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PALABRAS CLAVE Resumen La osteogénesis imperfecta (Ol) es una enfermedad causada por un defecto genético
Osteogénesis en la sintesis cuali y cuantitativa del colageno tipo 1.

imperfecta; Presenta una gran variabilidad clinica, caracterizandose por fragilidad 6sea, cuyo resultado
Ortesis; es un hueso vulnerable ante fuerzas externas e internas, condicionando la aparicion de fracturas
Ejercicio terapéutico frecuentes ante traumatismos minimos o inexistentes.

Desde el punto de vista terapéutico, el objetivo va dirigido a mejorar la capacidad funcional
del nino o adulto afectado, adoptando aquellas estrategias compensatorias que optimicen su
independencia. En este sentido, el empleo de diferentes ortesis y productos de apoyo se antojan
importantes en los hitos a alcanzar.

Se han revisado en diferentes bases de datos, de los Gltimos 25 afios, las principales aportacio-
nes ortésicas a esta patologia, asi como la evolucion de los diferentes dispositivos empleados.
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reservados.
KEYWORDS Orthotic management for patients with osteogenesis imperfecta
Osteogenesis
imperfecta; Abstract Osteogenesisimperfecta (Ol) is a disease caused by a genetic defect in the qualitative
Orthotic devices; and quantitative synthesis of type 1 collagen.
Exercise therapy There is a wide variation in its clinical signs, characterized by bone fragility, resulting in

a bone vulnerable to external and internal forces, determining the occurrence of frequent
fractures with minimal or no trauma.

The therapeutic objective is directed to improve the functional capacity of the child or adult
concerned, adopting those compensatory strategies to optimise their independence. In this
sense, the use of different orthoses and assistive technology are important for achieving these
objectives.
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We reviewed the main contributions to this orthotic disease and the evolution of the different
devices used in different databases over the last 25 years.
© 2010 Asociacion Espanola de Pediatria. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccion

La osteogénesis imperfecta (Ol) es una enfermedad heredi-
taria causada por un defecto genético en la sintesis cuali y
cuantitativa, del colageno tipo 1, pudiéndose detectar en la
mayoria de los casos la mutacion en uno de los 2 genes que
codifican el colageno tipo 1"2.

Con una prevalencia de 1 caso por cada 20.000
nacimientos?, presenta una gran variabilidad clinica, carac-
terizandose por fragilidad 6sea cuyo resultado es un hueso
vulnerable ante fuerzas externas e internas, condicionando
la aparicion de fracturas frecuentes ante traumatismos mini-
mos o inexistentes, osteoporosis, distintos grados de corta
estatura, deformidades esqueléticas progresivas, hiperlaxi-
tud ligamentosa y articular, pérdida del recorrido articular,
debilidad muscular, afectacion del desarrollo motor y de su
capacidad funcional, entre otros*-.

Desde el punto de vista terapéutico nuestros objetivos
van dirigidos a mejorar la capacidad funcional del nifo
o adulto afectado, adoptando aquellas estrategias com-
pensatorias que optimicen su independencia y faciliten su
integracion social, mas que la bUsqueda exclusiva de la
mejora en déficits como el balance muscular y/o articular’,
ya que se ha observado que los parametros comprometi-
dos en esta enfermedad no siempre son predictores de las
limitaciones funcionales y la discapacidad que el individuo
presenta’.

La disminucion del dolor d6seo y del rango de frac-
turas conseguidos con la introduccion de la terapia con
bifosfonatos?, probablemente el avance terapéutico mas
importante en esta enfermedad, ha permitido llevar a cabo
mejores programas de fisioterapia.

Los hitos a alcanzar pasan por mejorar el rango de movi-
miento y la fuerza muscular, mejorar la deambulacion y
mejorar su funcionalidad, normalizando lo mas posible el
desarrollo del nino. Ello lo podremos conseguir mediante
un programa adecuado de rehabilitacion, mas el empleo de
la cirugia (habitualmente enclavado intramedular telesco-
pico o encerrojado) y el uso de ortesis y productos de apoyo
(PA)°.

