Tabla 3D. Variable IMC en los grupos S1 (azul) y S2 (amarillo) estratificados por sexo. Se expone descriptiva y 
comparativamente, el IMC desde diferentes perspectivas (en Kg/m2 y en categorías según la SDS atendiendo a las 
tablas de referencia Horton et al., 1978; Neumeyer et al., 2020), antes y después de los procedimientos. Se realiza el 
mismo análisis estadístico que en la variable peso. Se destacan (*) aquellas variables estadísticamente significativas 
(p<0.05). 

IMC estratificado por 
edad, sexo y grupo 

S1  
- previo al alargamiento -

S2  
- previo al alargamiento -

Sexo Varón  
2 (20%)

Mujer 
8 (80%)

Varón  
5 (50%)

Mujer 
5 (50%)

Edad (años) 13.3 (0.9) 12.6 (0.9) 10.2 (1.1) 11.9 (0.7)

IMC (kg/m2) 23.5 (2.3) 23.7 (4) 21 (3) 23.4 (1.6)

Distribución del IMC 
en SDS según tablas de 
referencia para población 
acondroplásica (Horton 
et al 1978; Neumeyer et 
al 2020), estratificada en 
7 categorías

3.9 (1.7) 
         3.5 (1.5)                         4 (1.7)

3.9 (1.5)* 
        3.4 (1.7)                   4.4 (0.8)*

Categoría  
1: 0%.       
2: 50%.  
3: 0%.       
4: 0%.  
5: 50%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría  
1: 12.5%.       
2: 12.5%.  
3: 12.5%.       
4: 0%.  
5: 50%.         
6: 12.5%.  
7: 0% 

Categoría * 
1: 0%.       
2: 60%.  
3: 0%.       
4: 20%.  
5: 0%.         
6: 20%.  
7: 0% 

Categoría * 
1: 0%.       
2: 0%.  
3: 20%.       
4: 20%.  
5: 60%.         
6: 0%.  
7: 0% 

S1  
- tras s1- 

S2  
- tras s1 y s2 -

Edad (años) 14.8 (0.1) 14.2 (0.8) 14.8 (0.6) 15.4 (0.4)

IMC (kg/m2) 22.3 (3.9) 24.3 (5) 21.9 (3.7) 24.1 (1.1)

Distribución del IMC 
en SDS según tablas de 
referencia para población 
acondroplásica (Horton 
et al 1978; Neumeyer et 
al 2020), estratificada en 
7 categorías

2.9 (1.7) 
         2.5 (1.5)                         3 (1.7)

2.6 (1.3)* 
       2.6 (1.5)                   2.6 (0.8)*

Categoría  
1: 50%.       
2: 0%.  
3: 0%.       
4: 50%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría  
1: 25%.       
2: 12.5%.  
3: 37.5%.       
4: 0%.  
5: 12.5%.         
6: 12.5%.  
7: 0%

Categoría * 
1: 40%.       
2: 0%.  
3: 40%.       
4: 0%.  
5: 20%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría * 
1: 20%.       
2: 0%.  
3: 80%.       
4: 0%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0% 
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En primer lugar, se destaca la ausencia de significación estadística al analizar el IMC en bruto 

antes y después de la intervención en los grupos S1 y S2. Sin embargo, al analizar el IMC en 

SDS, estratificado en categorías, y teniendo en cuenta la edad y el sexo, se destaca un descenso 

del IMC en ambos grupos y sexos tras los procedimientos quirúrgicos, siendo estadísticamente 

significativo para el grupo S2, con mayor variación en el grupo femenino. 

Respecto a los hallazgos en la variable brazada, se realiza un análisis estratificado por sexo y 

edad en el grupo S2 antes y después de la cirugía, destacando un incremento de 2 SDS en 

varones y 3 SDS en mujeres tras la cirugía de alargamiento humeral (s2) respecto a las tablas de 

referencia (Neumeyer et al., 2020) (Tabla 3E). 

Tabla 3E. Variable brazada en el grupo S2 (amarillo). Se expone descriptiva y comparativamente, la brazada en 
cm y en categorías según la SDS atendiendo a las tablas de referencia Horton et al., 1978; Neumeyer et al., 2020, 
antes y después de los procedimientos. Se realiza el mismo análisis estadístico que en la variable peso e IMC. Se 
destacan (*) aquellas variables estadísticamente significativas (p<0.05). 

BRAZADA estratificada por 
edad y sexo

S2  
- previo a s2 -

Sexo Varón    
5 (50%)

Mujer 
5 (50%)

Edad (años) 12 (0.8) 13.8 (0.2)

Brazada (cm ) 99.7 (3) 100.3 (6.2)

Distribución de la brazada en 
SDS según tablas de referencia 
para población acondroplásica 
(Horton et al 1978; Neumeyer et 
al 2020), estratificada en 7 
categorías

2.7 (1.1) 
                      2.6 (0.8)                                                  2.8 (1.2)

Categoría * 
1: 20%.       
2: 0%.  
3: 80%.       
4: 0%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría *  
1: 0%.       
2: 60%.  
3: 20%.       
4: 0%.  
5: 20%.         
6: 0%.  
7: 0% 

S2  
- tras s2 -

Edad (años) 14.8 (0.6) 15.4 (0.4)

Brazada (cm ) 123 (3.9)* 122.3 (7.1)*

Distribución de la brazada en 
SDS según tablas de referencia 
para población acondroplásica 
(Horton et al 1978; Neumeyer et 
al 2020), estratificada en 7 
categorías 

5.7 (0.8)* 
                      5.4 (0.5)*                                               6 (0.9)*

Categoría * 
1: 0%.       
2: 0%.  
3: 0%.       
4: 0%.  
5: 60%.         
6: 40%.  
7: 0% 

Categoría * 
1: 0%.       
2: 0%.  
3: 80%.       
4: 0%.  
5: 40%.         
6: 20%.  
7: 40% 
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En el resto de variables analizadas, tras la aplicación del test paramétrico t-student para datos 

pareados, atendiendo a proporcionalidad corporal encontramos un descenso estadísticamente 

significativo en la relación entre el perímetro cefálico y la altura en ambos grupos antes y 

después de los procedimientos quirúrgicos.  

En resumen, y atendiendo a los datos más relevantes tras la realización de los procedimientos 

quirúrgicos, en el grupo S1 y S2, se resalta significación estadística relacionada con un 

incremento en la altura atendiendo a su distribución en SDS según las tablas de referencia tanto 

para población acondroplásica como no acondroplásica, y un descenso en la relación corporal 

entre el perímetro cefálico y la altura. En el grupo S2, además se destaca significación estadística 

relacionada con un descenso en el IMC y un incremento en la brazada atendiendo a su 

distribución en SDS.  

Por último, se comparan las variables antropométricas (altura, peso, IMC, brazada y relación 

perímetro cefálico/altura) entre los grupos S1 y S2 al finalizar los procedimientos quirúrgicos, 

con objeto de valorar el impacto del procedimiento s1 de forma aislada (grupo S1) y los 

procedimientos s1 y s2 conjuntamente (grupo S2) en dichas variables. Tras la aplicación del test 

t-student para variables cuantitativas en dos grupos independientes, y asumiendo homogeneidad 

de varianzas, y la aplicación del test exacto de Fischer para variables cualitativas en dos grupos 

independientes, encontramos diferencias estadísticamente significativas exclusivamente para la 

brazada, a favor del grupo S2, no hallando diferencias en el resto de variables antropométricas. 

3.1.3 Análisis del impacto de los procedimientos en las variables radiológicas. 
Se muestra el análisis de la deformidad y longitud de miembros inferiores (tanto derecho como 

izquierdo), así como la cifosis dorsal y lordosis lumbar radiológica, atendiendo al protocolo del 

Rubin Institute for Advanced Orthopedics (Sinai Hospital of Baltimore) (Standard et al., 2018). 

Dicho análisis se realiza en los grupos S1 y S2 por separado y conjuntamente, y al inicio y al 

final del seguimiento (Tabla 4A, 4B y 4C). 

En primer lugar, se realiza un análisis de la deformidad inicial valorando el MAD y el eje 

mecánico como variables que marcan el patrón de la deformidad en el plano coronal. Tras dicho 

análisis, se destaca una tendencia al genu varum radiológico al analizar estas variables en los dos 

grupos conjuntamente y por separado antes del inicio de los procedimientos, observando una 

discreta tendencia a la deformidad en varo de todos los ángulos sin encontrar un punto de 

deformidad evidente (Tabla 4A).  
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Dicha tendencia al genu varum, se encuentra también acentuada por el incremento del ángulo de 

convergencia de la interlínea articular de la rodilla (JLCA) previo a la cirugía.  

Tras la cirugía de alargamiento y desaxación de miembros inferiores, se muestra un discreta 

corrección de la deformidad en el plano coronal con tendencia al genu neutro radiológico, siendo 

estadísticamente significativo exclusivamente el MAD del miembro inferior izquierdo del grupo 

S2 pasando de 8.6 (10.6) mm a 1.3 (12) mm, y el eje mecánico del miembro inferior izquierdo en 

el grupo S2 y en ambos grupos conjuntamente pasando de 7.3 (7.1) º a 1 (6)º, y de 7.8 (6.8)º a 

3.2 (6.4)º respectivamente. También se destaca una disminución estadísticamente significativa 

tras la cirugía del JLCA en ambos grupos conjuntamente, pasando de 3 (3)º a 1.2 (1.4)º en el 

miembro derecho, y de 2.8 (2.4)º a 1.9 (5.2)º en el miembro izquierdo. 

Tabla 4A. Variables radiológicas (análisis de deformidad) en los grupos S1 y S2 por separado y 
conjuntamente, al inicio y al final del seguimiento. Se expone el análisis de la deformidad mediante MAD, eje 
mecánico y JLCA, adjuntando sus valores de referencia. Los datos se muestran en números absolutos y medias (sd), 
y se realiza análisis para variables cuantitativas en dos grupos relacionados. Test paramétrico t-student para datos 
pareados (a) y no paramétrico de Wilcoxon (b). Se destacan (*) aquellas variables estadísticamente significativas 
(p<0.05). 

Radiología. 
Análisis dedeformidad

MAD 0 mm (+/-3) Eje mecánico (º)

pre s1 tras s1 pre s1 tras s1

Drch Izq Drch Izq Drch Izq Drch Izq

Grupo S1  
(n= 10)

7.5 
(14.7) 

10.8  
(11)

4.3  
(20)

12  
(12.8)

4.9   
(9.5) 

8.3  
(6.8) 

2.5 (9) 5.4 
(6.3)

Grupo S2  
(n=10)

5.1 
(14.9) 

8.6  
(10.6) 
*(a)

1.7 
(12.6)

1.3 
(12.9) 
*(a)

2.7  
(9.6)  

7.3  
(7.1)  
*(a)

0.9 
(5.8)

1  
(6) 
*(a)

Grupos  
S1 y S2 (n=20)

6.3 
(14.5) 

9.7  
(10.6)

3  
(16.4)

6.7 
(13.6)

3.8  
(9.64) 

7.8 
(6.8) 
*(a)

1.7 
(7.4)

3.2 
(6.4) 
*(a)

Radiología. 
Análisis dedeformidad

JLCA 0º (0+/-2º)

pre s1 tras s1

Drch Izq Drch Izq

Grupo S1  
(n= 10)

4.1 (3.4) *(b)    3.7 (2.8) 1.3 (0.9) *(b) 3.1 (7.4)

Grupo S2  
(n=10)

1.8 (2.1)  1.9 (1.7) *(a) 1.2 (0.9) 0.7 (0.5) *(a)

Grupos  
S1 y S2 (n=20)

3 (3) *(b) 2.8 (2.4) *(b) 1.2 (1.4) *(b) 1.9 (5.2) *(b)
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Tras dicho estudio inicial, se realiza un análisis más detallado atendiendo a cada uno de los 

segmentos, y a su situación antes y después de la cirugía (Tabla 4B).  

En el segmento femoral, a nivel proximal se aprecia un aumento estadísticamente significativo 

tras la cirugía del ángulo mLPFA, de lo cual se interpreta un aumento de la alineación en varo a 

este nivel tras la misma. A nivel distal, no se encuentra ninguna modificación tras el proceso de 

alargamiento. En el segmento tibial, a nivel proximal se aprecia un aumento del ángulo mMPTA, 

y a nivel distal una disminución del ángulo mLDTA, favoreciendo ambas situaciones la 

normoalineación de este segmento tras la cirugía. 

Tabla 4B. Variables radiológicas (análisis de deformidad) en los grupos S1 y S2 por separado y 
conjuntamente, al inicio y al final del seguimiento. Se expone el análisis de la deformidad por segmentos 
atendiendo a mLPFA, mLDFA, mMPTA y mLDTA, adjuntando sus valores de referencia. Los datos se muestran en 
números absolutos y medias (sd), y se realiza análisis para variables cuantitativas en dos grupos relacionados. Test 
paramétrico t-student para datos pareados (a) y no paramétrico de Wilcoxon (b). Se destacan (*) aquellas variables 
estadísticamente significativas (p<0.05). 

Radiología. 
Análisis dedeformidad

mLPFA 90º (85-95º) mLDFA 87º (85-90º)

pre s1 tras s1 pre s1 tras s1

Drch Izq Drch Izq Drch Izq Drch Izq

Grupo S1  
(n= 10)

101.9 
(13) 
*(a) 

99 
(14.8) 
*(a)

111.1 
(7.6) 
*(a)

110.1 
(10) 
*(a)

87.1 
(4.4)

88.8 
(4) 
*(a)

87.7 
(6)

91.4 
(4.7) 
*(a)

Grupo S2  
(n=10)

83.6 
(15.7) 
*(a)

83.8 
(17.7)

102 
(12.2) 
*(a)

91.5 
(29.9)

89.4 
(5.3) 

92 
(4.6)

87.5 
(6.8)

89.2 
(5.2)

Grupos  
S1 y S2 (n=20)

92.8 
(16.7) 
*(a) 

91.4 
(17.7) 
*(b)

106.6 
(11)  
*(a)

100.8 
(23.7) 
*(b)

88.2 
(4.9)

90.4 
(4.5)

87.6 
(6.2)

90.3 
(4.9)

Radiología. 
Análisis dedeformidad

mMPTA 87º (85-90º) mLDTA 89º (86-92º) 

pre s1 tras s1 pre s1 tras s1

Drch Izq Drch Izq Drch Izq Drch Izq

Grupo S1  
(n= 10)

86.8 
(3.5) 
*(a)

86.8 
(3.5) 
*(a)

89.1 
(4.7) 
*(a)

89 
(2.9) 
*(a)

93.7 
(4.9)

95.5 
(7.1)

92.9 
(8.9)

92.8 
(4.3)

Grupo S2  
(n=10)

88.1  
(3.6)

88.1 
(3.5)

88.7 
(3.3)

89.8 
(2.5)

91.2 
(7.3)

91  
(9)

88.8 
(8.3)

88.4 
(6.6)

Grupos  
S1 y S2 (n=20)

87.1 
(3,4) 
*(a)

87.5 
(3.5) 
*(a)

88.9 
(3.9) 
*(a)

89.4 
(2.7) 
*(a)

92.5 
(6.2)

93.3 
(8.2) 
*(a)

87.6 
(6.2)

90.6 
(5.9)  
*(a)
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Se representa mediante imágenes radiológicas un paciente intervenido de s1 antes y después de 

la cirugía, observando la corrección de la desaxación en el plano coronal de los miembros 

inferiores, pasando de un genu varo a un genu neutro (Figura 17). Se destaca como limitación la 

ausencia de análisis de la deformidad y su corrección en el plano sagital.  

      A              B                       C  

      D            E            F 
Figura 17. Imágenes radiológicas (teleradiologías anteroposterior -AP- en carga de miembros inferiores) del 
análisis de la deformidad en un paciente (S1P12 -IGA-) antes (A,B y C) y después (D, E y F) de s1. A y D. 
MAD antes (A) y después (D). B y E. Eje mecánico y JLCA antes (B) y después (E). C y F. mLPFA, mLDFA, 
mMPTA y mLDTA antes (C) y después (F). 
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En segundo lugar, se realiza un análisis de longitud de miembros (superiores e inferiores), así 

como un análisis del raquis en el plano sagital (Tabla 4C), atendiendo al protocolo del Rubin 

Institute for Advanced Orthopedics (Sinai Hospital of Baltimore) (Standard et al., 2018). En 

relación con la columna, al igual que en la valoración clínica, se encuentra una disminución de la 

cifosis dorsal y de la lordosis lumbar, siendo estadísticamente significativo el descenso de esta 

última tras la realización del procedimiento s1 en ambos grupos. En relación con el incremento 

de longitud de los segmentos óseos tras los procedimientos s1 y s2, se encuentran diferencias 

estadísticamente significativas en los tres segmentos intervenidos, femoral y tibial tras s1, y 

humeral tras s2. 

Tabla 4C. Variables radiológicas (análisis de longitud de miembros y columna) en los grupos S1 y S2 por 
separado y conjuntamente, al inicio y al final del seguimiento. Se expone la cifosis dorsal y lordosis lumbar, 
longitud de fémur, tibia, miembros inferiores. Los datos se muestran en números absolutos y medias (sd), y se 
realiza análisis para variables cuantitativas en dos grupos relacionados. Test paramétrico t-student para datos 
pareados (a) y no paramétrico de Wilcoxon (b). Se destacan (*) aquellas variables estadísticamente significativas 
(p<0.05). 

Radiología. 
Columna Cifosis Dorsal Lordosis lumbar

pre s1 tras s1 pre s1 tras s2

Grupo S1  
(n= 10)

17.1 (8) 7.5 (2.3) 56.1 (15.8) *(b) 33.9 (11.7) *(b)

Grupo S2  
(n=10)

22.6 (8.5) 13.6 (6.6) 43.5 (15.7) *(a) 35.9 (16.4) *(a)

Grupos  
S1 y S2 (n=20)

19.6 (8.4) 12.4 (6.4) 49.8 (16.5) *(b) 34.8 (13.6) *(b)

Radiología. 
Análisis de 
lontidud

Longitud Fémur Longitud Tibia 

pre s1 tras s1 pre s1 tras s1

Grupo S1  
(n= 10)

21.8 (1.9) 
*(a)

29.1 (2) 
*(a)

17.5 (1.7) 
*(a)

23.7 (1.6) 
*(a)

Grupo S2  
n=10)

20.8 (2.4) 
*(a)

29.7 (1.5) 
*(a)

16.6 (1.4) 
*(a)

24.3 (1.3) 
*(a)

Grupos  
S1 y S2 
(n=20)

21.3 (2.2) 
*(a)

29.4 (1.7) 
*(a)

17.1 (1.6) 
*(a)

24 (1.4) 
*(a)
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Se representa la cifosis y lordosis lumbar mediante imágenes radiológicas en un paciente antes y 

después de s1 (Figura 18). 

         A            B 

Figura 18. Imágenes radiológicas (teleradiología lateral de columna completa en bipedestación) en un paciente 
(S2P6 -JSG-) antes (A) y después (B) de s1. 

3.1.4 Análisis de los procedimientos s1 y s2. 
Las variables continuas, intrínsecas al proceso de alargamiento, a excepción de las 

complicaciones y el rango articular, se exponen en la Tabla 5. Se destacan los resultados de los 

grupo S1 y S2 por separado y conjuntamente. 

Al comparar los resultados independientemente en los grupos S1 y S2, se destaca un disminución 

estadísticamente significativa del tiempo de fijación del procedimiento s1 en el grupo S2 

respecto al grupo S1. Consecuentemente, dicha disminución permite una mejora 

estadísticamente significativa del shi e índice de consolidación por segmentos al comparar S2 

con S1. Sin embargo, el análisis de dichas variables tiene mayor interés al analizar 

conjuntamente ambos grupos, interpretando una serie de casos de 20 pacientes en los que se 

realiza el procedimiento s1, y además, en 10 de ellos el procedimiento s2.  

Se destacan dos puntos de interés entre las variables relacionadas con el proceso de 

alargamiento:  
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• Índice de consolidación relacionado con el procedimiento s1 o shi de 20.4 (4.4) y 22.9 (5.3) 

cm/día clínico y radiológico respectivamente; y de 25.8 (2.8) cm/día relacionado con el 

procedimiento s2.  

• Porcentaje de alargamiento por segmento de 39 (3.6), 40.1 (4.2) y 64.9 (6.6) % para fémur, 

tibia y húmero respectivamente 

Tabla 5. Variables relacionadas con el alargamiento en los grupos S1 y S2 por separado y conjuntamente,  
alargamiento (cm), tiempo de fijación (días), índice de consolidación (días/cm) por segmento (bhi) y por 
procedimiento (shi), y porcentaje de alargamiento por segmento. Los datos se muestran en números absolutos, 
medias (x) y desviación estándar (sd), y se realiza análisis para variables cuantitativas en dos grupos independientes. 
Test t-student asumiendo homogeneidad de varianzas (a) y test U Mann Whitney - Wilcoxon (b) si no. Se destacan 
(*) aquellas variables estadísticamente significativas (p<0.05). 

Segmento / 
Procedimiento

Grupo S1  
(n= 10)

Grupo S2  
(n=10)

Grupos S1 y S2 
(n=20)

Alargamiento 
clínico 
(cm)

Fémur 

s1 

Tibia

8 (0.4) 8.2 (0.6) 8 (0.5)

15 15 15

7 (0.4) 6.6 (0.4) 6.8 (0.4)

s2 = Húmeros - 10 (0.5) 10 (0.5)

Alargamiento 
Radiológico 

(cm)

Fémur 

s1 

Tibia

6.9 (1.4) 8.6 (4.1) 7.8 (3)

13.3 (4.3) 16 (3.7) 14 (4.5)

5.9 (1)* (b) 7.2 (1.6)* (b) 6.8 (0.8)

s2 = Húmeros - 10 (0.5) 10 (0.5)

Tiempo de 
fijación (días)

s1 338.6 (57.9)* (a) 270 (66.4)* (a) 304.3 (70.1)

s2 - 253.6 (26.2) 253.6 (26.2)

Índice de 
consolidación 

clínico 
    (días/cm)

bhi en Fémur 

Shi 

bhi en Tibia 

40.8 (6,1)* (a) 32.9 (7.5)* (a) 36.8 (7.8)

22.6 (3.6)* (a) 18.2 (4.2)* (a) 20.4 (4.4)

50.8 (9.6)* (b) 40.9 (10.1)* (b) 45.9 (10.9)

Shi = bhi en 
Húmero

- 25.8 (2.8) 25.8 (2.8)

Índice de 
consolidación 

radiológico 
    (días/cm)

bhi en Fémur 

Shi 

bhi en Tibia

46.8 (8.3)* (b) 32.2 (6.2)* (b) 40.2 (8.1)

25.8 (5.7)* (b) 17 (5.4)* (b) 22.9 (5.3)

53.8 (12)* (b) 33.4 (8.3)* (b) 47.5 (25)

Shi = bhi en 
Húmero

- 25.8 (2.8) 25.8 (2.8)

% de 
alargamiento

Fémur 38.1 (3.7) 39.8 (3.6) 39 (3.6) 

Tibia 38.6 (4.3) 41.5 (3.6) 40.1 (4.2)

Húmero - 64.9 (6.6) 64.9 (6.6)
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3.1.4 Análisis descriptivo de las dificultades en los procedimientos s1 y s2. 
Se describen las dificultades según el sistema de clasificación elaborado por Paley (Paley., 

1990), estratificando en problemas, obstáculos y complicaciones menores y mayores (Tabla 6). 

Tabla 6. Dificultades (obstáculos, complicaciones menores y mayores) recogidas en números absolutos y 
frecuencias relativas.  Se incluyen las dificultades tras s1, en el grupo S1 y S2 por separado y en ambos juntos; y las 
dificultades tras s2 en el grupo S2, según el sistema de clasificación elaborado por Paley (Paley., 1990). Se recoge el 
número de pacientes y segmentos óseos implicados, destacando las dificultades más relevantes en número absoluto 
de veces y frecuencia relativa con la que se producen. 

s1 = MMII 
Fémur y Tibia 

S2 = MMSS 
Húmeros

DIFICULTADES Grupo S1 GRUPO S2 GRUPO S1 y S2 GRUPO S2

Nº pacientes 
Nº segmentos

10 
40

10 
40

20 
80

10 
20

Problemas

Infecciones grado 2 10/40 
 25%

4/40 
 10%

14/80 
 17.5%

1/20 
 5%

Subluxación glenohumeral 6/20 
 30%

Obstáculos 1/20 
 5%

Contractura en equino 4/20 
 20%

3/20 
 15%

7/40 
 17.5%

Subluxación rodilla 1/20 
 5%

0/20 1/40 
 2.5%

Desviación axial 2ª a del callo de 
elongación

0/40 2/40 
 5%

2/80 
 2.5%

Lesión neurológica. Neuroapraxia 0/20 0/20 0/40 1/20 
 5%

Complicaciones Menores 3/20 
 15%

Rigidez rodilla 4/20 
 20%

1/20 
 5%

5/40 
 12.5%

Fractura femoral 0/20 4/20 
 20%

1/40 
 2.5%

Desviación axial sin deformidad residual 0/40 1/40 
 2.5%

1/80 
 1.25%

Complicaciones verdaderas.  
Neurapraxia (CPE y radial)

0/20 1/20 
 5%

1/40 
 2.5%

3/20 
 15%

Complicaciones Mayores

Rigidez rodilla 3/20 
 15%

1/20 
 5%

4/40 
 10%

Fractura femoral 5/20 
 25%

3/20 
 15%

8/40 
 20%

Desviación axial con deformidad residual 5/40 
 12.5%

2/40 
 5%

7/80 
 8.75%
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Se reflejan las dificultades del grupo S1 y grupo S2 por separado en las Figuras 19 y 20 

respectivamente, quedando recogido el número de veces en términos absolutos que aparece la 

dificultad, paciente que la desarrolla y segmento afecto, con el objetivo de detectar causas de las 

dificultades y posibles soluciones. Se indica el tratamiento realizado y la existencia o no de 

secuela.  

 
Figura 19. Dificultades en el grupo S1 tras el alargamiento simultáneo y bilateral de fémur y tibia (s1), según 
el sistema de clasificación elaborado por Paley (Paley., 1990).  Se muestra cada dificultad o grupo de dificultades 
en número absoluto de veces que se producen referenciando el segmento afecto, tratamiento aplicado y la existencia 
no de secuela. Se hace referencia al paciente en el que se produce la dificultad (“Sxpx”: dónde la “S” hace 
referencia al número de grupo y la “p” al número de paciente). 
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Figura 20. Dificultades en el grupo S2 tras el alargamiento simultáneo y bilateral de fémur y tibia (s1) y 
alargamiento bilateral de húmeros (s2), según el sistema de clasificación elaborado por Paley (Paley., 1990). Se 
muestra cada dificultad o grupo de dificultades en número absoluto de veces que se producen referenciando el 
segmento afecto, tratamiento aplicado y la existencia o no de secuela. Se hace referencia al paciente en el que se 
produce la dificultad (“Sxpx”: donde la “S” hace referencia al número de grupo y la “p” al número de paciente). 
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Merecen especial mención los problemas y las complicaciones mayores debido a la frecuencia de 

los primeros y a la gravedad de los segundos.  

En el grupo de problemas cabe destacar que se referencian como no evaluables las infecciones 

grado 1 y las contracturas musculares y rigideces articulares. Ambos problemas son considerados 

inherentes al proceso de alargamiento mediante fijación externa, siendo insuficiente la 

documentación de los mismos y entendiendo que el 100% de los pacientes sufren dichos 

problemas en numerosas ocasiones a lo largo del procedimiento. Todos los pacientes mostraron 

en varias ocasiones infecciones grado 1 tanto en el segmento femoral, tibial y humeral, al igual 

que una reducción en el rango articular del codo, cadera, rodilla y tobillo en el postoperatorio 

inmediato debido a la interferencia de los tornillos de schanz con la musculatura epicondilea, 

mecanismo extensor de la rodilla, la cintilla ileotibial y la musculatura pretibial. Dicha situación 

se mantuvo durante la fase de distracción mejorando progresivamente durante la fase de 

consolidación, pero sin conseguir el rango completo de movilidad hasta la retirada de los 

dispositivos de fijación externa.  

Entre las complicaciones mayores, se destacan la rigidez articular de rodilla, la fractura femoral 

y la desviación axial con deformidad residual femoral y tibial, afectando todas ellas al objetivo 

final y siendo consideras como secuelas si no son resueltas quirúrgicamente. En relación con las 

complicaciones mayores, y a pesar de realizar menor elongación por segmento en miembros 

inferiores, no se consigue reducir la tasa de fracturas femorales ni de rigidez de rodilla, 

encontrando un 20% de fracturas en el segmento femoral y un 10% de rigideces de rodilla. Por 

dicho motivo, durante el desarrollo del estudio se optó por realizar de forma sistemática una 

osteosíntesis profiláctica del segmento femoral mediante clavos endomedulares flexibles tras la 

retirada de los fijadores. Sin embargo, se destaca la ausencia de rigidez articular en cadera y 

tobillo, así como ausencia de fracturas tibiales, todo ello en probable relación con el abordaje 

simultáneo y bilateral de miembros inferiores. Por otro lado, el uso de fijadores circulares en el 

segmento tibial permite un mejor control de la desaxación en este segmento, encontrando la 

mayor parte de desviaciones residuales en el segmento femoral con un porcentaje del  17,5 de los 

segmentos femorales elongados.  

A nivel del segmento humeral, se destaca positivamente la ausencia de fracturas, y 

negativamente la tasa del 15% de neuroapraxia radial.  

Por último, destacar como un punto fundamental en la seguridad del protocolo de alargamiento 

el número de intervenciones necesarias para completar los procedimientos, al entender el paso 
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por quirófano como un momento crítico en la seguridad del proceso. Dichas cirugías son 

derivadas tanto de la colocación como de la retirada de los dispositivos, así como de las 

dificultades (obstáculos y complicaciones) que requieren cirugía para su resolución. De esta 

manera encontramos un total de 34 cirugías para los pacientes del grupo S1, correspondiendo a 

3.4 (1) cirugías por paciente, mientras que en los 10 pacientes que completan el protocolo de 

alargamiento (grupo S2) se realizan 54 cirugías, correspondiendo a 5.4 (1.2) cirugías por 

paciente. Analizando los procedimientos quirúrgicos de manera aislada, se observa que los 20 

pacientes que completan s1 se realizan 66 cirugías, correspondiendo a 3.3 (1.1) cirugías por 

paciente,  mientras que para realizar s2 se requiere 2.2 (0.4) cirugías por paciente.  

3.2 Análisis de resultados de la segunda fase o estudio 2: Estudio observacional descriptivo 

transversal con tres grupos de población acondroplásica (S0, S1 y S2). 

En este segundo bloque analizamos los resultados del estudio observacional descriptivo 

transversal o de corte con tres grupos de población acondroplásica entre 12 y 16 años. 

1. Grupo S0. Población acondroplásica no incluida en el protocolo de alargamiento. 

2. Grupo S1. Población acondroplásica incluida en el protocolo de alargamiento, la cual ha 

finalizado s1, y ha pasado un año tras la retirada de los dispositivos. 

3. Grupo S2. Población acondroplásica incluida en el protocolo de alargamiento la cual ha 

finalizado s1 y s2, y ha pasado un año tras la retirada de los dispositivos. 

