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de graduacion titulado Revision de tema: Manejo actual de la escoliosis y cifosis en
pacientes con mielomeningocele de 1a estudiante Dra. Ana Victoria Alpizar Jiménez, codigo
de Colegio de Médicos 14140, y cédula 114850591.

La revision de la redaccion abarco elementos de gramatica, semantica, pragmatica,
ortotipografia (puntuacion, uso de mayusculas, simbolos, etc.), formato de referencias,
entre otros. Se revisd todo el texto (incluyendo Resumen y Abstract, pero no otras paginas
preliminares). En general, con base en la revision se sugirio lo siguiente:

-Cambios de estructura de ciertas oraciones y parrafos para mas precision y claridad
al reducir ambigtiedades (adelantar el sujeto, division de oraciones largas,
eliminacion de subordinaciones, especificacion de referentes ambiguos).

- Se dieron indicaciones de estilo y referenciacion de acuerdo a la version mas
actualizada del manual de 1a American Psychology Association ([APA] sétima edicidn),
particularmente para el manejo de fuentes con maltiples autores y formato de los
titulos de Tabla y Figura. Adicionalmente, se colocd |a bibliografia con los autores en
orden alfabético, siguiendo los criterios del manual. La version final puede presentar
algunas variaciones de formato respecto del manual segun el estilo preferido porla
universidad e indicaciones especificas del tutor o lectores.

-Cambios de puntuacion, sobre todo eliminacion o adicion de comas para mejorar la
claridad de la jerarquia de incisos en oraciones de orden envolvente.

-Sugerencias de cambios gramaticales para evitar el uso del gerundio de
posterioridad, que no es recomendado por la RAE.

La estudiante debe revisar las sugerencias y hacer los cambios pertinentes de acuerdo al
criterio técnico y 1a guia de sus asesores.

Quedo a disposicion para cualquier consulta en el correo mi.chabar@amail.com

Marijosé Chaverri Abarca
Bachiller en Filologia. Universidad de Costa Rica
Asociacion de Filélogos. Carnet 201



UNIVERSIDAD DE S E Sisterna de
COSTARICA Estudios de Posgrado

Autorizacion para digitalizacion v comunicacion publica de Trabajos Finales de Graduacion del Sistema de
Estudios de Posgrado en el Repositorio Institucional de la Universidad de Costa Rica.

Yo. Ana Victoria Alpizar Jiménez . con cédula de identidad 114850591 . mi

condicion de autor del TFG ttulado Revision de tema: Manejo actual de la escoliosis y
cifosis en pacientes con Mielomeningocele

Autonzo a la Universidad de Costa Rica para digitalizar y hacer divulgacion publica de forma gratwita de dicho TFG
a través del Repositorio Institucional u otro medio electronico, para ser puesto a disposicion del publico segim lo que
establezca el Sistema de Estudios de Posgrado. SI NO ‘D

*En caso de la negativa favor indicar el tiempo de restriccion: ano ().

Este Trabajo Final de Graduacion sera publicado en formato PDE, o en el formato que en el momento se establezca,
de tal forma que el acceso al mismo sea libre, con el fin de permitir la consulta e impresion, pero no su modificacion.
Manifiesto que mu Trabajo Final de Graduacion fue debidamente subido al sistema digital Kerwa y su contenido
corresponde al documento original que sirvié para la obtencién de mu titulo. y que su informacién no infringe m
violenta ningun derecho a terceros. El TFG ademas cuenta con el visto bueno de mi Director (a) de Tesis o Tutor (a)
y cumplio con lo establecido en la revision del Formato por parte del Sistema de Estudios de Posgrado.
INFORMACION DEL ESTUDIANTE:

Nombre Completo: __Ana Victoria Alpizar Jiménez

Nimero de Camé;__B79234 Nimero de cédula;_ 114850591
Correo Electronico: anaavaj@gmail.com
Fecha: Jueves 13 de enero del 2022 Niimero de teléfono: 89155510

Nombre del Director (2) de Tesis o Tutor (2);___Max Méndez Salazar

L,\i 'w.,q\\/'cl\'o\"m Ag

F
FIRMA ESTUDIANTE

Nota: El preseate documento constitays una dechracicn jurada, cuyos alcances asegaran 2 hy Universidad, que su contenido sea tomado como cierto. Sz
importancia radica en que permite abreviar procedimicatos adminismativos, ¥ al mismo Sempo genera una responsabilidad logal para que quien declare
comnnoah\ﬂbd&bqnnmﬁmmpdocommmm“wowmﬂpmmmhm tipificado ea ol articule 318 do nusstro
Cedige Pamal. Lo ’ phica que ¢l d: % vea forzado a realizar su mayor esfu pmqunowlomhyanfomx)m\muhbmmdo
Publicacion, sino que tambdan realice dilig 12 gestion de subir ol d e la platas; digital Kerwa.




Tabla de contenido

RESUMEN....cc s ——————————— X
ADSEIACE ...t ————————————— Xi
INGICE 0@ tADIAS ........cvvveeeseeeseessssessessssssssasseess s sassees s RRas AR R RS R R R R RS xii
INGICE 0@ FIGUIAS «...vvevvvveesseesessssssssessssssssssssessssssssssssssss s aRss s RRA R AR RR SRR R R xiii
Lista de abreviaturas..........uvnim s XV
JUSHIfICACION ....vect i —————————————— 1
INEFOAUCCION ...t ——————————————— 1
ODBJELIVOS ...t ——————————————— 3
ODJELIVO GENETAL ..ot 3

ObJetiVOS ESPECIICOS .....vveieiciriiieir e 3

MArCO tEOFICO ...uvescuisisrrsessss s 4
GENErAlIAUES ...t 4
EMBIIOIOGIA ... 4

BHO10GIA ... 6
Diagnostico del mielomeningOCEIE. ..........cciiiieiririceirree e 7

AIfa FREO PIOLEING ...ttt 7
URFESONICIO...........coooeceist ettt 7

Condiciones asociadas al mielomeningoCele ............cerirriinneeee e, 8
HIQrOCETANIA...........ooeie ettt 8
Malformacion de CRIGIT Il.................coiieiiies ettt 9

Médula espinal @nclada..................ccceeeisisieeeceieisis et 10

Vii



HIQEOMUBIA ...t e ettt eee et e e et e e et e eneeaaneerenene et enenenns 12

TTACHO UMINGITO..........ooveeeiiesist ettt 13
CONEIOLINEESHINGL ...t 13
Problemas generales de Salud.............coriiiiice e 13
RUDIUIA 08 1@ PIEL...........oeeeeeeee et 14
FPOCHUIAS. ..ottt 14
INFECCION ...ttt 15
Pronostico del paciente con MMC segun la deambulacion ............ccocovevnniinnniennen. 16
Clasificacion fUNCIONAL...........cceuiirieirrie s 17
Nivel toracico/lumbar alto de afeCtacion.................cccovveernieessisceseice s 17
Nivel lumbar bajo de @feCtaCioN.............cceeeeeeeeeeeeeeeeeee e 18
Nivel sacro alto de @feCtacCion..............ccevierniseessieessee sttt 18
Nivel sacro bajo de @feCtaCION..............cceueeeeeeeieeeeeeeee s 19
Escala de movilidad funCional..............cceirii e 20
Deformidades de la columna vertebral en pacientes con MMC..........cccoovvvriniicincnnes 22
Prevalencia de la deformidad en la columna vertebral.................ccoovoevnivivnnicnnnnns 22
Evaluacion del PACIENTE ..o 24
ESCOli0SIS A8 AESAITONIO ... 29
Opciones de tratamieNTO .........couerrreee s 30
COFSE ..ottt et 30
Tratamiento QUIFTIGICO ..........c.vueereeeeeeeieeeie ettt seaneen 32
Escoliosis de inicio temprano en el mielomeningocele ..o, 32
Indicaciones Quirdrgicas €n Ia €SCONOSIS............c.c.covurererereeeerrerssseessieisis s 35
FUSION @NEETION ...ttt 36



FUSION POSTEIION .......cocoveevsieveiceiistee ettt s e 37

FUSION @ POIVIS ...ttt 38

Fusion combinada anterior Y POSIEIION .............ccwerrieeisisieeisisess st 41
Complicaciones del manejo de la escoliosis en pacientes con mielomeningocele............ 43

Manejo postquirurgico de la escoliosis en el paciente con mielomeningocele................... 44

ESCONIOSIS CONGENITA. ...t 46

Cifosis toracolumbar y [umbar Figida............cooeiernieiieeee e 47

Manejo de las lesiones en piel en pacientes con cifosis lumbar ..................c.cccccvvnne... 47

Clinica de los pacientes con CifoSiS IUMDAF ...............ccccceevivereeeeseeieisisseeeisisiaieiiis 48

MaNEJO PrEOPEIALONIO. ..........cvveeeeeeeeeeeieiee ettt 49

Tratamiento de la cifosis en el mielomeningocele.............c.cccovvereeeeerereeeerens 49
Instrumentacion en paciente con cifosis y mielomeningocele..............c.coocoevnicvnines 58
HIPEIOTAOSIS ...ttt 60

CIrUGia de MBVISION ...ttt 60
Mielomeningocele en el @dURO.............cceiiiiiicc e 65
D] F L] o 66
L0 1 o 117 69
REfEreNCias ... —————————— 71
Bibliografia adiCional ..............ccoiiiii e 74



Resumen

El mielomeningocele (MMC) o la espina bifida abierta se define como un defecto del tubo
neural abierto con una protrusion dorsal de los elementos nerviosos. La etiologia del mielomeningocele

es multifactorial y heterogénea.

El diagndstico y control prenatal tienen un efecto significativo en la preparacién y toma de
decisiones en los casos de mielomeningocele. El cierre temprano del defecto es una parte importante

del manejo moderno de los nifios nacidos con mielomeningocele.

Se requiere una derivacion de liquido cefalorraquideo por asociar hidrocefalia en 80 % de los
pacientes con mielomeningocele . La malformacion del Arnold-Chiari tipo Il es una anomalia frecuente

en estos pacientes.

La deformidad de la columna vertebral es comun es los pacientes con mielomeningocele. Las
deformidades vertebrales mas comunes son la escoliosis y la cifosis. La escoliosis se desarrolla con
el paso de los afios, como resultado del desbalance de la musculatura toracolumbar vertebral y
posturas anormales. Los objetivos del tratamiento son preservar la funcion respiratoria, mantener el
balance al sentarse, lograr la maxima altura del tronco, y estabilizar el tronco. La historia natural de la
escoliosis en pacientes con mielomeningocele que no fue tratada resultara en progresion de la

deformidad con una alta tasa de deterioro en comparacion con la escoliosis idiopatica.

El tratamiento definitivo de la escoliosis en el mielomeningocele es la fusion espinal. Toda la
curva debe ser incluida en la fusion. Distalmente la fusion debe de extenderse articulacion lumbosacra
cuando hay oblicuidad pélvica y en pacientes que no deambulan. La combinacion de la fusion anterior
y posterior se ha recomendado porque solo realizar la fusion posterior se asocia a alta tasa de
pseudoartrosis.

Las complicaciones mas comunes con la infeccidn, pérdida de la correccion y la

pseudoartrosis.



Abstract

Myelomeningocele, or spina bifida aperta is defined as a dorsally protruding open neural tube
defect. The etiology of myelomeningocele is multifactorial and heterogeneous.

Prenatal diagnosis and counseling have a significant effect on the preparation and decision-
making process in cases of myelomeningocele. Early postnatal closure of the defect remains an
important part of the modern management of children born with myelomeningocele.

Cerebrospinal fluid shunting for hydrocephalus is required in approximately 80 % of infants

born with myelomeningocele. Chiari || malformation is frequentanomaly in these patients.

Deformity of the spine is common in patients with myelomeningocele. The most commonly
spinal deformities are scoliosis and kyphosis. Scoliotic deformities typically develop over years as a

result of imbalance of the spinal musculature and abnormal posture.

The purposes of treatment are preservation of respiratory function, maintenance of sitting
stability, achievement of maximal trunk length, and stabilization of the trunk. The natural history of
untreated scoliosis in myelomeningocele results in progression of the deformity progression, with a
high rate of deterioration than in idiopathic scoliosis

The definitive treatment of scoliosis in the myelomeningocele patient is spinal fusion. The entire
curve must be included in the fusion. Distally, the fusion should extend to include the lumbosacral joint
if there is pelvic obliquity and in patiente that do not walk. Combined ventral and dorsal spinal fusions
have been recommended because dorsal fusion alone can result in a high rate of pseudarthroses.