Resulta necesario aclarar el hecho de que no existen
ortesis especificas para la Ol, como pudiera ocurrir en la
enfermedad de Perthes o la displasia de cadera. El profesio-
nal se ayudara del material ortésico y demas PA, existentes
ya o de nueva fabricacion, segin la meta deseada. Podre-
mos emplear ortesis para corregir o prevenir deformidades,
alinear segmentos corporales, descargar los huesos largos
de las extremidades, dar soporte a la bipedestacion y la
marcha, entre otros.

Se han revisado en las bases de datos Pubmed, Medline
y PEDro, los Gltimos 25 afos, las principales aportaciones
ortésicas a esta patologia, asi como la evolucion de los dife-
rentes dispositivos empleados. Para ello, se emplearon las

siguientes palabras clave: osteogenesis imperfecta, orthotic
devices, exercise therapy.

Deformidades y complicaciones
musculoesqueléticas

Los problemas mas frecuentemente observados son a nivel
musculoesquelético, interfiriendo con las actividades de la
vida diaria (AVD) y los patrones normales motores.

A nivel de la columna vertebral es frecuente obser-
var moderadas a severas escoliosis y cifosis indoloras (que
secundariamente se complican con una postura lordo-
tica), cuya incidencia se sitla segln las series en el 20
y 90%, incrementandose estas con la edad, con una inci-
dencia del 26% en menores de 5 afos frente al 82% en
mayores'?.

Mas frecuente en el tipo 'y v de Sillence, a diferencia
de la escoliosis idiopatica del adolescente, estas curvas con-
tinGan progresando una vez establecidas, sobre todo en la
edad adulta'.

Watanabe et al'? han descrito recientemente una correla-
cion entre la escoliosis y la densidad de masa 6sea y el indice
de masa corporal, lo que apoya la teoria de la fragilidad
vertebral como sustrato de esta deformidad.

Parece ser que la existencia radioldgica de 6 o mas vér-
tebras biconcavas, antes de la pubertad, supone un factor
prondstico de escoliosis severa (mayor de 50°)3. La locali-
zacion de las curvas frecuentemente es a nivel dorsolumbar
y lumbar, sobre todo en el tipo 1y iv. La patogénesis de estas
deformidades recae sobre la produccion de microfracturas
vertebrales debido a la fragilidad dsea, a la afectacion de las
placas de crecimiento, la laxitud ligamentosa, la dismetria
de los miembros inferiores, el desnivel pélvicoy la alteracion
de los discos'""2.

La hiperextension de las rodillas con o sin genu varo o
valgo, secundaria en ocasiones a la deformidad del pie, es
otro problema relativamente frecuente'.

Las deformidades en varo observadas en himero
y antebrazo, presentan una mayor incidencia en
aquellos nifos usuarios de sillas de ruedas manuales
autopropulsadas'®.

La hiperlaxitud ligamentosa y articular puede condicio-
nar luxaciones de codo y hombro, siendo, por otra parte,
frecuente el pie plano valgo inestable.

La debilidad muscular habitualmente aparece a nivel de
la musculatura de la cintura pélvica (abductores y extenso-
res de cadera).

Los sujetos afectos de Ol tienden a presentar contrac-
turas en flexion, abduccion y rotacion externa de cadera,
debido en parte a la contractura de partes blandas y, en
parte, a las malformaciones pélvicas y deformidades femo-
rales. Son asimismo frecuentes las contracturas en extension



Tratamiento ortésico en pacientes con osteogénesis imperfecta

131.e3

de las articulaciones metacarpofalangicas, lo que conduce a
una garra ineficaz'®, las contracturas en flexién de hombro
y codo y las contracturas del tobillo en flexion plantar.

No obstante, es la fractura de los huesos largos la
situacion probablemente mas dramatica de las que pueden
acontecer en la Ol, que en el caso del tipo 1, la forma mas
frecuente de Ol, puede suponer alrededor de 12 fracturas a
lo largo de toda su vida.

La fractura de las extremidades significa un periodo de
inmovilizacion que conduce, por una parte a la aparicion de
osteoporosis, factor de riesgo para nuevas fracturas y, por
otra, a una disminucion en la actividad motora habitual por
el miedo a la refractura, completandose un circulo vicioso
que sera imprescindible romper”.