Inicialmente se realiza un análisis de homogeneidad entre los grupos (S0, S1 y S2) con objeto de 

valorar si son grupos similares respecto a variables demográficas, antecedentes quirúrgicos, 

variables antropométricas y radiológicas. Se pretende analizar si los tres grupos antes de iniciar 

la cirugía eran similares desde el punto de vista antropométrico y radiológico, así como detectar 

diferencias demográficas y quirúrgicas que puedan influir en el impacto del protocolo de 

alargamiento.  

En primer lugar, se tienen en cuenta variables demográficas (sexo) y antecedentes quirúrgicos 

(cirugía de foramen magno, derivación ventrículoperitoneal, drenaje tubárico, amigdalectomía o 

adenoidectomía, cirugía de raquis lumbar, desaxaciones previas o cirugía independientes de la 

condición) del momento en el que los pacientes son incluidos en el estudio. Tras la aplicación del 

test de asociación de Fisher no se encuentran diferencias estadísticamente significativas para 

dichas variables.  
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En segundo lugar, se analizan las variables antropométricas (altura, peso, IMC, brazada, 

perímetro cefálico y relación entre el perímetro cefálico y altura) y variables radiológicas (MAD, 

eje mecánico, mLPFA, mLDFA, mMPTA, mLDTA, JSA, lordosis lumbar y cifosis dorsal) del 

grupo S0 en el momento de recogida de datos, y de los grupos S1 y S2 antes de la inclusión en el 

protocolo de alargamiento (Tabla 7 y 8).  

En cuanto a las variables antropométricas, se obtienen diferencias estadísticamente significativas 

en la altura en cm y en el peso en kg entre los grupos. Sin embargo, debido a que los grupos S1 y 

S2 antes del inicio del protocolo de alargamiento tienen una edad menor a la del grupo S0, se 

analizan dichas variables mediante el test de Fisher y el test no paramétrico de Kruskal-Wallis, 

atendiendo a las categorías establecidas según la SDS en tablas de referencia para población con 

acondroplasia. Tras dicho análisis, no se encontraron diferencias estadísticamente significativas 

en ninguna de las variables antropométricas.  

Antropometría 
Homogeneidad

S0 S1  
- previo al alargamiento -

S2  
- previo al alargamiento -

Sexo Varón  
6 (60%)

Mujer 
4 (40%)

Varón  
2 (20%)

Mujer 
8 (80%)

Varón  
5 (50%)

Mujer 
5 (50%)

Edad (años) 13.9 (0.9) 14.1 (1.5) 13.3 (0.9) 12.6 (0.9) 10.2 (1.1) 11.9 (0.7)

ALTURA (cm) * 118.4 (5.3)* 116.4 (2.8)* 113 (3)* 109.2 (6.3)* 105 (5.1)* 105.8 (6)*

Distribución de la 
altura en SDS según 
tablas de referencia para 
población acondroplásica 
(Horton et al 1978; 
Neumeyer et al 2020), 
estratificada en 7 
categorías

3.5 (1) 
  3.5 (0.8)          3.5 (1.1)

2.8 (0.9) 
      3 (1)           2.7 (1.1)

3 (0.9) 
   3.2 (0.4)         2.8 (1.2)

Categoría  
1: 0%.       
2: 16.6%.  
3: 66.6%.       
4: 16.6%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0%

Categoría  
1: 0%.       
2: 25%.  
3: 25%.       
4: 25%.  
5: 25%.         
6: 0%.  
7: 0%

Categoría  
1: 0%.       
2: 0%.  
3: 100%.       
4: 0%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría  
1: 12.5%.       
2: 25%.  
3: 37.5%.       
4: 25%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría  
1: 0%.       
2: 0%.  
3: 80%.        
4: 20%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0%

Categoría  
1: 20%.       
2: 20%.  
3: 20%.        
4: 40%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0%

Altura en SDS según las 
tablas de referencia para 
población no 
acondroplásica del CDC

- 5,3 (0.5) -5.8 (0.9) -5.7 (1) 

PESO (kg)* 34.3 (7.9)* 37.8 (1.6)* 29.9 (1.3)* 28.5 (6.9)* 23.4 (5.2)* 26.4 (4)*

Distribución del peso en 
SDS según tablas de 
referencia para población 
acondroplásica (Horton 
et al 1978; Neumeyer et 
al 2020), estratificada en 
7 categorías

3.4 (1.6) 
   2.8 (1.5)           4.2 (1.3)

3.6 (1.5) 
    4 (1)             3.5 (1.5)

3.4 (1.6) 
     3 (1.3)          3.4 (1.4)

Categoría 
1: 33.3%.       
2: 0%. 
3: 33.3%.      
4: 16.7%.  
5: 16.7%.         
6: 0%.  
7: 0%

Categoría 
1: 0%.       
2: 0%.  
3: 50%.       
4: 0%.  
5: 25%.         
6: 25%.  
7: 0%

Categoría 
1: 0%.       
2: 0%.  
3: 50%.       
4: 0%.  
5: 50%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría 
1: 12.5%.       
2: 25%.  
3: 0%.       
4: 25%.  
5: 37.5%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría 
1: 0%.       
2: 60%.  
3: 0%.       
4: 0%.  
5: 40%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría 
1: 0%.       
2: 0%.  
3: 20%.       
4: 20%.  
5: 60%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Antropometría 
Homogeneidad
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Tabla 7. Variables antropométricas (altura, peso, IMC, brazada, perímetro cefálico y relación perímetro cefálico y 
altura) en el grupo S0, y en los grupos S1 y S2 antes de iniciar el protocolo de alargamiento. Se expone 
descriptiva y comparativamente la altura, peso, IMC, brazada, perímetro cefálico y relación entre el perímetro 
cefálico y la altura (de forma cuantitativa y categorizada según la SDS atendiendo a las tablas de referencia Horton 
et al., 1978; Neumeyer et al., 2020, y según las tablas de referencia para población no acondroplásica del CDC en 
relación con la altura) antes de los procedimientos. Los datos cuantitativos se muestran en números absolutos con 
medias y sd, aplicando para grupos independientes mediante test paramétrico de Anova (a) y no paramétrico de 
Kruskall Wallis (b), y las variables categorizadas mediante el test exacto de Fischer y no paramétrico de Kruskall 
Wallis para variables categóricas ordinales con más de dos grupos independientes. Se destacan (*) aquellas variables 
estadísticamente significativas (p<0.05). 

En cuanto a las variables radiológicas, se destaca significación estadística (0.005) únicamente en 

la cifosis dorsal, encontrando unos valores de 8.1º (11.6), 17.1º (8) y 22.6º (8.6) para S0, S1 y S2 

respectivamente. El resto de variables radiológicas no mostraron diferencias estadísticamente 

significativas entre los tres grupos (Tabla 8). 

IMC (kg/m2) 24.4 (5.6) 27.9 (1.5) 23.5 (2.3) 23.7 (4) 21 (3) 23.4 (1.6)

Distribución del IMC 
en SDS según tablas de 
referencia para población 
acondroplásica (Horton 
et al., 1978; Neumeyer et 
al., 2020), estratificada 
en 7 categorías

3.8 (2.1) 
      3 (1.9)           5 (1.4)

3.9 (1.7) 
   3.5 (1.5)         4 (1.7)

3.9 (1.5) 
3.4 (1.7)              4.4 (0.8)

Categoría 
1: 33.3%.       
2: 16.7%. 
3: 16.7%.      
4: 0%.  
5: 16.7%.         
6: 16.7%.  
7: 0%

Categoría 
1: 0%.       
2: 0%. 
3: 25%.      
4: 0%.  
5: 50%.         
6: 0%.  
7: 25%

Categoría 
1: 0%.       
2: 50%.  
3: 0%.       
4: 0%.  
5: 50%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría 
1: 12.5%.       
2: 12.5%.  
3: 12.5%.       
4: 0%.  
5: 50%.         
6: 12.5%.  
7: 0% 

Categoría 
1: 0%.       
2: 60%.  
3: 0%.       
4: 20%.  
5: 0%.         
6: 20%.  
7: 0% 

Categoría 
1: 0%.       
2: 0%.  
3: 20%.       
4: 20%.  
5: 60%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Edad (años) 13.9 (0.9) 14.1 (1.5) 13.3 (0.9) 12.6 (0.9) 12 (0.8) 13.8 (0.2)

BRAZADA (cm) 99.9 (8.3) 99.4 (4.9) 103.6 (3.4) 97.9 (6.3) 99.7 (3) 100.3 
(6.2)

Distribución de la 
brazada en SDS según 
tablas de referencia para 
población acondroplásica 
(Horton et al., 1978; 
Neumeyer et al., 2020), 
estratificada en 7 
categorías

2.1 (1) 
1.8 (1.1)            2.5 (1.5)

2.7 (0.9) 
2.5 (0.5)            2.7 (1)

2.7 (1) 
2.6 (0.8)            2.8 (1.2)

Categoría 
1: 50%.       
2: 33.3%. 
3: 16.7%.      
4: 0%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0%

Categoría 
1: 0%.       
2: 50%. 
3: 50%.      
4: 0%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0%

Categoría 
1: 0%.       
2: 50%. 
3: 50%.      
4: 0%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0%

Categoría 
1: 0%.       
2: 50%.  
3: 37.5%.       
4: 0%.  
5: 12.5%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría 
1: 20%.       
2: 0%.  
3: 80%.       
4: 0%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0%

Categoría 
1: 0%.       
2: 60%.  
3: 20%.       
4: 0%.  
5: 20%.         
6: 0%.  
7: 0%

Perímetro Cefálico (cm) 57.6 (2) 56.1 (2) 56.1 (1.3) 55.3 (2.4) 55.1 (1.5) 54.6 (1.6)

Perímetro Cefálico / 
Altura

0.48 (0.03) 0.5 (0.02) 0.53 (0.03)

S0 S1  
- previo al alargamiento -

S2  
- previo al alargamiento -

Antropometría 
Homogeneidad
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Tabla 8. Análisis descriptivo de variables radiológicas (MAD, eje mecánico, mLPFA, mLDFA, mMPA, mLDTA, 
JSA, lordosis lumbar y cifosis dorsal) en el grupo S0, y en los grupos S1 y S2 antes de iniciar el protocolo de 
alargamiento. Análisis de contraste de hipótesis para variables cuantitativas para grupos independientes mediante 
test paramétrico de Anova (a) y no paramédico de Kruskall Wallis (b). Se destacan (*) aquellas variables 
estadísticamente significativas (p<0.05). 

De esta manera, se interpreta en base a los resultados analizados, ausencia de diferencias clínica 

y estadísticamente significativas en las variables antropométricas, radiológicas y de antecedentes 

quirúrgicos en relación con los tres grupos de población con acondroplasia incluidos en el 

estudio antes de iniciar el protocolo de alargamiento.  

Tras dicho análisis, y una vez completado los procedimientos quirúrgicos con los grupos S1 (s1) 

y S2 (s1+s2), comparamos entre los tres grupos (S0, S1 y S2) variables demográficas, 

antropométricas e índices de proporcionalidad, rango articular, radiológicas, HrQoL (calidad de 

vida y funcionalidad), nutrición (composición corporal y parámetros bioeléctricos) y perfil 

metabólico. 

Radiología 
Homogeneidad

S0 S1  
- previo al alargamiento 

-

S2  
- previo al alargamiento 

-

Edad (años) 14 (1.2)* 12.2 (0.7)* 10.5 (1.4)* <0.001 
* (b)

Lateralizad Derecho Izquierdo Derecho Izquierdo Derecho Izquierdo

MAD (mm) 9.1 (14.2) 6.7 (11) 7.5 (14.7) 10.8 (11) 5.1 (14.9) 8.6 (10.6) (a)

Eje mecánico (º) 5.9 (8.6) 4.1 (7.4) 4.9 (9.5) 8.3 (6.8) 2.7 (9.6) 7.3 (7.1) (a)

mLPFA (º) 98.5 (10.2) 99.8 (11.7) 101.9 (13) 99 (14.8) 83.6 (15.7) 83.8 (17.7) (b)

mLDFA (º) 87.4 (4.5) 85.8 (4.2) 87.1 (4.4) 88.8 (4) 89.4 (5.3) 92 (4.6) (b)

mMPTA (º) 86.8 (3.5) 88.1 (3.5) (b)

mLDTA (º) 91 (7.3) 90 (5.4) 93.7 (4.9) 95.5 (7.1) 91.2 (7.3) 91 (9) (b)

JSA (º) 3.1 (2.2) 4 (3.8) 4.1 (3.4) 3.7 (2.8) 1.8 (2) 1.9 (1.7) (b)

Lordosis lumbar (º) 43.4  (17.7) 56.1 (15.8) 43.5 0.222 
(a)

Cifosis dorsal (º) 8.1 (11.6) 17.1 (8) 22.6 (8.5) 0.005  
* (b)
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 3.2.1 Análisis de variables demográficas, antropométricas y de proporcionalidad. 
Se realiza un análisis descriptivo de las variables demográficas, antropométricas y de 

proporcionalidad en cada uno de los grupos (S0, S1 y S2), y un análisis comparativo de las 

mismas, mostrando los resultados referentes a las variables demográficas y antropométricas  

(Tabla 9) e índices de proporcionalidad (Tabla 12). 

Tabla 9. Análisis descriptivo y comparativo de variables demográficas y antropométricas en los tres grupos 
(S0, S1 y S2). Los datos se muestran en números absolutos y medias (sd). Aplicación del test paramétrico de Anova 
(a) y no paramédico de Kruskall Wallis (b). Se destacan (*) aquellas variables estadísticamente significativas 
(p<0.05). 

ANÁLISIS ANTROPOMÉTRICO S0 (n=10) S1 (n=10) S2 (n=10) 

               Mujer (56,7%) 
Sexo 
               Varón (43,3%)

4 (40%) 8 (80%) 5 (50%)

(b) 
 6 (60%) 2 (20%) 5 (50%)

Edad 14.00 (1.24) 14.36 (0.92) 15.13 (0.63) (b) 
p 0.054

IMC 25.84 (5.00) 23.90 (5.12) 23.03 (3.12) (a) 

Peso 35.73 (6.76) 38.28 (10.44) 39.08 (5.64) (a) 

Talla bipedestación 117.62 (4.81)* 125.96 (7.28)* 130.3 (5.16)* (a) 
p <0.001*

Altura en SDS según las tablas de 
referencia para población no 
acondroplásica del CDC

-5.32 (0.51) -4.57 (0.62) -4.46 (0.74) (a)  
p<0.05*

Talla sedestación 77.77 (2.76) 75.73 (5.54) 78.18 (3.56) (a) 

Longitud MMII 39.85 (3.04)* 50.51 (2.87)* 52.12 (3.01)* (a) 
p <0.001*

Perímetro cefálico 57.01 (2.25) 55.49 (2.35) 55.86 (1.65) (a) 

Brazada 99.71 (7.50)* 101.43 (6.74)* 122.7 (6)* (a) 
p <0.001*

Lordosis lumbar clínica 39.6 (9.61)* 28.5 (6.67)* 29.4 (9.06)* (a) 
p <0.001*

Flexo codos 10.6 (7.71) 9.3 (7.85) 8.2 (9.57) (b)

Perímetro cintura 67.4 (9.97) 65.62 (14.14) 64.8 (9.16) (b)

Perímetro Cadera 84.9 (8.76) 84.76 (10.80) 84.66 (8.75) (a)

Cociente Perímetro Cintura / 
Cadera

0.79 (0.05) 0.77 (0.07) 0.77 (0.05) (b)

94



Acondroplasia Protocolo de alargamiento

Se destacan hallazgos estadísticamente significativos entre los grupos en los valores crudos de la 

talla en bipedestación, altura en SDS según las tablas de referencia para población no 

acondroplásica del CDC, la longitud de miembros inferiores, la lordosis lumbar clínica y la 

brazada. Se analizan estas cinco variables estratificando por edad, sexo y grupo, manteniendo la 

significación estadística en todas las variables. (Tabla 10). 

Tabla 10. Variables antropométricas (altura, longitud de MMII, brazada y lordosis lumbar) en el grupo S0, y en los grupos S1 
y S2 tras finalizar el protocolo. Se expone descriptiva y comparativamente dichas variables (de forma cuantitativa y 

categorizada según la SDS atendiendo a las tablas de referencia Horton et al., 1978; Neumeyer et al., 2020). Los datos 

cuantitativos se muestran en números absolutos con medias y sd, aplicando para grupos independientes mediante test paramétrico 

de Anova (a) y no paramétrico de Kruskall Wallis (b), y las variables categorizadas mediante el test exacto de Fischer y no 

paramétrico de Kruskall Wallis. Se destacan (*) aquellas variables estadísticamente significativas (p<0.05). 

Altura, longitud de 
MMII, brazada y 
lordosis estratificada 
por grupo y sexo

S0 S1 S2

Sexo Varón  
6 (60%)

Mujer 
4 (40%)

Varón  
2 (20%)

Mujer 
8 (80%)

Varón  
5 (50%)

Mujer 
5 (50%)

Edad (años) 13.9 (0.9) 14.1 (1.5) 14.8 (1) 14.2 (0.8) 14.8 (0.6) 15.4 (0.4)

ALTURA (cm) 118.4 (5.3)* 116.4 (2.8)* 132.1 (5.9)* 124.4 (6.2)* 132.3 (1.7)* 128.3 (6.1)*

Distribución de la 
altura en SDS según 
tablas para población 
acondroplásica (Horton 
et al., 1978; Neumeyer 
et al., 2020), 
estratificada en 7 
categorías

3.5 (0.9)* 6.6 (0.7)* 6.3 (0.7)*

Categoría*  
1: 0%.       
2: 16.6%.  
3: 66.6%.       
4: 16.6%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0%

Categoría*  
1: 0%.       
2: 25%.  
3: 25%.       
4: 25%.  
5: 25%.         
6: 0%.  
7: 0%

Categoría* 
1: 0%.       
2: 0%. 
3: 0%.      
4: 0%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 100%

Categoría* 
1: 0%.       
2: 0%. 
3: 0%.      
4: 0%.  
5: 12.5%.         
6: 25%.  
7: 62.5%

Categoría* 
1: 0%.       
2: 0%. 
3: 0%.      
4: 0%.  
5: 0%.         
6: 80%.  
7: 20%

Categoría* 
1: 0%.       
2: 0%. 
3: 0%.      
4: 0%.  
5: 20%.         
6: 20%.  
7: 60%

LONGITUD MMII 
(cm)

40.6 (3.3)* 38.7 (1.6)* 52.8 (1.5)* 49.9 (2.6)* 53.7 (2.4)* 50.5 (2.3)*

Distribución de la 
longitud de MMII en 
SDS según tablas de 
para población 
acondroplásica (Horton 
et al., 1978; Neumeyer 
et al., 2020),  
7 categorías

Categoría* 
1: 0%.       
2: 33.3%. 
3: 66.6%.      
4: 0%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0%

Categoría* 
1: 0%.       
2: 50%. 
3: 25%.      
4: 25%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0%

Categoría* 
1: 0%.       
2: 0%. 
3: 0%.      
4: 0%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 100%

Categoría* 
1: 0%.       
2: 0%. 
3: 0%.      
4: 0%.  
5: 12.5%.         
6: 37.5%.  
7: 50%

Categoría* 
1: 0%.       
2: 0%. 
3: 0%.      
4: 0%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 100%

Categoría* 
1: 0%.       
2: 0%. 
3: 0%.      
4: 0%.  
5: 0%.         
6: 40%.  
7: 60%

BRAZADA (cm) 99.9 (8.3)* 99.4(4.9)* 101.5 (1.5)* 100.1 (6.3)* 123 (3.9)* 122.3 (7.1)*

Distribución de la 
brazada en SDS según 
tablas de para población 
acondroplásica (Horton 
et al., 1978; Neumeyer 
et al., 2020), 
estratificada en 7 
categorías

2.1 (1)* 2.7 (0.9)* 5.7 (0.8)*

Categoría* 
1: 50%.       
2: 33.3%. 
3: 16.7%.      
4: 0%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0%

Categoría* 
1: 0%.       
2: 50%. 
3: 50%.      
4: 0%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0%

Categoría* 
1: 0%.       
2: 50%. 
3: 50%.      
4: 0%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0%

Categoría* 
1: 0%.       
2: 50%. 
3: 37.5%.      
4: 0%.  
5: 12.5%.         
6: 0%.  
7: 0%

Categoría* 
1: 0%.       
2: 0%. 
3: 0%.      
4: 0%.  
5: 60%.         
6: 40%.  
7: 0%

Categoría* 
1: 0%.       
2: 0%. 
3: 0%.      
4: 0%.  
5: 40%.         
6: 20%.  
7: 40%

• Lordosis lumbar (º) 40.5 (9.8) 38.2 (7.8) 27 (9) 28.9 (5.4) 25.6 (10.8) 33.2 (1.6)
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En relación con los valores crudos y estraficados de variables antropométricas relacionadas con 

el perfil metabólico (peso, IMC, perímetro de cintura y cadera, y la relación entre ambos) no se 

encuentran diferencias estadísticamente significativas al comparar los tres grupos. Sin embargo, 

si se puede interpretar una tendencia clara en el descenso tanto del IMC como del perímetro de la 

cintura conforme se va avanzando en el protocolo de alargamiento, apreciando una distribución 

en categorías más bajas para los grupos S1 y S2 respecto al grupo S0 (Tabla 11). 

Para mayor comprensión, se representan gráficamente en el grupo S0, S1 y S2, las variables 

altura, peso, IMC y perímetro de cintura, en forma categórica ordinal atendiendo a la 

estratificación en SDS según las tablas de referencia para población acondroplásica (Figura 21). 

Figura 21. Diagrama de cajas representando la altura, IMC, peso y perímetro de cintura en el grupo S0, y en 
los grupos S1 y S2 tras finalizar el protocolo. Los datos son mostrados atendiendo a la representación en SDS 
categórica ordinal de dichas variables 1: < -2 SDS; 2: -2 a-1 SDS; 3: -1 a 0 SDS; 4: 0 SDS; 5: 0 a +1 SDS; 6: +1 a 
+2 SDS; 7:> +2 SDS. La caja roja representa el grupo S0, la caja azul representa el grupo S1 y la caja amarilla el 
grupo S2. 
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Tabla 11. Variables antropométricas relacionadas con el perfil metabólico (peso, IMC, perímetro de cintura y 
cadera, y su relación) en el grupo S0, y en los grupos S1 y S2 tras finalizar el protocolo. Se expone descriptiva y 
comparativamente dichas variables (de forma cuantitativa y categorizada según SDS). Los datos cuantitativos se 
muestran en números absolutos con medias y sd, aplicando para grupos independientes mediante test paramétrico de 
Anova (a) y no paramétrico de Kruskall Wallis (b), y las variables categorizadas mediante el test exacto de Fischer y 
no paramétrico de Kruskall Wallis. Se destacan (*) aquellas variables estadísticamente significativas (p<0.05).  

Peso, lMC, perímetros 
cintura y cadera 

S0 S1 S2

Sexo Varón  
6 (60%)

Mujer 
4 (40%)

Varón  
2 (20%)

Mujer 
8 (80%)

Varón  
5 (50%)

Mujer 
5 (50%)

Edad (años) 13.9 (0.9) 14.1 (1.5) 14.8 (1) 14.2 (0.8) 14.8 (0.6) 15.4 (0.4)

PESO (cm) 34.3 (7.9) 37.8 (1.6) 38.3 (3.3) 38.3 (10.9) 38.3 (5.8) 39.8 (4.7)

Distribución del peso 
en SDS según tablas de 
referencia para 
población 
acondroplásica (Horton 
et al., 1978; Neumeyer 
et al., 2020), 
estratificada en 7 
categorías 

3.4 (1.6) 3.3 (2.1) 3.6 (1.5)

Categoría 
1: 33.3%.       
2: 0%. 
3: 33.3%.      
4: 16.7%.  
5: 16.7%.         
6: 0%.  
7: 0%

Categoría 
1: 0%.       
2: 0%.  
3: 50%.       
4: 0%.  
5: 25%.         
6: 25%.  
7: 0%

Categoría 
1: 0%.       
2: 50%.  
3: 0%.       
4: 0%.  
5: 50%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría 
1: 25%.       
2: 25%.  
3: 12.5%.       
4: 12.5%.  
5: 0%.         
6: 12.5%.  
7: 12.5%

Categoría 
1: 0%.       
2: 60%.  
3: 0%.       
4: 0%.  
5: 40%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría 
1: 0%.       
2: 20%.  
3: 20%.       
4: 0%.  
5: 60%.         
6: 0%.  
7: 0% 

IMC (kg/m2) 24.4 (5.6) 27.9 (1.5) 22.3 (3.9) 24.3 (5) 21.9 (3.7) 24.1 (1.1)

Distribución del IMC 
en SDS según tablas de 
referencia para 
población 
acondroplásica (Horton 
et al., 1978; Neumeyer 
et al., 2020), 
estratificada en 7 
categorías 

3.8 (2.1) 2.9 (1.7) 2.6 (1.3)

Categoría 
1: 33.3%.       
2: 16.7%. 
3: 16.7%.      
4: 0%.  
5: 16.7%.         
6: 16.7%.  
7: 0%

Categoría 
1: 0%.       
2: 0%. 
3: 25%.      
4: 0%.  
5: 50%.         
6: 0%.  
7: 25%

Categoría  
1: 50%.       
2: 0%.  
3: 0%.       
4: 50%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría  
1: 25%.       
2: 12.5%.  
3: 37.5%.       
4: 0%.  
5: 12.5%.         
6: 12.5%.  
7: 0%

Categoría  
1: 40%.       
2: 0%.  
3: 40%.       
4: 0%.  
5: 20%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Categoría  
1: 20%.       
2: 0%.  
3: 80%.       
4: 0%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0% 

Perímetro cintura (cm) 67.5 (11.7) 67.2 (4.3) 59.5 (0.5) 67.1 (14.6) 67.4 (10.5) 62.2 (5.2)

Distribución del 
perímetro de cintura 
en SDS según tablas de 
referencia para 
población 
acondroplásica (Horton 
et al., 1978; Neumeyer 
et al., 2020),  
7 categorías

4 (2) 2.9 (2.2) 2.7 (1.9)

Categoría 
1: 33.3%.       
2: 16.7%. 
3: 0%.      
4: 0%.  
5: 33.3%.         
6: 0%.  
7: 16.7%

Categoría 
1: 0%.       
2: 0%. 
3: 0%.      
4: 25%.  
5: 75%.         
6: 0%.  
7: 0%

Categoría 
1: 50%.       
2: 50%. 
3: 0%.      
4: 0%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0%

Categoría 
1: 37.5%.       
2: 0%. 
3: 25%.      
4: 12.5%.  
5: 0%.         
6: 12.5%.  
7: 12.5%

Categoría 
1: 40%.       
2: 20%. 
3: 0%.      
4: 0%.  
5: 20%.         
6: 20%.  
7: %

Categoría 
1: 40%.       
2: 20%. 
3: 0%.      
4: 40%.  
5: 0%.         
6: 0%.  
7: 0%

Perímetro cadera (cm) 82.7 (9.9) 88.2 (2.8) 77.9 (3) 86.5 (10.7) 83.4 (9.4) 85.9 (6.9)

Relación (cm) 0.81 (0.05) 0.76 (0.03) 0.76 (0.02) 0.77 (0.08) 0.80 (0.04) 0.73 (0.03)
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En  cuanto a la proporcionalidad corporal, se aprecia una mejora en todos los parámetros debido 

al incremento de longitud de miembros inferiores en el grupo S1, y de miembros inferiores y 

superiores en el grupo S2, sin variar la longitud del tronco y del perímetro cefálico, encontrando 

significación estadística en todos los parámetros relacionados con los Índices de 

proporcionalidad corporal, así como en la talla en bipedestación en cm, altura en SDS según 

tablas de referencia para población acondroplásica (Horton et al., 1978; Neumeyer et al., 2020) 

estratificada en 7 categorías, altura en SDS según las tablas de referencia para población no 

acondroplásica del CDC, longitud de MMII, lordosis lumbar clínica y brazada (Tabla 12).  

Con el objeto de interpretar el efecto del alargamiento de miembros inferiores aislado, con el 

efecto del alargamiento de miembros superiores e inferiores conjunto, se comparan dichas 

variables estratificando por grupos (S0-S1, S0-S2 y S1-S2) y se realiza un análisis no 

paramétrico de contrastes post hoc (corrección de Bonferroni destacando aquellas variables 

estadísticamente significativas con p<0.016). Tras dicho análisis, se objetiva significación 

estadística de todas las variables mencionadas anteriormente al comparar S0 con S2 (a excepción 

de la lordosis lumbar clínica), mientras que al comparar S0 con S1 solo encontramos 

significación en aquellas variables dependientes de miembros inferiores junto con la lordosis 

lumbar clínica. De la misma manera que al comparar S1 con S2, encontramos significación 

estadística solo en aquellas variables dependientes de los miembros superiores. 

Tabla 12. Análisis descriptivo y comparativo de variables cuantitativas relacionadas con los Índices de 
proporcionalidad) en los tres grupos independientes (S0, S1 y S2). Aplicación del test paramétrico de Anova (a) 
y no paramédico de Kruskall Wallis (b). Se destacan (*) aquellas variables estadísticamente significativas. 

Por último, se analiza descriptivamente la categorización cualitativa del segmento superior e 

inferior (talla en sedestación / longitud MMII) en cada grupo (Tabla 13), apreciando una 

ANÁLISIS  
ÍNDICES DE 
PROPORCIONALIDAD

S0 (n=10) S1 (n=10) S2 (n=10) 

Segmento superior e inferior 
(Talla en sedestación / longitud MMII)

1.96 (0.27)* 1.50 (0.10)* 1.50 (0.09)* (b) 
p <0.001*

Segmento superior y altura 
(Talla en sedestación / altura)

0.66 (0.01)* 0.60 (0.02)* 0.60 (0.01)* (b) 
p <0.001*

Extremidad superior y  
segmento o extremidad inferior 
(Brazada / longitud MMII)

2.50 (0.14)* 2.01 (0.07)* 2.24 (0.07)* (b) 
p <0.001*

Altura y extremidad superior  
(Altura / Brazada)

1.18 (0.06)* 1.24 (0.05)* 1.06 (0.04)* (a) 
p 

<0.001*

Extremidades (MMSS+MMII) y 
segmento superior 
(MMSS+MMII)/Talla en sedestación

1.79 (0.12)* 2.01 (0.12)* 2.24 (0.07)* (b) 
p <0.001*

Perímetro cefálico y altura 
(perímetro cefálico / altura)

0.48 (0.03)* 0.44 (0.02)* 0.43 (0.02)* (a) 
p 

<0.001*
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disminución en el número de pacientes que se encuentran en situación de desproporción 

moderada y severa tanto en el grupo S1 como en el grupo S2. 

Tabla 13. Análisis descriptivo del segmento superior e inferior (talla en sedestación / longitud MMII) en los 
tres grupos (S0, S1 y S2). 

 3.2.2 Análisis de variables radiológicas. 
Se realiza un análisis descriptivo de las variables radiológicas en miembros inferiores (análisis de 

deformidad y longitud), superiores (análisis de longitud) y raquis (estudio radiológico del raquis) 

en cada uno de los grupos, y comparativo entre los tres (Tabla 14).  