The most common complications are infection, loss of correction, and pseudarthrosis.
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Justificacion

Los casos de escoliosis secundario a mielomeningocele (MMC) son frecuentes tanto en el mundo
como en Costa Rica, por lo cual, cuando nos enfrentamos a un paciente, debemos tener conocimiento del
tipo de deformidad y su evolucion con el fin de brindar el mejor manejo conservador y quirirgico para prevenir
posibles complicaciones. Se considera imperativo comparar los diferentes tipos de manejo respecto a lo
establecido entre las diferentes publicaciones en los ultimos 30 afios. Tal comparacion puede aportar
informacidn valiosa para el mejoramiento del abordaje de esta dificil patologia en nuestro pais. Ademas, con
este trabajo se pretende resumir los puntos claves a la hora de abordar un paciente con esta condicion, con

el fin de optimizar el manejo en nuestro medio.

Introduccion

Los defectos del tubo neural resultan del fallo en el cierre del tubo durante la embriogénesis. Aunque
la incidencia de los defectos del tubo neural ha disminuido en las ultimas décadas, esta sigue siendo la
causa de incapacidad cronica entre 70 000 y 100 000 individuos en los Estados Unidos (Vineeta y Dias,
2014).

El manejo méas apropiado es un tratamiento realizado por un equipo multidisciplinario. El cierre
neuroquirurgico del MMC se lleva a cabo en las primeras 48 horas posteriores al parto. La médula anclada
en un nifio con MMC puede causar una escoliosis progresiva y alterar sus capacidades funcionales (Staheli,
2016).

ElI MMC se clasifica segun el nivel motor y el estado funcional del paciente con MMC (Staheli, 2016).
La afectacion de multiples sistemas es frecuente. Los problemas principales incluyen incontinencia,
infecciones urinario y problemas nutricionales (Staheli, 2016).Las deformidades dseas y de las articulaciones
son problemas corrientes e incluyen: pie zambo, astragalo verticalizado o deformidades en flexoextension
de la rodilla, luxacion de la cadera y cifosis o escoliosis. Los defectos esqueléticos secundarios, como
luxacion de las caderas, escoliosis progresiva, deformidades de los miembros inferiores, se desarrollan a
menudo con en tiempo y el desequilibrio muscular. Estos incluyen luxacion de las caderas, escoliosis
progresiva, deformidades de los miembros inferiores. (Staheli, 2016). Las deformidades espinales incluyen
escoliosis, cifosis y lordosis las cuales son comunes en pacientes con MMC. La prevalencia de escoliosis
varia entre 50 % y un 90 %, con mayor prevalencia en aquellos con afectacion de las laminas en niveles

toracicos. (Pierz, 2017). La escoliosis tiene una mayor frecuencia en pacientes con niveles altos de



disrafismos espinal (Sponseller, 2011). Problemas secundarios de la deformidad de la columna vertebral
incluyen lesiones en la piel sobre la deformidad, zonas de presion o interferencia en al balance para sentarse
en paciente confinados a la silla de ruedas y compromiso pulmonar secundario a la compresion ejercida por

el diafragma y la deformidad costal (Rathjen, 2020)

La escoliosis y la cifosis pueden ser progresivas y pueden llegar a necesitar una cifocectomia y
artrodesis posterior en el 90 % de los pacientes con MMC toracico. Solo el 10 % de los pacientes con MMC
en L4 van a requerir tratamiento quirirgico (Boyer, 2014). Los pacientes con MMC pueden representar un
gran reto para el cirujano debido a la combinacion de deformidades severas, pobre cobertura cutanea,
carencia de cobertura muscular viable en la columna lumbar baja y las condiciones médicas y neurolégicas
concomitantes. La deformidad puede ocurrir por al menos 3 mecanismos potenciales: debilidad de
musculatura del tronco; factores neuroldgicos que incluye médula anclada, siringomielia, y malformacion de
Arnold-Chiari; o malformaciones congénitas (al menos el 20 % de los pacientes tiene hemivértebras y/o
barras 0seas). Los pacientes con MMC tienen alta incidencia de alergia al latex, con frecuencia son
pequerios (estatura) respecto a la edad cronoldgica, tienen una madurez esquelética y fisica temprana vy,
con frecuencia, se asocia vejiga neurogénica con propension a infecciones cronicas del tracto urinario o

colonizacion bacteriana (Sponseller, 2011).



Objetivos

Objetivo general

MMC.

Realizar una revision bibliogréafica sobre los avances en el manejo de la escoliosis en pacientes con

Objetivos especificos

Revisar los patrones de curvas en las deformidades en la columna vertebral en pacientes con MMC.
Investigar nuevas opciones en manejo conservador en pacientes con escoliosis y MMC.

Comparar los diferentes métodos quirtrgicos para el manejo de la escoliosis neuromuscular en el
MMC.

Definir los requisitos prequirurgicos de un paciente con MMC pueda ser sometido a un procedimiento
quirargico.

Determinar los mejores criterios para definir cuando las curvas escolidticas son de manejo
quirargico.

Revisar las complicaciones mas frecuentes del manejo quirirgico de la en la escoliosis
neuromuscular en MMC y cémo prevenirlas.

Determinar si la edad de inicio del tratamiento de la escoliosis y la cifosis afecta la evolucion y
gravedad de las curvas.



Marco teodrico
Generalidades

Como se menciono anteriormente los defectos del tubo neural resultan del fallo en el cierre del tubo
durante la embriogénesis. Aunque la incidencia de los defectos del tubo neural ha disminuido en las ultimas
décadas, sigue siendo la causa de incapacidad crénica entre 70 000 y 100 000 individuos en los Estados
Unidos (Vineeta y Dias, 2014)

El mielo meningocele también se conoce como espina bifida. Ademas, el MMC es un defecto del
tubo neural que ademas es la patologia congénita mas incapacitante compatible con la vida (Vineeta y Dias,
2014). EI MMC es una formacion quistica (con contenido liquido) formada por duramadre y aracnoides. La
mielodisplasia de los componentes neurales se manifiesta en las vértebras como un defecto de los
componentes posteriores, con un saco que sobresale a través del defecto en esta area y contiene raices
nerviosas. La displasia de la médula espinal y las raices nerviosas resulta en parélisis vesical, intestinal,
sensorial y motora debajo del nivel de la lesion (Vineeta y Dias, 2014). Los pacientes con MMC también
pueden tener lesiones concomitantes de la médula espinal; tal como una diastematomielia, hidromielia o
anomalias estructurales del cerebro como una hidrocefalia, malformacion de Arnold-Chiari, y dichas
patologias pueden comprometer la funcion neuroldgica (Vineeta y Dias, 2014).

Embriologia

El sistema nervioso central se inicia como un engrosamiento dorsal focal por la proliferacion de las
células ectodérmicas, estas células aumentan en numero, altura y al final forman una capa de epitelio
pseudoestratificado. Mientras proliferan las células, se forma una hendidura en el plano sagital compuesta
por una masa celular. Esta hendidura se profundiza llevando las porciones laterales de plano neural una
hacia la otra. Se considera que las proteinas contractiles que se localizan dentro del margen superficial de
estas célulasson las responsables de contraccion y reunion los esbozos neurales. Esta flexion lleva los

bordes periféricos de los pliegues neurales al contacto (Rathjen, 2020)

En el dia 21 de la gestacion, ocurre la adhesion celular en el punto de contacto, una fusion de los
pliegues neurales al formar el tubo neural. Inicialmente, la fusion ocurre cerca del centro del embrion en un
punto destinado en convertirse en la union craneovertebral. La fusion continua de forma longitudinal hacia

ambas direcciones formando el tubo neural. El extremo cefalico (cerebro) se cierra primero (Rathjen, 2020)



El ectodermo neural se va a ir fusionando a partir de los pliegues neurales hasta formar el tubo
neural; ademas, el ectodermo superficial se separa del ectodermo neural que ya se encuentra fusionado,
esta fusion sera a nivel de la linea media lo que termina de cerrar la espalda. La separacién del ectodermo
superficial y del ectodermo neural crean un plano en donde las células mesenquimales migran. Estas células
mesenquimales (mesodermo) crean el arco neural vertebral y los musculos paravertebrales. El cierre de
ectodermo neural crea una estructura tubular y la separacion del tubo neural del ectodermo superficial son

eventos criticos del desarrollo del SNC y estan completas para la cuarta semana después de la fertilizacion
(Rathjen, 2020).

Figura 1

Desarrollo embrioldgico de la médula espinal (formacién de la cresta neural donde se pliega el plato neural
hacia el tubo neural)
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Nota. Imagen A. Apariencia embriologica a los 22 dias de gestacion. El tubo neural se ha fusionado con
las somitas opuestas, pero estan dispersas en ambos extremos del embrion. El cierre del tubo neural
ocurre inicialmente en la region correspondiente a la futura unién del cerebro con la médula espinal.
Imagen B. Es un corte transversal, donde se observa la formacion del tubo neural y la separacion del

ectodermo superficial. Imagen C. Es un corte transversal; se nota que las células neuroectodermo no



estan incluidas en el tubo neural pero permanecen entre tubo neural y el ectodermo superficial como la

cresta neural. Tomado de Rathjen (2021).
Etiologia

Se considera que el MMC es resultado de un fallo en la fusion de los pliegues neurales durante la
neurulacion, que ocurre entre el dia 26 y 28 de gestacidn. Por un lado, las condiciones que resultaron de las
anomalias en la fase de cierre del tubo neural, tal como el MMC y la anencefalia, se conocen como defectos
de la neurulacion. Por otro lado, las condiciones como el meningocele, el lipomeningocele y la
diastematomelia crecen de las anomalias que ocurren durante la fase de canalizacion entre los 28 y los 48
dias de la gestacion y son conocidos como defectos de postneurulacion.

La causa de este fallo embrionario no es conocida, pero se sospecha que es de origen multifactorial
involucrando factores genéticos y ambientales. La carencia de folato es un contribuyente importante de los
defectos del tubo neural. Otros factores ambientales también han sido examinados por representar un papel
potenciador de los defectos del tubo neural como la temperatura, medicamentos, el abuso de sustancias
psicoactivas, infecciones maternas y otros factores nutricionales como la vitamina B12 y el zinc (Vineeta y
Dias, 2014).

Las deformidades a nivel de la columna vertebral pueden ser de tipo congénitas, adquiridas,
también pueden presentar caracteristicas especificas del MMC o caracteristicas similares a las vistas en
otras escoliosis (Rathjen, 2020). Los factores genéticos parecen jugar un papel importante en el desarrollo
del MMC. Los estudios en animales han demostrado un maximo de 100 genes mutantes que afectan la

neurulacion y casi todos tienen homalogos en los humanos.

Los estudios han sugerido una incidencia de los defectos del tubo neural mas alta en hermanos de
nifios afectados que en la poblacion general. El antecedente familiar de MMC ha sido reportado en el 6 %
a 14 % de los casos. En general, para una pareja con un nifio MMC, la posibilidad de que un hermano
futuro esté afectado por una malformacion importante del sistema nervioso Lcentral es de
aproximadamente de 1 en 14. A pesar de que se ha asociado el MMC a defectos de un gen unico, la
recurrencia de MMC es altamente probable un segundo embarazo. Adicionalmente, este factor genético
entre hermanos se ha observado con mayor frecuencia en gemelos que en los hijos Unicos, lo cual apoya
la teoria de que la contribucidn genética puede influenciar las posibilidades de que un nifio tenga MMC
(Vineeta y Dias, 2014).



Las anormalidades congénitas de la columna incluyen escoliosis y cifosis secundario a una
malformacion vertebral. La cifosis congénita esta relaciona a la displasia des los elementos posteriores y por
las anormalidades intratecales (ej. Diastematomielia). Las deformidades adquiridas incluyen escoliosis
similar a la idiopatica, oblicuidad pélvica relacionada a la escoliosis. Otra presentacion son las curvas
neuromusculares secundario a la asimetria de los musculos espinales, hidrocefalia, 0 médula anclada
(Rathjen, 2020).

Diagnéstico del mielomeningocele

El tamizaje prenatal para MMC y otros defectos del tubo neural involucra pruebas bioquimicas de la

sangre materna por alfa feto proteina o tamizaje prenatal con ultrasonido.
Alfa feto proteina

La alfa feto proteina sérica materna es una glicoproteina secretada por el saco vitelino fetal y el
higado, que ha sido utilizada como prueba de tamizaja para los defectos del tubo neural abiertos por mas
de 30 afios (Vineeta y Dias, 2014).

El indice de deteccion para anencefalia es >95 % y para los defectos del tubo neural entre 65 %-
80 %. En defectos del tubo neural cerrado no aumenta los niveles de alfa feto proteina. Ademas, el aumento
del alfa feto proteina sérica no es diagndstica cuando los defectos del tubo neural abierto asocian otras
anomalias como gastroquisis, onfalocele, nefrosis congénita y muerte fetal (Vineeta y Dias, 2014).

Ultrasonido

Las técnicas ultrasonogréficas han mejorado el diagnostico prenatal utilizando el ultrasonido pueden
llegar a ser bastante exactas.