Estas fracturas, asi como la osteoporosis, se incrementan
en los periodos de rapido crecimiento como es la pubertad?,
y constituyen, junto a la debilidad muscular, la principal
causa de alteraciones en la marcha.

Tratamiento ortésico

Ante lo expuesto en parrafos precedentes ;qué puede
ofrecer la ortésica? En 1990 Gerber et al'® sefialaban la
capacidad de las ortesis para, si no eliminar el riesgo de
fractura, si disminuirlas en el nifio con Ol, si bien, al sustituir
la musculatura, su uso podia conducir a una atrofia y conse-
cuentemente a una debilidad muscular. Indican los autores
que la ortesis reduciria el momento de fuerza deformante,
disminuyendo asi las fracturas en los huesos largos.

Unos afos antes, Bleck' referia también la capacidad
para disminuir el nimero de fracturas de tibia y fémur con el
uso de ortesis, indicando que una adecuada ortesis es el fac-
tor mas determinante para conseguir prolongar el periodo
entre cirugias.

Sin embargo, estudios posteriores ponen en entredicho
esas aseveraciones y, de esta manera, Long et al?® indican
que el tratamiento ortésico no previene la fractura ni la
deformidad a largo plazo, no siendo, ademas, bien tolera-
das. Su papel pues en la prevencion de las fracturas seria
limitado.

Gerber et al” afios mas tarde, en un estudio prospectivo
aleatorio, valoraron las consecuencias de la retirada de una
ortesis HKAFO (de las iniciales en inglés de los segmentos
anatomicos incluidos, hip-knee-ankle-foot) en 10 nifios con
Ol, tipo m y v, durante un seguimiento total de 32 meses
(16 m con ortesis y 16 m sin ella). Los autores no observaron
diferencias significativas en el nimero de fracturas entre los
periodos con o sin ortesis, si bien es cierto que las fracturas
se duplicaron en el periodo sin HKAFO.

Acerca de la capacidad de una ortesis para prevenir y
corregir deformidades, encontramos también en la litera-
tura cientifica cierta controversia.

Long et al?® no consiguieron prevenir las deformidades
en los miembros inferiores a largo plazo, ni incrementar la
funcionalidad del nifio. Sin embargo, Weintrob™ consigue
prevenir las deformidades femorales y tibiales, tanto en el
plano sagital como coronal, con el empleo de ortesis lar-
gas en los miembros inferiores, a la vez que permite con
ellas la carga parcial o total en las extremidades, prote-
giendo y ayudando a la débil musculatura del tren inferior,
y manteniendo la correcta alineacion.

Estos resultados difieren con los datos preliminares?' que
sugerian que las ortesis no corregian la deformidad femoral,
y si la tibial, ayudando a realizar una marcha mas fisiologica.

Respecto a las deformidades de la columna vertebral,
Oppenheim'® observé que estas resultan dificiles de corregir
debido a su fragilidad, al no poder ser toleradas las fuerzas
correctoras que ejercen los corsés. Concluye que el objetivo
buscado, con el uso de corsés en estas alteraciones esquelé-
ticas, debe ser la prevencion de futuras deformidades, mas
que la correccion en si. Sefala incluso, la posibilidad de
que estos corsés puedan ocasionar secundariamente defor-
midades de la pared costal, malaoclusion dental, Ulceras por
presion y, en el caso de que exista compromiso respiratorio,
verse este incrementado, siendo frecuentes los abandonos.

Por su parte, Yong-Hing y MacEwen?* demostraron hace
ya mas de 20 afos, la ineficacia de los corsés para frenar
y corregir las desviaciones de columna, incluso en curvas
leves, presentando una casuistica de 73 afectados de Ol tra-
tados con ortesis, en los que solo en 15 la curva no progreso.
Sin embargo, coetaneos como Norimatsu et al® afirmaron
entonces que la progresion de la curva si se podia prevenir
con una ortesis.