Atendiendo al análisis de la deformidad, se destaca menor desaxación radiológica de miembros 

inferiores en los grupos S1 y S2, atendiendo a las variables MAD y eje mecánico, aunque no se 

encuentran diferencias estadísticamente significativas. En el segmento femoral, y en 

contradicción con la mejora de la desaxación, se encuentra un aumento en los ángulos mLPFA y 

mLDFA en los grupos S1 y S2 respecto al grupo 0. En el segmento tibial se aprecia un mMPTA 

más próximo a la normalidad en los grupos intervenidos (S1 y S2), y teniendo en cuenta la 

articulación de la rodilla (JLCA) se aprecia una mejora en la interlínea articular en los grupos 

intervenidos respecto al no intervenido. 

Segmento superior e inferior 
(Talla en sedestación / longitud MMII)

S0 (n=10) S1 (n=10) S2 (n=10) 

1 (<1,57: desproporción ligera) 0 8 (80%) 9 (90%)

2 (1,57-1,94: desproporción moderada) 4 (40%) 2 (20%) 1 (10%)

3 (> 1,94: desproporción severa) 6 (60%) 0 0

Radiología.  
Análisis de deformidad

S0 (n=10) S1 (n=10) S2 (n=10) 

MAD D  9.07 (14.20)  4.30 (20.03)  1.66 (12.62) (a) 

MAD I  6.70 (10.96) 11.98 (12.81) 1.32 (12.86) (a) 

Eje mecánico  5.94 (8.65)  2.47 (9.05)  0.92 (5.80) (a) 

mLPFA D  98.51 (10.21)  111.11 (7.63)  102.03 (12.23) (b) 
p 0.046*

mLPTA I  99.84 (11.75) 110.13 (9.99) 91.47 (29.93) (b)

mLDFA D  87.44 (4.51) 87.67 (6.03) 87.49 (6.76) (a) 

mLDFA  I  85.81 (4.21) 91.43 (4.72) 89.24 (5.16) (a)  
p 0.041*

mMPTA D  85.60 ( 5.25) 89.08 (4.65) 88.72 (3.27) (b)
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Tabla 14 . Análisis descriptivo y comparativo de variables radiológicas (análisis de deformidad, longitud y 
raquis) en los tres grupos (S0, S1 y S2). Aplicación del test paramétrico de Anova (a) y no paramétrico de Kruskall 
Wallis (b). Se destacan (*) aquellas variables estadísticamente significativas (p<0.05). 

Atendiendo al análisis de longitud, al realizar un análisis comparativo estratificado por grupos 

(test no paramétrico de contrastes post hoc realizando corrección de Bonferroni), se observan 

diferencias estadísticamente significativas en la longitud de miembros inferiores (MMII, fémur y 

tibia) al comparar los grupos S1 o S2 con S0, y en la longitud de húmero al comprar S2 con S1 y 

S0. 

Respecto al análisis del raquis, se encuentran diferencias estadísticamente significativas al 

comparar la lordosis lumbar radiológica de los grupos S1 o S2 con S0. Dichas diferencias no se 

encuentran en la cifosis dorsal, donde además encontramos una pérdida de datos (n=8 en S0, n=2 

en S1 y n=8 en S2) debido a la falta de teleradiología lateral de raquis que englobe toda la 

columna en muchos pacientes.  

mMPTA I  168.18 (256.67) 89.00 (2.9) 89.78 (2.48) (b)

mLDTA D  90.97 (7.31) 92.92 (8.93) 88.81 (8.29) (a) 

mLDTA I  90.03 (5.41) 92.82 (4.32) 88.38 (6.56) (a) 

JLCA D  3.14 (2.24) 1.25 (0.86) 1.18 (0.92) (b) 
p 0.045*

JLCA I  4.00 (3.8) 3.05 (7.35) 0.66 (0.49) (b) 
p <0.001*

Radiología.  
Análisis de longitud

S0 (n=10) S1 (n=10) S2 (n=10) 

Longitud de fémur  22.25 (1.54) 29.12 (1.97) 29.65 (1.54) (a) 
p <0.001*

Longitud de tibia  17.06 (1.84) 23.66 (1.55) 24.34 (1.26) (a) 
p <0.001*

Longitud MMII  39.32 (3.24) 50.15 (2.91) 54.71 (1.41) (a) 
p <0.001*

Longitud húmeros 14.37 (1.61) 15.27 (1.11) 25,94 (1.5) (a) 
p <0.001*

Radiología.  
Raquis.

S0 (n=10) S1 (n=10) S2 (n=10) 

Lordosis lumbar  43.44 (17.71) 33.88 (11.70) 35.92 (16.42) (b) 
p 0.045*

Cifosis dorsal 8.13 (10.99) 7.47 (1.66) 13.62 (6.20) (a)
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 3.2.3 Análisis de variables de HrQoL, calidad de vida y funcionalidad. 
En primer lugar se analiza la situación respecto al estado de salud en general teniendo en cuenta  

dos variables, la pregunta de carácter general sobre el estado de salud y la Escala Analógica 

Visual del estado de salud extraída del cuestionario EQ-5D-Y (Figura 22). En ambos diagramas 

se aprecia una mejor percepción en el estado de salud, tanto en los pacientes como en los padres 

de los grupos incluidos en el protocolo de alargamiento, siendo mayor en el grupo S2 que en el 

grupo S1, y en el grupo S1 que en el grupo S0, aunque las diferencias son solo estadísticamente 

significativas al comparar indistintamente S1 o S2 con S0, tanto en la pregunta general sobre el 

estado de salud, como en la Escala Analógica Visual del estado de salud extraída del cuestionario 

EQ-5D-Y. Por otro lado, destacar que la percepción sobre el estado de salud obtiene mayores 

valores en los niños que en los padres. 

 
Figura 22. a. Diagrama de cajas sobre la percepción del estado de salud general de los niños (Salud c) y de los padres en 
relación con sus niños (Salud p), quedando representado como 1. Excelente. 2. Muy bueno. 3. Bueno. 4. Regular. 5. Malo.  
b. Diagrama de cajas sobre la percepción del estado de salud general de los niños (EQ_VAS c) y de los padres en relación 
con sus niños (EQ_VAS p), quedando representado mediante una Escala Analógica Visual en la que 0 es el peor estado de salud 
posible y el 100 el mejor. En ambos diagramas, la caja roja representa el grupo S0, la caja azul representa el grupo S1 y la caja 

amarilla el grupo S2. 

Atendiendo a la situación general de salud (HrQoL), y considerando las herramientas PRO como 

un intento de aproximación a la misma, se expone la puntuación total de los cuestionarios que 

recogen dicha información para niños y padres (APLES, QoLISSY y PedsQL) en forma de 

diagrama de cajas (Figura 23). 

Tras analizar dichos datos, se aprecia una mayor puntuación total tanto en padres como en niños, 

en todas las herramientas PRO al comparar el grupo S1 con el grupo S0, y el grupo S2 con el 

grupo S1, destacando significación estadística en todas ellas a excepción del cuestionario APLES 

p. 
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Figura 23. Diagrama de cajas y tabla referente a la puntuación total en niños (c) y padres (p), en las 
herramientas PRO (APLES, QoLISSY y PedsQL), quedando representado desde el 0 como la peor situación en 
salud posible y el 100 como la mejor. La caja roja representa el grupo S0, la caja azul representa el grupo S1 y la 
caja amarilla el grupo S2. Los datos son mostrados en porcentajes y medias (sd) en forma de tabla. Aplicación del 
test paramétrico de Anova (a) y no paramédico de Kruskall Wallis (b). Se destacan (*) aquellas variables 
estadísticamente significativas. 

Al realizar una estratificación por grupos (S0-S1, S0-S2 y S1-S2), en relación con la puntuación 

total de las herramientas PRO, se detectan diferencias entre S0-S2 en todos los cuestionarios 

relacionados con los niños (APLES c, QoLISSY c, y PedsQL c), y en el cuestionario PedsQL de 

padres. Por otra parte, no se aprecian diferencias entre S0-S1 y S1-S2 (Tabla 16). 

Con objeto de obtener una visión más práctica de dichas herramientas, exponemos los resultados 

de los cuestionarios PRO (APLES, QoLISSY, y PedsQL), y de los cuestionarios independientes 

(WeeFIM y mGES) atendiendo a los dominios físico/funcional, emocional/autoestima, social/

amistad, escolar y otros (ocio, adaptación, confianza, futuro, impacto y psicosocial). 
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S0 S1 S2

PUNTUACIÓN TOTAL

APLES c 68.2 (11.5) 80.5 (6.47)* 86.6 (7.4)* (a) <0.001

APLES p 58.6 (11.2) 61.7 (10.2) 67.3 (11.4) (b) 0.167

QoLISSY c 66.3 (16.6) 80.4 (7.6)* 83.7 (8.6)* (a) 0.011

QoLISSY p 50.9 (20.4) 62.2 (12.5)* 70.14 (17.8)* (b) 0.031

PedsQL c 61 (19.7) 73.4 (11)* 82.8 (11)* (a) 0.009

PedsQL p 53.9 (15.7) 61.3 (13.3)* 72.7 (12)* (a) 0.018
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Acondroplasia Protocolo de alargamiento

El dominio funcional/físico es recogido en secciones de las herramientas PRO (APLES, 

QoLISSY y PedsQL) (Figura 24), en el cuestionario WeeFIM para el cuidado personal y la 

movilidad (Figura 25, 26 y 27), y en la escala mGES para la deambulación (Figura 28).  

En las herramientas PRO se observa una mejora exponencial en el dominio funcional/físico, 

tanto en padres como en niños conforme se avanza en el protocolo de alargamiento, mejor S2 

que S1, y S1 que S0, encontrando diferencias estadísticamente significativas en todos los 

cuestionarios al comparar los grupos S2 y S1 con S0 (Figura 24). 

 

Figura 24. Diagrama de cajas y tabla referente al dominio funcional en niños (c) y padres (p), en los 
cuestionarios PRO (APLES, QoLISSY y PedsQL), quedando representado desde el 0 como la peor situación 
funcional posible y el 100 como la mejor. La caja roja representa el grupo S0, la caja azul representa el grupo S1 y la 
caja amarilla el grupo S2. Los datos son mostrados en porcentajes y medias (sd). Aplicación del test paramétrico de 
Anova (a) y no paramédico de Kruskall Wallis (b). Se destacan (*) aquellas variables estadísticamente significativas. 
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APLES c 58.5 (20.5) 80.5 (9)* 89 (9.7)* (a) <0.001

APLES p 50.5 (28.9) 75 (12.7)* 84 (9.4)* (b) 0.008

QoLISSY c 59.6 (18.5) 78.7 (9.3)* 78.7 (8.4)* (b) 0.006

QoLISSY p 37.5 (21.4) 51.7 (16.8)* 64.2 (17.8)* (b) 0.032

PedsQL c 52.9 (29) 68.2 (12)* 82.2 (15.1)* (a) 0.011

PedsQL p 44.7 (20.1) 53.1 (19.9)* 71.6 (14.8)* (a) 0.009
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Al realizar una estratificación por grupos (S0-S1, S0-S2 y S1-S2), en relación con la puntuación 

del dominio físico de las herramientas PRO, se detectan diferencias entre S0-S2 en todas las 

herramientas PRO, de padres y niños, mientras que solo APLES c y QoLISSY c las detectan 

entre S0-S1. No se aprecian diferencias entre S1-S2 (Tabla 15).  

Al igual que en la puntuación total, a pesar del incremento en la puntuación en los cuestionarios 

de padres de niños que han realizado el primer procedimiento (s1) o ambos (s1 y s2), 

sistemáticamente se aprecian puntuaciones más bajas en los cuestionarios de los padres al 

compararlos con puntuaciones de los niños. 

Atendiendo al cuestionario WeeFIM se aprecia una mejora en el dominio funcional de los 

pacientes incluidos en el protocolo de alargamiento, obteniendo diferencias estadísticamente 

significativas, tras la aplicación del test no paramétrico de Kruskall Wallis, tanto en la 

puntuación total del cuestionario (p<0.001), como en los subgrupos de cuidado personal 

(p<0.001) y movilidad (p<0.003), no observando diferencias en el apartado de cognición 

(Figura 25). 

Figura 25. Diagrama de cajas referente al dominio funcional según el cuestionario WeeFIM.  
a. WeeFIM total. Recoge la puntuación de los tres apartados de los que se compone el cuestionario: cuidado 
personal, movilidad y cognición.  Queda representado desde el 0 como la menor puntuación posible y 126 como la 
mayor. b. WeeFIM. Cuidados personales. Analiza los cuidados personales, quedando representado desde el 0 
como la menor puntuación posible y 56 como la mayor. c. WeeFIM Movilidad. Analiza la movilidad y d. WeeFIM 
Cognición. Analiza la cognición, quedando ambos representados desde el 0 como la menor puntuación posible y el 
35 como la mayor. En los cuatro diagramas, la caja roja representa el grupo S0, la caja azul representa el grupo S1 y 
la caja amarilla el grupo S2. Aplicación del test paramétrico de Anova (a) y no paramétrico de Kruskall Wallis (b). 
Se destacan (*) aquellas variables estadísticamente significativas. 
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Al analizar cada uno de los bloques del cuestionario, se encuentran mejoras en la puntuación de 

los grupos S1 y S2 respecto al S0, siendo estadísticamente significativas para los apartados 

asearse (p<0.001), bañarse/ducharse (p<0.001) y vestirse la parte superior (p<0.02) y la parte 

inferior (p<0.003) del bloque cuidado personal (figura 26), y el desplazamiento en las escaleras 

(p<0.027) del bloque movilidad (figura 27). 

Se realiza una estratificación por grupos (S0-S1, S0-S2 y S1-S2), detectando diferencias entre 

S0-S2 en relación con la puntuación total del cuestionario WeeFIM, cuidado personal en general, 

asearse, bañarse, vestirse la parte superior e inferior, movilidad en general y en el uso de las 

escaleras. Al comparar S0 con S1 solo se encuentra significación estadística en el cuidado 

personal en el baño. De la misma manera que al comparar S1 con S2 encontramos significación 

estadística en la puntuación total del cuestionario WeeFIM, cuidado personal en general, asearse, 

bañarse y vestirse la parte de abajo. 

 

Figura 26. Diagrama de cajas referente al cuidado personal del dominio funcional del cuestionario WeeFIM.  
Las puntuación queda representada desde el 0 como la menor puntuación posible al 7 como la mayor. La caja roja 
representa el grupo S0, la caja azul representa el grupo S1 y la caja amarilla el grupo S2. Aplicación del test 
paramétrico de Anova (a) y no paramétrico de Kruskall Wallis (b). 
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Figura 27. Diagrama de cajas referente a la movilidad del dominio funcional del cuestionario WeeFIM.  
Las puntuación queda representada desde el 0 como la menor puntuación posible al 7 como la mayor. La caja roja 
representa el grupo S0, la caja azul representa el grupo S1 y la caja amarilla el grupo S2. Aplicación del test 
paramétrico de Anova (a) y no paramétrico de Kruskall Wallis (b). 

Atendiendo a la escala mGES para la deambulación, igualmente se aprecia una mejora en la 

movilidad de los pacientes incluidos en el protocolo de alargamiento. Al aplicar el test de 

Kruskall Wallis para variables cuantitativas en tres grupos independientes se obtienen diferencias 

estadísticamente significativas para todos los apartados de la deambulación (figura 28). 

 
Figura 28. Diagrama de cajas referente al dominio funcional de la deambulación (según la Escala mGES) de los pacientes. 
Atiende a la seguridad del paciente en la deambulación sobre diferentes superficies y situaciones (madera, césped, encontrarse un 

obstáculo, bajar o subir un bordillo, bajar o subir escaleras con o sin el uso de la barandilla, y deambular casi 1 km).  Quedando 

representado desde el 0 como la menor seguridad/confianza posible y el 10 como la mayor. 
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Se realiza una estratificación por grupos (S0-S1, S0-S2 y S1-S2), detectando significación 

estadística entre S2 y S0 en todas las formas de deambulación analizadas en el cuestionario 

mGES, interpretando una mejora en la capacidad de la deambulación tras el alargamiento de 

miembros inferiores y superiores. Al comparar S0 con S1 se encuentra significación estadística 

al encontrar un obstáculo, subir un bordillo, subir o bajar escaleras sin ayuda de la barandilla, y 

andar 0,8 km. De la misma manera que al comparar S1 con S2 encontramos significación 

estadística al encontrar un obstáculo, subir un bordillo y subir o bajar escaleras con o sin ayuda 

de la barandilla (Tabla 14). Esto nos permite interpretar que las puntuaciones más altas en la 

capacidad de deambulación las encontramos en los pacientes que completan los procedimientos 

s1 y s2.  

El resto de dominios, emocional y autoestima (figura 29a), social, amistad y escolar (figura 

29b y 29c), y otros  (figura 29d) quedan recogidos en diferentes secciones de las herramientas 

APLES, QoLISSY y PedsQL.  

Figura 29a. Diagrama de cajas referente al dominio emocional/ autoestima de los cuestionarios PRO (APLES, 
QoLISSY y PedsQL), quedando representado desde el 0 como la peor situación funcional posible y el 100 como la 
mejor.. Los datos son mostrados en porcentajes y medias (sd). Aplicación del test paramétrico de Anova (a) y no 
paramédico de Kruskall Wallis (b). Se destacan (*) aquellas variables estadísticamente significativas. 

S0 S1 S2

a. DOMINIO EMOCIONAL / AUTOESTIMA

APLES c 54.2 (22.3) 82.5 (12.1)* 86.7 (15.8)* (b) 0.003

APLES p 46.7 (16.3) 60.8 (10.4)* 72.5 (19.2)* (b) 0.007

QoLISSY c 73.1 (18.8) 86.2 (9.7) 89.7 (12.3) (b) 0.061

QoLISSY p 62.5 (20) 75.3 (16.8) 77.8 (18.3) (b) 0.117

PedsQL c 65 (15.8) 76.5 (27)* 84.5 (16.7)* (b) 0.05

PedsQL p 65 (21.6) 71.5 (19.3) 78.5 (12) (b) 0.312
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Respecto al dominio emocional y autoestima (figura 29a), se encuentra mayor puntuación en 

todas las herramientas al comparar el grupo S1 con el grupo S0, y el grupo S2 con el grupo S1, 

apreciando significación estadística en los cuestionarios APLES p y c, y PedsQL c. Al realizar 

una estratificación por grupos (S0-S1, S0-S2 y S1-S2) se detectan diferencias entre S0-S2 en los 

cuestionarios APLES c y APLES p, y entre S0-S1 en el cuestionario APLES c. No se aprecian   

diferencias entre S1-S2 (Tabla 15). 

En relación con el dominio social (figura 29b y c), también se encuentra mayor puntuación 

conforme se va avanzando en el protocolo de alargamiento, encontrando diferencias 

estadísticamente significativas en el cuestionario PedsQL c. 

Figura 29b y 29c. Diagrama de cajas referente al dominio escolar y social de los cuestionarios PRO (APLES, 
QoLISSY y PedsQL), quedando representado desde el 0 como la peor situación funcional posible y el 100 como la 
mejor. La caja roja representa el grupo S0, la caja amarilla representa el grupo S1 y la caja azul el grupo S2. Los 
datos son mostrados en porcentajes y medias (sd). Aplicación del test paramétrico de Anova (a) y no paramédico de 
Kruskall Wallis (b). Se destacan (*) aquellas variables estadísticamente significativas. 

Del resto de dominios (confianza, impacto sobre los padres y psicosocial) (figura 29d), se 

destaca, sin encontrar diferencias estadísticamente significativas, un incremento en las 

S0 S1 S2

b y c. DOMINIO ESCOLAR/SOCIAL

APLES c 79.2 (14.8) 85.8 (15.2) 90 (17.4) (b) 0.205

APLES p 78.3 (25.2) 64.2 (25.8) 55 (23.6) (b) 0.167

QoLISSY c 66.2 (19.1) 76.2 (12.5) 82.8 (12.2) (b) 0.061

QoLISSY p 52.8 (25.4) 59.7 (13.8) 68.4 (19.3) (a) 0.237

PedsQL c 69 (14.1) 80.5 (13.2)* 85 (13.1)* (a) 0.037

PedsQL p 62 (13.6) 67 (11.6) 70 (17) (a) 0.457
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puntuaciones de los pacientes incluidos en el protocolo de alargamiento, incluyendo el impacto 

que dicha actuación tiene sobre la percepción de los padres. 

 

Figura 29d. Diagrama de cajas referente a otros dominios (ocio, adaptación, confianza, futuro, impacto sobre 
los padres y psicosocial) de los cuestionarios PRO (APLES, QoLISSY y PedsQL), quedando representado desde 
el 0 como la peor situación funcional posible y el 100 como la mejor. La caja roja representa el grupo S0, la caja 
amarilla representa el grupo S1 y la caja azul el grupo S2. Los datos son mostrados en porcentajes y medias (sd). 
Aplicación del test paramétrico de Anova (a) y no paramédico de Kruskall Wallis (b). Se destacan (*) aquellas 
variables estadísticamente significativas. 

En resumen, tras valorar los resultados relacionados con HrQoL y funcionalidad, se aprecia de 

manera constante mayores puntuaciones en todas las variables analizadas de las herramientas 

PRO (puntuación total, física, emocial, social y otras) y los cuestionarios independientes 

S0 S1 S2

d. Otros: Confianza, Futuro, Impacto, Psicosocial

QoLISSY c 
CONFIANZA

60 (30.2) 81.9 ( 19.2) 78.7 (24) (a) 0.154

QoLISSY p 
CONFIANZA

51.2 (23.3) 61.2 (4.4) 63.1 (22.1) (a) 0.387

QoLISSY p 
FUTURO

61 (29.7) 70 (19.7) 67.5 (29.3) (a) 0.74

QoLISSY p 
IMPACTO

50 (18.7) 51.4 (23.6) 65.9 (10.8) b) 0.177  

PedsQL c 
PSICOSOCIAL

69.2 (13.2) 78.7 (13.9) 83.3 (11.5) (a) 0.06

PedsQL p 
PSICOSOCIAL

63.2 (15.8) 69.6 (13.3) 73.8 (11.4) (a) 0.231 
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relacionados con la funcionalidad (WeeFIM y mGES), al avanzar en el protocolo de 

alargamiento. Se destacan aquellos cuestionarios que muestran unas puntuaciones 

estadísticamente significativas al realizar una estratificación por grupos (S0-S1, S0-S2 y S1-S2), 

teniendo en consideración la puntuación total de las herramientas y cada uno de los dominios 

(Tabla 15).  

Tabla 15. Estratificación por grupos (S0-S1, S0-S2 y S1-S2) atendiendo a las herramientas PRO (APLES, 
QoLISSY y PedsQL), y cuestionarios de funcionalidad (WeeFIM y mGES), su puntuación total y cada uno de 
los dominios. Se realiza un análisis no paramétrico de contrastes post hoc (corrección de Bonferroni destacando 
aquellas variables estadísticamente significativas con  p<0.016). * Atendiendo a los cuestionarios WeeFIM y mGES, 
en relación con la estratificación de los grupos S0-S1 y S1-S2, solo se encuentran diferencias en algunas de las 
variables estudiadas.  

De esta manera, encuentran las mayores diferencias entre el grupo S0 y S2, detectando 

significación tanto en la puntuación total (APLES c, QoLISSY c, PedsQL c y PedsQL p) como 

en los dominios emocional/autoestima (APLES c y APLES p) y funcional/físico. En este último, 

todas las herramientas y cuestionarios, tanto de padres como de niños, muestran diferencias 

estadísticamente significativas a favor del grupo S2. Se destacan también las diferencias 

detectadas en los dominios funcional y autoestima al estratificar entre S0-S1, no siendo tan 

homogéneas como las apreciadas entre S0-S2, y observando ausencia de diferencias entre los 

grupos S1 y S2. 

Por último, mencionar el cuestionario APLES como la herramienta PRO que detecta más 

diferencias entre los grupos analizados.  

Estratificación por grupos

S0-S1 S0-S2 S1-S2

Puntuación Total
-

APLES c                     (0.000) 
QoLISSY c                 (0.006) 
PedsQL c                    (0.004) 
PedsQL p                    (0.010)

-

Dominio  
FUNCIONAL / 
FÍSICO 

APLES c                 (0.007) 

QoLISSY c             (0.009) 

* WeeFIM 
* mGES

APLES c                     (0.001) 
APLES p                     (0.004) 
QoLISSY c                 (0.005) 
QoLISSY p                 (0.015) 
PedsQL c                    (0.004) 
PedsQL p                    (0.007) 
WeeFIM 
mGES

* WeeFIM 
* mGES

Dominio 
EMOCIONAL 
AUTOESTIMA

APLES c                 (0.005) APLES c                     (0.004) 
APLES p                    (0.007)

-

Otros dominios - - -
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 3.2.4 Análisis de la composición corporal. Bioimpedancia eléctrica.   
Mediante BIA se analiza la composición corporal y los parámetros bioeléctricos de los tres 

grupos de estudio, y posteriormente, debido a la ausencia de valores estandarizados para 

población acondroplásica, se compara con un cuarto grupo control (S*) de población no 

acondroplásica homogéneo en edad y sexo respecto a los otros tres grupos.  

La composición corporal queda representada descriptivamente en las variables masa grasa (FM), 

masa magra (FFM), masa celular (BCM), masa grasa y magra en % corregida por peso (FM ptc 

y FFM ptc) e índice de masa grasa y magra corregida por altura (FMI y FFMI) (figura 30 y tabla 

16).  

 

Figura 30. Diagrama de cajas referente a la composición corporal. (1) Se representa la masa grasa (FM), la masa 
magra (FFM) y la masa celular corporal (BCM) en kg. (2) Se representa la masa grasa y magra en % corregido por 
peso (FM ptc y FFM ptc) y en forma de índice corregida por altura (FMI y FFMI). La caja roja representa el grupo 
S0, la caja amarilla el grupo S1 y la caja azul el grupo S2. 

Al realizar un análisis comparativo de las variables de composición corporal en los tres grupos 

de estudio, no se observan diferencias estadísticamente significativas tras la aplicación del test de 

Anova y Kruskall Wallis en ninguno de los parámetros analizados. Se destaca, aunque sin 

significación estadística ni clínica, un incremento de la masa magra (FFM) y masa celular 

(BCM) de los grupos intervenidos S1 y S2 respecto a S0, igualándose la masa magra al corregir 

por altura.  

Los parámetros bioeléctricos quedan representados descriptiva y comparativamente mediante las 

variables resistencia (R), reactancia (Xc), ángulo de fase (AF) y ángulo de fase estandarizado 

(CSPA) (Tabla 16).  
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Tabla 16. Composición corporal y parámetros bioeléctricos. Se recogen la FFM, FFMptc, FFMI, BCM, R, Xc, 
AF y CSPA para los grupos S0, S1 y S2. Se realiza un análisis de variables cuantitativas en tres grupos 
independientes mediante test de ANOVA y Kruskall Wallis, no obteniendo significación estadística en ninguna de 
las variables.   

Al realizar un análisis comparativo de los parámetros bioeléctricos en los tres grupos de estudio 

no se observan diferencias estadísticamente significativas en ninguno de los parámetros 

analizados, detectando exclusivamente un aumento de la resistencia conforme se avanza en el 

protocolo de alargamiento.  

De esta manera, con el presente estudio y los datos analizados respecto a composición corporal y 

bioelectricidad, no se puede corrobar la hipótesis inicial basada en el esperado impacto del 

proceso de alargamiento en la composición corporal de los pacientes intervenidos.  

Tras dicho análisis, se comparan los resultados en composición corporal (FM, FFM y BCM) y 

parámetros bioléctricos (PA - CSPA) de los tres grupos incluidos en el estudio, con un cuarto 

grupo de población no acondroplásica (S*) (constituido por 9 pacientes). En este caso, tras un 

análisis comparativo de las variables, se encuentran diferencias estadísticamente significativas en 

la FFM (p<0.001), BCM (p<0.001), PA (p<0.034) y CSPA (p<0.008) entre dicho grupo (S*) y 

los tres grupos de pacientes incluidos en el estudio (S0, S1 y S2) . Se representa gráficamente en 

forma de diagrama de cajas los valores de los 4 grupos, apreciando diferencias entre el grupo de 

población no acondroplásica y el resto de grupos (figura 31). 

A. Composición Corporal  S0 S1 S2

Masa magra (FFM) 29 (5.9) 32.4 (6.3) 34 (5.8)

Masa magra % corregida peso (FFMptc) 83.8 (11.4) 89.2 (13.7) 86.3 (10.4)

Masa magra % corregida altura (FFMI) 21.7 20.7 (3) 20.3 (3)

Masa celular corporal (BCM) 15.3 (3.9) 17.3 (7.4) 17.9 (4.9)

B. Parámetros bioeléctricos S0 S1 S2

Resistencia. R 437.9 (56.95) 444.2 (75.49) 484.3 (66.97)

Reactancia. Xc 43.7 (5.08) 82.6 (144.87) 48.8 (9.43)

Ángulo de fase. AF 5.76 (0.72) 5.45 (2.43) 5.82 (1.15)

Ángulo de fase estandarizado. CSPA -0.6 (0.54) -1.38 (2.61) 0.05 (1.44)
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Figura 31. Diagrama de cajas referente a la composición corporal (FFM y BCM) y parámetros bioeléctricos 

(PA y CSPA) en los grupos S0, S1 y S2, y el grupo control de población no acondroplásica (S*). (1). La caja roja 
representa el grupo S0, la caja azul el grupo S1, la caja amarilla el grupo S2 y la caja verde el grupo control de 
población no acondroplásica (S*). 

Con objeto de localizar las diferencias entre grupos, se realiza un contraste post-hoc, apreciando 

en todas las variables analizadas diferencias entre el grupo S* y cada uno de los grupos (S0, S1 y 

S2) de manera independiente (figura 32).   

Con estos resultados se destacan diferencias existentes en los valores relacionados con la 

composición corporal y la bioelectricidad entre población acondroplásica y no acondroplásica, a 

excepción de los valores del ángulo de fase crudo y estandarizado (AF y CSPA) entre el grupo 

control S* y el grupo S2, pudiendo interpretar una modificación sutil del AF y CSPA al finalizar 

el protocolo de alargamiento. De esta manera, se describe un AF de 6.5 (0.7), 5.8 (0.7), 5.4 (2.4) 

y 5.8 (1.1) y un CSPA de 0.9 (0.7), -0-6 (0.5), -1.4 (2.6) y 0.05 (1.4) para S*, S0, S1 y S2 

respectivamente. Dichos datos potencian la necesidad de establecer valores de referencia en 
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ambas poblaciones con objeto de poder analizar el impacto real de las diferentes intervenciones 

en la composición corporal. 

Figura 32. Diagrama de cajas con los resultados de los contrastes post-hoc referente a la composición corporal 
(FFM y BCM) y parámetros bioeléctricos (PA y CSPA), medida mediante BIA, entre el grupo S* (grupo 
control de población no acondroplásica) y los grupos S0, S1 y S2.  