Un reporte reciente en Europa encontrd que 88 % de 725 casos de defecto del tubo neural fueron
detectados prenatalmente usando ultrasonido; en promedio, a las 17 semanas de gestacion. Mediante
ultrasonido tridimensional usando vistas mulitplanares, se puede logar diagnéstico dentro de un cuerpo
vertebral en aproximadamente el 80 % de los pacientes. Cuando se sospecha el diagnostico de MMC por
ultrasonido, se recomienda la evaluacion cuidadosa de toda la columna vertebral y se justifica buscar otras
anomalias debido que se encuentran malformaciones en alrededor del 23 % pacientes (Vineeta y Dias,
2014).



Condiciones asociadas al mielomeningocele
Hidrocefalia

Se ha visto que después de la reparacion y cierre del defecto en las primeras 48 horas de vida
muchos neonatos desarrollan algun grado de hidrocefalia. Usando nuevos protocolos con el fin de reducir
los indices de colocacién de derivaciones ventriculoperitoneal (DVP), aproximadamente el 60 % de los
bebés necesitaran una derivacion. Se ha correlacionado la incidencia de la hidrocefalia con necesidad de
derivacion del liquido cefalorraquideo (LCR) con el nivel funcional de lesion del MMC (Vineeta y Dias, 2014)

EI97 %-100 % de los pacientes con lesion a nivel toracico requieren de la colocacion de derivacion
versus el 87 % de las lesiones lumbares y el 37 % de las lesiones a nivel sacro. Los que no requieren la
colocacion de una derivacion pueden tener un mejor pronéstico en términos de funcion de la extremidad
superiores y equilibrio del tronco en comparacion con los pacientes que si requirieron la colocacion de la

derivacion (Vineeta y Dias, 2014)

Un estudio comparo un grupo de 98 pacientes con MMC con derivacion y un grupo de 63 pacientes
sin derivacion y encontr6 que los pacientes sin derivacion fueron més independientes en la deambulacion
en distancias intermedias y largas (Vineeta y Dias, 2014). Los pacientes sin DVP tienden a caminar a una
mayor velocidad y presentan una mayor longitud del paso en comparacion con los que presentaban
derivaciones. Las infecciones y las obstrucciones de las derivaciones de LCR son complicaciones serias
que potencialmente puede afectar el desarrollo motor e intelectual del paciente. En un estudio de 61
pacientes con derivaciones de LCR y MMC, el 95 % ocuparon al menos 1 revision de la derivacion (Vineeta
y Dias, 2014).

Figura 2
Resonancia magnética fetal (33 semanas) paciente con MMC y con hidrocefalia

Nota. Tomado de Khalaveh et al. (2021).



Malformacion de Chiari Il

La malformacion de Arnold-Chiari tipo Il esté presente en casi todos los pacientes con MMC y se
caracteriza por migracion caudal del l6bulo posterior del cerebro fetal y médula dentro del canal medular.
Cuando el tronco cerebral es comprimido en el canal medular, puede resultar en una disfuncidn progresiva
que se manifiesta como debilidad o paralisis de las cuerdas vocales, dificultad alimenticia, llanto o respiracion
(Vineeta y Dias, 2014). Sin embargo, estos sintomas no son especificos y también puede resultar en una
falla de la derivacion de liquido cefalorraquideo (DVP), lo cual debe ser descartado antes de la
descompresion quirurgica (Vineeta y Dias, 2014).

Figura 3
Resonancia magnética de secuencia T1 en nifio con malformacion Arno-Chiari y siringomielia en médula

espinal cervical y toracica superior

Nota. Tomado de Luciano y Elbabaa (2017).



Médula espinal anclada

El sindrome de médula espinal anclada es un trastorno funcional producido por el estiramiento de
la médula espinal, debido que la porcion caudal de la médula esta anclada por una estructura inelastica

como un tejido cicatrizal producto de la reparacion del cierre del MMC (Vineeta y Dias, 2014).

La resonancia magnética (RNM) muestra |a fijacion de la medula en la mayoria de los pacientes con
MMC. Sin embargo, los sintomas clinicos de medula anclada estan presentes en solo el 30 % (Vineeta y
Dias, 2014)

El sintoma clinico més comun es la escoliosis progresiva (44 %). Es particularmente preocupante la
escoliosis que se desarrolla antes de los 6 afios en ausencia de anomalias congénitas vertebrales (Vineeta
y Dias, 2014). Ademas, la escoliosis no es tan comun en pacientes con niveles de lesion lumbar bajo o sacro,
y cuando se presenta escoliosis en este grupo se debe sospechar de médula anclada (Vineeta y Dias, 2014).
Otros sintomas comunes son cambios en la marcha asociados con la pérdida de la resistencia muscular
(35 %) y espasticidad (26 %), especialmente en los tendones isquiotibiales mediales, los dorsiflexores y
eversores del tobillo (Vineeta y Dias, 2014). Los sintomas como pérdida de la funcion motora, dolor en el
lugar donde fue reparado el defecto de la espina bifida 0 cambios en la funcién urolégica, también deben
hacer sospechar de sindrome de médula anclada. Ademas, se debe de descartar un fallo de la DVP (Vineeta
y Dias, 2014)

Una vez hecho el diagnostico de médula anclada, esta indicado el tratamiento quirirgico por un
neurocirujano, con el fin de prevenir un deterioro posterior. Los sintomas se estabilizan con la liberacion

quirurgica de la médula anclada (Vineeta y Dias, 2014).

Figura 4
Resonancia magnética (secuencia T1 corte sagital) de médula anclada en un paciente 10 afios después

del cierre del mielomeningocele
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Nota. Tomado de Luciano y Elbabaa (2017).

Figura 5
Radiografias antes y después de tratamiento en paciente con médula anclada

Nota. A. Paciente masculino de 8 afios con 25° de escoliosis lumbar. B. 6 afios después de la liberacion de
la médula anclada y reseccion del lipoma. Tomado de Altiok et al. (2016).
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Hidromielia

La hidromielia es una acumulacién de liquido cefalorraquideo en el canal central de la médula
espinal lo que produce dilatacion de este, en los pacientes con MMC. La hidromielia se desarrolla debido al

fallo de una derivacion o hidrocefalia natural.

En un estudio en el cual le realizaron RNM de la columna vertebral en 231 pacientes con MMC, se
revelo que el 49 % de los pacientes presentaba hidromielia. Sin embargo, no todos los pacientes
desarrollaron sintomas que requieren tratamiento (Vineeta y Dias, 2014). Los sintomas pueden ser una
escoliosis progresiva, problemas urolégicos, dolor y defectos motores o sensoriales, una disminucion en la

fuerza de agarre y la atrofia tenar (Vineeta y Dias, 2014).
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Tracto urinario

La mayoria de los pacientes con MMC tienen una disfuncidn neurogénica de la vejiga; esta puede
continuar hasta desarrollar un deterioro progresivo del tracto urinario superior y una enfermedad crénica

renal (Vineeta y Dias, 2014)

El tratamiento consiste en reducir la presion de la vejiga y minimizar la estasis de orina, lo cual es
importante para prevenir estas complicaciones previamente mencionadas (Vineeta y Dias, 2014). Es
necesario un monitoreo regular de la funcion del tracto urinario con el fin de detectar cambios en la vejiga,

lo cual puede indicar un fallo de la derivacion o sindrome de médula anclada (Vineeta y Dias, 2014)

El control incluye una cateterizacion intermitente de la vejiga, la cual es necesaria en
aproximadamente el 85 % de los pacientes con MMC. Ademas, la profilaxis antibiotica y la medicacion
anticolinérgica para reducir el reflujo vesicoureteral puede ser beneficioso (Vineeta y Dias, 2014)

Control intestinal

La inervacion del intestino y del ano esta afectada en la mayoria de los pacientes con MMC y puede
llevar a una dismotilidad gastrointestinal, mal control del esfinter y, con frecuencia, incontinencia fecal
(Vineeta y Dias, 2014). La disminucion de la motilidad del intestino puede causar estrefiimiento e impacto
fecal, que a su vez puede causar un aumento de la presion intra abdominal llevando a un fallo de la

derivacion ventriculoperitoneal.

El objetivo del control del intestino es lograr la continencia y evitar una impactacion fecal al provocar
una eliminacion regular de las heces usando laxantes orales, supositorios 0 enemas. Si estas medidas no
son exitosas, el procedimiento del enema anterogrado de continencia de Malone (MACE, por sus siglas en
inglés) es una opcién. EI MACE es un método quirurgico en donde el apéndice y el ciego son usados para
crear un estoma cateterizable a través del cual el paciente irriga el colon. En un estudio que evaluo los
resultados del procedimiento del MACE en 108 pacientes con MMC, aproximadamente el 85 % logro la
continencia (Vineeta y Dias, 2014)

Problemas generales de salud

Los pacientes con MMC tienen una alta incidencia de reacciones alérgicas al latex desde que son
expuesto a los productos. Como consecuencia de los procedimiento quirdrgicos constantes y la implantacion

de materiales que contienen latex y la cateterizacion, la alergia al latex ocurre de un 18 % a un 40 % de los
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pacientes con MMC. La reaccion puede ser severa y la anafilaxia potencialmente mortal ocurre en hasta un
26 % de los casos. Por esta razon, es imperativo evitar la exposicion del latex en pacientes con MMC tanto
afuera como adentro el ambiente hospitalario. Todos los procedimiento quirirgicos realizados deben ser
hechos en un escenario estrictamente libre de latex (Vineeta y Dias, 2014).

La nutricion es un problema importante en pacientes con MMC y el asesoramiento adecuado debe
comenzar en una edad temprana. La obesidad infantil y adolecente es comun y probablemente se deriva de
una variedad de factores incluyendo la ingesta calorica y la deficiencia motora. Un estudio de 100 nifios y
adolescentes con MMC encontr6 que el 40 % estuvieron notablemente en sobrepeso, definido como un
indice de masa corporal superior al percentil 95 (Vineeta y Dias, 2014).

El impacto psicosocial en el paciente y la familia no debe ser ignorado. Los padres del nifio con
MMC reportan més tensiones psicosociales en comparacion con los padres de un nifio sano (Vineeta y Dias,
2014).

Ruptura de la piel

El riesgo de la ruptura de la piel y el desarrollo de ulceras por la presion es un problema significativo
en pacientes con MMC, pues carece de una sensacion protectora. La incidencia reportada de las llagas por
presion varia, desde el 17 % hasta el 82 % de los pacientes. Las localizaciones mas comunes estan sobre
el sacro, la tuberosidad isquiatica, el trocanter mayor o en los pies. Un estudio siguié a un grupo de 75
pacientes con MMC tratados por ulceras de presion y determind que, durante un periodo de 13 afios de
seguimiento, mas de 2 millones de dolares fueron gastados en su tratamiento (Vineeta y Dias, 2014)

Se debe tener cuidado para prevenir agresivamente el desarrollo de las ulceras por presion. Todos
los pacientes deben ser instruidos desde una temprana edad para evitar caminar sin la proteccion adecuada
de los pies, especialmente en superficies asperas o calientes. Los equipos ortopédicos deben ser
inspeccionados regularmente, por o menos anualmente, para asegurarse el ajuste adecuado, y evitar

puntos de presion o bordes afilados (Vineeta y Dias, 2014).
Fracturas

Las fracturas de los huesos largos ocurren en hasta el 20 % de los pacientes con MMC y pueden
afectar la fisis, la metafisis o la diafisis (Vineeta y Dias, 2014).
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Se que el incremento del riesgo de una fractura esta relacionado a una variedad de factores
incluyendo la osteoporosis por falta de uso, las contracturas articulares y la inmovilizacién posquirtrgica,
especialmente el pelvipédico. Ademas, el a nivel de afectacion neurologica, se ha encontrado
correspondiente a la prevalencia de la fractura con un nivel mayor de afectacion y una mayor prevalencia.
Se piensa que esto es atribuible a la osteopenia con una carencia relativa de movilidad (Vineeta y Dias,
2014).

En los pacientes con MMC, las fracturas pueden resultar de un trauma menor o terapia fisica, y los
cuidadores deben tener un alto indice de sospecha. Ademas, los cuidadores deben de estar atentos a la
presentacion habitual de una fractura metafisiaria o diafisiaria en estos pacientes, pues pueden no tener
dolor debido a la carencia de sensibilidad normal. En esta poblacién, se debe sospechar de fractura cuando
un paciente se presenta con una extremidad hinchada y caliente (Vineeta y Dias, 2014).