Quizas los corsés puedan tener un lugar en la prevencion
de la progresion de curvas escolidticas moderadas y, en el
tratamiento de las cifosis leves, quizas puedan enlentecer
la progresion, pero lo mas aceptado es que, a diferencia
de las desviaciones cifoescolidticas idiopaticas, los ejerci-
cios junto al uso de corsés, no previenen la progresion de
la curva, siendo la cirugia (fusion espinal posterior con o
sin instrumentacion), a pesar de las muchas complicaciones
que presenta, la Unica capaz de estabilizar, raro corregir, la
deformidad?.

Actualmente existe el consenso de realizar tratamiento
quirdrgico® tanto para corregir las deformidades severas
(normalmente en miembros inferiores) como para prevenir
el riesgo de fractura en los huesos largos, mediante el encla-
vado intramedular telescopico o encerrojado (extensible o
blogueado segln la edad del nifio), recurriendo a continua-
cion, o tras unas semanas de inmovilizacion con yeso, al
empleo de ortesis y diversos equipos como ayuda a la movi-
lidad o soporte a la bipedestacion y marcha precoz.

En este sentido, las ortesis mas que actuar como un mero
sustituto de la musculatura débil, no solo no predispondrian
a la atrofia y a la debilidad muscular, sino que al ofrecer
mayor seguridad a los nifos y sus familias, facilitarian la
participaciéon y una mayor independencia funcional, lo que
implicitamente conllevaria una mejora en la fuerza muscu-
lar.

A su vez, la posibilidad de cargar precozmente, junto al
estrés mecanico y la tension muscular, previene la osteopo-
rosis al aumentar la densidad dsea. Es por ello que los huesos
de los miembros superiores «usados y estresados» en las AVD,
son mas densos que aquellos poco empleados, presentando
menor riesgo de fractura'.

Una ortesis HKAFO o KAFO puede permitir a los pacientes
caminar mas precozmente y con mas confianza, presentando
una mejora en los patrones de marcha, resultando esta asi
mas fisioldgica. De hecho, estudios de la marcha’ han arro-
jado datos que corroboran una menor rotacion pélvica (en
el plano transversal), con una mayor capacidad de flexion
de cadera, incrementandose por ello la longitud del paso.
La fase de balanceo se normaliza, con una menor rotacion
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externa de cadera, siendo la marcha mas simétrica. Se hace
mas segura, con menor requerimiento energético, lo que va
a prolongar el radio de marcha.

Pero las actividades erectas no solo son importantes
por la mejora dsea que inducen, y el mantenimiento de
la fuerza, sino porque favorecen las relaciones sociales,
aspecto este considerado fundamental.

Con la ortesis el nino presenta mayores periodos de
actividad moderada, promoviéndose la independencia fun-
cional. Entre las razones que explican este hecho se
encuentra el mayor grado de confianza, la seguridad (en
numerosos casos es el miedo el mayor obstaculo para la
funcionalidad), el animo de los padres y la disminucion
del dolor (al contener los huesos largos con microfractu-
ras a través de un mecanismo de actuacion de «compresion
hidraulica» de unos tejidos que rodean el hueso y que son
«incompresibles»).

Y si bien el uso mas frecuente ortésico en las Ol es tras
el tratamiento quirtrgico, en ocasiones se emplean como
sustituto del yeso tradicional y, como medio para fomentar
la movilidad en aquellas situaciones en las que la cirugia no
sea la alternativa.

En el primer caso se busca un elemento inmovilizador
tras una fractura que se ha de tratar de forma conser-
vadora hasta la consolidacion del hueso, que por estar
este realizado en un material termoplastico liviano, habi-
tualmente perforado para facilitar la transpiracion (es
frecuente la mala tolerancia el calor en la Ol), resultara mas
confortable.

Esta indicacion es aplicable tanto para miembro superior
(lo mas frecuente) como para miembro inferior, precisando
normalmente en estos casos, con el objeto las primeras
semanas de descargar el hueso, de un apoyo isquiatico para
fracturas de fémur, o a nivel del tenddn rotuliano para frac-
turas tibiales.