 3.2.5 Análisis del perfil metabólico.  

El perfil metabólico, recogido mediante analítica de sangre en cada uno de los grupos, es 

estratificado en 4 bloques divididos en nutrición (proteínas, albúmina, prealbúmina y PCR) 

metabolismo de la glucosa (glucosa, insulina, hemoglobina glicosidada, péticod C, HOMA-IR y 

somatomedina), metabolismo lipídico (colesterol, triglicéridos, colesterol LDL y HDL) y 

metabolismo óseo (fosfatasa alcalina, vitamina D, calcio, fósforo, P1NP Y B-CTX). Se muestran 

los valores de cada uno de los bloqueos y sus variables estratificados por grupos (Tabla 17).  
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Tabla 17. Parámetros de perfil metabólico. A. Nutrición. B. Metabolismo glucídico. C. Metabolismo lipídico.  
D. Metabolismo óseo; para los grupos S0, S1 y S2. Se realiza un análisis de variables cuantitativas en tres grupos 
independientes mediante la aplicación de test paramétrico de Anova (a) y no paramétrico de Kruskall Wallis (b). Se 
destacan (*) aquellas variables estadísticamente significativas (p>0.05). 

En relación con las variables relacionadas con la nutrición, el metabolismo glucídico y lipídico,  

no se encuentran diferencias estadísticamente significativas entre los grupos de estudio, no 

pudiendo contrastar la hipótesis inicial en la que se esperaba un modificación del perfil 

metabólico tras la cirugía de alargamiento. Por otro lado, si se encuentra significación en dos 

variables relacionadas con el metabolismo óseo como son la fosfatasa alcalina (ALP) y el Ca. 

(figura 33). Dicha significación aparentemente se encuentra en el grupo S1, probablamente a 

consecuencia de la cirugía de alargamiento de miembros inferiores en la que se ven afectados los 

a. Nutrición Proteínas  (b) 
(5.70 - 8.20 g/dl) 

Albúmina (b)  
(3.80 - 5.40 g/dl) 

Prealbúmina (a) 
(20 - 40 mg/dl) 

PCR  
(<5 mg/L) 

Grupo S0 7,2 (0,3) 4,2 (0,3) 21,7 (3,5) -

Grupo S1 7,5 (0,4) 4 (0,3) 21,5 (6,1) -

Grupos S2 7,5 (0,7) 4,4 (0,4) 22,9 (4) -

b. Metabolismo  
de la glucosa

Glucosa  
(60-100 mg/

dl) 

Insulina  
(3-25 uUI/

dl) 

Hb 
glicosidada 
(mmol/mol) 

Péptido C 
(0.81-3.85 ng/ml) 

HOMA-IR Somatomedina 
(ng/dl) 

Grupo S0 84,2 (19,7) 10,8 (4,9) - 1,6 (0,7) 2,3 (1,1) 350,8 (159,6)

Grupo S1 93,1 (16,7) 21,9 (30,1) - 2,7 (2,3) 5,4 (7,7) 476,8 (159,1)

Grupos S2 87,9 (7,2) 8,7 (3,5) - 1,5 (0,4) 1,8 (0,8) 392,7 (80,9)

c. Metabolismo  
lipídico

Colesterol (a) 
(114-200 mg/dl)

Triglicéridos (a) 
(20-150 mg/dl)

Colesterol LDL (b) 
(60-130 mg/dl)

Colesterol HDL (a) 
(32-72 mg/dl)

Grupo S0 144,4 (19,2) 67,3 (20,6) 102,4 (77,2) 53,2 (13,1)

Grupo S1 159,6 (47,3) 99,9 (44,3) 88,2 (45) 51,3 (9,9)

Grupos S2 144,3 (24,3) 76,8 (16,5) 77,1 (23,7) 53,2 (11,2)

d. 
Metabolismo  

óseo

ALP (a)  
(128-420 U/L) 

Vit D (a) 
(20-60 ng/ml)

Calcio (a) 
(8.8-10.8 mg/dl)

Fósforo (b) 
(4.5-5.5 mg/

dl)

P1NP 
(ng/ml)

B CTX 
(ng/ml)

Grupo S0 196,8 (53,7) 22,9 (7,6) 9,4 (0,2) 4,5 (0,9) 497 (248.8) 1.1 (0.3)

Grupo S1 291 (76,5)* 19,1 (9,5)  9,1 (0,4)* 4,9 (0,6) 627.1 (337.1) 1.1 (0.3)

Grupos S2 187,7 (79,4) 19,9 (5,7) 9,7 (0,5) 5 (0,9) 388 (2.3) 0.9 (0.7)
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4 segmentos, por lo que es lógico pensar que el metabolismo óseo se pueda ver más alterado. Sin 

embargo, al realizar un test post-hoc no se  muestran diferencias significativas entre los grupos. 

 

Figura 33. Diagrama de cajas referente a variables del metabolismo óseo  (ALP y Ca) en los grupos S0, S1 y 
S2. (1). La caja roja representa el grupo S0, la caja azul el grupo S1 y la caja amarilla el grupo S2. 

 3.2.6 Análisis multivariante. 

Con objeto de simplificar la complejidad del conjunto de datos originales debido al gran número 

de variables utilizadas (calidad de vida, funcionalidad, antropometría, composición y proporción 

corporal), en primer lugar se emplean como técnicas multivariantes exploratorias el Análisis de 

Componentes Principales -PCA-, análisis clustering y heatmap, para detectar tendencias entre las 

variables y los grupos. Posteriormente se elabora un análisis de correlaciones (Spearman) para 

comprobar variable a variable el grado de relación que tienen con las demás. 

  3.2.6.1 Análisis multivariante exploratorio.  

  Análisis de Componentes Principales (PCA), clustering y heatmap.  
Se realiza el PCA sobre la matriz de correlaciones dado que las variables no son 

dimensionalmente homogéneas. Utilizando el conjunto de datos con las variables de calidad de 

vida, funcionalidad, antropometría, composición y proporción corporal, se obtiene un PCA 

destacando la variación explicada por cada Componente Principal (CP) (figura 34).   
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Figura 34. Análisis de componentes principales (PCA). Proporción de variación explicada por cada Componente 
Principal.  

De dicho gráfico se interpreta que las dos primeras CP explican más del 46% de la variabilidad 

del conjunto de datos, permitiendo observar la separación que existe entre grupos según los 

valores de sus componentes, generalmente representando solo las dos primeras (gráfico de 

puntuaciones, figura 35), y las variables que más contribuyen a dichas separaciones (gráfico de 

cargas, figura 36). 

Atendiendo a los grupos establecidos (S0, S1 y S2) y las variables según las dos primeras 

componentes, se produce una separación por la componente 1, interpretando que las variables 

incluidas en el conjunto de datos separan bien según los grupos de intervención (S0 con, S1 y 

S2). La separación es menos evidente para los grupos S1 y S2, pero también se produce (figura 

35). 

Al analizar la contribución de todas las variables originales para la formación del PCA, se 

destaca una relación directa (positiva) o inversa (negativa) de cada una de las variables originales 

con la CP. De esta manera, mayores contribuciones en la formación de la componente irán 

asociados a más importancia para la separación en dichos grupos. Se expone mediante un gráfico 

de cargas la contribución directa de las 10 variables originales más importantes en la elaboración 

del PCA, entre las que se destacan la altura en SDS según tablas para población acondroplásica 

(Horton et al., 1978; Neumeyer et al., 2020), la longitud de miembros inferiores (segmento 
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inferior), el cuestionario de funcionalidad Weefim (puntuación total, cuidado total, movilidad 

total, movilidad en cama y en retrete, y cuidado personal en el baño), y la variable obstáculo del 

cuestionario para la deambulación (mGES) (figura 36). 

Figura 35. Gráfico de puntuaciones para el PCA. Representación de los individuos en las dos primeras 
componentes, coloreados según el grupo de intervención. La elipse sombreada representa un Intervalo de 
Confianza al 95% alrededor del punto medio de cada uno de los grupos. 

Figura 36. Gráfico de cargas del PCA. Contribución de las variables a la separación de los individuos. Se 
representan las 10 variables con mayor contribución. 
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Figura 37. Gráfico de análisis cluster y heatmap. Se presentan en color rosa el grupo S0, color verde el S1 y 
azul el S2. Las variables son transformadas a percentiles, estableciendo una ordenación por rangos: el valor de 0 
(azul=frío) a 1 (rojo=cálido). Un color rojo más “cálido” del heatmap indica un valor de la variable mayor (1) en la 
que el individuo tiene el valor más alto para esa variable, mientras que los colores más fríos (azul) indican un valor 
menor de la variable en cuestión. 
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El resto de variables mantienen una relación directa con la componente principal, destacando una 

relación inversa con todas las variables de proporción corporal (a excepción de la relación entre 

miembros y tronco), IMC, peso, perímetro cefálico, de cintura y cadera y su cociente y variables 

de composición corporal (FM, FM_ptc, ángulo de fase). Entre ellas, las variables indirectas con 

mayor carga son las relacionadas con la proporción corporal y el IMC, interpretando valores más 

bajos de dichas variables para los grupos de intervención S1 y S2.  

Tras dicho análisis multivariante mediante PCA se interpretan puntuaciones mayores en todas las 

variables analizadas (calidad de vida, funcionalidad y antropometría) al comparar S2 con S1, y 

S1 con S0. Del mismo modo, se encuentra una relación indirecta para la proporción corporal, 

IMC, y peso y variables de composición corporal (FM, FM_ptc, ángulo de fase). 

Este análisis exploratorio se mantiene con un análisis de cluster jerárquico para las variables y su 

representación gráfica (heatmap). Al igual que el PCA, se observa cierto grado de separación 

entre los diferentes grupos de intervención (figura 37), por lo que dichos análisis permiten 

observar tendencias en las variables según el grupo de intervención, diferenciándolos entre sí. Se 

destacan las mayores diferentes entre el grupo S0 y los grupos S1 y S2, más parecidos entre sí.  

Con objeto de detectar dónde se localizan estas diferencias, se realiza un análisis de 

correlaciones para comprobar variable a variable el grado de relación que tiene con las demás.  

Para ello se establecen correlaciones entre variables antropométricas y proporción corporal, y 

variables relacionadas con la HrQoL (calidad de vida en general, autoestima y autopercepción, 

vida social y funcionalidad, y actividad física) y composición corporal. 

Entre las variables antropométricas se destaca la talla en bipedestación en cm, altura 

categorizada en SDS según tablas para población acondroplásica (Horton et al., 1978; Neumeyer 

et al., 2020), altura en SDS según las tablas de referencia para población no acondroplásica del 

CDC, IMC cuantitativo y categorizado, peso cuantitativo y categorizado, talla en sedestación 

(segmento superior), longitud de miembros inferiores (segmento inferior), brazada cuantitativa y 

categorizada, perímetro cefálico, de cintura y cadera.  

Entre las variables de proporcionalidad corporal se destaca la relación entre segmento superior 

e inferior (cuantitativa y cualitativa), segmento superior y altura, extremidad superior e inferior, 

altura y extremidad superior, extremidades y segmento superior, y perímetro cefálico y altura.  

Entre las variables relacionadas con calidad de vida se tiene en cuenta el estado de salud general 

y la puntuación total de los cuestionarios PRO (APLES c/p, QoLISSY c/p, PedsQL c/p, y 

EQ_5D_Y). 
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Entre las variables relacionadas con el autoestima y autopercepción se refiere el dominio de 

autoestima del cuestionario APLES c/p, y el dominio emocional de los cuestionarios QoLISSY c/

p, PedsQL c/p, y EQ_5D_Y). 

Entre las variables relacionadas con el dominio social se valora el dominio de amigos, recreo y 

colegio del cuestionario APLES c/p, el dominio social del cuestionario QoLISSY c/p, y el 

dominio social, escolar y psicosocial del cuestionario PedsQL.  

Entre las variables relacionadas con el dominio físico (funcionalidad y actividad física) se 

destaca el dominio físico de los cuestionario APLES c/p, QoLISSY c/p, y PedsQL c/p, el 

cuestionario Weefim y cada uno de sus apartados (cuidados personales y movilidad) y la escala 

mGES para la deambulación.  

Entre las variables de composición corporal se analiza el BCM, AF, FM y FFM.  

  3.2.6.2 Correlación de la antropometría con la funcionalidad y calidad de vida. 

• Antropometría y calidad de vida (HrQoL) (figura 38). 

En primer lugar, se detecta una asociación positiva entre la talla en bipedestación en cm, altura 

categorizada en SDS según tablas para población acondroplásica y no acondroplásica, longitud 

de miembros inferiores (segmento inferior) y la brazada, y todas la variables de HrQoL. Aunque 

dicha correlación se mantiene positiva continuamente entre todas estas variables antropométricas 

y todas las herramientas PRO relacionadas con HrQoL, se destaca una correlación moderada 

fuerte entre la altura categorizada en SDS según tablas para población acondroplásica y los 

cuestionarios QoLISSY c/p (0.6 y 0.53), la talla en bipedestación actual y QoLISSY p (0.53), la 

longitud de miembros inferiores y los cuestionarios QoLISSY c (0.58) y PedsQL c (0.55), y la 

brazada y el cuestionario PedsQL p (0.53). Entre todas las variables antropométricas, la altura 

categorizada en SDS y la longitud de miembros inferiores son las variables con mayor 

correlación con los cuestionarios de HrQoL. Por otra parte, se observa un asociación negativa 

entre el IMC, peso, perímetro de cintura, cadera y su cociente, y los cuestionarios PRO, 

interpretando mayores puntuaciones de HrQoL cuando los valores de estas variables son 

menores. El IMC mantiene una relación negativa con todos ellos mostrando una asociación 

moderada fuerte con PedsQL c (-0.61). El resto de variables con relación negativa (peso, 

perímetro de cintura y cadera) mantienen una correlación débil.   

Se destaca la ausencia de correlación entre la talla en sedestación (segmento superior) y el 

perímetro cefálico. Dicho hallazgo mantiene cierta lógica ya que estas dos variables no se ven 
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influenciadas durante el protocolo de alargamiento, siendo similares entre todos los grupos del 

estudio.  

De dicho análisis de correlación merece mención tanto la asociación entre las variables 

antropométricas entre sí, como entre los cuestionarios PRO entre sí. De las herramientas PRO se 

destaca una asociación positiva entre todas ellas, observando una correlación moderada fuerte 

entre todos los cuestionarios de niños entre sí, y de padres entre sí. 

Figura 38. Correlalograma (correlaciones de Spearman) entre variables antropométricas y de calidad de vida 
(HrQoL).  P-valores de correlación: *: p<0.05; **:p<0.0.1; ***p<0.001. Se encuentran destacados (rectángulo 
amarillo) aquellas asociaciones estratificadas en moderada-fuerte (0.5-0.75). 

• Antropometría y dominio físico (funcionalidad/actividad física) (figura 39). 

La correlación entre antropometría y dominio físico mantiene una asociación similar a la 

establecida previamente con la calidad de vida, manteniendo una relación positiva con casi la 
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totalidad de las variables antropométricas, y negativa con el IMC, peso, perímetro cintura y 

cadera. Aunque el sentido de la asociación es el mismo al analizado previamente, la intensidad 

de la correlación, y el número de variables que se relacionan entre sí con una intensidad 

moderada fuerte es mayor entre la antropometría y el dominio físico. Se destacan aquellas 

variables antropométricas que se ven implicadas en el protocolo de alargamiento (longitud de 

miembros inferiores y talla en bipedestación en s1, y brazada en s2) y que se correlacionan de 

manera moderada fuerte (0.5-0.75) con las diferentes variables relacionadas con la funcionalidad 

y actividad física.  

En primer lugar, se desarrolla la correlación entre la longitud de miembros inferiores y los 

dominios físicos de los cuestionarios APLES c (0.62), QoLISSY c (0.66) y p (0.5), la puntuación 

total del cuestionario WeeFIM (0.56), puntuación total del apartado cuidado personal (0.53), 

apartado ducha/bañera del cuidado personal (0.72), puntuación total del apartado movilidad 

(0.53), y en numerosos apartados de la escala mGES entre los que se destacan el paso por un 

obstáculo (0.55), el uso de las escaleras sin barandilla (0.59) y la deambulación en largas 

distancias (0.66). En cuanto a la talla en bipedestación en el momento del estudio, se mantienen 

correlaciones similares a la longitud de miembros inferiores, objetivando una asociación 

moderada-fuerte con los dominios físicos de los cuestionarios QoLISSY c (0.5) y p (0.6), la 

puntuación total del cuestionario WeeFIM (0.5), el apartado asearse (0.5), bañarse (0.59), 

movilidad en silla (0.52) y en bañera (0.55), y en numerosos apartados de la escala mGES entre 

los que se destacan el paso por un obstáculo (0.51), el uso de las escaleras sin barandilla (0.51) y 

la deambulación en largas distancias (0.6). Por último, en relación con la brazada, la cual se ve 

modificada tras el alargamiento de miembros superiores, se ve correlacionada con el dominio 

físico del cuestionario PedsQL p (0.59), la puntuación total del cuestionario WeeFIM (0.66), 

puntuación total del apartado cuidado personal (0.66), el apartado comer (0.6), asearse (0.62), 

bañarse (0.64), vestirse miembros inferiores (0.55) e higiene perianal (0.55), y en numerosos 

apartados de la escala mGES entre los que se destacan subir y bajar escaleras con ayuda (0.54 y 

0.58), y sin ayuda (0.52 y 0.53), y la deambulación en largas distancias (0.53). 

Del resto de variables antropométricas, se destacan dos, la talla en sedestación (segmento 

superior) con una asociación positiva, y el perímetro cefálico con una asociación negativa, ambas 

con una correlación débil con todas las variables relacionadas con la funcionalidad. Referir que 

ambas variables no se ven influenciadas en el proceso de alargamiento, siendo similares entre los 

tres grupos de estudio.  
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Por último, mencionar la asociación negativa entre el IMC, perímetros de cadera, cintura y su 

cociente, y todas las variables de funcionalidad, existiendo una correlación moderada-fuerte del 

IMC con los dominios físicos de los cuestionarios APLES c (-0.5) y PesdQL c (-0.55) y p (-0.5), 

movilidad en cama y silla (-0.53) y escaleras (-0.5) del cuestionario WeeFIM, y en deambulación 

al encontrar un obstáculo (-0.55) de la escala mGES. 

Figura 39. Correlalograma  (correlaciones de Spearman) entre variables antropométricas y dominio físico 
(funcionalidad).  P-valores de correlación: *: p<0.05; **:p<0.0.1; ***p<0.001. Se encuentran destacados 
(rectángulo amarillo) aquellas asociaciones estratificadas moderada-fuerte (0.5-0.75). 
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  3.2.6.3 Correlación de la proporción corporal con la calidad de vida (HrQoL),  

  autoestima y psicosocial.  
Se expone la correlación entre la proporción corporal, la calidad de vida, y los dominios de 

autoestima y psicosocial de las cuestinarios PRO. Se pretende analizar si el impacto de la cirugía 

de alargamiento en la proporción corporal mantiene algún tipo de relación con la calidad de vida, 

la percepción del paciente de sí mismo y su interacción social, asumiendo las limitaciones 

propias de las herramientas PRO. Previo a analizar dicha correlación se destaca el impacto de la 

cirugía de alargamiento en las variables de proporción corporal, ya que varía según los 

segmentos intervenidos.  

De esta manera, aquellas variables que dependen de los miembros inferiores (segmento superior/

inferior, segmento superior/altura y perímetro cefálico/altura), y que sufren un descenso en los 

grupos intervenidos de s1 (grupo S1 y S2), mantiene una relación negativa con las variables de 

HrQoL. La variable que relaciona las extremidades (MMSS y MMII) y el segmento superior 

(tronco) mantiene un incremento progresivo conforme se avanza en el protocolo de 

alargamiento, siendo el índice mayor en S2 que en S1, y en S1 que en S0. Las últimas dos 

variables, en las que interviene la brazada y la longitud de miembros inferiores, se comportan de 

manera diferente, la primera (brazada/longitud de MMII) experimenta un descenso en el grupo 

S1 al incrementar la longitud del MMII, y de nuevo se incrementa en el grupo S2 al aumentar la 

longitud de la brazada. La segunda (altura/brazada) actúa de manera inversa, incrementándose en 

S1 y descendiendo en S2.  

• Proporción corporal y calidad de vida (HrQoL) (figura 40). 

Tras el análisis de correlación, se interpreta una mayor asociación entre las herramientas PRO y 

las variables que relacionan el tronco con el miembro inferior, la altura, y las extremidades 

(superior más inferior). Así, las variables que relacionan el segmento superior (tronco) con el 

segmento inferior (longitud de miembros inferiores), y con la altura, mantienen una asociación 

negativa con todas las variables de calidad de vida, percibiendo mejores puntuaciones conforme 

menor es este índice, es decir en los grupos S1 y S2 respecto a S0. La correlación negativa de 

estas dos variables se establece moderada fuerte con los cuestionarios QoLISSY c (-0.61 y -0.63) 

y PedsQL c (-0.59 y -0.58) respectivamente. En cuanto a la correlación del índice extremidades/ 

tronco se observa una relación positiva con todos los cuestionarios de calidad de vida, existiendo 

una correlación moderada fuerte con las herramientas QoLISSY c (0.55), PedsQL c (0.64) y p 

(0.5) y EQ_5D_Y c (0.52).  
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De dichos datos se interpreta mayores puntuaciones en los cuestionarios de calidad en la medida 

que se reducen los índices de proporcionalidad corporal segmento superior/segmento inferior y 

segmento superior/altura, y aumenta el índice extremidades/tronco, es decir conforme se va 

reduciendo la desproporción tronco/extremidades propia de la condición. También se observa 

una tendencia similar conforme se reduce la desproporción entre la región cefálica y la altura, 

aunque la correlación observada es débil.  

Probablemente estos hallazgos en la HrQoL se deban a la influencia de la proporcionalidad 

corporal en los dominios específicos de autoestima y psicosocial de las herramientas PRO.  

Figura 40. Correlalograma  (correlaciones de Spearman) entre proporción corporal y de calidad de vida 
(HrQoL).  P-valores de correlación: *: p<0.05; **:p<0.0.1; ***p<0.001. Se encuentran destacados (rectángulo 
amarillo) aquellas asociaciones estratificadas en moderada-fuerte (0.5-0.75) 
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• Proporción corporal y dominio autoestima/emocional (figura 41). 

La correlación que se establece entre los índices de proporción corporal y el dominio de 

autoestima/emocional es muy similar a la establecida con la calidad de vida, apreciando una 

asociación negativa entre los índices segmento superior/inferior y segmento superior/altura, y 

todos los dominios de autoestima de los diferentes cuestionarios, generando una relación 

moderada fuerte con los dominios de autoestima de las herramientas APLES c (-0.54 y -0.53 

respectivamente) y  emocional de PedsQL c (-0.57 y -0.57 respectivamente).  

Figura 41. Correlalograma  (correlaciones de Spearman) entre proporción corporal y autoestima.  P-valores 
de correlación: *: p<0.05; **:p<0.0.1; ***p<0.001. Se encuentran destacados (rectángulo amarillo) aquellas 
asociaciones estratificadas en moderada-fuerte (0.5-0.75) 
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Por otra parte, el índice extremidades/tronco mantiene una relación positiva con todos los 

dominios autoestima/emocional de los cuestionarios, estableciéndose una correlación moderada 

fuerte con la herramienta APLES c (0.5), mientras que el índice perímetro cefálico/altura 

mantiene una correlación negativa con todas la variables siendo moderada fuerte con el dominio 

autoestima del cuestionario APLES p (-0.5). 

• Proporción corporal y dominio psicosocial (amigos, recreo, escuela, social) (figura 42). 

Respecto al dominio psicosocial se mantiene una correlación similar a las asociaciones previas 

en relación con los índices de proporcionalidad, destacando la asociación moderada fuerte y 

negativa del dominio psicosocial del cuestionario PedsQL c con los índices segmento superior/ 

inferior (-0.63), segmento superior/altura (-0.62) y positiva con el índice extremidades/tronco 

(0.5). 

Figura 42. Correlalograma  (correlaciones de Spearman) entre proporción corporal y dominio psicosocial.  P-
valores de correlación: *: p<0.05; **:p<0.0.1; ***p<0.001. Se encuentran destacados (rectángulo amarillo) 
aquellas asociaciones estratificadas en moderada-fuerte (0.5-0.75) 
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Del mismo modo, el cuestionario QoLISSY c se relaciona de manera similar con los índices de 

proporcionalidad aunque con una correlación más débil destacando únicamente la correlación 

con la variable segmento superior/altura (-0.5). 

  3.2.6.4 Correlación de la antropometría con la composición corporal y perfil  

  metabólico. 

Se interpreta que el incremento en la longitud de miembros inferiores y superiores, la talla en 

bipedestación, y el descenso del IMC secundario a las cirugías de alargamiento produce una 

modificación de la composición corporal. Se analiza la correlación entre estas variables 

antropométricas y las variables de composición corporal. 

• Antropometría y composición corporal y parámetros bioeléctricos (figura 43). 

Tras dicho análisis, se detecta como única correlación moderada fuerte, entre las variables 

antropométricas directamente modificadas por la cirugía (longitud de miembros inferiores, 

superiores y talla en bipedestación) y la composición corporal, la masa magra cruda (FFM), con 

una asociación de 0.5, 0.5 y 0.68 respectivamente. Se destaca también la asociación positiva de 

la masa celular corporal (BCM) con el peso (0.52), la talla en bipedestación (0.53) y en 

sedestación (0.67). 

Sin embargo, otras variables como el IMC, peso, perímetro de cintura y cadera, relacionadas con 

la cantidad de tejido graso y su distribución, mantienen asociación con mayor número de 

variables. Todas ellas, entre la que se destaca el IMC, se correlacionan de manera moderada 

fuerte y de forma positiva con la masa grasa (FM) (0.61) y magra (FFM) (0.5) cruda, 

estandarizada por altura (FMI y FFMI) (-0.66 0.78) y con la masa grasa estandarizada por peso 

(FM_ptc) (0.58), y negativamente con la masa magra estandarizada por el peso (FFM_ptc) 

(-0.58) y con la resistencia (Rz) (-0.55).  

Finalmente, se refiere, dada la importancia de este parámetro bioeléctrico, la ausencia de 

correlación entre las variables antropométricas y el ángulo de fase crudo (AF) y estandarizado 

(CSPA).   
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Figura 43. Correlalograma  (correlaciones de Spearman) entre antropometría y composición corporal.  P-
valores de correlación: *: p<0.05; **:p<0.0.1; ***p<0.001. Se encuentran destacados (rectángulo amarillo) 
aquellas asociaciones estratificadas en moderada-fuerte (0.5-0.75) 

• Antropometría y perfil metabólico (figura 44). 

Teniendo en cuenta el número de variables que se analizan entre ambos grupos, la cantidad de 

asociaciones que se establecen es pequeña. Entre las correlaciones que se recogen al conectar las 

variables antropométricas y las relacionadas con el perfil metabólico (metabolismo de la glucosa, 

lípidico, nutrición y óseo), destacan nuevamente la asociación entre variables antropométricas 

relacionadas con el tejido graso como IMC, el peso y el perímetro de cintura, y la variable 

colesterol HDL del metabolismo lípidico, estableciéndose una correlación moderada fuerte y 

negativa de -0.57,  -0.6 y -0.51 respectivamente.  
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Por último, se valora la correlación generada entre la hemoglobina glicosidada (HbA1c) y 

diferentes variables antropométricas, entre las que merece mención una asociación negativa con 

la longitud de miembros inferiores (-0.95) y la brazada (-0.63), y positiva con el peso (0.63) 

perímetro cintura (0.63), y el cociente entre la cintura y cadera (0.63).  

Figura 44. Correlalograma  (correlaciones de Spearman) entre antropometría y perfil metabólico.  P-valores 
de correlación: *: p<0.05; **:p<0.0.1; ***p<0.001. Se encuentran destacados (rectángulo amarillo) aquellas 
asociaciones estratificadas en moderada-fuerte (0.5-0.75). 

3.3. Análisis de factor de confusión.  

En el presenta trabajo se pueden establecer numerosos factores de confusión, considerando uno 

de los principales, la posibilidad de que algunos de los pacientes del grupo S0 (S0P1 - S0P3 - 
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S0P5 - S0P9 y S0P11) posteriormente hayan sido incluidos en el protocolo de alargamiento. El 

resto de pacientes de dicho grupo (S0P2 - S0P4 - S0P7 - S0P8 y S0P12) no tienen intención de 

iniciar el proceso de alargamiento. Esta situación puede actuar como factor de confusión al 

entender que pueden existir diferencias entre los dos grupos relacionadas con la HrQoL (APLES, 

QoLISSY, PedsQL, EQ_5D_Y) y la funcionalidad (APLES físico, QoLISSY físico, PedsQL 

físico, Weefim y mGES). Por dicho motivo se realiza un análisis comparativo entre ambos 

grupos de todas estas variables mediante el test t-Student y Mann-Whitney-Wilcoxon. Destaca la 

ausencia de significación estadística en todas las variables tanto las relacionadas con la HrQoL 

como con la funcionalidad tanto en padres como en niños, a excepción del punto 10 de la escala 

mGES (andar 0.8 km), en la que los individuos que iniciaron el proceso de alargamiento 

obtuvieron una puntuación de 7.6 (0.5) y los que no lo iniciaron de 5 (1). Una limitación de 

dicho análisis es el escaso tamaño muestral de cada grupo (n=5).  
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4. DISCUSIÓN. 

En el presente trabajo se expone un protocolo de alargamiento de miembros superiores e 

inferiores en población acondroplásica con el objetivo de incrementar la longitud de miembros 

superiores e inferiores, corregir las desaxaciones existentes en miembros inferiores y mejorar 

variables de proporcionalidad corporal (tronco-extremidades, entre extremidades y cefálico 

corporales). Se establece la hipótesis que tras la corrección de dichas variables antropométricas 

se podría influir positivamente en variables relacionadas con la funcionalidad y calidad de vida 

(HrQoL) de dichos pacientes así como en su composición corporal y perfil metabólico. 

Previa a la discusión de la asociación de la cirugía de alargamiento con estas variables, se 

observa que todos los puntos del procedimiento quirúrgico se mantienen en discusión en la 

literatura reciente, englobando la propia indicación de cirugía de alargamiento en población 

acondroplásica, la edad de inicio de la cirugía, estrategia quirúrgica y protocolo empleado, 

análisis de variables antropométricas y resultados quirúrgicos. Dicha situación ya es indicada en 

el Consenso Internacional sobre el diagnóstico, abordaje multidisciplinar y manejo de los 

individuos con acondroplasia a lo largo de la vida (Savarirayan et al., 2021). Con objeto de 

discutir dichos apartados, se desarrollará inicialmente cada uno de estos puntos, contrastando la 

evidencia actual y los resultados del trabajo en estudio, para posteriormente discutir la posible 

asociación entre cirugía de alargamiento, funcionalidad, HrQoL, composición corporal y perfil 

metabólico.  

4.1. Alargamiento de extremidades y Acondroplasia. 

4.1.1 Indicación de cirugía de alargamiento. 
Entre las opciones quirúrgicas planteadas en los segmentos óseos en población acondroplásica se 

encuentra en la literatura el alargamiento de los segmentos femoral y tibial de miembros 

inferiores junto con la corrección de desaxaciones, la corrección de desviación aisladas en 

miembros inferiores, y el alargamiento del segmento humeral en miembros superiores. Sin 

embargo, se mantiene en discusión la indicación de alargamiento en población acondroplásica 

debido a la complejidad del procedimiento, la alta tasa de complicaciones, la falta de análisis del 

beneficio real con dicha intervención y la falta tanto de un protocolo estandarizado como de unos 

objetivos predeterminados. De esta manera, la indicación de alargamiento en población 

acondroplásica difiere tanto en el ámbito científico como cultural, viéndose influenciado por las 

espectativas personales y la opinión de las asociaciones locales, desde las que en algunos casos 
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se apoya o promueve dicha intervención y en otros se tiene como no recomendada (ver 

estamentos de LPA -Little people of America-; http://www. lpaonline.org/ellposition-statement. 

