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INTRODUCCION

La enfermedad de Leigh o encefalopatia subaguda necrotizante es una
entidad rara que produce lesiones neurodegeneratlvas graves del SNC

en ganglios basales, talamo y tronco cerebral, como consecuencia de
alteraciones en la generacion de energia de origen mitocondrial (Deficits
en cadena de la coenzima Q o complejo piruvato deshidrogenasa)[1}].
Clinicamente manifiesta anormalidades variables: retraso psicomotor,
convulsiones, nistagmo, atrofia optica, ataxia, distonias, insuficiencia
respiratoria, o |ncluso aIterac:|ones artlculares como Ia quaC|on de -
cadera [2]. e

Se presenta eI caso de un paciente con luxacion de cadera en el
contexto de Sindrome de Leigh vy su abordaje terapeutlco con
planificacion preoperatoria 3D del mismo.

- DESCRIPCION DEL CASO
~_Varon de 13 anos con antecedentes de trastorno motor y del equilibrio,
 distonia generallzada smdrome mlastenlforme neuntls optlca Estudio
de biopsia muscular vy cadena respiratoria  sin  alteraciones
~mitocondriales y estudio de RM compatible con enfermedad de Leigh.

Manifiesta dolor cadera bilateral de mas de un afo de evoluc;|on
limitacion grave de movilidad izquierda y vida cama sillon.

A la exploracion presenta rigidez y espasficidad generalizada, dolor
- intenso a la con la flexion y rotacion interna de cadera izquierda. Cadera
derecha dolorosa con menos limitacion funcional. Imagenes radiologicas

(Fig. 1A'y 1B) compatibles con luxacion neurologica de cadera |zqu1erda o
V necrOSIS avascular en fase remodeIaC|on cadera derecha | -

La pIanlflcac;lon preoperatona se realizé utilizando el TC y un modelo
~ realizado en acido polilactico (PLA) con una impresora 3D convencional |

(figuras 2A ) [3] Se intervino qmrurglcamente mediante tenotomia de |
- aductores y psoas izquierdos, reduccion abierta de cadera izquierda

- mediante abordaje de Smith-Petersen con limpieza de fondo acetabular,
osteotomia de acortamiento-varizante femoral y osteosmteSIs con placa i

 LCP pediatrica 110° (Fig. 3A).

RESULTADOS , , ,
Curso clinico satlsfactono tras Ia cirugia, V|g|lanC|a en UCI pedlatnca R
durante 48 horas, ftratamiento domiciliario al alta con ortesis

inmovilizadora de cadera tipo Newport pediatrico y descarga miembro
afecto, analgesia pautada y de rescate anadido al tratamiento habitual.

Revisién a los dos meses en constuiltas, pac:lente con molestias leves a
la movilizacion cadera, movilidad en flexion mayor a 90°, abduccion
30°, extension completa RE 40° RI 30° y C|Catnz con buen aspecto
(Fig.4A)..

Radiograficamente se objetivan signos de consolidacion dsea en zona
de osteotomia y buena congruencia articular (Fig. 4B)

~ CONCLUSIONES

- La reconstrucmon artlcular es eI tratamlento de eIeCC|on para la cadera espastlca asocnada a enfermedades neuromusculares con mejora de Ia
congruenCIa articular y funcion tras la cirugia. La pIanlflcaC|on preoperatoria utilizando modelos impresos en 3D permite pIanlflcar las técnicas Y
- gestos quirurgicos necesarios en cada caso: liberacion de partes blandas, osteotomia femoral u osteotomia pelvica si es precnso [4 5]

| Presentamos eI tercer caso desento en Ia I|teratura sobre C|rug|a reconstructlva de cadera asoc:Iada a smdrome de Lelgh |
= En Cuanto eI Caso reportado el paCIente evolu0|ona satlsfactonamente durante eI segmmlento actual en Consultas =
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