En ambos casos la ortesis confeccionada en un termoplas-
tico, tipo polipropileno o polietileno, con distintos grosores
en funcion de la zona a contener, rodea 360° el segmento
anatomico a través de unas valvas, confeccionadas habitual-
mente previa realizacion de un molde de yeso.

En las fracturas femorales un encaje cuadrangular de
muslo, sujeto mediante un cinturén o banda pélvica, sirve
para controlar y minimizar la rotacion femoral externa vy,
mediante un reborde situado en su cara posterior, sirve
de «asiento» al isquion, transmitiéndose las fuerzas al
suelo a través de la ortesis, quedando descargado el hueso
largo. El punto de apoyo se sitla a nivel del tenddn rotu-
liano en las ortesis de descarga disehadas para fracturas
tibiales.

En el segundo caso, puede ser necesario para fomentar
al maximo la independencia y la movilidad, el empleo de
ortesis, sillas de ruedas , andadores y otros PA que pueden
incluir el realizar adaptaciones en el entorno escolar, pro-
fesional o en el propio hogar, creando ambientes seguros
de trabajo y desarrollo. Para ello resulta esencial escuchar
y atender las necesidades de paciente y familia, por ser
estos los verdaderos expertos en como la enfermedad les
afecta.

El material o equipo para fomentar la independencia fun-
cional es ilimitado, y los criterios a considerar a la hora de la
eleccion deben ser la conservacion de energia, la proteccion
articular, la movilidad y la accesibilidad.

Cuanto mas precoz (y mejor antes de los 6 anos) sea el
inicio de los programas de fisioterapia dirigidos a fomentar
la movilidad, mayor probabilidad de conseguir la marcha, al
menos en el hogar'.

Las necesidades vendran expresadas por la clinica que
presente el nino, de manera que deberia esperarse en la
forma tipo 1l la bipedestacién y marcha en el domicilio, mien-
tras que en la | se deberia ser mas ambicioso e intentar
conseguir la marcha en el exterior.

Los ninos mas afectados, sin control cefalico ni de tronco,
no son candidatos a ortesis ni para la bipedestacion. La meta
buscada en ellos sera ofrecer un buen soporte en la sedesta-
cion, con una correcta alineacion de los distintos segmentos,
evitando la abduccion y rotacion externa de caderas. Para
ello nos podemos beneficiar de los asientos modulares o
moldeados existentes en el mercado (Pin Dot Contour-U®
o similar), inicialmente reclinados, lo que evitara por otro
lado la sobrecarga de la columna lumbosacra, que iran pro-
gresando hacia la verticalizacién segun adquiera el nifo mas
equilibrio™.

Imprescindible es que incorporen apoyos cefalicos, cin-
turones, soporte toracico y reposapiés, elementos que
posteriormente podran ser retirados segun el nifo gane en
control. Pueden llevar accesorios como bolsas para mejorar
el traslado de objetos o bandejas para facilitar las AVD y/o
juegos.

Gerber et al* destacan la importancia de la sedestacion
erguida en los primeros afnos de vida para la adquisicion de
la destreza manual y el desarrollo del control visual, pero
plantean la incognita de si se deberia evitar en el primer afio
de vida, por el riesgo de impresion basilar.

Cuando el nino presenta un buen equilibrio en la sedesta-
cion, con adecuado control cefalico, se le considera un buen
candidato para el uso de una ortesis larga de miembro infe-
rior. Esta sedestacion de ser independiente a los 10 meses,
resulta un predictor para la marcha, como ya observaron
Daly et al en un trabajo realizado con ninos con Ol en el que
el 76% de la muestra que habia alcanzado la sedestacion a
esa edad caminaba, frente a solo el 18% en el grupo que a
los 10 meses aln no se sentaba de forma independiente’.

Habitualmente la ortesis empleada para el inicio de la
bipedestacion y la marcha es un dispositivo largo (HKAFO),
con cinturdn lumbosacro para el control rotacional de la
extremidad proximal del fémur. Incluye una articulacion
libre monoaxial (con capacidad de bloqueo) a nivel de la
cadera, para permitir su flexoextension.