Accessed 16 Sept 2018). 

En el trabajo expuesto, se propone la inclusión en el protocolo de alargamiento de aquella 

población acondroplásica con una talla en bipedestación en el último año de seguimiento por 

debajo de 0 SDS o inferior a p50 según las curvas de crecimiento estándar para población 

acondroplásica publicadas por Horton (Horton et al., 1978) y actualmente actualizadas en 

cohorte europea por Neumeyer (Neumeyer et al., 2020). Aunque dicha medida hace referencia a 

un dato estático y posicional en un momento determinado, y asumiendo que no es suficiente para 

la estimación de la talla final esperada, en la población que se encuentra en 0 SDS o p50 se 

estima una talla final media de 132.3 cm (rango 122.5 a 142.2 cm) en varones y 124.4 cm (rango 

de 115.1 a 133.7 cm) en mujeres (Meyer et al., 2018). Se interpreta que este subgrupo de 

población acondroplásica tiene mayor afectación de las variables ortopédicas y antropométricas 

(talla final, longitud de miembros inferiores y superiores, e índices de proporcionalidad) 

pudiendo tener mayor afectación en variables relacionadas con la funcionalidad y la calidad de 

vida (HrQoL). No obstante, dicha interpretación requiere de un análisis más profundo, tendiendo 

en cuenta que puede ser una hipótesis errónea tanto desde el momento en el que se establece una 

relación entre las variables antropométricas propias de la población acondroplásica y la HrQoL, 

cómo de la intensidad que se interpreta en dicha relación.  

En conexión con dicha hipótesis, y atendiendo a la literatura expuesta, se aprecia un impacto 

negativo en las variables relacionadas con HrQoL de población acondroplásica, no encontrando, 

hasta hace poco, evidencia suficiente que relacionase dicho impacto con variables 

antropométricas. Sin embargo, investigaciones recientes sobre el impacto de la acondroplasia en 

HrQoL, englobadas en el estudio observacional (501) desarrollado por Biomarin Pharmaceutical 

Inc (NASDAQ: BMRN), refieren que las manifestaciones clínicas de la acondroplasia, entre las 

que destacan la talla final esperada y la altura z-score, se relacionan con una mejora en la calidad 

de vida, en las actividades básicas de la vida diaria y un menor porcentaje de comorbilidades 

realacionadas con la acondroplasia (Mohamad et al., 2021). Estos hallazgos potencian la idea de 

inclusión en cualquier opción de tratamiento, en este caso del protocolo de alargamiento, 

prioritariamente de aquellos pacientes en los que dichas variables antropométricas (talla final y 

altura z-score) se vean más afectadas. Entre estos pacientes se destacan aquellos que se 

encuentran en los percentiles más bajos en las tablas de crecimiento específicas para población 
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acondroplásica, siendo este uno de los criterios de inclusión en el protocolo de alargamiento 

propuesto.  

 4.1.2 Edad de inicio. 

El momento en el que se inicia el proceso de elongación sigue siendo motivo de controversia. 

Varía desde los dos o tres años de la escuela alemana según comunicación personal (Advisory 

board “Global perspectives on limb lengthening on achondroplasia”, Milán 2020) del Professor 

Rödl, pasando por los 6,36 años referenciados por Kocaoglu (Kocaoglu et al., 2014), 7,8 años 

(Donaldson et al., 2015)  y los 11-14 años de otros autores (Kim et al., 2012; Shabtai et al., 2021; 

Song et al., 2012; Venkatesh et al., 2009). En la última serie presentada por Paley se muestra 

diferentes edades de inicio, sin especificar la causa de dicha variabilidad, destacando 31 

pacientes entre los 6 y 11 años (juvenil), 38 pacientes entre 12 y 17 años (adolescencia) y 6 

pacientes con más de 18 años (edad adulta) (Paley., 2021).  

En la serie presentada en este trabajo, se muestra una edad media de inicio de s1 a los 11.9 (1.4) 

años, y una edad media de inicio de s2 a lo 13.5 (0.8) años. Se propone el inicio de los 

procedimientos quirúrgicos a esta edad para encontrar un equilibrio entre la capacidad de 

osteogénesis a distracción del callo de alargamiento y la implicación del paciente durante este 

proceso. Apoyando esta idea, se ha referenciado cómo población acondroplásica intervenida con 

menos de 8 años mantienen menor cooperación en la fisioterapia durante el alargamiento 

(Aldegheri et al., 2001), así como un posible efecto perjucial en la placa de crecimiento en 

población acondroplásica intervenida con menos de 11 años (Song et al., 2012). De esta manera, 

en un intento de minimizar las posibles alteraciones en la placa de crecimiento derivadas del 

proceso de alargamiento se proponen alargamientos en torno al 40% del segmento a intervenir y 

un inicio del procedimiento a partir de los 11 años de edad (Song et al., 2012). 

4.1.3. Estrategia  quirúrgica y protocolo. 
Hasta el momento se han descrito diferentes estrategias quirúrgicas en miembros inferiores entre 

las que destacan el abordaje longitudinal simultáneo (fémur y tibia ipsilateral, y posteriormente 

contralateral) (Aldegheri et al., 2001; Yasui et al., 1997), longitudinal cruzado (fémur y tibia 

contralateral, y viceversa) (Aldegheri et al., 2001; Donaldson et al., 2015; Ko et al., 2019; Yasui 

et al., 1997) y paralelo transverso (ambos fémures y posteriormente ambas tibias o viceversa) 

(Burghart et al., 2015; Kim et al., 2012; Vaidya et al., 2006; Venkatesh et al., 2009; Vilarrubias et 

al., 1990; Yasui et al., 1997). Con el objetivo de abordar las extremidades inferiores en un único 
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procedimiento, en el que se realicen elongaciones de menor longitud en cada segmento 

implicado, se describe una cuarta estrategia basada en el alargamiento simultáneo y bilateral de 

fémur y tibia (Kocaoglu et al., 2014; Giray et al., 2020; Leiva-Gea et al., 2020; Paley., 2021; 

Shabtai et al., 2021). Dicho abordaje mantiene críticas basadas en los riesgos intra y/o 

perioperatorios derivados de la realización de cuatro osteotomías en huesos largos y en el 

aumento de las comorbilidades asociadas a la utilización de 4 dispositivos. Discutiendo dicha 

idea, en la serie presentada con 20 pacientes incluidos en la cirugía de alargamiento simultáneo y 

bilateral de miembros inferiores (grupo S1 y grupo S2), se mantiene la reproducibilidad y 

seguridad del procedimiento destacando la ausencia de complicaciones intra o perioperatorias 

relacionas con el procedimiento simultáneo y bilateral de fémur y tibia. En conexión con dicho 

análisis, trabajos previos que han planteado este abordaje no han descrito complicaciones 

relacionadas directamente con el procedimiento (Kocaoglu et al., 2014; Giray et al., 2020; Leiva-

Gea et al., 2020; Paley., 2021; Shabtai et al., 2021). 

En relación con la corrección de la deformidad, el abordaje simultáneo y bilateral de miembros 

inferiores intenta corregir la desaxación existente mediante el manejo del callo de distracción 

tanto con los dispositivos monolaterales a nivel femoral como con los dispositivos circulares a 

nivel tibial, siendo estos últimos más productivos en este sentido. Sin embargo, el genu varum de 

manera aislada en población acondroplásica es raramente sintomático tanto en edad infantil 

como adulta, refiriéndose que 1/4 de los pacientes podrían requerir cirugía relacionada con una 

posible deformidad sintomática (Kopits., 1988). La indicación quirúrgica relativa debería estar 

condicionada por los síntomas (dolor persistente en región medial o lateral, la inestabilidad 

medio lateral y alteración en la marcha -lateral thrust-) (Kopits., 1980), patrón y severidad de la 

deformidad. En la literatura, encontramos diferentes abordajes para la corrección de la  

desaxaciones de los miembros inferiores entre los que destacan la osteotomía única a nivel 

proximal de la tibia o la doble osteotomía tibial proximal y distal, las placas de crecimiento 

guiado, y procedimientos dirigidos a tratar la longitud del peroné, entre los que destacan 

osteotomías de resección y epifisiodesis. El uso de placas de crecimiento guiado en población 

acondroplásica se han mantenido en discusión debido tanto al reducido potencial de crecimiento 

como al enfoque bidimensional de la deformidad (Ain et al., 2006; McClure et al., 2017). 

Diferentes autores han propuesto la doble osteotomía tibial con el objeto de conseguir una 

corrección en el eje anatómico y mecánico lo más precisa posible. A pesar de la posible 

afectación vascular del segmento óseo intercalado entre ambas osteotomías (Shirai et al., 1997), 
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la doble osteotomía permitiría reducir el tiempo de fijación y el índice de consolidación (Paley, 

2003; Vaidya et al., 2006). En contraste con esta idea, Basset refiere, que a excepción de los 

casos más severos, una única osteotomía a nivel proximal sería suficiente para corregir el genu 

varo, y la desaxación en varo del tobillo (Bassett, 1990). Por ello, actualmente la osteotomía 

tibial en uno o dos niveles se mantiene como cirugía estándar de corrección de la deformidad 

tridimensional (Pauli., 2019; Vaidya et al., 2006). De esta manera, y teniendo en cuenta la 

realización de cuatro osteotomías en huesos largos y dos más en peroné en el abordaje 

simultáneo y bilateral de miembros inferiores, proponemos la realización de una única 

osteotomía en la región proximal del segmento tibial con corrección de la desaxación mediante 

dispositivo circular hexápodo. Como gesto accesorio, se requiere añadir una osteotomía en 

peroné a nivel diafisario tan distal como sea posible sin afectar a la región sindesmal, 

preferiblemente en el tercio distal con el objeto de evitar lesiones nerviosas en tercio proximal y 

lesiones vasculares en tercio medio (Rupp et al., 1994). 

El procedimiento realizado en el segmento superior, alargamiento simultáneo y bilateral de 

ambos húmeros, se mantiene similar al propuesto en la literatura. El único punto de variabilidad 

es el dispositivo empleado y la longitud de la elongación. Entre ellos destacan el uso de fijador 

externo monolateral (Arenas-Miquelez et al., 2021; Balci et al., 2015; Ginebreda et al., 2018; 

Shadi et al., 2018), circular - híbrido (Kashiwagi et al., 2001; Malot et al., 2013; Nakano-

Matsuoka et al., 2017) y enclavado endomedular. En la serie de diez pacientes (grupo S2) 

presentada en este trabajo, se realiza un alargamiento simultáneo y bilateral de húmeros 

utilizando fijadores monolaterales, ya que se considera que son dispositivos más cómodos de 

portar, a la vez que no se encuentran diferencias en las variables quirúrgicas (BHi, EFTW) y en 

la tasa de complicaciones respecto a los dispositivos circulares e híbridos.  

Hasta el momento, ambos procedimientos, tanto los realizados en miembros superiores e 

inferiores, suelen ser descritos de manera independiente sin plantear un protocolo estandarizado 

que se personalice en función de las necesidades y requerimientos individuales de cada paciente. 

Sin embargo, contradiciendo dicho planteamiento, Paley (2021) expone en la serie más extensa 

de alargamiento con 75 pacientes (64 con diagnóstico de acondroplasia y 9 hipocondroplasia), 

una aproximación de protocolo de alargamiento que engloba 3 procedimientos de alargamiento 

simultáneo y bilateral de miembros inferiores, y un procedimiento de alargamiento de miembros 

superiores en aquellos pacientes que inician el procedimiento en la edad juvenil (6-11 años). De 
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esta manera, alcanzarían 40 cm con el abordaje de miembros inferiores (15 cm con los dos 

primeros procedimientos, y 10 cm con el tercero y último), y 10-12 cm con el abordaje de 

miembros superiores. Sin embargo, dicho protocolo no establece una indicación quirúrgica 

definida, interpretando la inclusión en el proceso de alargamiento de aquellos pacientes que lo 

deseen, y teniendo por objeto el conseguir una talla en rango bajo al de población no 

acondroplásica. De esta manera, la propuesta del trabajo de Paley es conseguir 160 cm en 

varones, requiriendo alargamientos de entre 14 y 42 cm, y 150 cm en mujeres, requiriendo 

alargamientos de entre 12 y 36 cm, según la altura final esperada previa al alargamiento (Paley., 

2021). Dicho estudio, al igual que los analizados previamente, mantienen un abordaje 

exclusivamente centrado en la talla en bipedestación, sin tener en cuenta el resto de variables 

antropométricas ni su repercusión en la funcionalidad y calidad de vida de los pacientes 

intervenidos.  

Tras dicho análisis, ninguno de los estudios plantea la posibilidad de indicar la cirugía de 

alargamiento a un determinado grupo de población acondroplásica dependiendo de los 

requerimientos individuales de cada paciente. De esta manera, la propuesta quirúrgica de obtener 

una determinada talla en bipedestación, por ejemplo 160 cm en hombres y 150 cm en mujeres 

(Paley., 2021), se interpreta más como una propuesta independiente a la condición 

acondroplásica, y más alineada con una situación estética, abriendo el debate de intervenir a 

cualquier persona por debajo de dicha altura. Se entiende que se requiere un abordaje más 

integral de todas las manifestaciones ortopédicas y antropométricas propias de la condición 

acondroplásica antes de indicar un procedimiento de dicha comorbilidad.  

En el planteamiento expuesto en el presente trabajo, se mantiene la hipótesis en la que los 

pacientes con mayor afectación de las variables antropométricas (longitud de miembros 

superiores e inferiores, desviación de miembros inferiores, y alteración de las proporciones 

corporales) son aquellos con mayor afectación en los dominios físicos, psíquicos, emocionales y 

sociales relacionados con HrQoL. Es por ello, por lo que se propone un protocolo de 

alargamiento simultáneo y bilateral de miembros inferiores (s1) y bilateral de miembro 

superiores (s2), para población acondroplásica con una curva de crecimiento que mantiene una 

talla en bipedestación por debajo de 0 SDS o inferior a p50 (Leiva-Gea et al., 2020).  

 4.1.4. Antropometría, desaxación, proporcionalidad corporal y alargamiento.  

Entre las variables antropométricas relacionadas con la condición acondroplásica se destacan la 
138



Acondroplasia Protocolo de alargamiento

longitud de miembros inferiores (relacionada con la talla en bipedestación y la proporción 

corporal), longitud de miembros superiores (relacionada con la brazada y proporcionalidad 

corporal) y la desaxación de miembros inferiores. 

Aunque algunas de estas variables se describen en la revisión realizada por Schiedel & Rödl 

(2012), la mayor parte de los estudios de cirugía alargamiento en miembros inferiores y 

superiores en población acondroplásica se centran en variables propias del procedimiento 

quirúrgico sin destacar variables antropométricas ni su impacto. Algunos estudios de cirugía de 

miembros inferiores destacan como única variable antropométrica la ganancia de longitud de 

miembros inferiores tras la elongación, referenciando 20,5 cm en estrategia longitudinal cruzada 

(Donaldson et al., 2015), y 16,9 cm (Kocaoglu et al., 2014), y 27 cm (12-40 cm) (Paley ., 2021) 

en estrategia simultánea y bilateral de miembros inferiores. En concreto, este último trabajo 

expone únicamente como análisis de resultados a largo plazo del alargamiento extenso en 

población acondroplásica la altura y las secuelas de la cirugía (Paley ., 2021). Otros estudios de 

cirugía de alargamiento de miembros inferiores  (Kim et al., 2012; Ko et al., 2019; Song et al., 

2012; Venkatesh et al., 2009;) y/o superiores (Balci et al., 2015; Donaldson et al., 2015; 

Ginebreda et al., 2018; Kashiwagi et al., 2001; Ko et al., 2019; Malot et al., 2013; Nakano-

Matsuoka et al., 2017; Shadi et al., 2018) no describen ninguna variable antropométrica en su 

análisis de resultados. 

En el presente estudio se intenta realizar un análisis del impacto de la cirugía de alargamiento en 

la alineación y longitud de miembros inferiores y longitud de miembros superiores directamente, 

y en la talla en bipedestación y proporción corporal secundariamente. 

  4.1.4.1 Desaxación de miembros inferiores, raquis y alargamiento.  

Referente a la alineación radiológica de miembros inferiores en el plano coronal, se aprecia una 

mejora en la alineación de la extremidad inferior al comparar la situación prequirúrgica y 

postquirúrgica en los grupos S1 y S2  por separado y conjuntamente. Por tanto, tras la cirugía de 

alargamiento y desaxación de miembros inferiores se muestra una discreta corrección de la 

deformidad en el plano coronal con tendencia al genu neutro radiológico, acercándose en las 

variables MAD, eje mecánico y JLCA al valor neutro, sin llegar a él en ninguno de los 

parámetros analizados.  

Al realizar un análisis más detallado del efecto de la cirugía en cada uno de los segmentos, en el 

femoral se encuentra un discreto aumento del varo femoral proximal sin modificación de la 
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alineación distal tras la cirugía, mientras que en el segmento tibial se aprecia una discreta mejora 

de la alineación proximal y distal. Ambas situaciones probablemente estén en relación con los 

dispositivos empleados. En el segmento femoral se utilizan dispositivos monolaterales, lo cuales 

tienen dificultad para corregir desviaciones ya presentes, así como para prevenir y corregir 

nuevas desviaciones acontecidas durante el proceso de alargamiento. Probablemente, esta sea 

una de las causas por la que se encuentra un aumento del mLPFA tras el proceso de 

alargamiento. Por otra parte, actualmente en el segmento tibial se utilizan dispositivos circulares 

hexápodos, los cuales permiten corregir de forma más precisa en los tres planos del espacio 

desviaciones ya presentes, así como prevenir la aparición de nuevas desviaciones durante el 

proceso de alargamiento. Por tanto, el uso de un dispositivo u otro, puede ser una de las causas  

por la que se consiguen valores más cercanos a los valores de referencia en el segmento tibial 

tras el proceso de alargamiento.  

Sin embargo, esta mejora es menos significativa que la encontrada en otros estudios en los que se 

mejoran todos los parámetros radiológicos relacionados con la deformidad en varo del miembro 

inferior. Se destaca el estudio realizado por Vaidya et al. (2006) en el que se pasa de un MAD de 

25.1 mm a uno de 4.7 mm, un MPTA de 78.8º a uno de 87.3 º, y un LDTA de 103.2º a uno de 

90.9º (Vaidya et al., 2006). Posiblemente, estos hallazgos sean debidos en primer lugar a la 

indicación quirúrgica, ya que en dicho trabajo el criterio de inclusión principal es la deformidad, 

y el objetivo su corrección. Para ello, emplean un abordaje con doble osteotomía tibial, la cual es 

más efectiva para la corrección de grandes deformidades con varios puntos de deformidad que la 

osteotomía única empleada en el presente estudio. 

Al comparar los parámetros radiológicos entre los tres grupos S0, S1 y S2 (estudio de corte), 

destacamos mejora en algunos de los valores de los grupos intervenidos de s1, siendo 

significativo exclusivamente el ángulo de convergencia de la línea articular de la rodilla (JLCA). 

Esta diferencia en la congruencia articular entre los grupos intervenidos de s1 y no intervenidos, 

nos hace plantear la hipótesis en la que el incremento en la tensión muscular, tendinosa y 

ligamentosa ejercida tras el alargamiento en la articulación de la rodilla podría permitir una 

mejora en el ángulo de convergencia de la línea articular de la rodilla.  

Entre las limitaciones del análisis radiológico, se destaca principalmente la falta de análisis de la 

deformidad en el plano sagital de los miembros inferiores. Trabajos similares realizan un 

abordaje más integral de la deformidad analizando el plano coronal y sagital (Vaidya et al., 

2006). Sin embargo, este trabajo carece del análisis en el plano sagital, considerando ésta, un 

limitación importante para valorar el verdadero impacto de la cirugía sobre la deformidad. Otro 
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punto en consideración es el uso de valores radiológicos de referencia de población adulta no 

acondroplásica. Se debe de tener en consideración que alguna de las referencias anatómicas 

empleadas en el análisis de la deformidad, como el trocánter mayor, tiene un crecimiento 

proporcionalmente diferente en población acondroplásica y no acondroplásica, pudiendo esto 

influir en la valoración del mLPFA.  

Referente al perfil clínico y radiológico sagital de la columna, manteniendo la hipótesis del 

estudio, y en línea con estudios previos sobre alargamiento de miembros inferiores en población 

acondroplásica (Park et al., 2003), se encuentra en el presente trabajo una disminución de la 

cifosis dorsal y lordosis lumbar clínica y radiológica tras dicho procedimiento, observando 

significación estadística relacionada con la modificación de la lordosis lumbar clínica y 

radiológica tras la realización del procedimiento s1 en los grupos S1 y S2. Se destaca como 

limitación, la falta de estudio radiológico lateral de raquis en algunos pacientes.  

Previo al análisis de las variables antropométricas relacionadas con la longitud de miembros 

inferiores y superiores, y las variables de proporcionalidad, se destaca la homogeneidad en 

relación a los antecedentes quirúrgicos y las variables antropométricas entre los grupos S0 y los 

grupos S1 y S2 previo a la inclusión en el protocolo quirúrgico. 

  4.1.4.2 Antropometría y alargamiento. 

Referente a la altura en bipedestación, la talla final media esperada en población acondroplásica 

es de 132.3 cm (rango 122.5 a 142.2 cm) en varones adultos y 124.4 cm (rango de 115.1 a 133.7 

cm) en mujeres adultas de acuerdo a las tablas de crecimiento específicas (Merker et al., 2018; 

Neumeyer et al., 2020). Atendiendo a la serie de 20 pacientes intervenidos de s1, y por tanto 

teniendo en cuenta ambos grupos conjuntamente, S1 y S2, encontramos una altura previa a la 

cirugía de 107.7 (6.4) cm. y una altura tras la intervención de 128.1 (6.5) cm. Dicho incremento 

en la altura engloba tanto el crecimiento fisiológico esperado en estos pacientes durante los años 

en los que se realizan los procedimientos quirúrgicos, como el alargamiento realizado en fémur y 

tibia. Aunque para el cálculo de la talla en bipedestación esperada al final del crecimiento se 

requieren diferentes variables, si solo se atiende a la altura en el momento de recogida de dicha 

variable, se pasaría de una altura final esperada de 122.8 (5.3) cm antes de la cirugía, a una altura 

final esperada de 137.7 (5.3) cm tras la misma. Teniendo en cuenta el objetivo de una talla en 

bipedestación de 140 cm establecido en diferentes trabajos (Matsushita et al., 2019), estos datos 
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permitirían alcanzar valores cercanos a dicha altura en los grupos incluidos en el protocolo de 

alargamiento. Al incluir en el análisis el grupo S0, se destaca una talla en bipedestación de 

117.62 (4.81) cm, con una talla final esperada de 126.7 (5.07) cm, encontrando valores en el 

grupo S0 mayor que en los grupos S1 y S2 antes de la inclusión en el protocolo de alargamiento 

según la categorización de la altura en SDS.  

Contrastando estos datos con las tablas de referencia elaboradas para cohorte europea en relación 

con la altura en población acondroplásica (Merker., et al 2018). se observa como en el grupo S0 

se encuentra una altura aproximada de entre -1 y 0 SDS, mientras que los pacientes incluidos en 

el protocolo de alargamiento (grupos S1 y S2 conjuntamente) se situaban en una altura de entre 

-1 y 0 SDS previa a la cirugía de alargamiento, y pasan a una altura próxima a 2 SDS. 

Atendiendo a la altura en relación con población no acondroplásica estratificada por edad y sexo,  

en el grupo S0 encontramos - 5.3 (0.5) SDS, mientras que en los grupos intervenidos de s1 

pasamos de -5.7 (0.9) a - 4,5 (0.7) SDS. Estos datos nos permiten interpretar por un lado la 

homogeneidad entre los grupos S0, y los grupos S1 y S2 antes de intervenirse respecto a la 

variable antropométrica de la altura, así como valorar el impacto, clínica y estadísticamente 

significativo de s1 sobre todas las variables relacionadas con la altura en aquellos pacientes 

incluidos en el protocolo de alargamiento.  

Sin embargo, como se puede observar, la altura en SDS conseguida se encuentra todavía muy 

alejada de la altura en SDS de población no acondroplásica. De esta manera, la cuestión principal 

es dirimir en primer lugar si este incremento en la altura, por sí sola o asociada a otras variables 

antropométricas, mejora variables relacionadas con HrQoL; y en segundo lugar, y si la primera 

cuestión fuese afirmativa, valorar si hay un límite en el que por más que se incremente la altura 

se mantendría esta influencia positiva sobre las variables relacionadas con HrQoL. En relación 

con esta idea, y anteriormente desarrollada, podría tener sentido o no el establecer como objetivo 

el incremento de la altura hasta conseguir valores en rango bajo a población no acondroplásica, 

consiguiendo incrementos de la talla en bipedestación de hasta 40 cm (Paley., 2021). Esta 

situación plantea una doble línea de discusión. La primera, resulta imprescindible analizar el 

impacto en la proporcionalidad corporal y en la calidad de vida asociada a la salud de 

alargamientos de tanta cuantía. La segunda, la importancia de establecer objetivos concretos 

respecto a la altura en bipedestación  previa a la cirugía de alargamiento. 

Referente a la longitud de los miembros superiores (brazada), se destaca en población 

acondroplásica adulta una diferencia de - 64.5 cm y - 63.4 cm en hombres y mujeres 
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respectivamente respecto a población no acondroplásica, con una brazada media de 121.7 cm y 

110.2 cm en hombres y mujeres a los 20 años de edad (Merker et al., 2018). En la población 

presentada en el estudio, concretamente en el grupo S2, se espera una brazada media al final del 

desarrollo, atendiendo a la medida realizada previa a la cirugía de alargamiento,  de 112 (7)  y 

106 (6) cm en hombres y mujeres respectivamente, encontrando una diferencia de casi -70 cm 

respecto a la media de población no acondroplásica. La intervención en dicho grupo permitiría 

alcanzar una brazada media al final del desarrollo de 128 (7) y 124 (7) cm para hombres y 

mujeres, incrementado en 2SDS la brazada esperada antes de la cirugía. Atendiendo a los tres 

grupos del estudio de corte S0, S1 y S2, encontramos una brazada en cm de 99.7 (7.5), 101.4 

(6.7) y 122.7 (6.1) respectivamente, con diferencias estadísticamente significativas de S2 

respecto a S1 y S0. Esta diferencia en la longitud de miembros superiores permite modificar la 

proporcionalidad corporal dependiente de los MMSS (brazada y miembro inferior, altura y 

brazada, y extremidades y tronco). Queda pendiente analizar si este incremento en la longitud 

MMSS y su impacto en la proporcionalidad, tienen influencia en la funcionalidad y HrQoL en 

población acondroplásica.  

Referente a la longitud de los miembros inferiores, se destaca en población acondroplásica adulta 

una diferencia de casi 40 cm menos (- 39.5 cm y - 35.5 cm en hombres y mujeres 

respectivamente) respecto a población no acondroplásica, con una longitud de miembros 

inferiores media de 45.3 cm (rango entre 39.9 y 50.6) y 41.2 cm  (rango entre 35.6 y 46.8) en 

hombres y mujeres respectivamente a los 20 años de edad (Merker et al., 2018). Atendiendo a los 

tres grupos del estudio de corte S0, S1 y S2, encontramos una longitud de miembros inferiores 

media esperada de 43 (3) cm para hombres y 40 (3) cm para mujeres en el grupo S0, 

correspondiendo a una distribución entre 0 y -1 SDS respecto a población acondroplásica. Sin 

embargo, y teniendo en cuenta que eran grupos homogéneos en cuanto a variables 

antropométricas se refiere, encontramos una longitud media de miembros inferiores esperada de 

más de 54 cm en hombres y más de 51 cm en mujeres con una distribución por encima de 3 SDS 

en los grupos S1 y S2 respecto a población acondroplásica (Neumeyer et al., 2020). Esta 

diferencia en la longitud de miembros inferiores, en los grupos S1 y S2 respecto a S0, permite 

modificar la proporcionalidad corporal dependiente de longitud de miembros inferiores y altura 

(talla en sedestación y longitud de MMII, talla en sedestación y altura, brazada y longitud de 

MMII, altura y brazada). Al igual que en la brazada, queda pendiente valorar si este incremento 

en la longidud de MMII y su impacto en la proporcionalidad tiene influencia en la funcionalidad 
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y HrQoL en población acondroplásica. 

  4.1.4.3 Propocionalidad corporal y alargamiento. 

Referente a la proporcionalidad corporal, el incremento en la longitud de miembros superiores e 

inferiores en la talla baja desproporcionada característica en población acondroplásica, permite 

una modificación en todos los índices de proporcionalidad (tronco y altura, brazada y miembro 

inferior, altura y brazada, extremidades y tronco, y perímetro cefálico y altura). Dichos índices 

deben de ser analizados con el propósito de describir sus implicaciones en los dominios físico, 

psíquico, emocional y social (Ireland et al., 2013), y establecer objetivos predeterminados antes 

de iniciar el protocolo de alargamiento. Dichas variables han sido ampliamente descritas en 

tablas de referencia en población acondroplásica (del Pino M et al., 2018; Hoover-Fong et al., 

2017; Horton et al., 1978; Merker et al., 2018; Neumeyer et al., 2020), sin haber sido objeto de 

análisis en población acondroplásica intervenida de cirugía de alargamiento. En dicho trabajo se 

pretende analizar en primer lugar el impacto de la cirugía en dichos parámetros, y en segundo 

lugar su posible relación con HrQoL.  

Entre los parámetros de proporcionalidad, tiene principal consideración la relación entre la talla 

en sedestación (tronco o segmento superior) y la altura. Esta variable está directamente 

relacionada con la longitud de miembros inferiores, encontrando en población acondroplásica un 

porcentaje medio de 66 (3) en varones, y 67 (3) en mujeres, mientras que en población no 

acondroplásica encontramos un porcentaje de 52 (2) en varones y 53 (2) en mujeres (Neumeyer 

et al., 2020). Acorde con estos valores, en el grupo S0 encontramos un porcentaje de 66 (1), 

similar a la media de población acondroplásica,  mientras que en los grupos S1 y S2 encontramos 

unos valores de 60 (2) y (1) respectivamente, encontrándose por debajo de -3 SDS en relación 

con las tablas de referencia para población acondroplásica (Neumeyer et al., 2020).  

De la misma manera, al relacionar la talla en sedestación (tronco o segmento superior) y la 

longitud de miembros inferiores (segmento inferior), teniendo encuentra el grado de 

desproporción ligera (< 1.57), moderada (1.57-1.94) y severa (> 1.94) respecto a dicho índice 

(Bloemeke et al., 2019), encontramos en el grupo S0 un índice medio de 1.96 (0.27), siendo 

considerada desproporción severa, mientras que en el grupo S1 y S2 encontramos un índice 

medio de 1.50 (0.10) y (0.09) respectivamente, siendo valorada como desproporción ligera.  