La mayoria de las fracturas pueden ser tratadas sin cirugia, y la inmovilizaciéon es normalmente
necesaria solo de 2 a 4 semanas (Vineeta y Dias, 2014). A diferencia de las fracturas metafisiarias y
diafisiarias, las fracturas fisiarias por lo general tienen una causa y explicacion médica diferentes. Estas
fracturas son mas comunes en pacientes ambulatorios con un bajo nivel lumbar de afectacion. Los pacientes
se pueden quejar de dolor leve y con frecuencia tienen calor e hinchazén. Estas fracturas cicatrizan a un

ritmo mas lento y a menudo requieren de inmovilizacion hasta por 8 semanas (Vineeta y Dias, 2014)
Infeccién

El paciente con MMC tiene un aumento en el riesgo de infeccion postoperatorio que probablemente
es de origen multifactorial. Los factores contribuyentes al riesgo de infeccion es que los pacientes son
carentes de sensibilidad protectora, paralisis vesical, y la mala cobertura del tejido blando. Con respecto a
la cirugia médular en particular, la infeccion de la herida puede ocurrir en hasta el 50 % de los pacientes.

La colonizacion bacteriana del trato urinario puede suceder debido a la parélisis de la vejiga y el
control vesical. Los indices de infeccidn en la cirugia medular han resultado ser mas altos en la presencia
de una infeccion concurrente del trato urinario; por lo tanto, algunos recomiendan obtener cultivos urinario

preoperatorios (Vineeta y Dias, 2014).
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Pronéstico del paciente con MMC segun la deambulacion

Muchos factores influencian el potencial de deambulacién en un paciente con MMC. Uno de los méas
importantes es el nivel de afectacion motora. Otros elementos contribuyentes incluyen el equilibrio al
sentarse, la espasticidad de las extremidades superiores, la obesidad, la edad y la disponibilidad del soporte
con una ortesis adecuada. La deformidad musculoesquelética de la columna vertebral, la pelvis, las rodillas
y los pies también ha demostrado influir significativamente en la capacidad para caminar (Vineeta y Dias,
2014).

El nivel de afectacion neuroldgica y la fuerza muscular resultante de esta afectacion neuroldgica
juegan un papel esencial para lograr y mantener una deambulacion. Asher y Olson (1983) estudiaron el
estado ambulatorio de 98 pacientes con MMC y encontraron una diferencia notable en la capacidad para
caminar entre los pacientes con un nivel de afectacion lumbar de L4 y el nivel lumbar de L3. La mayoria de
los pacientes con compromiso a nivel lumbar de L4 fueron ambulatorios funcionales intradomiciliarios o
ambulatorios en la comunidad comparados con los pacientes a nivel lumbar de L3, que fueron ambulatorios
no funcionales. En el mismo estudio, 20 de 21 pacientes con nivel lumbar de L5 o sacro de afectacidn eran

ambulatorios de la comunidad (Vineeta y Dias, 2014).

El mantenimiento de la capacidad para caminar como un adulto también se correlaciona con el nivel
funcional de afectacion. Una revision de 29 pacientes adultos con MMC entre los 20 y 43 afios de
edadencontrd que el 95 % con nivel de afectacion lumbar de L3 o0 més en sentido caudal permanecen
ambulatorios. En cambio, solo el 22 % con segundo nivel lumbar de afectacidn o mayor permanecen

ambulatorios (Vineeta y Dias, 2014).

La dificultad para mantener la capacidad para caminar como un adulto se relaciona con el alto costo
de energia requerido para movilizarse. También, en pacientes con un alto nivel de afectacion, hay un alta
incidencia de presentar deformidad de la columna vertebral que llega a necesitar un tratamiento quirrgico.
Las contracturas en flexion de la cadera y las rodillas también son comunes y propensas a la recurrencia en

el adulto a pesar del tratamiento agresivo durante la infancia (Vineeta y Dias, 2014).

Hay una asociacion lineal entre el bajo grado de funcion muscular y la escoliosis. EI modo de
movilizarse variaba a pesar de condiciones musculares similares entre los participantes con funcién
muscular grado 3. Los factores asociados con la ambulacion en los participantes con funcién muscular grado

3 era la ausencia de escoliosis, bajo indice de masa corporal y alta capacidad cognitiva (Bendt et al., 2021).

16



La capacidad cognitiva y el modo de movilizarse varia ampliamente a través del cohorte. Se hallo,
en los participantes con una funcion muscular grado 3 (a pesar de condiciones musculares similares), una
gran variedad de modos de movilizarse lo que sugiere que otros factores estan involucrados. Lo mas
importante es prevenir la escoliosis, dar apoyo a estados de vida saludable, al igual que ofrecer un tamizaje
cognitivo y promover la capacidad de ambular y optimizar la independencia en el dia a dia de estos adultos
con espina bifida (Bendt et al., 2021).

Otro estudio de 109 pacientes también encontrd una correlacion entre la resistencia de los
cuadriceps y la capacidad de deambular. En este grupo, el 82 % de los pacientes con 4 grados o més de
fuerza en los cuadriceps fueron ambulatorios en la comunidad, mientras que el 88 % con 2 grados 0 menos

no fueron deambulatorios funcionales (Vineeta y Dias, 2014).

La resistencia del musculo iliopsoas igualmente ha sido manifestada de ser importante para la
deambulacion. Mc Donalds y colaboradores observaron a un grupo de 291 pacientes con un promedio de
edad de 14.5 afios y encontraron que el 100 % con grado 4 o 5 de fuerza muscular simétrica del iliopsoas
fueron ambulatorios. En cambio, el 89 % con fuerza muscular del iliopsoas de 3 grados 0 menos no fueron

ambulatorios (Vineeta y Dias, 2014).

El equilibrio al sentarse es un factor que puede ser valorado a una edad temprana, y también ha
demostrado ser predictivo del potencial de marcha en pacientes con niveles de compromiso neurologico
mas altos. La capacidad para sentarse sin soporte manual indica un funcionamiento casi normal del sistema

nervioso central (Vineeta y Dias, 2014).
Clasificacion funcional

La clasificacion mejor conocida y utilizada mas ampliamente del MMC esta basada en el nivel
neuroldgico de la lesion. Cuatro grupos importantes son identificados en el nivel de la lesion y asociados a
la capacidad funcional y de deambular (Vineeta y Dias, 2014).

Nivel toracico/lumbar alto de afectacion

El primer grupo incluye a los pacientes con nivel toracico y lumbar alto, que representan
aproximadamente el 30 % con MMC. Este grupo esta definido por la carencia de la actividad funcional de
los cuadriceps y tiene un nivel neurolégico de L3 o superior. Para lograr la deambulacidn durante la infancia,

los pacientes en este grupo requieren un refuerzo a nivel de la pelvis ya sea con una ortesis de marcha
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reciproca (RGO, por sus siglas en inglés) o una ortesis de cadera, rodilla, tobillo y pie (HKFO, por sus siglas
en ingles). La mayoria de los pacientes en este grupo, entre el 70 % y el 99 %, necesitan de una silla de
ruedas para movilizarse como un adulto. La incapacidad para mantener la capacidad de deambular en la
comunidad cuando son adultos se relaciona con el alto costo de energia que se requiere para lograrla, ya
sea con una RGO o una HKFO (Vineeta y Dias, 2014).

Nivel lumbar bajo de afectacion

El siguiente grupo, representa el 30 % de los pacientes con MMC, tienen un nivel lumbar bajo de
afectacion. Funcionalmente, los pacientes en este grupo tienen cuadriceps utiles (fuerza muscular grado 3
0 mayor), los tendones isquitibiales mediales presentan actividad o movimiento, pero el gluteo medio, mayor
y gastrocnemio soleus carecen de movimientos utiles (menos 2 grados de fuerza muscular). Por lo tanto,
estos pacientes necesitan férulas para controlar la posicion del pie y del tobillo al igual que muletas o
caminador con el fin de ambular (Vineeta y Dias, 2014).

Entre el 80 %-95 % de los pacientes en este grupo mantiene la deambulacion en la comunidad
cuando son adultos, pero la mayoria usaran una silla de ruedas para poder movilizarse largas distancias.
Este grupo incluye pacientes desde el nivel L3 hasta el nivel L5 de lesion, aunque los pacientes con nivel L3
de afectacion representan una poblacion transicional y son incluidos en este grupo solo si se tiene evidencia
de cuédriceps fuerte y que la porcidn medial del tenddn de los isquiotibiales sea funcional. Dado que se
necesita de la funcion medial del tendon de los isquiotibiales para poder deambular en la comunidad, hay
una diferencia significativa en la capacidad para caminar entre los nifios con nivel L3 y L4 de afectacion
(Vineeta y Dias, 2014). Debido a esto, los nifios con nivel L4 de afectacion tienen el mayor beneficio potencial
de un tratamiento ortopédico adecuado de las deformidades musculoesqueléticas. El tratamiento agresivo
de las contracturas de cadera; el mal alineamiento rotacional de la tibia y las deformidades de la rodilla,
tobillo y pie son esenciales para mantener una deambulacion funcional (Vineeta y Dias, 2014).

Nivel sacro alto de afectacion

Los pacientes con nivel sacro alto de afectacién representan aproximadamente el 30 % de los
pacientes con MMC. Los pacientes en este grupo tienen una actividad funcional en los cuadriceps y gluteo
medio (2 grado 0 mas) pero carecen de un movimiento funcional del musculo gastrocnemios soleus (Vineeta
y Dias, 2014).
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Los pacientes caminan sin equipo de asistencia, pero si requieren de una ortesis de tobillo y pie
(AFO, por sus siglas en ingles). Estos nifios se caracterizan por una presentar claudicacion de
Trendelenburg, oblicuidad pélvica excesiva y rotacion durante la marcha (Vineeta y Dias, 2014).

Nivel sacro bajo de afectacion

Aproximadamente del 5 % al 10 % de los pacientes con MMC tiene un nivel de afectacion sacro
bajo. Estos pacientes también tienen una funcion del cuéadriceps como del gluteo medio, pero se distinguen
de los pacientes con nivel de afectacion sacro alto por la presencia de actividad funcional de los

gastrocnemios soleos (Vineeta y Dias, 2014).

Los pacientes con nivel sacro bajo de afectacion caminan sin refuerzos o equipos de asistencia y
tienen un patron de marcha que esta cerca de una marcha normal porque tienen un gluteo medio y gluteo
mayor funcionales (Vineeta y Dias, 2014). Entre el 94 % y el 100 % de los pacientes con afectacion del nivel
sacro, mantienen la capacidad de deambular en la comunidad cuando son adultos (Vineeta y Dias, 2014).
En este grupo, el tratamiento agresivo de sindrome de médula anclada, evasion de la artrodesis del pie, y
tratamiento de las deformidades de la rodilla, tobillo y pie son importantes para promover la deambulacion
funcional (Vineeta y Dias, 2014).

Tabla 1

Clasificacion funcional del mielomeningocele

Nivel de
Grupo lesion Prevalencia | Capacidad funcional | Capacidad de deambular | FMS
neurolégica
Durante la infancia,
necesidad de férulas a
nivel de la pelvis para
Toracico/Lumbar | L3 o por 0% Cuéadriceps no poder deambular (RGO, 114
alto encima funcionales (<grado 2) | HKAFO). El 70 %-99 %
requieren de una silla de
ruedas para movilizarse
en la adultez.

19



Nivel de

soleo > grado 3.

capacidad de deambular
en la comunidad en la

adultez.

Grupo lesion Prevalencia | Capacidad funcional | Capacidad de deambular | FMS
neurolégica
Cuadriceps, porcion
medial de los tendones | Requieren AFO y muletas
isquitibiales >3 grados. | para deambular. El 80-
Lumbar bajo L3-L5 30 % Actividad no funcional | 95 % mantiene la 3,3,1
(<2 grado) del gluteo capacidad de deambular
medio, mayor, durante la adultez.
gastrocnemio soleus.
Cuédriceps, gluteo Requiere AFO para
medio >grado 3. deambular, el 94-100 %
Sacro alto S1-S3 30 % Actividad no funcional | mantienen la capacidad | 6, 6, 6
(< grado 2) del de deambularen la
gastrocnemio soleo. comunidad en la adultez.
Deambulan sin esfuerzo
Cuédriceps, gluteo 0 sin soportes, el 34-
_ , 100 % mantiene la
Sacro bajo S3-S5 5%-10 % | medio, gastrocnemios 6, 6,6

Nota. Elaborado a partir de Vineeta y Dias (2014).

Escala de movilidad funcional

La escala de movilidad funcional (FMS, por sus siglas en inglés) fue descrita en el 2004 como una

herramienta Util y simples para describir el problema més enfocado en la movilidad funcional en nifios con

discapacidades y para ayudar a la comunidad entre los cirujanos ortopedistas y los profesionales de la salud
(Vineeta y Dias, 2014).