En la fase de los primeros pasos, a nivel de la rodilla
no se colocara articulacion alguna, incorporandose segun
crezca en longitud y fuerza la extremidad inferior'®, normal-
mente cuando la distancia entre isquion y planta sea igual o
superior a 22 cm'8. No obstante, estas articulaciones queda-
ran bloqueadas en la extension hasta que el nifio adquiera
estabilidad™.

La ortesis, basicamente, es un bitutor largo mixto, rea-
lizado en duraluminio y con dos valvas circunferenciales
de termoplastico ligero (polietileno revestido de pelite),
realizadas bajo un molde negativo de yeso que engloba
completamente la region del muslo y la pantorrilla. En su
region posterior las valvas suelen ir perforadas para una
mejor tolerancia del calor y sudor, estando las prominencias
Oseas protegidas gracias a las correcciones previas realiza-
das sobre el molde. En aquellas zonas en las que los tejidos
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blandos predominen, el grosor de la valva se adelgaza para
ofrecer un mayor control. La ortesis dispone de articulacion
de tobillo libre, salvo en los casos de severa hiperexten-
sion de rodilla, en los que se colocara un tope en la flexion
plantar.

Cuando existe debilidad muy manifiesta de los extensores
de cadera, o una llamativa contractura de los flexores, la
ortesis puede moldear la pelvis y la region lumbosacra, mas,
al tener estos ninos el tronco corto, estos disenos suelen
resultar muy restrictivos, prefiriéndose el cinturon pélvico.
Inicialmente se puede proporcionar un apoyo isquiatico al
encaje cuadrangular del muslo.

Con esta ortesis se ayuda a la musculatura débil, al con-
trol de la correcta alineacion articular (genu recurvatum,
talo valgo) y al descargar, parcialmente, se consigue un
alivio del dolor, lo que también promovera el equilibrio,
favoreciendo los patrones motores.

En ocasiones las ortesis son mas cortas, pudiéndose apli-
car KAFOS o AFOS si las inestabilidades aparecen limitadas
a rodilla y/o tobillo.

El uso de la ortesis sera continuo durante todo el dia,
retirandose en los periodos de descanso nocturno, al realizar
los ejercicios de fisioterapia o por ejemplo al nadar, en los
casos en los que deambule por la comunidad. Si la marcha
la realiza en el domicilio se aconseja llevarlas durante una
hora, dos veces al dia’.

Si el nifo controla el tronco y la cabeza, pero no es capaz
de mantener la bipedestacion sin ayuda, resultan Utiles los
bipedestadores que los mantienen erguidos, con o sin el
empleo de la HKAFO, en periodos que se iran incremen-
tando de forma progresiva hasta que adquieran el control
adecuado y sean capaces de mantenerse con la Unica ayuda
de la ortesis'®.

Estos bipedestadores permiten realizar tareas al dejar
las manos libres y, al promover la postura vertical, benefi-
ciar la densidad y el crecimiento 6seo. Accesorios como las
bandejas ofrecen la oportunidad de realizar diversas tareas.

De caracteristicas similares a los bipedestadores, los
parapodium (Rochester®), con una base oval, permiten al
nifo desplazarse unos metros mediante un patron de marcha
basculante.

Para la movilidad por la comunidad, asi como para la
escolarizacion, los niflos mas mayores debido a su corta esta-
tura que hace inviable radios largos de marcha, empleansilla
de ruedas, normalmente eléctricas, que podran incorporar
sillones modulares si muestran signos de escoliosis o dolor
de espalda’.

Las sillas de ruedas manuales presentan la ventaja de ser
mas ligeras, mas manejables, mas econdmicas, y de poten-
ciar la mejora de la fuerza muscular al fomentar la actividad
del miembro superior, pero en contrapartida, si el nino no
presenta la fuerza suficiente, puede ser la causa de defor-
midades y fracturas. Por su parte las SR eléctricas permiten
su uso aun con fracturas de los miembros superiores, en el
caso de debilidad, deformidad o extremidades cortas. En
el mercado existen gran variedad de modelos (con respaldo
reclinable, asiento elevable, etcétera).

Por otro lado, la corta estatura, o bien el uso habitual
de la silla de ruedas, les puede suponer dificultades con
numerosas tareas a la vez que problemas en la ejecucion
de las transferencias (hecho este ultimo influenciado por la
existencia de una pelvis rigida)'®.