En relación al perímetro cefálico y la altura, encontramos en población acondroplásica un índice 

medio de 0.48 (4) en niños entre 12 y 16 años, y 0.49 (6) en niñas de la misma edad (del Pino et 
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tal., 2018). En el grupo S0 expuesto se observan valores similares con un índice medio de 0.48 

(0.03), mientras que en los grupos intervenidos de s1 se refiere un índice medio de 0.44 (0.02) y 

0.43 (0.02) para los grupos S1 y S2 respectivamente, acercándose a los valores de referencia para 

población no acondroplásica (del Pino et al., 2017).  

Por último, y en relación con los parámetros de proporcionalidad, se destaca la relación entre las 

extremidades (brazada y longitud de miembros inferiores) y el segmento superior (tronco) (del 

Pino et al., 2017). Dicho índice asciende progresivamente conforme se avanza en el protocolo de 

alargamiento, pasando de 1.79 (0.12) a 2.01 (0.12) y 2.24 (0.07) en los grupos S0, S1 y S2 

respectivamente. Inicialmente, dicha modificación permite establecer valores más cercanos a los 

de población no acondroplásica, sin embargo, aunque dicho parámetro es descrito previamente, 

no se encuentran en la literatura valores de referencia  (del Pino et al., 2017).  

Tras dicho análisis, cabe destacar una mejora en todos los datos absolutos de antropometría y 

proporcionalidad corporal tras los procedimiento s1 y s2 en relación con las tablas de referencia 

para población acondroplásica. Sin embargo, se debe mencionar que tras dichas intervenciones 

no se acercan en ningún caso a los valores de referencia para población no acondroplásica.  

4.1.5. Variables quirúrgicas. 
En cuanto a los datos relacionadas con el procedimiento quirúrgico se encuentra variabilidad en 

todos ellos en la literatura analizada. Se destacan entre ellos el índice de consolidación, tiempo 

de fijación externa, longitud, porcentaje del segmento alargado y las dificultades. Para dicha 

discusión, con objeto de contar con la mayor n posible en su análisis, se tiene en cuenta el 

estudio constituido por la serie de casos de 20 pacientes intervenidos de s1 (grupo S1 y S2) y 10 

pacientes intervenidos de s2. De esta manera contamos con 40 segmentos femorales y tibiales, y 

20 segmentos humerales.  

Al relacionar el tiempo de fijación y el alargamiento conseguido, se obtiene el índice de 

consolidación (BHI), días/cm. Hasta el momento dicha variable ha sido analizada teniendo en 

cuenta el segmento tratado (fémur, tibia o húmero), mostrando en la literatura variabilidad en los 

datos con un rango que va desde los 20.8 día/cm a los 42.05 día/cm (Aldegheri et al., 2001; 

Burghardt et al., 2015; Donaldson et al., 2015; Ko et al., 2019; Kocaoglu et al., 2014; Schiedel et 

al., 2012; Vaidya et al., 2006).  Aldegheri et al. (2001) describe un BHI de 40.76 día/cm en fémur 

y 42.05 día/cm en tibia (Aldegheri., et al 2001). Koucaoglu et al. (2014) publican un 
145



Acondroplasia Protocolo de alargamiento

alargamiento femoral medio de 7.07 cm y 6.64 cm de tibia con un BHI de 31.2 día/cm y 34.3 

día/cm respectivamente (Kocaoglu et al., 2014). Vaidya et al. (2006) publica un BHI de 26.06 

día/cm en tibia al realizar doble osteotomía tibial (Vaidya et al., 2006). En la revisión realizada 

por Kim et al. (2014) se muestra un BHI de 30.8 día/cm. Shabtai et al. (2021), mediante 

alargamiento simultáneo y bilateral de miembros inferiores, exponen un alargamiento en fémur 

de 7.2 cm con un BHI 1 mes/cm, y un alargamiento medio en tibia de 5.2 cm con un BHI de 1.4 

mes/cm, consiguiendo un alargamiento medio de 12.4 cm por miembro y procedimiento (Shabtai 

et al., 2021). En el presente trabajo, se obtiene en 40 segmentos femorales un alargamiento de 8 

(0.5) y 7.8 (3) cm clínico y radiológico respectivamente, y un índice medio de consolidación de 

36.8 (7.8) y 40.2 (8.1) días/cm clínico y radiológico. En 40 segmentos tibiales se observa un 

alargamiento de 6.8 (0.4) y 6.8 (3.2) cm, y un índice medio de consolidación de 45.9 (10.9) y 

47.5 (25) días/cm clínico y radiológico respectivamente. Por último, en 20 segmentos humerales 

se aprecia un alargamiento de 10.5 (0,5) cm y un bhi de 25.8 (2.8) días/cm.  

Tras describir los valores por segmento, se entiende más lógico analizar los resultados 

relacionados con la intervención haciendo referencia al procedimiento completo y no al 

segmento de alargamiento, ya que en el abordaje simultáneo y bilateral de fémur y tibia se 

abordan dos segmentos en un único procedimiento. De esta manera, se establecen los conceptos 

de alargamiento por procedimiento, tiempo de fijación externa por procedimiento (SEFWT) e 

índice de consolidación por procedimiento (SHI) (Leiva-Gea et al., 2020). Estos valores se 

muestran en la tabla 5, haciendo referencia al procedimiento 1 de los grupos S1 y S2 y al 

procedimiento 2 del grupo S2. En relación al shi del procedimiento s1 encontramos 20.4 (4.4) y 

22.9 (5.3) cm/día clínico y radiológico respectivamente. Al comparar estos datos con la literatura 

reciente, mientras que el BHI por segmento está en rango respecto a la literatura, se destaca una 

reducción considerable si atendemos al SHI del procedimiento 1 (s1) al compararlo con los BHI 

por procedimiento de los diferentes estudios (Aldegheri et al., 2001; Burghardt et al., 2015; 

Donaldson et al., 2015; Ko et al., 2019; Kocaoglu et al., 2014; Schiedel et al., 2012; Vaidya et al., 

2006). Dicho resultado y su análisis con la literatura actual sería uno de las fortalezas del 

abordaje simultáneo y bilateral de fémur y tibia en un único procedimiento. Destacar que las 

diferencias encontradas en las variables de alargamiento, SEFTW y BHI entre el segmento 

humeral y tibial son consecuencia de mantener el dispositivo tibial el mismo tiempo que el 

dispositivo femoral, a pesar de haber conseguido la consolidación completa del segmento tibial. 
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Esta retirada conjunta de los dispositivos en miembro inferior, se realiza con el objeto de reducir 

el número de intervenciones por paciente, y así mantener la seguridad del procedimiento. 

En relación con el segmento elongado, se destaca el alargamiento en centímetros y el 

porcentaje de elongación de cada segmento. En la literatura reciente encontramos 

alargamientos de fémur en cm de 7.07 (Kocaoglu et al., 2014), 8.3 (Ko et al., 2019), 9.2 

(Venkatesh et al., 2009), 10.21 (Kim et al., 2012); alargamiento de tibia en cm de 6.64 (Kocaoglu 

et al., 2014), 8.5 (Ko., et al 2019), 9.2 (Song et al., 2012), 9.13 (Kim et al., 2012); y alargamiento 

de húmero en cm de 7.4 (Ko et al., 2019), 7.8 (Kashiwagi., et al 2001) (Balci et al., 2015), 8.29 

(Shadi et al., 2018), 8.8 (Malot et al., 2013), 8.82 (Arenas-Miquelez et al., 2021), 9.3 (Nakano-

Matsuoka et al., 2017), y 9.5 en húmero derecho y 9.6 en húmero izquierdo (Ginebreda et al ., 

2018). 

Al comparar nuestra serie en relación con el alargamiento en cm por segmento con el resto de la 

literatura, se destaca una disminución en la cantidad de cm alargados en el segmento femoral y 

tibial. Mientras que en el abordaje paralelo transverso (bilateral de fémur o bilateral de tibia) se 

realizan alargamientos en cm de mayor longitud en los segmentos femorales o tibiales de manera 

independiente, en el abordaje expuesto se realizan alargamientos aproximados de 8 cm en el 

segmento femoral y 6.5 cm en el segmento tibial al mismo tiempo. Este abordaje consigue 

cantidades similares de alargamiento por procedimiento, siendo distribuidas más armónicamente 

entre segmentos. Esto permite realizar menores elongaciones por segmento (menor porcentaje de 

segmento alargado), con el objetivo de disminuir las complicaciones relacionadas con 

elongaciones excesivas, al mismo tiempo que se consigue una mejora en el SHI. Respecto al 

segmento humeral no se encuentran diferencias con la literatura en la cantidad de cm de 

alargamiento.  

Directamente relacionada con la cantidad de cm alargados por segmento, encontramos el 

porcentaje de elongación del segmento. En la literatura se refiere que alargamientos en 

segmentos inferiores que excedan el 20% de la longitud inicial del hueso aumentan la tasa de 

complicaciones relacionadas con el procedimiento (Yun et al., 2000), sin embargo, dichos 

resultados son expuestos en pacientes con diferentes etiologías sin poder extrapolarse 

directamente a población acondroplásica. Aproximando este concepto a población 

acondroplásica, se establecen diferencias con población no acondroplásica en la tasa de 

complicaciones según el porcentaje de alargamiento. Probablemente, dicha situación se deba 
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tanto a la capacidad hipertrófica e hiperplásica del tejido muscular (Vaidya et al., 2006), como a 

la redundancia de tejido blando y piel en relación con la longitud de miembros en población 

acondroplásica (Herring., 2002). En relación con el segmento femoral, Ventakesh et al (2009) 

muestran mayor incidencia de fracturas femorales y contracturas en flexión de caderas en 

elongaciones que excedan el 50% de la longitud del segmento previo a la elongación 

(Venkatesh., et al 2009), encontrando en la literatura porcentajes de elongación del 32.1 % (Ko., 

et al 2019), 35.5 % (Kim., et al 2012), 39.3 % (Venkatesh., et al 2009) y 46.1 % (Kocaoglu., et al 

2014) para dicho segmento. En conexión con dicho concepto, un trabajo más reciente relaciona 

la contractura en flexión de caderas con la cantidad de alargamiento femoral en cm, el porcentaje 

de alargamiento respecto a la longitud del segmento inicial y el parámetro radiológico 

espinopélvico preoperatorio del eje vertical sagital (SVA, definido como la distancia entre la 

plomada desde el centro de C7 hasta la esquina posterosuperior del cuerpo de S1). De esta 

manera, encuentra diferencias estadísticamente significativas en la contractura en flexión entre 

alargamientos de 10.1 cm (7.6-13.6) y de 8.1 cm (5.8-10.9), porcentajes de alargamiento de 43.5 

(36.5-52.1) % y 33.3 (19.0-45.6) %, y SVA de 17.9 mm (-17-35.0) y -15.2 mm (-47.0-40) 

respectivamente (Song et al., 2018). En el abordaje expuesto se realizan alargamientos 

aproximados de 8 cm en el segmento femoral con un porcentaje de alargamiento del segmento de 

39 (3.6)%.  

En relación con el segmento tibial, encontramos en la literatura porcentajes de elongación del 

37.2 % (Kim et al., 2012), 42 % (Ko et al., 2019), 52.9 % (Kocaoglu et al., 2014), y 60% (Song 

et al., 2012). En el trabajo expuesto se realiza un porcentaje de alargamiento del segmento tibial 

de 40.1 (4.2)%. Atendiendo a dichos valores, Vaidya et al muestran una incidencia del 100% de 

contracturas en equino cuando el alargamiento total tibial realizado mediante doble osteotomía 

excedía el 40% de la longitud del segmento óseo tibial siendo más del 15% realizado en la 

osteotomía distal, mientras que la incidencia baja al 18.18% cuando la elongación correspondía a 

menos del 40% de la longitud del segmento previo a la elongación (Vaidya et al., 2006).  

Sin embargo, dicha correlación no se produce en el segmento humeral, pudiéndose realizar 

elongaciones mayores con menor tasa de complicaciones (Kim et al., 2012), y encontrando en la 

literatura porcentajes de elongación del 40.4 %  (Ko., et al 2019), 49% (Malot., et al 2013), 50% 

(Kashiwagi., et al 2001) (Shadi., et al 2018), 54.8% (Arenas-Miquelez et al., 2021), 56.4% en 

húmero derecho y 57.4% en húmero izquierdo (Ginebreda., et al 2018), 60% (Balci., et al) y 64.9 

(6.6)% en el trabajo presente.  
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De esta manera, se destaca con el abordaje simultáneo y bilateral de miembros inferiores un 

alargamiento en centímetros menor por segmento, manteniendo un alargamiento en torno al 40% 

en cada uno de los segmentos inferiores, concretamente del 39 (3.6)% y 40.1 (4.2)% en fémur y 

tibia respectivamente. Con dicho abordaje se pretende reducir la tasa de complicaciones 

relacionadas con el porcentaje de segmento óseo alargado entre las que destacan las fracturas, 

rigideces articulares y lesiones neurológicas.  

	 	 4.1.5.1 Dificultades. 

El alargamiento de miembros es una procedimiento complejo con un porcentaje de 

complicaciones muy alto, siendo fundamental realizar un análisis crítico de las mismas con el 

objeto de prevenirlas, detectarlas precozmente si aparecen y tratarlas con la menor comorbilidad 

posible. Las dificultades tienen una doble vertiente negativa, por un lado afectan directamente a 

la seguridad del procedimiento y por otro afectan a los objetivos del mismo, siendo estos los 

motivos por lo que es una variable de crucial relevancia.  

Entre los factores relacionados con el porcentaje de complicaciones se encuentran el dispositivo 

empleado, el segmento elongado, la cantidad de alargamiento en cm relacionado con el 

porcentaje de elongación sobre la longitud inicial del segmento intervenido y la edad a la que se 

realiza el procedimiento. Generalmente los factores que limitan la cantidad de alargamiento 

durante la osteogénesis a distracción están más relacionados con los tejidos blandos que con el 

segmento óseo en sí. 

Considerando las dificultades derivadas de dicha cirugía, se han establecido diferentes 

clasificaciones con el objeto de cuantificar y describir las complicaciones relacionadas con 

cualquier proceso de alargamiento. Entre ellas se destaca el sistema de Paley (Paley., 1990) y la 

nueva clasificación de Lascombes (Lascombes., et al 2012). Paley es el primero en intentar 

cuantificar las dificultades relacionadas con el alargamiento de forma sistemática en 46 pacientes 

con diferentes etiologías y 60 segmentos. En su propuesta cuantifica el número de dificultades en 

problemas, obstáculos y complicaciones. Aún siendo el sistema de clasificación más extendido 

en la literatura, en la revisión realizada por Schiedel and Rödl (Schiedel & Rödl., 2012), sólo tres 

artículos mostraban las complicaciones en números absolutos o rangos, y sólo uno de ellos 

muestra un nivel de evidencia superior a IV (IIIB) (Vaidya et al., 2006). 
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Al realizar una análisis descriptivo de las complicaciones encontradas en las diferentes series, 

encontramos una variabilidad amplia en la forma de exponer las dificultades propias del 

procedimiento. Esta variabilidad reside tanto en la forma de interpretar el sistema estandarizado 

de Paley, como en la forma en la que cada autor describe las dificultades, haciendo imposible 

poder comparar de forma homogénea los resultados de cada serie. Para comprender esta 

interpretación, a la vez que contrastar los resultados de este trabajo en términos de dificultades, 

merece especial mención la forma de descripción de cada uno de los trabajos referentes a la 

elongación de miembros en población acondroplásica.  

Entre la tasa de dificultades descritas en la literatura referente al alargamiento de miembros 

inferiores destacamos algunos trabajos con el objeto de valorar las frecuencia y forma de 

exposición de las mismas. Vaidya et al. (2006), muestran 24 pacientes intervenidos del segmento 

tibial mediante procedimiento paralelo transverso, con 47 segmentos elongados y un total de 46 

complicaciones observadas en 29 miembros. Mediante el sistema de estratificación de Paley 

refiere 15 infecciones de tornillos Schanz (problemas), 22 contracturas en equino (complicación 

menor), una deformidad en varo residual (complicación menor), una corrección excesiva al 

valgo (complicación menor), dos recurrencias al varo (complicación menor), dos 

consolidaciones prematuras (obstáculo) y 3 desviaciones peroneas (complicación menor). Estas 

complicaciones requirieron 29 procedimientos quirúrgicos en 29 miembros (Vaidya et al., 2006). 

Kocaoglu et al. (2014), muestran 22 pacientes intervenidos de miembros inferiores mediante 

procedimiento simultáneo y bilateral, con 19 complicaciones en 88 segmentos. Mediante el 

sistema de estratificación de Paley refiere 3 retardos de consolidación, 3 infecciones grado 2, 2 

contracturas de rodilla, 1 luxación de rodilla, 5 neuroapraxias peroneas, 1 deformidad en varo y 

5.68% de segmentos con fractura tratadas conservadoramente y sin especificar si se afectó al 

objetivo inicial (Kocaoglu et al., 2014). Kim et al. (2012), muestran 22 pacientes intervenidos de 

miembros inferiores mediante procedimiento paralelo transverso. Mediante el sistema de 

estratificación de Paley refiere 123 complicaciones en 88 segmentos, destacando complicaciones 

articulares en 70 segmentos (57%) y complicaciones óseas en 47 segmentos (38%) (Kim et al., 

2012). En un análisis independiente realizado en 12 pacientes compara las complicaciones 

presentes en 24 segmentos femorales y 24 segmentos humerales. En el segmento humeral 

destaca 11 infecciones grado 2 relacionadas con los tornillos de Schanz, 2 contracturas en flexión 

del codo resueltas (8%), una neuroapraxia radial, una fractura tras retirada del dispositivo (4%) y 

4 desviaciones en varo en el nivel de osteotomía. Finalmente, resume en el segmento humeral 
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dos complicaciones articulares (8%) y 5 complicaciones óseas (20%). Sin embargo, en el 

segmento femoral encuentra más complicaciones describiendo 10 segmentos con complicaciones 

articulares (41%), entre las que destaca la contractura en flexión de las caderas,  y 10 segmentos 

con complicaciones óseas (41%), entre las que destacan las fractura femorales (21%) (Kim et al., 

2012). Donaldson et al. (2015), muestran 10 pacientes intervenidos de miembros inferiores 

mediante procedimiento longitudinal cruzado. Describe la complicaciones sin utilizar un sistema 

de clasificación en concreto refiriendo fracturas femorales en el 40 % de los pacientes, 5 

fracturas femorales, 1 parálisis del ciático poplíteo externo resuelta, 2 contracturas en equino 

(una de ellas intervenida) y 1 retardado de consolidación tibial (Donaldson et al., 2015). Ko et al. 

(2019), muestran 14 pacientes intervenidos de miembros inferiores, mediante procedimiento 

longitudinal cruzado 12 de ellos y paralelo transverso los otros dos, y miembros superiores, con 

32 segmentos femorales, 28 tibiales y 28 humerales. Mediante el sistema de estratificación de 

Paley refiere 8 contracturas en equino en 28 segmentos tibiales (28.6%), 4 consolidaciones 

precoces del peroné y 3 fracturas femorales (9,4%) categorizadas como obstáculos y sin fracturas 

tibiales ni humerales (Ko et al., 2019). Giray et al. (2020), estratifica las complicaciones en tres 

categorías de pacientes (I: sin complicaciones o menores, con consolidación completa al final del 

alargamiento; II: requieren intervención quirúrgica adicional que no estaba programada; III: 

complicaciones mayores que ocasionaron secuelas e influyeron en el resultado final) (Caton., 

1991). Describen en 49 pacientes (26 con alargamiento simultáneo y bilateral, y 23 con 

alargamiento paralelo transverso) ausencia de complicaciones categorizadas en el grupo III, y 10 

pacientes con complicaciones de categoría II que requirieron cirugía. Se destaca de dicho estudio 

la ausencia de secuelas así como unos resultados funcionales similares entre los pacientes que 

sufrieron complicaciones y los que no (Giray et al., 2020). Shabtai et al. (2021) presentan en 50 

pacientes, en los que se realizan 65 procedimientos de alargamiento simultáneo y bilateral de 

miembros inferiores, las complicaciones mediante el sistema estratificado de Paley. Destacan 78 

eventos adversos, 43 de los cuales fueron categorizados como problemas, 33 como obstáculos 

requiriendo cirugía adicional, y dos complicaciones (pseudoartrosis y síndrome compartimental) 

que impidieron alcanzar el objetivo de alargamiento (Shabtai et al., 2021). En el último trabajo 

realizado por Paley (2021), expone 75 pacientes (66 con diagnóstico de acondroplasia y 9 

hipocondroplasia) de los cuales 64 fueron intervenidos mediante alargamiento simultáneo y 

bilateral de miembros inferiores. Al tener por objeto determinar los resultados a largo plazo del 

alargamiento extenso en población acondroplásica, menciona exclusivamente las secuelas 

permanentes con un seguimiento medio hasta los 26 años. Describe una paraparesia de miembros 
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inferiores en un paciente intervenido de alargamiento de dos segmentos, refiriendo que dicha 

sintomatología apareció tras la retirada de los dispositivos en relación con una cifosis 

toracolumbar previa conocida y asintomática. Por dicho motivo fue intervenida mediante 

descompresión y artrodesis manteniendo debilidad de miembros residual. Otro hallazgo no 

relacionado con el alargamiento fue un caso de suicidio. Destaca también tres casos de displasia 

acetabular tratados dos de ellos mediante osteotomía periacetabular tras el alargamiento, y el 

tercero mediante prótesis total de cadera, destacando ausencia de desarrollo de artrosis en otros 

pacientes y articulaciones (Paley., 2021). 

Con el objeto de valorar las dificultades de la serie en estudio, se contrasta su frecuencia con las 

dificultades encontradas en los miembros inferiores de los diferentes trabajos publicados.  

En relación a los problemas, concretamente las infecciones grado 2 en la interfaz piel-tornillos 

schanz/agujas encontramos 14 infecciones en 80 segmentos, encontrándose en el rango descrito 

en la literatura, el cual muestra una heterogeneidad que va desde las 3 infecciones en 88 

segmentos (femoral y tibial) (Kocaoglu et al., 2014) a las 15 infecciones en 47 segmentos tibiales 

(Vaidya et al .,2006). Sin embargo, las infecciones relacionadas con el trayecto de los tornillos de 

schanz son menospreciadas, requiriendo mejores registros en relación con capturar todas las 

variables que influyen en su desarrollo para poder así prevenirlas y tratarlas (Guerado et al., 

2019).   

En cuanto a los obstáculos encontrados, se destaca en primer lugar la contractura en equino, 

observando 7 en 40 segmentos tibiales (17.5%), en contraste con la literatura que van desde las 2 

contracturas (una de ellas intervenida) en 20 segmentos (Donaldson et al., 2015), las 8 

contracturas en 28 segmentos tibiales (28.6%) (Ko et al., 2019), y a las 22 en 47 segmentos 

(Vaidya et al., 2006). Se destaca también como obstáculos, una subluxación de rodilla descrita en 

la literatura (Kocaoglu et al., 2014) y dos desviaciones axiales en relación al callo de elongación 

en 80 segmentos alargados.  

Tienen especial relevancia aquellas complicaciones mayores que afectan al objetivo final del 

procedimiento y permanecen como secuelas, entre las que se destacan las fracturas femorales, 

desviaciones axiales con deformidad residual y las rigideces articulares. 

En relación con estas complicaciones mayores se destaca la tasa de fracturas femorales de la 

serie descrita, la cual se sitúa en el 20% de los segmentos femorales elongados. Dicho dato 

contrasta con la tasa de fracturas femorales descrita en la literatura que va desde las 5.68% 

femoral y tibial tratadas conservadoramente y sin especificar si se afectó al objetivo inicial 
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(Kocaoglu et al., 2014), 9,4 % categorizadas como obstáculos (Ko et al., 2019), 15 % (Venkatesh 

et al., 2009), 5 fracturas en 24 segmentos femorales (21%) (Kim et al., 2012), y en el 40 % de los 

pacientes (Donaldson et al., 2015). Algunos autores atribuyen su menor incidencia  a  una tasa de 

distracción ósea de ¾ mm por día y no de 1 mm por día, y al uso de pins intramedulares 

profilácticos de Steimann durante la retirada del fijador externo en los pacientes con pobre callo 

de distracción (Kocaoglu et al., 2014). En la serie actual, a pesar de realizar un abordaje 

simultáneo y bilateral de fémur y tibia con el objetivo de realizar elongaciones más pequeñas por 

segmento (8 y 7 cm respectiva y aproximadamente), e intentando que el callo de elongación no 

supere el 50% del segmento femoral (Ventakesh et al., 2009), no se ha conseguido reducir la tasa 

de fracturas femorales. La prevención de dicha complicación mayor, y su incidencia, hace 

necesaria la realización de gestos quirúrgicos adicionales protocolizados como el enclavado 

profiláctico tras la retirada de los fijadores externos. Durante el desarrollo del trabajo, dicho 

gesto ha sido incluido en el protocolo de alargamiento de manera sistemática con el objetivo de 

reducir la tasa de fracturas femorales.  

En una situación similar, como complicación mayor encontramos la rigidez de rodilla. En el 

trabajo expuesto se refiere una tasa del 10%, no encontrando una mejora respecto a la tasas 

publicadas en la literatura (Burghardt et al., 2015; Donaldson et al .,2015; Kim et al., 2014; Ko et 

al., 2019; Kocaoglu et al., 2014) a pesar del abordaje simultáneo y bilateral de miembros 

inferiores.  

De esta manera, tras el análisis crítico de las dificultades en miembros inferiores del abordaje 

simultáneo y bilateral de fémur y tibia expuesto en la serie, merece la pena destacar que no hay 

un descenso en la incidencia de fracturas femorales ni en las rigideces articulares de rodilla al 

compararlas con series con diferente abordaje de miembros inferiores (paralelo transverso o 

longitudinal cruzado), pero por el contrario, si se detecta la desaparición de dificultades descritas 

en series previas como las contracturas musculares en cadera, retardos de consolidación, 

fracturas tíbiales y lesiones neurológicas en miembros inferiores en relación con el alargamiento. 

Como hipótesis se establece que el descenso en dichas dificultades se debe al abordaje 

simultáneo y bilateral de miembros inferiores, el cual permite elongaciones de menor cuantía con 

menor porcentaje de segmento alargado. En relación con dicha hipótesis se destaca la discusión 

realizada por Shabtai et al. (2021) en la que concluyen el abordaje simultáneo y bilateral de 

miembros inferiores como un procedimiento más seguro que el abordaje paralelo transverso. 

Para ello, comparan la proporción de eventos adversos clasificados como obstáculos y 

complicaciones con la proporción de otras series teniendo como referencia el número de 
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segmentos intervenidos (Shabtai et al., 2021). De esta manera, exponen una tasa de obstáculos y 

complicaciones de 0.135 (35/260) por segmento óseo intervenido, siendo una proporción menor 

a la expuesta en otros trabajos con abordaje paralelo transverso en los que se describe una 

proporción de 0.95 por segmento (Lie et al., 2009; Vaidya et al., 2006) y 1.3 (117/80) (Kim et al., 

2014). En un intento de intentar reproducir este dato en la serie expuesta en el presente trabajo, 

se exponen las dificultades en la Tabla 6. Dificultades (obstáculos, complicaciones menores y 

mayores) recogidas en números absolutos y frecuencias relativas. Sin embargo, se encuentra una 

limitación en dicho análisis debido a que en el abordaje simultáneo y bilateral de miembros 

inferiores no se intervienen segmentos de manera aislada, si no que se engloban dos segmentos 

del mismo miembro en un mismo procedimiento. Esta situación podría establecer sesgos en el 

análisis de dichos resultados por segmentos, ya que algunas de las complicaciones, como la 

rigidez de rodilla o la contractura en equino, sería más apropiado clasificarlas por procedimiento 

que por segmento.     

Entre la tasa de dificultades descritas en la literatura referente al alargamiento de miembros 

superiores se destacan algunos trabajos con el objeto de valorar las frecuencia y forma de 

exposición de las mismas. Ginebreda et al. (2018), muestran 55 pacientes intervenidos de 

miembros superiores con 110 segmentos alargados. Mediante el sistema de estratificación de 

Paley refiere 2 problemas (2 neuroapraxias transitorias del nervio radial, correspondientes al 

3.6%) y 12 obstáculos entre los que destacan una consolidación prematura, dos desviaciones en 

varo y 9 fracturas (8.2%) (Ginebreda et al., 2018). Shadi et al. (2018), muestra 8 pacientes 

intervenidos de miembros superiores con 16 segmentos alargados. Mediante el sistema de 

estratificación de Paley refiere una tasa de dificultades del 175%. Destacan como problemas un 

callo hipertrófico y 16 infecciones grado 2 relacionadas con los tornillos de Schanz; como 

obstáculos 2 consolidaciones prematuras, 3 desviaciones axiales, un aflojamiento de tornillos y 

del dispositivo y 1 neurapraxia del nervio radial; y como complicaciones 3 rigideces en codo y 

una fractura (Shadi et al., 2018). Kashiwagi et al. (2001), muestra 10 pacientes intervenidos de 

miembros superiores con 20 segmentos alargados. Describe las dificultades sin usar un sistema 

de estratificación determinado, refiriendo 1 refractura (5%), dos contracturas en flexión del codo, 

dos aflojamientos de tornillos, 2 neuroapraxias del nervio radial (10%) y una subluxación 

glenohumeral (Kashiwagi et al., 2001). Nakano-Matsuoka et al. (2017), muestran 54 pacientes 

intervenidos de miembros superiores con 108 segmentos. Describe las dificultades sin usar un 

sistema de estratificación determinado, refiriendo en 21 pacientes subluxación glenohumeral, 1 
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consolidación prematura, infecciones tipo 1 y 2 relacionadas con los tornillos de schanz en todos 

los casos y 8 refracturas en 108 segmentos (7.4%) sin deformidad residual > a 10º o con más de 

15 mm de acortamiento. Encuentra significación estadística entre el BHi, el tiempo de latencia, 

la forma del callo y las refracturas (Nakano-Matsuoka et al., 2017). Balci et al. (2015), muestran 

18 pacientes intervenidos de miembros superiores con 36 segmentos. Mediante el sistema de 

estratificación de Paley refiere 2 infecciones grado 1, y 2 infecciones grado 2, 1 rigidez articular 

con pérdida de 20º de extensión de codo, 2 pacientes con neurapraxia radial inicial y una durante 

el alargamiento, 1 consolidación precoz y 4 fracturas (requiriendo dos de ellas tratamiento 

quirúrgico) (Balci et al., 2015). Malot et al. (2013), muestran 17 pacientes intervenidos de 

miembros superiores con 34 segmentos. Mediante el sistema de estratificación de Paley refiere 

complicaciones menores y mayores, sin hacer referencia a problemas ni obstáculos, destacando 1 

neuropapraxia del radial, 2 desviaciones en varo, 2 fracturas y dos rigideces articulares de codo 

(Malot et al., 2013). Arenas-Miquelez et al. (2021), muestran 25 pacientes con 50 segmentos 

intervenidos, estratificando las complicaciones a corto y a largo plazo. A corto plazo destacan 11 

infecciones relacionadas con los tornillos de schanz, 1 neuroapraxia del nervio radial, y un caso 

de desviación del callo de elongación, considerando que ninguna de estas complicaciones afectó 

al resultado. Respecto a las complicaciones a largo plazo se describieron tres contracturas en 

flexión entre 20 y 25º, dos casos de retardo de consolidación intervenidos mediante enclavado y 

dos casos de insatisfacción con el procedimiento realizado (Arenas-Miquelez et al., 2021). 