La FMS es unica porque permite una calificacion rapida y practica de la movilidad respecto a tres

distancias diferentes como el hogar (5 m), el colegio (50 m) y la sociedad (500 m). De esta manera, es

efectiva para distinguir entre los grupos de nifios con niveles variados de discapacidades, y proporciona un
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medio con niveles variados de comunicacion estandarizado entre los profesionales de la salud. La FMS
también ha mostrado ser sensible para detectar los cambios después de la intervencion quirurgica (Vineeta
y Dias, 2014).

Para aplicar la FMS, se le da a un nifio una calificaciéon de 1 a 6 basado en su capacidad para
caminar en cada una de las 3 distancias valoradas de la siguiente forma: 1 cuando utiliza una silla de ruedas,
2 cuando utiliza un caminador, 3 cuando utiliza dos muletas, 4 cuando utiliza una muleta o dos bastones, 5
para un nifio que es independiente en las superficies niveladas, y 6 para un paciente que es independiente
en todas las superficies (Vineeta y Dias, 2014). Dos puntuaciones adicionales posibles son C para un nifio
que gatea para movilizarse en el hogar, y N para un nifio que no completa la distancia dada. Por ejemplo,
un nifio que deambula con muletas en el hogar y en la escuela, y usa una silla de ruedas para distancias

largas, seria una FMS 3,3,1 (Vineeta y Dias, 2014).

El uso de la FMS permite una imagen clinica exacta del estado funcional del paciente en distintos
puntos del tiempo. La mayor ventaja de la FMS es su capacidad para contar separadamente las distancias
en el hogar, el colegio, y la comunidad; por lo tanto, también direcciona las complejidades respecto la
movilidad funcional en el mundo real (Vineeta y Dias, 2014).

Tabla 2

Escala de movilidad funcional

Calificacion Funcion

1 Usa una silla de ruedas

Usa un caminador independientemente

Usa muletas independientemente

Usa 1 0 2 bastones independientemente

Independiente en superficies niveladas

Independiente en todas las superficies

Ol o o | w| N

Gatea la distancia valorada

N No completa la distancia valorada
Nota. Basado en Vineeta y Dias (2014).

21



Deformidades de la columna vertebral en pacientes con MMC

La escoliosis y la cifosis secundario con cambios adaptativos son comunes en los pacientes con
MMC. El desarrollo de deformidades puede ser adquirido o estar relacionado con el nivel de parélisis,
deformidades congeénitas por malformaciones como hemiveértebras. Adicionalmente, se puede presentar la
deformidad congénita junto a deformidades adquiridas., (Guille et al., 2006).

Desde 1983 hasta 1990, la prevalencia de defectos del tubo neural en los Estado Unidos era 4,6
por 10 000 habitantes. Sin embargo, con el aumento del conocimiento de la importancia de consumo de
acido félico durante el embarazo se present6é una disminucion del 72 % al 100 % en el nimero total de
nuevos casos de defectos del tubo neural.

Casi todos los pacientes con MMC van a presentar hidrocefalia y aproximadamente el 50 % de los
pacientes va a tener cierto grado de retraso mental (Guille et al., 2006). La mayoria de los pacientes tienen
niveles motor lumbosacro o sacro, al ir ascendiendo el nivel motor en la columna vertebral aumenta la

asociacion con anormalidades musculoesqueléticas (Guille et al., 2006).
Prevalencia de la deformidad en la columna vertebral

Multiples estudios han documentado la incidencia de los tipos de problemas en la columna vertebral
en nifios con MMC a diferentes edades. No obstante, se desconoce la prevalencia o la incidencia actual. La
medicion con el angulo de Cobb también se ha utilizado para definir la escoliosis de desarrollo, cuya
prevalencia es de 52 % al 89 % en esta poblacion. La prevalencia de escoliosis congénita es de 7 % al 20 %

y mas del 80 % de los pacientes >10 afios van a tener escoliosis (Guille et al., 2006).

Trivedi et al. (2002) definieron escoliosis del desarrollo en estos pacientes como una curva con un
angulo de Cobb >20°. Observaron que curvas con menor magnitud se podian observar y presentaba mejoria
o resolvian solas, por lo que concluyeron que cuando la escoliosis no de desarrollo para los 15 afios de

edad, el paciente no iba a desarrollar una curva mas tarde en la vida.

En cuanto a MMC, se observa que el 89 % pacientes con el Ultimo arco laminar intacto localizado
en la region toracica tenian escoliosis, mientras que el 44 % pacientes que tenian el Ultimo arco laminar
intacto en la region lumbar superior tenian escoliosis y un 12 % de los pacientes que tenia el ultimo arco

laminar intacto en la region lumbar baja presentaban escoliosis. Por lo tanto, Trivedi et al. (2002) concluyeron
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que el dltimo arco laminar intacto era el predictor de riesgo de escoliosis méas util aunque el estado

ambulatorio del paciente y los niveles motores también fueron utiles (citado en Newton et al., 2018).

Jankowki et al. (2016) realizaron un anélisis de una Unica institucion por un periodo de 10 afios e
identificaron 15 pacientes pediatricos con patologia intraespinal que tenian escoliosis y recibieron una
intervencidn neuroquirurgica. Las enfermedades del eje neural que se hallaron en el estudio fueron:
malformacion de Chiari tipo | (CM 1), malformacion de Chiari tipo Il (CM I1), sindrome de médula anclada
(TCS) y siringomielia (Newton et al., 2018). Estos autores también encontraron que, en los pacientes con un
angulo de Cobb preoperatorios <30° y sin CM I, la intervencion quirirgica podia prevenir la progresion de
la curva escolidtica sin importar la patologia intraespinal. Los pacientes con CM Il tenia mayor riesgo de
progresion de la curva y se sometieron a fusion en comparacion con los pacientes con CM |, TCS o

siringomielia.

Por esta razon, Jankowki et al. (2016) recomiendan la intervencion neuroquirdrgica con un
seguimiento para valorar la progresion de la escoliosis en pacientes con un angulo de Cobb preoperatorios
<30° sin CM II. Para los pacientes con CM Il los autores recomiendan una monitorizacidn radiografica
cercana en busca de progresion de la curva con el entendimiento de la alta tasa de progresion de escoliosis
y que eventualmente van a necesitar una fusion espinal (Jankowki et al., 2016, citado en Newton et al.,
2018). De los 14 pacientes que presentaron escoliosis previa a la cirugia, en 7 pacientes empeoro la curva,
en 5 paciente se estabilizd, y en 2 pacientes se mejord la curva después de la liberacion de la médula
anclada. Los autores fueron capaces de concluir que los pacientes que presentaron un angulo de Cobb >35°
eran los pacientes que iba a presentar una mayor progresion de la deformidad en el plano coronal posterior
a la liberacion de la médula anclada (Newton et al., 2018).

Se ha intentado establece cuales son las caracteristicas de la curva puedan ser Utiles como factores
predictores para ayudar a determinar si la deformidad coronal va a progresar o se va a estabilizar, pero con
resultados inconclusos (Newton et al., 2018). Debido la alta incidencia de escoliosis y la tendencia por la
rapida progresion en estos pacientes, una evaluacion anual con radiografias anteroposterior y lateral de la
columna vertebral brindan un seguimiento de trayectoria de la deformidades coronales y sagitales,
contractura de las caderas y la espasticidad del tronco (Newton et al., 2018).
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Evaluacion del paciente

El proceso de conocer un paciente con MMC comienza familiarizandose con la estructura familiar
en donde habita el nifio, pues es importante conocer sobre el estilo de vida de la familia, las esperanzas y

expectativas del nifio y sus miedos. Ademas, es Util conocer como afrontaron las cirugias previas.
Revision por sistemas

Antes de tratar cualquier deformidad espinal es importante entender la historia médica del paciente
y los problemas actuales. Una forma util de obtener la informacion sobre el pasado es comenzar por el inicio.
Se debe de preguntar sobre el embarazo de la madre y sobre el parto, incluyendo el examen neuroldgico
inicial y el momento en que se hizo el cierre de sitio de MMC. De ser posible, se debe obtener una copia de
reporte quirurgico del neurocirujano, el cual puede incluir informaciéon importante sobre los elementos
neurales y los medios que se utilizaron para el cierre de los tejidos blandos. El cirujano debe de determinar
si hubo hidrocefalia y como se manejo incluyendo la derivacion ventriculo peritoneal inicial y las
subsecuentes revisiones de las derivaciones. Las deformidades en las extremidades inferiores son

extremadamente comunes y deben de llevarse un registro de las mismas (Koop, 1995).

Todos los procedimientos quirurgicos deben ser listados y sus complicaciones como ruptura de la
piel con los yesos, fracturas de huesos largos después de la inmovilizacién. Otra informacion de importancia
es entender la funcion intestinal y vesical del nifio, la cual debe incluir frecuencia de los movimientos
intestinales, cambios en la dieta para lograr una actividad intestinal regular. Se debe conocer el método de
cateterizacion, la frecuencia de infeccion urinarias, medicacion actual y la evaluacion urologica mas reciente.
Es importante entender la capacidad funcional del nifio que se puede obtener preguntando sobre las

habilidades tempranas del nifio y el desarrollo (Koop, 1995).

Una valoracion funcional debe incluir ponerse de pie, sentarse activamente, transferencias,
actividades diarias independientes, también hay que obtener una lista de las Odrtesis, dispositivos de
asistencia, y el uso de silla de ruedas. Estas preguntas no deben limitarse solo a la funcionabilidad ganada
sino también hacia la pérdida de capacidades que han notado los familiares y el paciente. Por Ultimo, en el
caso de un nifio con mielodisplasia, debe preguntarse sobre si presenta alergia al latex (Koop, 1995).
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Examen fisico

La mayoria de los nifios con MMC son seguidos en una clinica de espina bifida, donde son valorados
periddicamente por profesionales de la salud. Estas evaluaciones pueden resultar en una compresioén amplia
del nifio con MMC y es esencial que el cirujano ortopédico esté al tanto de las otras valoraciones médicas y

provea informacion sobre la funcion musculoesquelética del nifio (Koop, 1995).

No es inusual que el paciente sea valorado por su funcion musculoesquelética por multiples
individuos en el curso de tiempo, lo cual puede incluir pediatras, cirujanos ortopédicos, residentes, terapistas,
fisiatras y estudiantes de medicina. La calidad de la evaluacion fisica y registros seran irregulares, lo que
hace dificil determinar los efectos de tratamiento o detectar deterioro. No es practico ni necesario realizar
una examinacion fisica completa en todas las visitas médicas, pero si es importante que dicha examinacion

sea anual con énfasis en la funcion neurologica (Koop, 1995).

La fuerza motora debe evaluarse en todas las extremidades y documentarse de forma que sea
sencilla de revisar. De ser posible, este examen debe realizarlo un mismo individuo de manera consistente.
El cirujano ortopédico debe de iniciar la examinacion en las extremidades inferiores, incluyendo los rangos

de movimiento, estabilidad articular y valorar deformidades (Koop, 1995).

El examen de la cadera es muy importante para poder entender la relacion entre la cadera y la
deformidad espinal y poder anticipar los efectos del tratamiento en la columna vertebral sobre la funcion de
la cadera. La examinacidn debe incluir observacion de la postura al sentarse, deformidad en el tronco, medir
la descompensacion y prominencia rotacionales, sensibilidad del tronco, a calidad de la piel en el sitio del
MMC, la extensidn de la cicatriz, la movilidad de los tejidos y la orientacion de las cicatrices previas. También
debe de valorar la condicion de la piel debajo del isquion y coxis, particularmente si previamente hubieron
ulceras. Los caracteres sexuales secundarios, como desarrollo mamario, vello pubico y axilar proveen

informacidn importante sobre la maduracion fisica del paciente (Koop, 1995).
Estudios de imagenes

A casi la totalidad de los nifios, se les toman radiografias como recién nacidos y estos estudios
deben de repetirse en intervalos a través de los afios en crecimiento. Los intervalos en que se realizan los
estudios y el tipo de estudios seran determinados por los problemas de cada nifio. Durante la infancia (antes
del control de la cabeza y la capacidad de sentarse) las radiografias deben de realizarse con el paciente en
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posicion supina, debe obtenerse una vista anteroposterior y lateral e incluir la pelvis como la columna

vertebral en la misma lamina.

En las radiografias se debe buscar deformidades congénitas de la columna, detalles del sito de la
espina bifida. Si no existen deformidades espinales, se puede repetir los estudios a la edad de 6 meses y al
primer afio de edad, incluyendo un seguimiento a las caderas. En caso de que se detecte anormalidades en
las caderas los estudios deben realizarse cada 3 meses. El crecimiento rapido durante la infancia puede
llegar a convertirse en una deformidad significativa a pesar de tener una apariencia temprana inofensiva, lo
cual es particularmente cierto para la combinacion de hemivértebras con formacién de barras 6seas (Koop,
1995).