Frente a ello, los PA ofrecen al usuario la capacidad
de realizar las AVD de una forma mas independiente.
Diferentes direcciones en la red como www.ceapat.org
nos aportan informacion de todos los productos o ayudas
comercializados. Estos productos se clasifican en diferentes
niveles segin normas de la Organizacion para la Estanda-
rizacién Internacional (ISO), lo que nos permite de una
manera facil dirigirnos a la necesidad concreta que se
plantee en un momento determinado. Estas ayudas favo-
recen la conservacion de energia, realizando las tareas
de la forma mas eficiente posible. Ello exigira la evalua-
cion de las herramientas y adaptaciones del entorno que
sean oportunas para efectuarlas sin fatiga o esfuerzo, pro-
tegiendo las articulaciones, evitando posiciones forzadas
extremas o de estiramientos, a través de estantes poco
profundos, «alargadores» u utensilios ergonémicos, entre
otros.

La movilidad y accesibilidad quedan garantizadas con
el empleo de bastones, muletas, andadores, para los cua-
les se requiere suficiente fuerza en la extremidad superior
como para poderlos asir y mover, sillas de ruedas o scoo-
ters, sabiendo que cualquier ambiente puede ser modificado
para permitir la maxima independencia (rampas, elevado-
res, muebles bajos. . .).

Conclusion

El nimero de fracturas, la deformidad y la edad de inicio de
dichas fracturas, influye en el prondstico y la capacidad de
marcha y autonomia en el paciente con Ol.

El tratamiento, siempre abordado multidisciplinarmente,
debe adaptarse a la severidad de la enfermedad y la edad
del paciente.

Los pilares de dicho tratamiento lo constituyen la terapia
farmacoldgica (pamidronato), la cirugia (enclavado intra-
medular telescopico o encerrojado y fusion espinal) y el
tratamiento fisioterapico, beneficiandose todos ellos del
tratamiento ortésico como terapia coadyuvante para la
mejora de la capacidad funcional y, por ende, de la calidad
de vida del nino o adulto afecto.

La disminucion del dolor 6seo y del rango de fracturas
conseguidos con la introduccion de la terapia con bifosfona-
tos, probablemente el avance terapéutico mas importante
en esta enfermedad, ha permitido llevar a cabo mejores
programas de fisioterapia.

Resulta necesario aclarar, sin embargo, el hecho de que
no existen ortesis especificas para la Ol y que parece exis-
tir cierta controversia en la literatura sobre su capacidad
para prevenir la fractura o la deformidad a largo plazo. Esta
confusion también surge en relacion a su capacidad para
incrementar la funcionalidad del nino.

Respecto a las deformidades de la columna vertebral
se ha observado que estas resultan dificiles de corregir
mediante el empleo de corsés. Parece ser que los corsés
pueden tener un lugar en la prevencion de la progresion
de curvas escolioticas moderadas, enlenteciéndolas, pero
lo mas aceptado es que la cirugia mediante la fusion espinal
es la Unica capaz de estabilizar la deformidad.

Actualmente existe el consenso de realizar tratamiento
quirdrgico tanto para corregir las deformidades severas
como para prevenir el riesgo de fractura en los huesos largos,
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recurriendo a continuacion, o tras unas semanas de inmovi-
lizacion con yeso, al empleo de ortesis y diversos equipos
como ayuda a la movilidad o soporte a la bipedestacion y
marcha precoz.

En este sentido, las ortesis, al ofrecer mayor seguridad
a los ninos y sus familias, facilitarian la participacion y una
mayor independencia funcional, lo que implicitamente con-
llevaria una mejora en la fuerza muscular y una prevencion
de la osteoporosis.

Las ortesis pueden utilizarse también como medio para
fomentar la movilidad en aquellas situaciones en las que la
cirugia no es la alternativa.

En cualquier caso, los criterios a considerar a la hora de la
eleccion de la ortesis deben ser la conservacion de energia,
la proteccion articular, la movilidad y la accesibilidad.
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