Con el objeto de valorar las dificultades de la serie en estudio, se contrasta su frecuencia con las 

dificultades encontradas en los miembros superiores de los diferentes trabajos publicados.  

En relación con los problemas, se encuentran infecciones grado 2 de la interfaz piel-tornillos y 

subluxaciones glenohumerales con una frecuencia del 5% y 30% respectivamente, situándose en 

rango similar respecto a la frecuencia de las diferentes series publicadas (Balci et al., 2015; 

Donaldson et al., 2015; Ginebreda et al., 2018; Kashiwagi et al., 2001; Ko et al., 2019; Nakano-

Matsuoka et al., 2017; Shadi et al., 2018). 

Se destaca como complicación menor y verdadera (intraoperatoria y resuelta) la neuroapraxia 

radial, con una incidencia de 3 casos en 20 segmento alargados (15%), siendo un porcentaje 

mayor al referenciado en las diferentes series, en las que se observa una frecuencia del 2.94% 

(Malot et al., 2013), 3.6% (Ginebreda et al., 2018), 4.16% (Kim et al., 2012), 5.5% (Balci et al., 

2015), 6.25% (Shadi et al., 2018), 7.1% (Giray et al., 2020), 10% (Kashiwagi et al., 2001), y 

10.5% (Leiva-Gea et al., 2020). Aún siendo una complicación con una resolución completa 
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durante el proceso de alargamiento, y tras un enfoque fisioterápico intensivo, merece un análisis 

crítico dicha dificultad ya que aparece intraoperatoriamente. En el análisis del procedimiento 

quirúrgico se entiende que dicha complicación aparece en el momento de la inserción percutánea 

de los tornillos de schanz en la región radial y distal humeral. Dicha zona corresponde con el 

recorrido del nervio radial justo proximal al codo. Un posible gesto quirúrgico a añadir, para 

evitar o disminuir la incidencia de dicha complicación, correspondería con la disección y 

visualización del nervio radial a dicho nivel en el momento previo de la inserción de los tornillos 

de schanz, tal y como describen diferentes autores (Balci et al., 2015; Shadi et al., 2018).  

Se destaca en la serie descrita la ausencia de fracturas humerales a pesar de realizar elongaciones 

del 64.9 (6.6)% respecto al segmento humeral, así como la ausencia de complicaciones mayores 

que afecten al objetivo final.  

La tasa de complicaciones relacionadas con el uso de fijación externa entre las que destacan las 

fracturas del segmento femoral tras la retirada de los dispositivos, así como los problemas 

relacionados con la interfaz piel-schanz y los problemas estéticos y de comodidad, han hecho 

que surgan nuevos dispositivos endomedulares con capacidad de distracción (Kirane et al., 2014; 

Paley., 2015). Se requieren estudios que demuestren la efectividad y seguridad de los mismos en 

la osteogénesis a distracción en población acondroplásica.  

En relación con la seguridad del protocolo, entre las variables a valorar se destaca la 

reproducibilidad y el número de eventos quirúrgicos. En cuanto a la reproducibilidad del mismo, 

este trabajo también se presenta como una serie de casos con el objeto de hacer un análisis 

descriptivo lo más detallado posible relacionado con las variables del procedimiento quirúrgico y 

las complicaciones ya expuestas. Aunque es difícil determinar la reproducibilidad de un 

procedimiento a través de una serie de casos con un número de pacientes tan pequeño, dicha 

serie de 20 pacientes intervenidos de miembros inferiores y 10 pacientes intervenidos de 

miembros superiores, junto con la serie expuesta previamente (Leiva-Gea at al., 2020), nos 

aproximan a interpretar la reproducibilidad del protocolo, eso sí, sin poder evitar una alta tasa de 

complicaciones relacionada con el procedimiento. 

En cuanto al número de eventos quirúrgicos, el abordaje simultáneo y bilateral de miembros 

inferiores, tiene como uno de los principales objetivos reducir el número de cirugías al que son 

expuestos los pacientes para evitar así complicaciones asociadas al propio evento quirúrgico y 
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anestésico. De esta manera, en la serie de 20 pacientes intervenidos de s1 encontramos un 

número medio de cirugías de 3.3 (1.2) relacionadas con el proceso de colocación y retirada de 

los dispositivos así como con las complicaciones; mientras que para realizar s2 se requiere 2.2 

(0.4) cirugías por paciente. De esta manera, en los 10 pacientes que completan el protocolo 

completo de alargamiento (grupo S2) se realizan 5.4 (1.2) procedimientos quirúrgicos. Dicha 

variable no se ha encontrado en la literatura reciente no pudiendo analizarla respecto a otras 

series de casos.   

4.2. Asociación entre cirugía de alargamiento, funcionalidad y HrQoL. 
Son pocos los trabajos que a la vez que analizan las variables quirúrgicas del proceso de 

alargamiento investigan los efectos de dicha cirugía en la funcionalidad y la calidad de vida de 

los pacientes intervenidos (Balci et al., 2015; Donaldson et al., 2015; Ginebreda et al., 2018; 

Giray et al., 2020; Gollust et al., 2003; Kashiwagi et al., 2001; Kim et al., 2012; Ko et al., 2019; 

Matsushita et al., 2019; Nakano-Matsuoka et al., 2017; Shadi et al., 2018; Witt et al., 2017). Se 

desarrollan aquellos trabajos que analizan aisladamente el alargamiento de miembros superiores 

o inferiores en la calidad de vida, para posteriormente valorar los trabajos que integran ambos 

alargamientos y sus posibles efectos en la HrQoL.  

La mayor parte de literatura al respecto relaciona el alargamiento exclusivo del segmento 

superior con determinadas variables relacionadas con la funcionalidad y autonomía dependiente 

de él, conectando así dicho alargamiento con una mejora de estas variables (Balci et al., 2015; 

Donaldson et al., 2015; Ginebreda et al., 2018; Kashiwagi et al., 2001; Kim et al., 2012; Ko et 

al., 2019; Nakano-Matsuoka et al., 2017; Shadi et al., 2018). Algunos de estos trabajos analizan 

el alargamiento del segmento humeral en términos de QoL, utilizando cuestionarios generales 

como el SF-36 y Rosenberg (Kim et al., 2012; Nakano-Matsuoka et al., 2017) o cuestionarios 

más específicos para población pediátrica como el PedsQL (Giray et al., 2020). Entre ellos, 

destaca el trabajo de Nakano-Matsuoka et al. (2017), en el que se refiere una puntuación de 52.8 

y 50 en el dominio físico (PCS) y mental (MCS) respectivamente para el SF-36 tras las cirugía 

de alargamiento humeral en 54 pacientes (Nakano-Matsuoka et al., 2017), en contraste con 

estudios previos en los que se refiere una puntuación de 45.9 y 49.7 para PCS y MCS 

respectivamente en población acondroplásica adulta no intervenida (Mahomed et al., 1998). 

También se destaca la propuesta de Kim et al. (2012), en la que se comparan variables 
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relacionadas con QoL, mediante cuestionarios generales (SF-36 y Rosenberg self-esteem) 

analizados en población acondroplásica intervenida de alargamiento femoral y humeral, y 

población acondroplásica intervenida solo de alargamiento femoral. En ambos cuestionarios se 

refieren puntuaciones más altas en el primer grupo respecto al segundo, obteniendo para el 

cuestionario Rosenberg self-esteem una puntuación de 23.16 y 21.1 respectivamente; y 54.9 y 

40.3 para el dominio físico del SF-36 (PCS), y 66.3 y 46.8 para el dominio mental del SF-36 

(MCS) (Kim et al., 2012). Otros estudios refieren la intervención como una buena opción para 

mejorar variables relacionadas con la funcionalidad dependiente de miembros superiores entre 

las que destacan llevarse la mano a región perineal (Ginebreda et al., 2018), ponerse y quitarse 

pantalones y calcetines (Kashiwagi et al., 2001), preparar la comida, colocar un objeto encima de 

la cabeza, lavarse la espalda y el pelo, salir a la calle y mayor confianza en la realización de 

actividades básicas de la vida diaria y sociales (Balci et al., 2015). 

Por otra parte, al analizar la cirugía del segmento tibial de forma aislada, y con el objeto de 

conseguir ejes normoalineados a la vez que se realiza la elongación tibial, existen diferentes 

estudios que asocian el alargamiento del segmento tibial y la corrección de las desaxaciones 

(Burghardt et al., 2015; Vaidya et al., 2006) persiguiendo una mejora funcional de las 

extremidades inferiores (Yasui et al., 1997). Sin embargo, y a pesar de los numerosos trabajos 

relacionados con el alargamiento y la corrección del segmento tibial, no hay evidencia sobre su 

influencia en la funcionalidad dependiente del segmento inferior.  

En relación con la cirugía de elongación de miembros inferiores (segmentos femoral y tibial 

conjuntamente), algunos argumentos que justifican el alargamiento de miembros inferiores con 

el objetivo de incrementar su longitud, y con ello la talla final, es el hecho de que en algunos 

países, individuos con una talla final menor a 140 cm están incluidos como población con cierto 

grado de discapacidad funcional. En línea con esta idea, estudios recientes muestran un descenso 

en el dominio físico en población acondroplásica adulta con una talla menor a 140 cm, 

recomendando alguna estrategia de tratamiento para alcanzar esa talla (Matsushita et al., 2019). 

Sin embargo, el análisis de esta única variable probablemente sea un análisis muy simplista de la 

relación entre las variables antropométricas y la funcionalidad o la calidad de vida relacionada 

con la salud. Por ello, se considera que el conocimiento de las características físicas en población 

infantil acondroplásica, principalmente profundizando en el desarrollo de los segmentos 

corporales y el cambio de la proporcionalidad corporal a lo largo de las fases de desarrollo, 

ayudaría a entender la relación entre el desarrollo motor y la adquisición de habilidades 
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relacionadas con el cuidado personal, así como la relación entre la proporcionalidad corporal y la 

habilidades relacionadas con la autosuficiencia (del Pino et al., 2017). En conexión con esta idea 

diferentes trabajos interpretan una asociación negativa entre la talla baja y la alteración en la 

proporción corporal, y los dominios físico, psíquico y social, en comparación con población de 

talla baja sin alteración de la proporcionalidad corporal (Gollust et al., 2003; Witt et al., 2017). 

Tras la evaluación de la evidencia actual, son pocos los trabajos que relacionan el alargamiento 

conjunto de miembros inferiores y superiores en la funcionalidad y calidad de vida. Se destaca el 

trabajo reciente de Giray et al. (2020) en el que en línea con el estudio expuesto, valora la 

calidad de vida, mediante el cuestionario PedsQL, en población acondroplásica no intervenida y 

población acondroplásica intervenida de miembros inferiores y superiores. Aunque encuentra 

puntuaciones más elevadas en el grupo de intervenidos, dichos resultados no son 

estadísticamente significativos. Dicha falta de significación podría deberse a una hipotética falta 

de homogeneidad desde el punto de vista antropométrico entre los grupos comparados, ya que en 

el artículo no se describen dichas variables. Sin embargo, si encuentra puntuaciones 

estadísticamente significativas más altas en el dominio físico en los pacientes intervenidos 

mediante abordaje simultáneo y bilateral de miembros inferiores al compararlos con pacientes 

intervenidos mediante abordaje paralelo transverso. Igualmente, encuentra mayores puntuaciones 

en el dominio físico y psicosocial en los pacientes intervenidos de alargamiento de miembros 

inferiores y superiores (Giray et al., 2020). 

Sin embargo, aunque se haya establecido la hipótesis que conecta las variables antropométricas 

propias de la condición y HrQoL en población acondroplásica infantil y adolescente, dicha 

relación no ha sido profundamente analizada hasta el momento debido a la dificultad de valorar 

los resultados en términos de HrQoL al carecer de herramientas específicas para ello (PRO). De 

esta manera, es lógico que resulte controvertido justificar una intervención de alargamiento de 

extremidades en población acondroplásica con el objeto de modificar las variables 

antropométricas propias de la condición, y así esperar una mejora en la HrQoL. 

Atendiendo a la revisión realizada, se establece la hipótesis en que población acondroplásica, o 

un grupo a definir de la misma, podría mantener limitaciones específicas propias de la condición 

en el dominio físico, social y emocional, en comparación con población de talla normal o con 

población de talla baja sin alteración de la proporcionalidad corporal. Por tanto, e interpretando 

una relación negativa entre HrQoL y las variables antropométricas propias de esta población, se 

159



Acondroplasia Protocolo de alargamiento

considera que la afectación en la calidad de vida y funcionalidad será mayor en función de la 

afectación de dichas variables, es decir, menor HrQoL a menor longitud de miembros superiores 

e inferiores y mayor alteración en la proporción tronco-extremidades. Este es el principal motivo 

por el que se incluye en el protocolo quirúrgico población acondroplásica infantil con una talla 

en bipedestación en el último año de seguimiento por debajo de 0 SDS o inferior a p50 según las 

curvas de crecimiento estándar, lo cual implica una talla final esperada menor a 132.36 (4.9) cm 

en varones y 124.46 (4.6) cm en mujeres según las referencias de Merker et al. (2018).  

Tras analizar el impacto de la cirugía de alargamiento en el estudio de cohortes, en los grupos S1 

y S2 antes y después de la cirugía, encontramos diferencias estadísticamente significativas en la 

altura en cm, y la relación entre perímetro cefálico y altura en el grupo de pacientes intervenidos 

de s1 (grupos S1 y S2), además de la brazada en el grupo de pacientes intervenidos de s2 (grupo 

S2). Del mismo modo, al asociar la antropometría y proporcionalidad en el estudio de corte, 

entre los grupos S0, S1 y S2, se constata un incremento en los parámetros antropométricos 

relacionados con la longitud de miembros superiores e inferiores, permitiendo un incremento en 

la talla en bipedestación y la brazada, y una mejora de todas las variables relacionadas con la 

proporción corporal al compararlo con población acondroplásica no intervenida (Tabla 9 y 10). 

Sin embargo, se destaca que aún siendo considerable el efecto del protocolo de alargamiento (s1 

y s2) en las diferentes variables antropométricas, no se consiguen parámetros cercanos a los de 

población no acondroplásica, según los datos de la OMS y de diferentes autores (del Pino et al., 

2017). Dicha  situación sería modificable si se implementase un segundo tiempo de alargamiento 

simultáneo y bilateral de miembros inferiores (s3), o incluso un tercer tiempo de alargamiento de 

miembros inferiores como describen otros autores (Paley., 2021). 

Tras corroborar el incremento en las variables antropométricas tras los procedimientos 

quirúrgicos, se analiza la relación y la intensidad de la misma, entre dichas variables y HrQoL en 

población acondroplásica incluida en el protocolo de alargamiento, así como si estas 

modificaciones son tan clínicamente relevantes como para justificar una cirugía de estas 

características. Con este objetivo se recogen y analizan todas la variables relacionadas con la 

funcionalidad y la calidad de vida en el estudio transversal.  

En primer lugar, se referencian los resultados obtenidos en los tres grupos relacionados con 

HrQoL, apreciando de manera constante mayores puntuaciones en todas las variables analizadas 

de las herramientas PRO (puntuación total, física, emocial, social y otras), al avanzar en el 
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protocolo de alargamiento. Se observan las mayores diferencias entre el grupo S0 y S2, 

detectando significación tanto en la puntuación total (APLES c, QoLISSY c, PedsQL c y PedsQL 

p) como en los dominios emocional/autoestima (APLES c y APLES p) y funcional/físico 

(APLES c, APLES p, QoLISSY c, QoLISSY p, PedsQL c y PedsQL p).  

En relación con el dominio físico, tanto todas las herramientas PRO de padres y de niños, como 

los cuestionario de funcionalidad WeeFIM y mGES, mostraron diferencias estadísticamente 

significativas a favor del grupo S2 respecto a S0, y en algunas variables entre el grupo S1 y S0 .  

Atendiendo a la capacidad de deambulación (medida mediante la escala mGES) parece lógico 

pensar en una mejora en la misma tras la intervención de miembros inferiores, no viéndose muy 

beneficiada tras el alargamiento de miembros superiores. Sin embargo, aunque los resultados del 

estudio demuestran puntuaciones más altas en algunos apartados de la deambulación al comparar 

población acondroplásica no intervenida con población acondroplásica intervenida de miembros 

inferiores, es el complemento del alargamiento de miembros inferiores y superiores el que 

permite encontrar diferencias estadísticamente significativas en todos los apartados. 

Estos hallazgos potencian las hipótesis descritas previamente y planteadas en estudios previos 

donde se interpreta una conexión negativa entre la talla baja desproporcionada y los dominios 

físico, psíquico y social (Gollust et al., 2003; Witt et al., 2017). En un intento de buscar respuesta 

a dicho planteamiento se expone e interpreta la asociación entre antropometría, proporcionalidad 

corporal y HrQoL observada en el presente trabajo. Ante la falta de evidencia que estudie esta 

asociación, se incluyen el mayor número de variables posibles relacionadas con la antropometría 

y la proporcionalidad corporal con la idea de describir su impacto en la calidad de vida de la 

forma más objetiva posible.  

Al relacionar antropometría y HrQoL se despunta una asociación positiva entre la talla en 

bipedestación en cm, altura categorizada en SDS según tablas para población acondroplásica y 

no acondroplásica, longitud de miembros inferiores (segmento inferior) y la brazada, 

considerando estas variables las más determinantes para la mejora de la puntuación total de los 

cuestionarios PRO, y destacando entre ellas la altura categorizada en SDS y la longitud de 

miembros inferiores. De la misma manera que se establece una relación positiva entre 

determinadas variables antropométricas y HrQoL, se destaca la asociación negativa que 

establecen otras variables entre las que se distinguen el IMC, peso, perímetro de cintura, cadera y 

su cociente, siendo el IMC la más importante. 
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Del mismo modo, al asociar antropometría y dominio físico se interpreta una asociación similar a 

la establecida previamente con HrQoL, aunque con mayor correlación, manteniendo una relación 

positiva con casi la totalidad de las variables antropométricas, entre las que se distinguen la talla 

en bipedestación, la longitud de miembros inferiores y la brazada. Igualmente se establece una 

asociación negativa con el IMC, peso, perímetro cintura y cadera.  

Se recalca que todas las variables que mantienen una correlación positiva con HrQoL y el 

dominio físico en concreto, son incrementadas durante el protocolo de alargamiento, mientras 

que aquellas que conservan una asociación negativa son disminuidas conforme avanzan los 

procedimientos quirúrgicos. Igualmente, merece mención la ausencia de correlación entre la talla 

en sedestación (segmento superior) y el perímetro cefálico. Dicho hallazgo es interpretado en el 

sentido en que estas dos variables no se ven influenciadas durante el protocolo de alargamiento, 

no habiendo diferencias entre todos los grupos del estudio. 

Al analizar la asociación entre proporcionalidad corporal y HrQoL, se observa una correlación 

entre las herramientas PRO y las variables que relacionan en primer lugar el tronco con el 

miembro inferior, la altura, y las extremidades (superior más inferior), y en segundo lugar el 

perímetro cefálico con la altura. Conforme menores son los índices segmento superior/inferior, 

segmento superior/altura y perímetro cefálico/altura se alcanzan puntuaciones más altas en todos 

los cuestionarios PRO de padres y niños, estableciendo por tanto una asociación negativa. 

Merece especial mención que los tres índices descienden a modo que se incrementa la longitud 

de miembros inferiores secundaria a la intervención s1. Del mismo modo, el incremento del 

índice extremidades/segmento superior ocasiona el mismo efecto sobre las herramientas PRO. 

Dicho índice aumenta conforme se incrementa la longitud de las extremidades, es decir, tras las 

intervenciones s1 y s2, estableciendo una correlación positiva con todos los cuestionarios que 

recogen HrQoL.  

De dichos datos se interpretan mayores puntuaciones en los cuestionarios de calidad de vida 

relacionada con la salud en la medida que se reducen los índices de proporcionalidad corporal 

segmento superior/segmento inferior, segmento superior/altura y perímetro cefálico/altura y 

aumenta el índice extremidades/tronco, es decir conforme se va reduciendo la desproporción 

tronco/extremidades y cefálica/altura propia de la condición. 

De idéntica manera que con las puntuaciones totales de las herramientas PRO, la 

proporcionalidad corporal se correlaciona con el dominio autoestima/emocional y el dominio 

psicosocial. Aunque dicha correlación es más intensa con determinados cuestionarios, la 

tendencia de todos ellos es la misma.  
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Estos hallazgos mantienen las hipótesis previas sobre el incremento general de la calidad de vida 

relacionada con la salud (HrQoL), englobando los dominios físico, psíquico y social, conforme 

se incrementa la longitud de miembros inferiores, la altura y la brazada, observando una mejora 

en estos dominios a medida que se avanza en el protocolo de alargamiento.  

Por tanto, se interpreta que no solo se establece conexión negativa entre la talla baja 

desproporcionada y los dominios físico, psíquico y social como apuntan diferentes trabajos 

(Gollust et al., 2003; Witt et al., 2017), si no que es el conjunto de prácticamente la totalidad de 

las variables antropométricas (altura, longitud de miembros inferiores y superiores) y de 

proporcionalidad corporal (segmento superior con segmento inferior y altura, y perímetro 

cefálico con altura) características de la condición las que afectan negativamente en la calidad de 

vida.  

Aunque el diseño del estudio sólo nos permite mantener dicha hipótesis, nos invita a realizar 

investigaciones futuras con el objetivo de obtener conclusiones más contundentes.   

En relación con las herramientas PRO, se destaca el cuestionario APLES como la herramienta 

PRO que detecta más diferencias entre los grupos analizados. Posiblemente dicha situación sea 

debida al diseño específico de este cuestionario para población acondroplásica. No obstante, se 

observa una asociación positiva entre todas ellas, destacando una correlación moderada fuerte 

entre todos los cuestionarios de niños entre sí, y de padres entre sí. Esto nos lleva a pensar que 

dichas herramientas deberían ser incorporadas como variables resultado en cualquier 

intervención en población acondroplásica.  

4.3 Asociación entre alargamiento, obesidad, composición corporal y metabolismo. 

Entre las manifestaciones clínicas características en población acondroplásica que podrían 

afectar a la funcionalidad, calidad de vida y aumentar el riesgo cardiovascular, y que podrían 

verse influenciadas por las variables antropométricas intervenidas en el protocolo de 

alargamiento de miembros superiores e inferiores, se destacan la obesidad, el perfil metabólico y 

la composición corporal. 

Antes de analizar dichas variables, y asumiendo el riesgo cardiovascular asociado a la obesidad 

(Mongraw-Chaffin et al., 2015), diferentes estudios lo relacionan indirectamente con la talla baja 

en población no acondroplásica (Paajanen et al., 2010; Trenkwalder et al., 2015). El motivo de la 
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asociación entre riesgo cardiovascular y talla baja se mantiene desconocido, aunque se 

establecen diferentes hipótesis entre las que se destacan el perfil socioeconómico más bajo y los 

factores de riesgo asociados a la nutrición e infecciones en las primeras fases del crecimiento 

(Barker, 1991), el propio tamaño de las arterias coronarias (Fisher et al., 1982), así como 

diferentes mecanismos relacionados con el crecimiento, que mantendrían un efecto pleiotrópico 

en diferentes variantes genéticas afectando a la talla, al metabolismo lipídico y 

consecuentemente al riesgo cardiovascular. De esta manera, se propone a la talla como un 

posible factor de riesgo independiente a tener en cuenta en el análisis del riesgo cardiovascular 

en población no acondropásica (Nelson et al., 2015; Paajanen et al., 2010; Trenkwalder et al., 

2015). No obstante, dicho abordaje parece insuficiente por lo que se realiza un análisis más 

exhaustivo de las diferentes variables que pueden influir en dicho riesgo cardiovascular. 

Por tanto, en primera instancia se intenta analizar en conjunto la relación entre obesidad, perfil 

metabólico y acondroplasia. Sin embargo, en este punto se encuentran dos dificultades.  

En primer lugar, se establece la complicación de definir la obesidad en población acondroplásica. 

Mientras que en población no acondroplásica el sobrepeso y la obesidad pueden quedar 

establecidos en relación con un Índice de Masa corporal (IMC) por encima de 25 y 30 Kg/m2 

respectivamente, con referencias específicas para población infantil y adolescente (Cole et al., 

2012), la dependencia de la altura en el IMC podría sobreestimar la prevalencia de obesidad en 

población acondroplásica (Schulze et al., 2013). Por tanto, se deben establecer otras alternativas 

para interpretar la obesidad en esta población. Teniendo en cuenta que el tronco es normal, el 

perímetro abdominal podría ser una medida más realista en el seguimiento del peso desde una 

perspectiva metabólica, donde la distribución abdominal grasa, medida como el perímetro de la 

cintura, podría tener implicaciones metabólicas diferentes que la distribución de la grasa en 

muslos y nalgas en población acondroplásica (Merker et al., 2018). Sin embargo, aunque tanto el 

IMC como el perímetro de la cintura son medidas antropométricas utilizadas frecuentemente en 

el análisis de la obesidad en la práctica clínica, estas medidas no pueden predecir la distribución 

grasa ni distinguir entre la adiposidad subcutánea y visceral (Piché et al., 2018). De ahí, la 

aparición de técnicas de imagen como la resonancia magnética con objeto de analizar la 

composición corporal y su posible relación con el riesgo cardiovascular (Fredwall et al., 2020). 

En segundo lugar, se desconocen las implicaciones de la obesidad en el perfil metabólico en 

población acondroplásica infantil y adulta. Por una parte, algunos estudios muestran cómo 

población acondroplásica obesa parece desarrollar complicaciones metabólicas características 
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entre las que destacan la dislipemia y los niveles bajos de insulina (Alatzoglou et al., 2009; 

Collipp et al., 1972; Pirgon et al., 2008). Aunque no existe ningún estudio que especifique si 

dichas alteraciones son aisladas o debidas a factores exógenos como la ingesta calórica o la falta 

de actividad física, o si se deben a una alteración inherente a la acondroplasia. A pesar de dichos 

hallazgos, solo se encuentra una referencia de un caso de síndrome metabólico en población 

acondroplásica (Pirgon et al., 2008). En contraste con esta idea, existen diferentes trabajos en los 

que se muestran cómo variables metabólicas entre las que destacan los niveles de glucosa, 

triglicéridos, ácidos grasos libres, insulina y hormona tiroidea son normales en población 

acondroplásica, a pesar de que mantienen una relación cintura/cadera compatible con una 

obesidad abdominal. Estos hallazgos establecen una ausencia de relación entre la obesidad 

abdominal y la complicaciones metabólicas clásicas como la diabetes o la hipercolesterolemia en 

esta población (Owen et al., 1990; Fredwall et al., 2020; Saint-Laurent et al., 2018).  

La falta de evidencia científica en este aspecto pone de manifiesto la necesidad de detectar la 

relación entre obesidad, composición corporal, distribución grasa, complicaciones metabólicas e 

implicaciones clínicas y mutación FGFR3 (Fredwall et al., 2020). Algunos trabajos sugieren la 

implicación directa de la mutación como factor determinante en la relación entre obesidad y 

situación metabólica en población acondropásica (Saint-Laurent et al., 2018). Atendiendo a esta 

relación, diferentes estudios han intentando establecer la conexión entre FGFs (fibrobast growth 

factors) y obesidad en población no acondroplásica (Nies et al., 2016) y acondroplásica (Saint-

Laurent et al., 2018), destacando como la sobreexpresión de FGFR3 durante la embriogénesis 

podría modificar la señal FGFs en los diferentes tipos celulares. De acuerdo con este concepto, 

estudios experimentales en ratones encuentran como células mesenquimales ach+ expresan niveles 

altos de FGFR3 comparado con células mesenquimales ach-. Igualmente, ratones ach+ expresan 

niveles altos de FGFR2 Y FGFR 4 en tejido adiposo e hígado. Estos hechos podría explicar los 

niveles bajos de glucosa asociados con la obesidad abdominal en ratones ach+. De acuerdo con 

esta línea también se observó que esta población tendía a tener cifras de glucemia e insulinemia 

menores tras el ayuno, destacando la ausencia de intolerancia  a la glucosa (Saint-Laurent et al., 

2018). 

Ante la falta de evidencia científica que conecte la obesidad, acondroplasia e implicaciones 

metabólicas, diferentes autores recomiendan un análisis integral de las variables relacionadas con 

el perfil metabólico, la composición corporal y su distribución (Fredwall et al., 2020; Madsen et 

al., 2019). En línea con esta idea se realiza un análisis de las variables antropométricas 
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relacionadas con el perfil metabólico (peso, IMC, perímetro de cintura y cadera, y la relación 

entre ambos) y la posible implicación de la cirugía de alargamiento de extremidades en las 

mismas. En relación con los valores crudos de dichas variables no se encuentran diferencias 

estadísticamente significativas al comparar los tres grupos, sin embargo al categorizar por SDS 

se detecta un descenso en los valores del IMC y el perímetro de cintura. Se interpretan ambas 

variables: 

• El IMC sobreestima la grasa corporal en población con displasia esquelética desproporcionada, 

no pudiendo ser aplicado de manera simple en esta población (Schulze et al., 2013). De esta 

manera, el IMC es mayor en población acondroplásica infantil al compararlo con población no 

acondroplásica infantil, encontrando un patrón evolutivo diferente (Hoover-Fong et al., 2008). 

Por dicho motivo diferentes estudios han establecido tablas específicas de IMC para dicha 

población (Hoover-Fong et al., 2008), encontrando un aumento significativo durante la 

infancia hasta alcanzar un valor de 30 kg/m2 en niños entre 9 y 18 años, con una correlación 

negativa con la talla (a menor talla mayor IMC) (Saint-Laurent et al., 2018). Dicho incremento 

se mantiene en el momento en el que la velocidad de crecimiento permanece estática, 

sugiriendo que el incremento del IMC durante este período se debe predominantemente a la 

ganancia de grasa corporal. Aunque es cuestionable cómo la obesidad debería ser definida en 

población con talla baja y desproporción corporal (Merker et al., 2018), estudios recientes 

indican que un IMC entre 25 y 29,9 kg/m2 podría considerarse como normal en población 

acondroplásica adulta (Madsen et al., 2018; Schulze et al., 2013). Atendiendo a los grupos 

incluidos en el primer estudio, se observa en el grupo S1 un IMC previo de 23.5 (2.3) y 23.7 

(4) en varones y mujeres respectivamente, y tras la cirugía de 22.3 (3.9) y 24.3 (5), mientras 

que en el grupo S2 pasamos de 21 (3) y 23.4 (1.6) en varones y mujeres respectivamente, a 

21.9 (3.7) y 24.1 (1.1) tras la cirugía. Al analizar el IMC en SDS, estratificado en categorías, y 

teniendo en cuenta la edad y el sexo, se observa un descenso en el IMC de ambos grupos al 

valorarlo antes y después de la aplicación del protocolo quirúrgico, siendo estadísticamente 

significativo para el grupo S2 y en concreto para población femenina. De esta manera, se 

puede corroborar la hipótesis inicial interpretando un descenso estadísticamente significativo 

del IMC al completar el protocolo de alargamiento (s1+s2). Probablemente al incrementar el 

tamaño muestral dicha significación se traslade también al grupo S1. Del mismo modo, al 

comparar los datos estratificados entre los tres grupos (segundo estudio), se observa una 

distribución del IMC en categoría más bajas del SDS como variable categórica ordinal entre 
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los grupos incluidos en el protocolo de alargamiento y el grupo no incluido, destacando unos 

valores de 3.8 (2.1) para S0, 2.9 (1.7) para S1 y 2.6 (1.3) para S2. Sin embargo, dichos valores 

no encuentran significación estadística en probable relación con el pequeño tamaño muestral.  