Cuando el nifio es capaz de sentarse, los estudios radiograficos deben de realizarse en posicion
sentada utilizando una metodologia reproducible. En general, el estudio debe realizarse a una distancia de
2 m con apropiada proteccion. Algunos pacientes pueden requerir drtesis o ajustes en el asiento para poder
obtener una posicion erecta y debe de ser consistente la posicion para las futuras tomas de radiografias. Lo
pacientes que pueden ponerse en posicion bipeda con frecuencia ameritan de ortesis en las extremidades
inferiores o dispositivos de asistencia para estar de pie, es mas facil reproducir una radiografia en posicion
sentada (Koop, 1995).

Debido que las anormalidades en el canal espinal y el eje neural son parte importante del MMC, una
RNM de la columna vertebral y cerebro debe obtenerse en la vida temprana, preferiblemente los 2 afios de
edad. Esto va proveer informacion de base y debe de repetirse cada 2 afios en busca de cambios en la
médula espinal. La RNM también aporta informacion sobre las vértebras, discos intervertebrales, contenido
abdominal (localizacion y relacion de los grandes vasos con la cifosis). Estudios especiales como ultrasonido
renal o pielografia intravenosa deben realizarse segun el criterio del urélogo (Koop, 1995).

Estudios sobre detalles del hueso como una vista cénica o una tomografia pueden ser utiles para
aclarar las areas con anomalias vertebrales congénitas. La mielografia puede ser necesaria en caso de

deformidad de la columna vertebral severa en donde se dificulta la interpretacion de la RNM (Koop, 1995).

Se pueden realizar radiografias especiales para valorar la flexibilidad de las deformidades espinales
antes del tratamiento. La mayoria de los nifios con MMC carecen de fuerza para realizar la radiografia con
inclinacion. Esta informacion se obtiene de mejor manera a través de radiografias con traccion (Koop, 1995).
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Como en cualquier estudio, las radiografias con traccion deben de realizarse de forma consistente
y reproducible. Las radiografias con traccidn deben de realizarse en mesa de Risser, con atencion al estrés
aplicado con la traccion, la presion lateral, y acomodandose a las deformidades en las caderas y
extremidades inferiores. La realizacion correcta de las radiografias con traccion es esencial para la toma de

decisiones quirurgicas (Koop, 1995).
Manejo general de la columna

La evaluacion radiografica de la columna vertebral debe realizarse en los infantes con MMC,
buscando especificamente la presencia, localizacion y la severidad de la cifosis, el dltimo nivel de los
elementos posteriores cerrado y cualquier evidencia de deformidad espinal congénita (Rathjen, 2020).

Las curvas neuromusculares progresivas (no congénitas) son tratadas segun la severidad, la
evidencia de progresion, y la madurez esquelética del paciente. Primero, se debe valorar el sistema
neuroldgico, particularmente en aquellos con nueva evidencia o rapida progresion de las deformidades. Se
debe valorar la derivacion ventriculo peritoneal y la médula espinal cuando se sospecha de la existencia de
médula anclada, hidromielia, o diastematomielia (Rathjen, 2020).

Curvas entre 25° y 45° en paciente con inmadurez esquelética puede considerarse una ortesis de
contacto total. Los corsés en paciente que ambulan dependen de la extension de las férulas en los miembros
inferiores, particularmente HKAFO, pues puede representar un reto. Debido a que el corsé puede llegar a
retrasar la progresion de la curva, siempre debe ser considerado, ya que los corsés se recomiendan en
pacientes pequefios en los que se busca diferir la fusién espinal, asi como con los pacientes con escoliosis
idiopatica (Rathjen, 2020).

Se debe de considerar la fusién espinal en curva >55° excepto en pacientes con capacidad de
deambular en la comunidad. En dichos casos, la fusidon espinal hasta la pelvis debe retrasarse hasta que el

paciente se haga dependiente de la silla de ruedas o la curva se haga més pronunciada (Rathjen, 2020).

Los pacientes con MMC que se someten a cirugia vertebral son particularmente propensos a
experimentar complicaciones peri y postoperatorias. Se recomienda que el manejo sea por un grupo
multidisciplinario. Incluso con este enfoque de manejo, las ulceras por presion, infecciones del tracto urinario,
lesiones en la piel, infecciones profundas, pseudoartrosis, y progresion de la deformidad tienden a ser mas
frecuentes en comparacion con otros pacientes con deformidades espinales (Rathjen, 2020).
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Como requisitos preoperatorios, el cirujano debe asegurarse que la derivacion ventriculo peritoneal
funcione adecuadamente, no presente infecciones urinarias o lesiones por presion en la piel que soporta
peso en region de la pelvis, porcidn superior del muslo, y la region de la columna que va a ser operada. Otro
requisito preoperatorio es la valoracion por neurocirugia, con el fin de determinar si hay necesidad de realizar

una liberacion la médula anclada previo o durante la fusion espinal (Rathjen, 2020).

En el postoperatorio, se recomienda una monitorizacion y una atencion apropiada de la herida en
caso de que se evidencia una infeccion superficial, profunda o necrosis del tejido. Se debe mantener limpio
el tracto urinario. Se debe monitorizar la piel perineal posterior a la cirugia, cuando se le permita volver a
sentarse, porque va a presentar un cambio anatémico del soporte del peso secundario a la correccion de la
deformidad. Debe de realizarse modificaciones en el asiento de la silla de ruedas en el periodo del
postoperatorio temprano, previo al inicio de la descarga postquirurgica, para disminuir la probabilidad de
problemas en la piel asociados con el cambio en la postura (Rathjen, 2020).

Finalmente, si el paciente realiza transferencia de forma independiente, sacudiéndose o casi
sacudiendo las extremidades, el cirujano debe de valorar este tipo de transferencias preoperatoriamente
para determinar si la fijacion hasta pelvis va a permitir o no estos movimientos durante las transferencias en
el postoperatorio. Rathjen (2021) recomienda que 1 0 2 personas asista en las transferencias por 6 a 8
semanas postoperatoriamente para prevenir un movimiento excesivo en la union lumbopelvico, lo cual puede
ocurrir con transferencia independientes. Raramente, una értesis columna-muslo puede llegar a necesitarse

para proteger la uncion lumbopelvica del movimiento excesivo durante este periodo (Rathjen, 2020).
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Escoliosis de desarrollo

La frecuencia de la escoliosis de desarrollo en nifios pequefios es principalmente resultado de la
paralisis, se caracteriza por ser una curva larga, en forma de C con o sin oblicuidad pélvica. La convexidad
de la curva con frecuencia es opuesta al lado de la pelvis elevada. La luxacién de las caderas por si sola no
parece ser la causa de la escoliosis, la curva se desarrolla por el desbalance muscular secundario a la
paralisis y comunmente se asocia a pseudocifosis por estructuracion curva principal vertebral y/o lordosis.
La cifosis por MMC tiende asociarse a pequefia escoliosis lumbar. La funcion de las extremidades superiores
esta limitada porque las manos se usan para darle soporte al tronco (Guille et al., 2006).

Muchos factores se correlacionan con la escoliosis de desarrollo. El nivel motor es un predictor
importante. Trivedi et al. (2002) encontraron una prevalencia de la escoliosis segun el nivel motor, 93 %
prevalencia en niveles toracicos, 72 % en niveles lumbares altos, 43 % en niveles lumbares bajos y <1 %
en niveles sacros. El nivel del ulitmo arco larminar intacto es un factor predictor de desarrollo de escoliosis.
La prevalencia de escoliosis fue del 89 % en el ultimo arco laminar intacto a nivel toracico, 44 % arco laminar
intacto a nivel lumbar alto, 12 % arco laminar intacto a lumbar bajo y 0 % arco laminar intacto a nivel sacro.
No obstate, que el ultimo nivel con un arco laminar intacto no es sinénimo de nivel motor. Los 3 factores mas
importantes para predecir el desarrollo de escoliosis son el nivel motor, ultimo arco laminar intacto y
capacidad de marcha (Guille etal., 2006). En menor grado, la luxacién /subluxacién de la cadera,

espasticidad de las extremidades inferiores también pueden ser predictores (Guille et al., 2006).

Muller et al. (1994, citado en Guille et al, 2006) estudiaron la progresion de la escoliosis en 64
pacientes. La progresion mas rapida fue durante los primeros afios de la adolescencia, aunque puede ocurrir
antes.La escoliosis tipicamente se detiene cuando cesa el crecimiento. Se encontrd que hay una asociacion
entre la progresion se relaciona con el tamafio de la curva, en curvas <20° la progresion es lenta, mientras
que en curvas >40° la progresion es mas rapida, aproximadamente 13° por afio (Guille et al., 2006). Los
pacientes que no ambulan tienen mayor tasa de progresion; sin embargo, no hay correccion entre el nivel
de defecto espinal y la progresion de la curva. Por esta razéon, Mller et al. (1994, citado en Guille et al.,
2006) Los autores concluyeron que todas las curvas deben de observarse y dar tratamiento cuando la
magnitud alcanza los 40°). Adicionalmente, Marchesi et al. (1991, citado en Guille et al., 2006) también
encontraron que la escoliosis es una condicion progresiva y especialmente en nifios pequefios y que habia

menor probabilidad de progresion cuando la curva se detectaba antes de los 10 afios de edad.
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Opciones de tratamiento
Corsé

El unico método de tratamiento no quirtrgico disponible para disminuir progresion de la curvar es el
corsé. Como minimo, el corsé disminuye la tasa de progresion, lo cual el crecimiento del torax, que, a su
vez, mejora la estatura al sentarse. El corsé no es popular, pero es una alternativa en la escoliosis de inicio
temprano con progresién, lo que va a resultar en mayor grado de deformidad que no cumple con los criterios

citados previamente o una cirugia de fusion espinal a una edad mas temprana de la deseada (Koop, 1995).

El mejor corsé para la escoliosis del desarrollo en el MMC es la 6rtesis moldeada toracolumbosacra
de polipropileno (TLSO). En el caso de insensibilidad en la piel, moldear la prétesis le brinda la mejor
oportunidad para lograr un adecuado ajuste del corsé y evitar la presion excesiva en la piel, y ruptura de la
piel. El corsé puede ser una unica pieza, un corsé toracolumbosacro con una abertura en la espalda o un

corsé toracolumbosacro bivalvado de 2 piezas.

El disefio de una pieza tiene la ventaja que es continuo en los contornos internos del corsé, pero es
mas dificil de ponerse y quitarse (Koop, 1995). El disefio de 2 piezas se coloca en supino y permite un
posicionamiento preciso del tronco en la armazén posterior antes del colocar el componente anterior. Ambos
disefios deben tener a ventana anterior amplia y adecuado acolchonamiento segun el patron de la curva. La
correccion de la curva no debe ser resultado haber comprimido el torax. La piel debe ser valorada de forma
diaria (inicialmente con mayor frecuencia) y cualquier area con exceso de presion en la piel debe ser

prontamente liberada de la presion (Koop, 1995).

El uso de corsé en la mielodisplasia es aun mas dificil y menos exitoso que en otros desérdenes
neuromusculares. Estudios han mostrado que los corsés ofrecen una medida temporal, pero rara vez
efectiva para el control de la curva. Aunque Muller y Nordwall (1994, citados en Newton et al., 2018) —
después de evaluar 21 pacientes con mielodisplasia tratados con corsé— concluyeron que la progresion de
la deformidad puede detenerse en pacientes con curvas <45°. Un estudio mas reciente, conducido por
Olafsson et al. en 1999, reviso los resultados en 20 pacientes y reportaron resultados satisfactorios en solo
el 20 % de los pacientes (citado en Newton et al., 2018).

El corsé es dificil de utilizar en estos pacientes por las zonas de presion, especialmente sobre la
deformidad cifética a nivel del defecto neurolégico. La obesidad, la pobre calidad de la piel, la insensibilidad
de la piel, la capacidad vital forzada disminuida, bolsa estomacal obstruida pueden contribuir a la dificultad
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para utilizar un corsé en estos pacientes. En el estudio de Olafsson et al. (1999 citado en Newton et al.,
2018), la mitad de los pacientes dejaron de utilizar el corsé por la incomodidad. Las sillas de ruedas
modulares o moldeadas ofrecen una medida temporal comoda para mantener una postura erecta hasta que

se realice la cirugiaNewton et al., 2018).

En nifios con escoliosis <20°, se puede observar con radiografias cada 4 o 6 meses. Cuando la
curva es >20°, se puede considerar utilizar un corsé. El rol del corsé en estos pacientes es controversial y
Su uso queda a decision del cirujano. Aunque la mayoria concuerdan que el corsé no detiene la progresion
de la curva ni completamente elimina la necesidad de la fusién de la columna vertebral, el corsé puede
enlentecer la progresion de la curva y permitir que el tronco crezca para la eventual fusion (Guille et al.,
2006).