• El perímetro de cintura hace referencia a la localización de tejidos grasos entendiéndolo según 

la distribución de la grasa de forma androide o genoide. En población no acondroplásica la 

obesidad abdominal se considera el tipo de obesidad más perjudicial (Smith., 2015), a 

diferencia de la distribución genoide de la grasa, la cual se consideraría como protectora 

(Snijder et al., 2005). En población no acondroplásica infantil con sobrepeso y obesidad, el 

índice androide/genoide se consideraría un buen predictor relacionado con los factores de 

riesgo metabólicos y cardiovasculares (resistencia a la insulina y dislipemia), comparado con 

el IMC z-score y los pliegues cutáneos (Samsell et al., 2014). Incluso en población no 

acondroplásica adulta, un perímetro de cintura por encima de 94 cm en varones y 80 en 

mujeres podría aumentar el riesgo de complicaciones metabólicas (Nishida et al., 2010). De 

esta manera, la obesidad en población acondroplásica debería interpretarse teniendo en cuenta 

la localización de los tejidos grasos, ya que su distribución androide o genoide podría tener un 

impacto metabólico diferente (Merker et al., 2018). Aunque no existen métodos específicos de 

medida que sean capaces de relacionar la talla baja desproporcionada y el grado de obesidad, el 

índice androide/genoide y la circunferencia de la cintura podrían ser unas medidas prácticas y 

realistas sobre el seguimiento del peso desde una perspectiva metabólica en población 

acondroplásica (Merker et al., 2018). En el segundo trabajo expuesto, al igual que en el IMC, 

no se observan diferencias estadísticamente significativas entre los valores crudos ni 

estandarizados del perímetro de cintura, cadera y su relación. Sin embargo, si se aprecia una 

descenso importante del perímetro de cintura conforme se avanza en el protocolo de 

alargamiento, encontrando una distribución en categorías más bajas para los grupos S1 y S2 

respecto al grupo S0. 

De esta manera, atendiendo a los resultados analizados en estas dos variables (IMC y perímetro 

de cintura), se sugiere un impacto de la cirugía de alargamiento en las mismas, permitiendo un 

descenso de ambas conforme se avanza en el protocolo quirúrgico.  

En segunda instancia, se interpreta la relación entre composición corporal y acondroplasia. 

Dentro de los parámetros clásicos de composición corporal analizados en población 

acondroplásica se encuentran la talla (Hunter et al., 1996), el peso, el IMC, los pliegues cutáneos 
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(Hecht et al., 1988; Hunter et al., 1996; Owen et al., 1990) y la determinación de perímetros. Sin 

embargo, estos parámetros no son lo suficientemente sensibles como para detectar cambios 

tempranos en las composición corporal (Gonzalez et al., 2017). Además de estos valores 

antropométricos, la impedancia eléctrica (BIA), la densitometría de rayos X doble fotón dual 

(DXA) y las técnicas radiológicas, son actualmente las técnicas más utilizadas para el análisis de 

la composición corporal. La DXA se considera técnica de referencia en la práctica clínica ya que 

permite valorar con precisión FM y MM, tanto a nivel corporal total como a nivel segmentario, 

valorando además la grasa visceral y la relación entre FM y MM, estimando así el índice 

sarcopénico. Dicha prueba se postula como un abordaje práctico para interpretar la obesidad en 

población acondroplásica infantil (Merker et al., 2018). Sin embargo, su accesibilidad y coste 

limitan todavía su uso clínico, unido a la dificultad añadida de no tener disponibilidad a pie de 

cama y no valorar correctamente los cambios de hidratación (Bellido et al., 2008). De esta 

manera, la BIA es, probablemente, el método más usado en el momento actual para estudiar la 

composición corporal en diversos contextos, fundamentalmente por su bajo coste, su facilidad de 

uso y transporte, y por presentar menor variabilidad interobservador que otras técnicas (Molina 

Vega et al., 2017). Mediante dicha prueba se recogen parámetros de composición corporal y 

bioeléctricos. Sin embargo, se debe de enfatizar en la ausencia de evidencia respecto a valores de 

referencia que relacionen la composición corporal y los parámetros bioeléctricos entre población 

acondroplásica y no acondroplásica, siendo por tanto difícil poder interpretar el impacto real de 

las diferentes acciones en la composición corporal de dicha población. Con este objeto, se recoge 

en el presente trabajo las variables de composición corporal y bioeléctricas de un cuarto grupo de 

población no acondroplásica (S*), esperando al igual que con la altura e IMC, una aproximación 

de dichas variables a los valores de población no acondroplásica conforme se va avanzando en el 

protocolo de alargamiento.  

Dicha hipótesis se establece en la modificación que produce el protocolo de alargamiento en 

parámetros clásicos de composición corporal como la altura, el IMC y el perímetro de la cintura, 

así como el efecto que puede producir en la masa magra al entender que la cirugía de elongación 

promueve un proceso de regeneración muscular secundario a la tensión del músculo como 

principal mecanismo mecánico (Paley., 1990).  

Entre los parámetros de composición corporal recogidos en el presente trabajo se destacan la 

masa grasa (FM), la masa libre de grasa (FFM) y la masa celular (BCM). Tras realizar una 

revisión de dichos parámetros, centrada en la relación entre acondroplasia y composición 
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corporal por un lado, y composición corporal de población acondroplásica y no acondroplásica 

por otro, se destaca la ausencia de evidencia en la materia. Atendiendo a la composición corporal 

en población acondroplásica, se expone como único trabajo el estudio realizado por Saint-

Laurent et al, centrado en la masa grasa, su distribución y su relación con la masa magra durante 

la infancia y adolescencia. En dicho trabajo se observó en población acondroplásica de más de 8 

años, una relación entre la grasa total y magra constante, aumentando significativamente durante 

la infancia y adolescencia (medido mediante densitometría). Además se valoró un aumento de la 

masa grasa no homogéneo, caracterizándose por un desarrollo abdominal (androide) de la masa 

grasa (+ 204%) sobre la cadera (genoide) (+ 55%). Por otra parte, la masa magra androide y 

genoide no varío durante este período. Por tanto, la relación masa grasa/masa magra incrementó 

significativamente en la región abdominal durante la infancia, mientras que el tronco, las piernas 

y los brazos siguieron una tendencia similar con un incremento en el porcentaje de masa grasa y 

un descenso en el porcentaje de masa magra desde la infancia hasta la edad adulta (Saint-Laurent 

et al., 2018). En el presente trabajo, con una perspectiva diferente, no se analiza la distribución 

de la composición corporal, si no el posible impacto de un proceso de alargamiento en la misma. 

Sin embargo, tras el análisis de los datos no observamos diferencias estadísticamente 

significativas para dichas variables en los tres grupos intervenidos, no corroborando la hipótesis 

inicial en la que se entendía un impacto en la composición corporal secundario al protocolo de 

alargamiento. Sí merece la pena destacar el incremento, en datos absolutos de la masa magra 

(FFM) y masa celular (BCM) de los grupos intervenidos S1 y S2 respecto a S0, requiriendo 

estudios de mayor calidad y número de pacientes para determinar si dicho incremento pudiese 

ser estadísticamente significativo, y más importante aún clínicamente relevante.  

Entre los parámetros bioeléctricos se puntualiza el ángulo de fase (AF). Dicho parámetro es un 

marcador nutricional que refleja el contenido de BCM, siendo uno de los mejores indicadores de 

la función de las membranas celulares (Bellido et al., 2011; Mulasi et al., 2015). En este sentido, 

el AF aporta una medida de cambios de energía (eléctrica) que está en relación con el 

funcionalismo celular y con la composición del medio interno, pero no desde el punto de vista 

molecular, sino bioeléctrico. Los cambios en la bioenergía de las células y tejidos son muy 

sensibles a cambios nutricionales y metabólicos, y nos aportan una información integral de 

composición y funcionalidad del tejido. Por definición, el AF se asocia positivamente con la 

reactancia de los tejidos (asociada con la masa celular, integridad, función y composición de las 

membranas celulares), y negativamente con la resistencia, la cual depende principalmente del 
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grado de hidratación de los tejidos (Kyle et al., 2004). El AF se considera un buen indicador de la 

integridad celular, y se ha propuesto como un marcador del estado nutricional en adultos y niños, 

habiendo sido estudiado en múltiples patologías. Varios autores sugieren también que puede ser 

una herramienta útil para evaluar la progresión de la enfermedad, y que incluso puede ser 

superior a otros indicadores nutricionales, bioquímicos o antropométricos. En general, valores 

menores del AF son indicativos de peor pronóstico y mayor morbimortalidad  (Llames et al., 

2013; Garlini et al., 2019; Molina Vega et al., 2017). Los valores de referencia de ángulo de fase 

son esenciales para poder evaluar las desviaciones individuales de un paciente en relación con el 

promedio de la población. Varios autores han estudiado los valores de referencia del ángulo de 

fase según edad, sexo e índice de masa corporal (IMC) en población no acondroplásica, sin 

encontrar en la literatura valores de referencia para población acondroplásica. En el presente 

trabajo, se localizan valores menores de ángulo de fase crudo y estandarizado (AF y CSPA) en 

todos grupos de población acondroplásica (S0, S1 y S2) al compararlo con el grupo control de 

población no acondroplásica ajustados por edad y sexo. Sin embargo, se debe ser prudente al 

analizar dichos datos ya que probablamente estas diferencias no deban interpretarse de forma 

absoluta, ya que seguramente sean consecuencia a que ambas poblaciones tiene valores de 

referencia diferentes para las variables analizadas. Independientemente de dicha situación, se 

observa una aproximación de los valores del ángulo de fase crudo y estandarizado (AF y CSPA) 

entre el grupo control S* y el grupo S2, pudiéndose interpretar como una modificación sutil del 

AF y CSPA al finalizar el protocolo de alargamiento, permitiendo que dichos valores se asemejen 

a los valores de población no acondroplásica. Sin embargo, estos resultados no nos permiten 

extraer conclusiones respecto al impacto del protocolo de alargamiento en los parámetros 

bioeléctricos, aunque sí nos invitan a mejorar la calidad de los estudios e incrementar el número 

de pacientes con objeto de detectar posibles modificaciones en la composición corporal y 

parámetros bioeléctricos tras el proceso de alargamiento. 

De esta manera, con los datos del estudio se destacan dos ideas. En primer lugar, la existencia de 

diferencias en los valores relacionados con la composición corporal (FFM, BCM) y la 

bioelectricidad  (Rz, Xc, PA Y CSPA) entre el grupo de población no acondroplásica y el resto de 

grupos. En segundo lugar, la ausencia de diferencias evidentes entre los grupos de población 

acondroplásica intervenidos y no intervenidos, aunque se destacan modificaciones en los valores 

brutos de algunos parámetros como el FFM, BCM, PA y CSPA conforme se avanza en el 

protocolo de alargamiento.  
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En tercera instancia, y por último, la relación entre cirugía de elongación, y modificación del 

perfil metabólico relacionado con la nutrición, el metabolismo glucídico y lipídico, no ha 

sido corroborada entre los grupos de estudio, no pudiendo contrastar la hipótesis inicial en la que 

se esperaba una modificación del perfil metabólico tras la cirugía de alargamiento. A esta 

situación se debe añadir la falta de valores de referencia para población acondroplásica infantil y 

adolescente de cada una de las variables metabólicas.  

Sin embargo, sí merece mención las correlaciones observadas entre diferentes variables 

antropométricas y metabólicas. Entre ellas se destaca la asociación negativa entre el IMC, el 

peso y el perímetro de cintura, y la variable colesterol HDL del metabolismo lípidico, 

interpretando una incremento del HDL conforme disminuyen dichas variables antropométricas. 

Igualmente se observa una relación negativa entre la hemoglobina glicosidada (HbA1c) y 

diferentes variables antropométricas, entre las que se destaca la longitud de miembros inferiores 

y la brazada, y positiva con el peso, el perímetro cintura, y el cociente entre la cintura y cadera. 

Ante los hallazgos observados, es necesario realizar estudios con mayor número de pacientes y 

de más calidad para determinar la relación entre las variables antropométricas, el perfil 

metabólico, el riesgo cardiovascular y el posible impacto de una cirugía de alargamiento en las 

mismas.   

4.4 Limitaciones. 

El estudio desarrollado muestra numerosas limitaciones.  

En primer lugar, encontramos las limitaciones propias de los estudios desarrollados en el 

presente trabajo. La segunda fase o estudio 2 constituye un estudio observacional descriptivo 

transversal o de corte, mostrando como limitación principal la incapacidad para establecer una 

relación causal entre el protocolo de alargamiento y las variables analizadas. De esta manera no 

podemos comprobar las hipótesis iniciales, permitiendo exclusivamente su reafirmación.  

En segundo lugar, existen limitaciones referentes al tamaño muestral. Por un lado, no se estima 

el tamaño muestral requerido previo al inicio del estudio. Por otro lado, se desarrolla un trabajo 

con un número pequeño de pacientes (n=30), que además están divididos en tres grupos de 10 

pacientes cada uno. Este tamaño muestral puede dificultar la capacidad de extraer datos 

estadísticamente significativos del estudio pudiendo producir errores aleatorios. A pesar del bajo 
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tamaño muestral se debe considerar que la incidencia de la acondroplasia es de 1 entre 25.000 - 

40.000, por lo que aunque se trabaja con un número pequeño de pacientes, es un número 

significativo si se tiene en cuenta la incidencia de la acondroplasia en la población general.  

Entre los diferentes sesgos que se pueden analizar, y que podrían afectar a la validez interna del 

mismo, se encuentran sesgos de selección al no existir aleatorización, de información o 

clasificación al no existir enmascaramiento, y de confusión.  

En los sesgos de selección se destaca el sesgo de autoselección o del voluntariado. Hace 

referencia a la propia indicación quirúrgica e inclusión en el protocolo de alargamiento. A pesar 

de establecer una indicación quirúrgica relativa de alargamiento en población acondroplásica, 

finalmente la decisión de incluirse en el protocolo de alargamiento depende del propio paciente y 

de sus familiares. Esto nos da entender que la población que se incluye en el protocolo de 

alargamiento es población fuertemente motivada con cuidadores que entienden los beneficios y 

los riesgos potenciales de este tipo de cirugía. Esta situación podría ser interpretada como un 

sesgo potencial en la selección de los pacientes, ya que un requisito indispensable de inclusión 

en el protocolo quirúrgico es la motivación de los pacientes y sus cuidadores, pudiendo interferir 

en la tasa de satisfacción postoperatoria, siendo posible que estos pacientes experimenten 

intrínsecamente una percepción de mejora en su calidad calidad de vida y bienestar como 

resultado de la cirugía. Para intentar evitar dicho sesgo de selección, en el grupo control (S0) de 

población acondroplásica no intervenida, no se ha establecido como criterio de exclusión el 

poder ser incluido en el protocolo de alargamiento en un futuro. Para estudiar este efecto, se ha 

realizado un análisis comparativo teniendo en cuenta en el grupo control (S0) los pacientes que 

posteriormente fueron incluidos en el protocolo de alargamiento, y aquellos pacientes que no se 

han incluido en el protocolo de alargamiento. Tras dicho análisis no se encuentran diferencias 

respecto a las variables relacionadas con HrQoL y funcionalidad tanto en padres como en niños 

Por otro lado, con el objeto de seleccionar un grupo control lo más similar a los grupos en los 

que se ha realizado la intervención, se establecen como criterios de inclusión un rango de edad 

entre 12 y 16 años, y unas características antropométricas similares a las de los grupos incluidos 

en protocolo de alargamiento, destacando una talla en bipedestación en el último año de 

seguimiento por debajo de 0 SDS o inferior a p50 según las curvas de crecimiento estándar para 

población acondroplásica publicadas por Horton (Horton et al., 1978) y actualmente actualizadas 
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en cohorte europea por Neumeyer (Neumeyer et al., 2020). Sin embargo, existen diferentes 

variables que no se han tenido en cuenta y que podrían actuar como sesgos de confusión. 

Entre los sesgos de clasificación o de información se destaca como error diferencial el sesgo del 

entrevistador. Al no existir enmascaramiento, dicho sesgo puede afectar desigualmente a los tres 

grupos de población acondroplásica del estudio observacional descriptivo de corte. En dicho 

sesgo todas las variables podrían verse afectadas, aunque especialmente aquellas variables en las 

que se ha formulado una pregunta o interpretado la respuesta del paciente o del familiar. Entre 

estas variables se destaca la variable correspondiente a la pregunta de carácter general sobre el 

estado de salud, y los cuestionarios Weefim y mGES referentes a la funcionalidad. En estas 

variables se ha intentado controlar dicho sesgo mediante la formación específica en los 

cuestionarios con el objeto recoger la información con la mayor objetividad posible. En relación 

con el resto de variables recogidas y analizadas se destacan dos limitaciones. En primer lugar la 

ausencia de análisis radiológico sagital de los miembros inferiores intervenidos, así como la falta 

de análisis de parámetros radiológicos espinopélvicos. Y en segundo lugar, la necesidad de 

categorización en SDS de las diferentes variables antropométricas (altura, peso, IMC, brazada y 

perímetro de cintura ) ante la ausencia de poder establece el valor cuantitativo exacto.  
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5. CONCLUSIONES. 

Conclusiones relacionadas con el protocolo de alargamiento en población acondroplásica 

pediátrica y adolescente. 

I. El procedimiento quirúrgico de alargamiento simultáneo y bilateral de fémur y tibia (s1) se 

mantiene como una intervención segura y reproducible tanto de manera aislada como dentro 

del protocolo de alargamiento junto con la elongación de miembros superiores. No obstante, 

el análisis del número y las características de las dificultades encontradas en el mismo hacen 

de él un procedimiento complejo con una alto porcentaje de complicaciones y secuelas.   

II. El procedimiento quirúrgico de alargamiento simultáneo y bilateral de fémur y tibia (s1) 

tiene un impacto positivo en variables antropométricas, variables de proporcionalidad 

corporal, variables relacionadas con la alineación de miembros inferiores y variables 

relacionadas con el perfil sagital del raquis.  

III. El procedimiento quirúrgico de alargamiento de húmeros (s2) tiene un impacto positivo en la 

brazada. 

IV. El protocolo completo de alargamiento de miembros inferiores (s1) y superiores (s2), además 

de su impacto en variables antropométricas y de proporcionalidad, mantiene un impacto 

positivo en el Índice de Masa Corporal con un descenso del mismo.  

Conclusiones relacionadas con el posible impacto del protocolo de alargamiento en 

población acondroplásica pediátrica y adolescente con una altura final esperada menor a la 

media según las tablas de referencia para población acondroplásica. 

I. El grupo de población acondroplásica incluido en el protocolo de alargamiento mantiene un 

incremento en variables antropométricas, de proporcionalidad corporal y relacionadas con la 

calidad de vida y salud (HrQoL) tanto en padres como en pacientes, así como un descenso en 

variables como el IMC y el perímetro de cintura.  

II. Atendiendo a la correlación entre diferentes variables se destaca: 

A. Una asociación positiva entre la antropometría (altura, longitud de miembros inferiores y 

brazada), y todas la variables de calidad de vida y salud, entre las que se destaca el 

dominio físico/funcional, el cual se relaciona al mismo tiempo de forma negativa con 

variables relacionadas con la obesidad (IMC, peso, perímetro cintura y cadera). 
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B. Una asociación positiva entre los dominios de autoestima/emocional y psicosocial y la 

proporcionalidad corporal. 

III. En relación con la composición corporal y los parámetros bioeléctricos existen diferencias 

entre población acondroplásica y no acondroplásica. El protocolo de alargamiento se asocia 

con una modificación de dichos parámetros permitiendo una aproximación a los valores de 

población no acondroplásica. 

IV. En relación con el perfil metabólico no se objetiva una modificación tras el proceso de 

alargamiento, aunque si se establecen correlaciones importantes entre diferentes variables 

antropométricas modificadas con la cirugía y metabólicas entre las que destacan el colesterol 

HDL del metabolismo lípidico y la hemoglobina glicosidada (HbA1c).  

En resumen, y a pesar de la complejidad y las complicaciones relacionadas con el protocolo de 

alargamiento, la mejora en las variables antropométricas y de proporcionalidad corporal 

derivadas de él, permiten mantener la hipótesis planteada inicialmente. Dicha hipótesis se basa 

en el impacto positivo del protocolo de alargamiento sobre variables relacionadas con la calidad 

de vida y salud, la funcionalidad y el perfil metabólico. Sin embargo, se requieren estudios de 

mayor nivel de evidencia, ensayos clínicos u observacionales analíticos, para poder corrobar 

dicha hipótesis.   
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7. ANEXOS. 

7.1 Anexo 1. Medicación Restringida.  

Actualmente el paciente se encuentra participando en un estudio clínico “Impacto del alargamiento 

de miembros inferiores (simultáneo y bilateral de fémur y tibia) y miembros superiores (húmeros) 

en la funcionalidad, calidad de vida, composición corporal y perfil metabólico en pacientes 

acondroplásicos”. Durante su participación se mantiene restringida la siguiente medicación: 

• Hormona de crecimiento.  

• Corticoestorides orales o corticoesteroides inhalados durante más de 3 meses.  

• Antihipertensiva.  

• Inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina (IECA). 

• Betabloqueantes.  

• Inhibidores de los canales de calcio.  

• Anticolinérgicos.  

• Agonistas GnRH 

• Cualquier medicación que a juicio del investigador pudiera comprometer la seguridad y 

posibilidad del sujeto de mantener su participación en el estudio.  

Si se considerase indicado pautar alguno de dichos fármacos o grupo de fármacos, o necesitase 

cualquier tipo de información sobre el estudio, por favor póngase en contacto con:  

Antonio Leiva Gea 

Cirugía Ortopédica y Traumatología  

email: antonioleiva7@yahoo.es // antonio.leiva.gea.sspa@juntadeandalucia.es 

teléfono: 0034646568789 

Hospital Universitario Virgen de la Victoria, Málaga 
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 7.2 Anexo 2. Evaluación del Comité de Evaluación del Comité de Ética.  
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	 7.3 Anexo 3. Cuaderno de trabajo PRO para niños y niñas. 

         
        

       Unidad ADEE (Acondroplasia y otras Displasias Esqueléticas) 
      Hospital Universitario Virgen de la Victoria, Málaga 

Impacto del alargamiento de miembros inferiores (simultáneo y bilateral de 

fémur y tibia) y miembros superiores (húmeros) en la antropometría, 

funcionalidad, calidad de vida, composición corporal y perfil metabólico en 

población acondroplásica infantil y adolescente. 

   Investigador Principal  Antonio Leiva Gea 

   Subinvestigadores  Francisco de Borja Delgado Rufino 
       Alfonso Queipo de Llano Temboury 
       Jorge Mariscal Lara 
       Maximiano Lombardo Torre 

 Identificación del paciente  S  _    P  _  Iniciales: __  __  __ 

  Fecha de la visita    _ _ / _ _ / _ _ 

  Fecha de Nacimiento   _ _ / _ _ / _ _ 

CUADERNO DE TRABAJO para NIÑOS / NIÑAS 
Health Related Quality of Life (HrQoL) 

Patients Reported Outcomes  (PRO) 
Calidad de vida y funcionalidad 
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Gracias por participar en el estudio anteriormente citado.  

En dicho cuaderno de trabajo encontrarás inicialmente cinco cuestionarios referentes a tu calidad 

de vida y funcionalidad (PRO), de cuales solo tendrás que contestar a 4. 

1. Anexo 1A: APLES C, versión (35 ítems) para niños.  

2. Anexo 1B: QoLISSY C, versión para niños. 

3. Anexo 1C: PedsQL. En dicho apartado encontrarás dos cuestionarios, de los cuales sólo 

tendrás que contestar a uno en función de la edad que tenga. Cuestionario para 8-12 años y 

13-18 años. 

4. Anexo 1D: EQ-5D - Y, versión para niños. 

Estos cuestionarios deben de ser completados por  ti mismo, con independencia del médico que 

te atiende en consulta, aunque si tienes cualquier duda puedes preguntársela al propio médico. 

Posteriormente, encontrarás otros dos cuestionarios referentes exclusivamente a tu funcionalidad, 

los cuales serán contestados junto al médico.  

5. Anexo 1E: WeeFIM. 

6. Anexo 1F: mGES. 

Empezaremos los cuestionarios haciéndote un pregunta de carácter general sobre tu salud. 

¿ Cómo calificarías tu salud en general en el día de hoy ? Señala con una x; 

 Excelente  

 Muy buena 

 Buena  

 Regular  

 Mala 
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 7.3.1 Anexo 3A. APLES C (Achondroplasia Personal Life Experience Scale),  
  versión (35 ítems) para niños.  
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Anexo 3A. APLES C (Achondroplasia Personal Life Experience Scale), versión (35 ítems) para niños. 

200



Acondroplasia Protocolo de alargamiento

Anexo 3A. APLES C (Achondroplasia Personal Life Experience Scale), versión (35 ítems) para niños. 
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Anexo 3A. APLES C (Achondroplasia Personal Life Experience Scale), versión (35 ítems) para niños. 
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 7.3.2 Anexo 3B. QoLISSY C (Quality of Life In Short Stature Youth),  

  versión para niños. 
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Anexo 3B. QoLISSY C (Quality of Life In Short Stature Youth), versión para niños. 
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Anexo 3B. QoLISSY C (Quality of Life In Short Stature Youth), versión para niños. 

205



Acondroplasia Protocolo de alargamiento

Anexo 3B. QoLISSY C (Quality of Life In Short Stature Youth), versión para niños. 
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Anexo 3B. QoLISSY C (Quality of Life In Short Stature Youth), versión para niños. 
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Anexo 3B. QoLISSY C (Quality of Life In Short Stature Youth), versión para niños. 
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 7.3.3 Anexo 3C. PedsQL (Pediatric Quality of Life Inventory™),  
  versión para niños de 8 a 12 años y 13 a 18 años. 
Anexo 3C. PedsQL (Pediatric Quality of Life Inventory™), versión para niños de 8 a 12 años. 
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Anexo 3C. PedsQL (Pediatric Quality of Life Inventory™), versión para niños de 8 a 12 años. 
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Anexo 3C. PedsQL (Pediatric Quality of Life Inventory™), versión para niños de 13 a 18 años. 
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Anexo 3C. PedsQL (Pediatric Quality of Life Inventory™), versión para niños de 13 a 18 años. 
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 7.3.4 Anexo 3D. EQ-5D-Y modificado para población pediátrica y adolescente. 
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Anexo 3D. EQ-5D-Y modificado para población pediátrica y adolescente. 
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 7.3.5 Anexo 3E. WeeFIM (Functional Independence Measure for Children). 
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 7.3.6 Anexo 3F. mGES (modified Gait Eficacy Scale). 
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7.4 Anexo 4. Cuaderno de trabajo PRO para padres y madres. 

         

        

       Unidad ADEE (Acondroplasia y otras Displasias Esqueléticas) 
      Hospital Universitario Virgen de la Victoria, Málaga 

Impacto del alargamiento de miembros inferiores (simultáneo y bilateral de 

fémur y tibia) y miembros superiores (húmeros) en la antropometría, 

funcionalidad, calidad de vida, composición corporal y perfil metabólico en 

población acondroplásica infantil y adolescente. 

   Investigador Principal  Antonio Leiva Gea 

   Subinvestigadores  Francisco de Borja Delgado Rufino 
       Alfonso Queipo de Llano Temboury 
       Jorge Mariscal Lara 
       Maximiano Lombardo Torre 

 Identificación del paciente  S  _    P  _  Iniciales: __  __  __ 

  Fecha de la visita    _ _ / _ _ / _ _ 

  Fecha de Nacimiento   _ _ / _ _ / _ _ 

CUADERNO DE TRABAJO para PADRES / MADRES 
Health Related Quality of Life (HrQoL) 

Patients Reported Outcomes  (PRO) 
Calidad de vida y funcionalidad 
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Gracias por participar en el estudio anteriormente citado.  

En dicho cuaderno de trabajo encontrará cinco cuestionarios referentes a la calidad de vida y 

funcionalidad (PRO, Patients Reported Outcomes) de su hijo/a, de los cuales solo tendrá que 

contestar a 4. 

1. Anexo 1A: APLES P, versión (35 ítems) para padres. 

2. Anexo 1B: QoLISSY C, versión para padres. 

3. Anexo 1C: PedsQL. En dicho apartado encontrará dos cuestionarios, de los cuales sólo 

tendrá que contestar a uno en función de la edad que tenga su hijo/a. Cuestionario para 8-12 

años y 13-18 años. 

4. Anexo 1D: EQ-5D - Y, versión para padres. 

Estos cuestionarios deben de ser completados por usted mismo, con independencia del médico 

que le atiende en consulta, aunque si tiene cualquier duda puede preguntársela al propio médico. 

Empezaremos los cuestionarios haciéndole un pregunta de carácter general sobre la salud de su 

hijo. 

¿ Cómo calificaría la salud de su hijo/a en general en el día de hoy ? Señale con una x; 

 Excelente  

 Muy buena 

 Buena  

 Regular  

 Mala 
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 7.4.1 Anexo 4A. APLES P (Achondroplasia Personal Life Experience Scale),  
  versión (35 ítems) para padres. 
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Anexo 4A. APLES P (Achondroplasia Personal Life Experience Scale), versión (35 ítems) para padres. 
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Anexo 4A. APLES P (Achondroplasia Personal Life Experience Scale), versión (35 ítems) para padres. 
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Anexo 4A. APLES P (Achondroplasia Personal Life Experience Scale), versión (35 ítems) para padres. 
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7.4.2 Anexo 4B. QoLISSY P (Quality of Life In Short Stature Youth),  
  versión para padres. 
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Anexo 4B. QoLISSY P (Quality of Life In Short Stature Youth), versión para padres. 
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Anexo 4B. QoLISSY P (Quality of Life In Short Stature Youth), versión para padres. 
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Anexo 4B. QoLISSY P (Quality of Life In Short Stature Youth), versión para padres. 
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Anexo 4B. QoLISSY P (Quality of Life In Short Stature Youth), versión para padres. 
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Anexo 4B. QoLISSY P (Quality of Life In Short Stature Youth), versión para padres. 
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Anexo 4B. QoLISSY P (Quality of Life In Short Stature Youth), versión para padres. 
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 7.4.3 Anexo 4C. PedsQL (Pediatric Quality of Life Inventory™),  
  versión para padres de niños de 8 a 12 años y 13 a 18 años. 
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Anexo 4C. PedsQL (Pediatric Quality of Life Inventory™), versión para padres de niños de 8 a 12 años. 
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Anexo 4C. PedsQL (Pediatric Quality of Life Inventory™), versión para padres de niños de 13 a18 años. 
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Anexo 4C. PedsQL (Pediatric Quality of Life Inventory™), versión para padres de niños de 13 a18 años. 
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 7.4.4 Anexo 4D. EQ-5D-Y Proxy para padres. 
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Anexo 4D. EQ-5D-Y Proxy para padres. 
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7.5 Publicación aval y publicaciones relacionadas con la temática doctoral.  
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