Muller y Nordwall reportaron el uso del corsé de Boston en el manejo de la escoliosis y encontraron
que cuando el tratamiento se instituido de forma temprana y antes de que la curva alcanzara los 45°, el corsé
podria arrestar la progresion de la curva. Los resultados, sin embargo, no ha sido reportado por otros (Guille
etal., 2006). Se recomienda que el corsé sea moldeado a la medida y que no interfiera con la funcién
pulmonar, ni las ortesis de las extremidades inferiores, la autocateterizacion, ni que llegue a representar un

reto poder sentarse (Guille et al., 2006).

Figura 6

Fotografia de un corsé

Nota. Tomado de Vogel-Tgetgel et al. (2022).
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Tratamiento quirrgico

El manejo quirurgico definitivo debe retrasarse hasta que los pacientes alcancen la edad de 10 012
afos porque la deficiencia en el crecimiento hormonal y la altura del tronco alcanzan su méaximo alrededor

de este tiempo (Newton et al., 2018).
Escoliosis de inicio temprano en el mielomeningocele

Es importante recordar que la escoliosis de inicio temprano se define como la deformidad espinal
que ocurre antes de los 10 afios de edad, sin importar la etiologia. La escoliosis de inicio temprano puede
comprometer la funcion pulmonar por los impactos en la mecanica de la pared torécica y la maduracion

alveolar (Ramirez et al., 2020).

Por lo tanto, el tratamiento actual para la escoliosis de inicio temprano se enfoca en estrategias de
crecimiento amigables con el fin de maximizar el desarrollo toracico, como dispositivos de distraccion de
base en la columna posterior (barras de crecimiento) o de base costal (prétesis costal vertical expansible de
titanio, VEPTR), o con las barras de crecimiento de control magnético. El objetivo de los tratamientos
amigables con el crecimiento es tratar, como minimo, de controlar la escoliosis y permitir el crecimiento de

la columna vertebral (Ramirez et al., 2020).

La instrumentacion espinal sin fusion con frecuencia es una alternativa particularmente en nifios
pequefios en donde se desea un crecimiento adicional del tronco (Koop, 1995).Desafortunadamente, cuando
se usa estos métodos en el MMC, la tasa de complicaciones es excesivamente alta. Las complicaciones
incluyen fatiga de la instrumentacion o desplazamiento del implante, infeccion y progresion de la deformidad.
La progresion de la deformidad distal es, con frecuencia, debido al asentamiento de la instrumentacion
dentro del sacro. Las deformidades proximales incluyen cifosis sobre la instrumentacion (Koop, 1995).

El-Haway et al. (2020), en un estudio multicéntrico, prospectivo, en 11 centros de Norteamérica,
estudiaron el uso del VEPTR en escoliosis de inicio temprano sin malformaciones costales como una opcién
de tratamiento.

Los pacientes incluidos tenian una escoliosis de >45° entre los 18 meses y 10 afios de edad con
el diagnostico de escoliosis idiopatica, escoliosis juvenil, escoliosis neuromuscular y escoliosis congeénita sin

anormalidades costales, se dio un seguimiento por 5 afios el total de la poblacion fue de 59 pacientes de los
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cuales 33 varones y 26 mujeres, un total de 6 pacientes tenian < 3 afios y 53 pacientes tenia entre 3-10
afos (Haway, R, 2019).

Valoraron la altura desde T1-T12, T1-S1 plano coronal y sagital, la curva mayor y la menor, también
se midio la magnitud de la cifosis. Se compara el crecimiento con el crecimiento esperado para la edad
segun las referencias de Dimeglio’s. (El-Haway et al, 2019).

Las escoliosis valoradas en este estudio fueron 6 escoliosis congénitas, 14 escoliosis idiopaticas,

32 escoliosis neuromusculares y 7 escoliosis sindromicas.

Un total de 48 pacientes tenian curvas de 51°-90°, 8 pacientes con curvas de 20°-50° y 3 pacientes

con curvas >90° (El-Haway et al., 2020).

La edad media de implantacion del VEPTR a los 6.1 + 2,4 afios y se dio un promedio de seguimiento
de 6,9 afios + 1,4 afos, al momento del anélisis de los datos 13 pacientes les habian realizado la fusion

definitiva y 24 pacientes todavia tenian el VEPTR (El-Haway et al., 2020).

El promedio de la magnitud de la curva escoliética mayor inicial fue 71°, y postimplatacion del
VEPTR fue de 47°, presento en promedio una recurrencia parcial de 61° (El-Haway et al., 2020).

También se confirmo un aumento de la altura coronal desde T1-T12y T1-S1. (El-Haway et al, 2020).

Los pacientes con patologia neuromuscular de fondo lograron una mayor altura desde T1-S1y con
menos deterioro de la cifosis. Lo opuesto ocurri6 en pacientes con escoliosis idiopatica. Entre los 32
pacientes con etiologia neuromuscular, 11 pacientes tenia atrofia muscular atréfica, 6 tenian MMC, 5
pacientes con parélisis cerebral y 2 con distrofia muscular (El-Haway et al, 2020).

Se vio que a los 5 arfios de seguimiento del tratamiento con VEPTR el porcentaje de cambio de la
curva escolidtica no fue influenciado por la severidad de la curva preoperatoria, sin embargo, si se observo
que los pacientes con curvas <50° presentaban el doble de aumento de la altura desde T1-T12'y T1-S1 en
el plano coronal en comparacion con los pacientes con curvas entre 50°-90°. La paciente con menor edad
tratada con VEPTR fue de 2,6 afios (El-Haway et al, 2020).

La curva mayor mejoro a los 2 afios de seguimiento en el 84 % de los pacientes, a los 5 afios en el
84 % de los pacientes y al final del seguimiento en el 82 % de los pacientes.
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La altura desde T1-T12 mejoro en el 90 % de los pacientes a los 2 afios de seguimiento, en el

100 % de los pacientes a los 5 afios y en el 96 % de los pacientes al final del seguimiento.

La altura desde T1-S1 mejoro a los 2 afios en el 94 % de los pacientes, a los 5 afios y al final del

seguimiento mejoro en el 100 % de los pacientes (El-Haway et al, 2020).

Figura 7
Paciente con lordoescoliosis Mielomeningocele tratado con VEPTR

Nota. Fotografia propia (2020).

La patofisiologia de la enfermedad pulmonar restrictiva es multifactorial como disminucién de la
funcién de la pared toracica, disminucion del volumen pulmonar y disminucion de la fuerza de los musculos

respiratorios (Ramirez et al, 2018).

El total, de 31 pacientes con MMC no ambulatorios y sin tratamiento, de los cuales 15 varones y 16
mujeres, la edad promedio era de 14.8 afios (rango de 8 a 28 afios). 15 pacientes tenian un nivel toracico
de lesion, 16 pacientes un nivel de lesién neuroldgica toracolumbar. Todos los pacientes tenia hidrocefalia
con una derivacion. Los 23 pacientes reportaron sintomas pulmonares asociados a la apnea del suefio,
como ronquidos, somnolencia, respiracion por boca, fatiga, debilidad en las noches y cefalea en las
mafianas. El promedio de la altura de la columna toracica para el percentil para su edad y genero fue de
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70 %, 61 % la altura de la columna lumbar y 67,7 % la altura desde T1 hasta S1 (Ramirez et al., 2018).Las
pruebas de funcidn pulmonar revelaron una media de FCV 56 %, FEV1 de 55 %, FEV1/FCV % de 112 % y
TLC de 59 % esto es compatible con enfermedad pulmonar restrictiva moderada (Ramirez et al., 2018).

La mayoria de los pacientes del estudio tenia enfermedad pulmonar restrictiva moderada basado
en las estimaciones del volumen pulmonar con la tomografia computarizada, disminucion de la FVC y TLC
en las pruebas de funcidn pulmonar, estos hallazgos se asocian con una disminucion de la altura de la

columna vertebral que reduce el volumen intratoracico.
Indicaciones quirdrgicas en la escoliosis

Una lista absoluta de indicaciones para una intervencion quirdrgica es dificil porque la historia natural
a largo plazo de esta deformidad en estos pacientes es desconocida. La mayoria de los ortopedistas estan
de acuerdo que una escoliosis progresiva >50° que cause desbalance al sentarse es una importante
indicacion (Guille et al., 2006).

Las indicaciones para el manejo quirdrgico son similares a las indicaciones para los otros
desordenes neuromusculares, aunque los pacientes con la curva que tienden a progresar rapido en paciente
con mielodisplasia puede ser tratado tempranamente cuando sean de magnitud de 40°-50° (Newton et al.,
2018).

McMaster (1987, citado por Guille et al., 2006) pensé que la perdida de la funcion era una indicacion
mas importante que el grado de la curva. Idealmente la reconstruccion de la columna vertebral se va a
realizar después que se logre alcanzar la mayoria de la altura esperada para un adulto al sentarse; sin
embargo, es infrecuente que los cirujanos tengan tengan este escenario de lujo (Guille et al., 2006). Debido
que una contractura significativa de las caderas en flexidn y abduccidn puede producir lordosis lumbar y
escoliosis, la contractura de las caderas debe ser liberadas quirirgicamente antes de la intentar hacer una
correccion quirurgica de la columna vertebral. (Newton et al., 2018). Como los cirujanos tienden a aplazar o
posponer la correccion quirurgica, se crea un dilema cuando un nifio pequefio presenta una larga curva
progresiva y desbalance al sentarse y la solucion ideal para este problema no se ha encontrado (Guille et al.,
2006).

El uso de sistema con barras de crecimiento en estos pacientes ha sido reportado. Las
comorbilidades médicas como la funcion de la DVP, la funcion pulmonar, la condicion de la piel y las

infecciones del tracto urinario requieren evaluacion y tratamiento antes de la cirugia ortopédica. Cuando el
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paciente presenta un pobre tejido de cobertura se puede consultar a un cirujano plastico para
recomendaciones sobre el uso de expansores de tejido preoperatorios (Guille et al., 2006).

La combinacion de una artrodesis anterior y posterior e instrumentacion provee un mejor chance de
lograr una fusion duradera. La discectomia anterior mejora la flexibilidad preinstrumentacion y la correccion
de la curva. La fusion intervertebral anterior mejora la fortaleza de toda la masa de fusion, adicion de
aloinjerto 6seo puede ser necesario en pacientes que tenian previamente hueso trabecular o pacientes con
pequenas crestas iliacas y los que requieren una larga fusion. Los sustitutos de injerto 6seo y factores de
crecimiento juegan van a jugar un papel importante en el futuro (Wild et al., 2001; Guille et al., 2006).

Fusién anterior

La fusion anterior es muy importante en manejo de la deformidad en pacientes con mielodisplasia
porque la columna anterior provee una larga superficie para la fusion 6sea de la columna lumbar en contracte
con los elementos posteriores deficientes en estos niveles. Un abordaje retroperitoneal toracoabdominal a
nivel del lado convexo de la curva y division del diafragma permite una excision del disco anterior y colocar
injerto dseo, esto se puede combinar con una instrumentacion posterior para proveer una correccion de la

curva en pacientes seleccionado (Newton et al., 2018).

El uso de solo la instrumentacion anterior tiene un rol especifico en el tratamiento de la escoliosis
en mielodisplasia. En un estudio conducido por Sponseller et al. (1999, citado en Guille et al., 2006) en 14
pacientes con mielodisplasia tratados solamente con una construccion anterior de Texas Scottish Rite
Hospital, concluyeron que la instrumentacion anterior era exitosa en un grupo selecto de pacientes con
curvas toracolumbares <75° con curvas compensatorias <40° sin hipercifosis y sin siringomielia de la

médula espinal (Newton et al., 2018).

Basobas et al. (2003, citado en Newton et al., 2018) encontraron resultados excelentes con la
correccion quirurgica y la conservacion de la correccion de la deformidad, utilizando una fusién e
instrumentacion anterior en un estudio de 11 pacientes con mielodisplasia por un periodo de 5 afios de
seguimiento. En los pacientes con curvas lumbares y oblicuidad pélvica fija, la instrumentacion anterior

provee un método poderoso para corregir la deformidad. (Newton et al., 2018).
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Fusion posterior

Una fusién sélida, aunque esencial para los pacientes con mielodisplasia el procedimiento posterior
es dificil por la pobre calidad de los tejidos subyacentes, disminucion de la vascularidad de los musculos
paravertebrales y ausencia de elementos posteriores. La fusion posterior en combinacion con la fusion
anterior es recomendada por varios autores. En un estudio conducido por Banit etal. (2001, citado en
Newton et al., 2018) en 50 pacientes, se concluyd que la fusion posterior Unica conduce a una mayor tasa
de pseudoartrosis de un 16 % en comparacion con los reportes de la fusion combinada anterior con posterior.
Parsch et al. (2001, citados en Newton et al., 2018) revisaron los resultados de 54 pacientes con MMC
tratados quirargicamente y solo concluyeron que la fusion e instrumentacion anterior y posterior presentaba

una mejor correccion y menor tasa de complicaciones.

Las barras de Lugue o la unidad e barras con alambres sublaminares se pueden utilizar en
segmentos de la columna vertebral en donde los elementos posteriores estan intactos, aunque la
complementacion con tornillo y ganchos aumenta la estabilidad de la construccion. Las regiones en donde
los elementos posteriores estan ausentes, los tornillos pediculares son mas resistentes, pero la colocacion

de los tornillos es dificil por la anatomia atipica. (Newton et al., 2018).

La fusion posterior con instrumentacion sola tiene una tasa inaceptable de fallos. La instrumentacion
en la columna con disrafismo es dificil y el cirujano debe de tener experiencia para determinar las estrategias
quirargicas Yy la eleccion de los elementos vertebrales para colocar los implantes. Cuando la l&mina esta
presente, se pueden pasar alambres sublaminares de forma caudal-cefalico. No obstante, cuando la lamina
estd ausente, se taladran unos orificios en los cuerpos vertebrales para colocar las anclas. La fijacion con
tornillos pediculares ha ofrecido soluciones en esta poblacion; sin embargo, los pediculos tienden a ser
pequefios, displasicos y mal orientados (Guille et al., 2006). Rodgers etal. (1997 Guille et al., 2006)
mostraron que los tornillos pediculares permitian preservar y corregir la lordosis lumbar y que el abordaje
anterior podia evitarse. Esta técnica ha permitido al cirujano terminar la fusion sobre el sacro lo cual es

beneficioso en pacientes que deambulan.

Figura 8
Radiografias postquirurgica AP Y lateral con falla en fijacion y radiografias reintervencion con técnica
Galveston
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Nota. A-B. Radiografias postquirirgica anteroposterior de un paciente de 11 afios con MMC a nivel lumbar.
C-D. Radiografias se observa la perdida de la fijacion tornillo iliaca derecho a las 4 semanas postquirurgica.
E-F. Radiografias postquirurgica después de la conversion a una construccion de Galveston. Tomado de
Banit et al. (2001, citado en Newton et al., 2018).

Fusié6n a pelvis

Existe controversia sobre si la pelvis debe estar incluida en la masa de fusion. Lindseth et al. (citado
en Newton et al., 2018) indican que esto solo es necesario si hay un componente de cifosis lumbar o si la

oblicuidad pélvica es >15°. Ellos notaron un aumento en la incidencia de ulceras isquiaticas en pacientes en
los que se dejo oblicuidad pélvica residual y en fusiones hasta pelvis porque los segmentos de fusion eran
largos, rigidos y curveados lo que evitaba poder alternar el soporte del peso entre las tuberosidades
isquiaticas del isquion (citado en Newton et al., 2018).

Una evaluacion prospectiva de 11 pacientes con MMC tratados con fusion e instrumentacion anterior
y posterior de la columna lumbar revel6 una buena correccion de la deformidad en el plano coronal y sagital
y se mantuvo la correccion. En este estudio concluyeron que, con el surgimiento de instrumentacion
segmentaria mas estable, la pelvis puede no ser fusionada y permitir mayor movilidad lumbosacra y, asi, la
morbilidad asociada a la fusion de la pelvis. Resultados similares se hallaron en un grupo selecto de
pacientes con mielodisplasia con solamente fusién e instrumentacion anterior donde la oblicuidad pélvica

podia ser corregida sin fijacion de la pelvis (Newton et al., 2018).

El abordaje mas predecible, desde el punto de vista de la deformidad espina, es fusionar hasta la
pelvis. En pacientes con actividad limitada el texto recomiendan fusionar hasta la pelvis para asegurar una

columna vertebral recta sobre una pelvis nivelada. En pacientes que ambulan o muy activos que realizan
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actividades recreacionales como basquetbol en silla de ruedas, la pelvis no debe ser fusionada, con el
entendimiento que puede llegar a requerir una cirugia de revision en el futuro (Newton et al., 2018).

La fusién debe de extenderse desde la vértebra torécica superior hasta el sacro en pacientes que
no ambulan y debe de incluir todas las curvas. Debe tenerse cuidado en el tipo de incision posterior y el
abordaje quirargico. Aunque la incisidn transversa o la trirradiada ofrecen una mejor exposicion lateral, la
incision trirradiada se asocia con una tasa de 40 % de necrosis de la piel y por lo tanto se prefiere una unica
incision longitudinal. Colgajos amplios laterales deben de desarrollarse (Guille et al., 2006).

Estan disponibles varias opciones de instrumentacion a pelvis. La modificacion de Galveston de las
barras de Luque es el sistema que comunmente se utiliza, aunque puede que no provea tanta estabilidad
como la modificacion de Warner-Fackler en la correccidén de la cifosis. El método de Warner-Fackler
involucra dos barras de Luque dobladas distalmente a 90°, lo que permite que la barras puedan pasar a
través del foramen de S1 adosan contra el aspecto anterior del sacro (Newton et al., 2018).

Thomsen et al. (citado en Newton et al., 2018) en una pequefia serie de 9 pacientes con cifectomia
y este método de fijacion, se reportd una excelente correccion y se mantuvo la correccion de la cifosis en un
promedio de seguimiento de 28 meses. Los autores describieron 2 complicaciones (pérdida de la conexion
de las barras y migracion), pero a los 32 meses después de la cirugia y concluyeron que esta técnica es
efectiva, pero debe de limitarse en paciente que pesen menos de 30 kg (Newton et al. 2018).

McCall y Hayes (2005, citados en Newton et al., 2018) describieron una técnica similar con barras
de Luque pasadas a través del agujero de S1 pero dobladas de 20° a 40°, dependiendo de la inclinacion del
sacro. En una serie de 16 pacientes, McCall y Hayes (2005, citados en Newton et al., 2018) reportaron una
buena correccion de la cifosis y que el procedimiento fue excelente para mantener la correccion durante el
seguimiento por 57 meses. Los tornillos iliacos también han mostrado mantener de forma equivalente la
correccion de la oblicuidad pelvis y la escoliosis en comparacion con la técnica de Galvestone (Newton et al.,
2018).

La verdadera fusion hasta la pelvis (fusion al ala del ilion en vez de solo hasta el sacro) se puede
lograr suturando las apdfisis de las crestas iliacas a los procesos transversos de la L3 o L4 y rellenado el
triangulo creado con injerto 0seo. La pseudoartrosis es comun en las fusiones de la pelvis y los autores
todavia recomiendan un protocolo de inmovilizacion ( McCall y Hayes, 2005, citados en Newton et al., 2018).
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El sistema de multiples ganchos es efectivo en la columna torécica en donde la anatomia es més
cercana a lo normal. Hay que tener en consideracion que se usa instrumental de titanio cuando se ocupe

realizar una RNM.

Se piensa que la fijacion a sacro y pelvis es obligatoria en estos pacientes cuando es fija la oblicuidad
pélvica. Sin embargo, Wild et al. (2001) reportaron una correccion espontanea de la oblicuidad pélvica
después de la fusion anterior y posterior (Guille et al., 2006). El uso de la técnica de Galveston puede ser un
reto, secundario a la pequena, displasica y osteopordtica cresta iliaca. La técnica de Dunn-McCarthy o la
técnica de Warner-Fackler para la fijacion a sacro se ha preferido en estos pacientes.

En el postoperatorio, los pacientes deben de movilizarse lo mas antes posible. Cuando se logre una
fijacion rigida y estable, la inmovilizacion con yeso o corsé es opcional. Prolongar la inmovilizacion

postquirurgica se asocia con problemas de la piel y fracturas por desuso (Guille et al., 2006).

La instrumentacion sin fusion espinal no estd recomendada en estos pacientes, ni la fusion sin
instrumentacion, excepto anormalidades congénitas que requiera una fusién in situ. La instrumentacion
posterior segmentaria provee un medio para corregir la curva y elimina la necesidad de inmovilizacion
posterior (Guille et al., 2006).
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Figura 9
Técnica de injerto 6seo que aumenta el chance de una fusion estable que incluya el ala iliaca y el sacro

Nota. Tomado de Newton et al.(2018).
Fusion combinada anterior y posterior

Se ha observado mejores resultados con la fusion combinada anterior y posterior en pacientes con
MMC y escoliosis paralitica. La fusion anterior y posterior, puede ser con una fijacion segmentaria estable

combinando alambres sublaminares, alambres en los remanentes y tornillos pediculares (Rathjen, 2020).

Banta et al. (1990, citado en Rathjen, 2020), reportaron la adicion de la fusion anterior a la fusion
posterior y la instrumentacidn resultaron en una mayor correccion de la deformidad espinal y oblicuidad
pélvica y mejoria en la masa de fusion en comparacion con la fusion posterior sola. Parsch et al. (2001) y
Stella et al. (1998) reportaron resultados similares (citados en Rathjen, 2020).

Parscha et al. (2001, citado en Guille et al., 2006) recomendaban la fusién anterior y posterior,
especialmente, en pacientes con nivel de paralisis toracico y una disminucion de la tasa de falla del implante
y prevencion de la pérdida de la correccion. En una serie de Stella y colaboradores, la mejor correccion se
obtuvo en pacientes que tenian instrumentacion més fusion anterior y posterior (Guille et al., 2006).
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Figura 10

Restauracion del balance coronal con una fusion combinada anterior y posterior hasta sacro

Nota. Descripcion de la imagen: imagenes postoperatorias de un paciente con escoliosis y MMC. A presenta
la radiografia anteroposterior después de la fusion anterior mas cajas intersomaticas y una
fusion/instrumentacion posterior hasta el sacro y pelvis. Resalta la restauracion del balance coronal en B
radiografias lateral demuestra la restauracion del balance sagital (Guille et al., 2006).

Figura 11
Instrumentacion anterior desde T12 hasta L5, seguido de una instrumentacion posterior desde T3 hasta

pelvis

e

Nota. Descripcion de la imagen: A y B un paciente joven con mielodisplasia con una escoliosis de 80° y una
lordosis severa. C y D Lordosis severa fue tratada con una instrumentacion anterior desde T12 hasta L5,
seguido de una instrumentacion posterior desde T3 hasta pelvis (Newton et al., 2018).
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Complicaciones del manejo de la escoliosis en pacientes con mielomeningocele

La cirugia de la columna es un reto en esta poblacion, se asocia con altas tasas de complicaciones
(Guille et al., 2006). Las complicaciones mayores y menores son mas comunes en pacientes con MMC que
en otros pacientes con escoliosis neuromuscular. Los reportes sobre la incidencia de infeccion de la herida
tienen una tasa de 19 % a 43 %, muchos de los pacientes tienen complicaciones menores como infeccion

de tracto urinario o dehiscencia pequefia de la herida (Newton et al., 2018).

La infeccion de la herida ocurre hasta en la mitad de los pacientes, también la necrosis de la incision
(comunmente las incisiones trirradiadas) (Guille et al., 2006). Sin embargo, Ward et al. (1989, citado por
Guille et al., 2006) no encontraron que gran discapacidad por la necrosis de la piel. La tasa de infeccion ha
llegado ser del 43 % y es mayor cuando la cirugia se realiza con una infeccién del tracto urinario activa. Los
urocultivos preoperatorios son obligatorios, asi como el tratamiento con antibidticos prequirurgicos y

postquirurgicos (Guille et al., 2006).

Las sondas urinarias deben de ser removidas lo mas pronto posibles cuando el paciente este
estable. Los antibi6ticos intravenosos deben continuarse en el postoperatorio hasta que sea dado de alta.
La tasa de déficit neuroldgico es baja, pero puede llegar a ser permanente (Guille et al., 2006).

Las complicaciones mayores incluyen pérdida masiva de sangre y fallo en la instrumentacion y son
mas comunes en escoliosis con MMC que en la escoliosis idiopatica u otra condicién neuromuscular (Newton
et al., 2018). La tasa de pseudoartrosis tiene un rango de 16 % hasta un 50 % en la literatura (Newton et al.,
2018).

La pseudoartrosis se relaciona con el abordaje quirdrgico, tipo y la presencia de instrumentacion o
de uso de solo el abordaje posterior. La tasa de pseudoartrosis con solo la instrumentacion y fusién anterior
es de 0%-50 %, la combinacion de artrodesis anterior y posterior de 5 %-23 %. La pseudoartrosis

secundaria a falla del implante ocurre hasta en el 65 % de los casos (Guille et al., 2006).

El malfuncionamiento de la derivacion puede ocurrir después de la correccién aguda de curvas
largas. En més de la mitad de los pacientes de algunos estudios, se disminuye la capacidad de caminar en
pacientes que antes de la cirugia podia ambular (Guille et al., 2006).
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Las fistulas de liquido cefalorraquideo pueden ocurrir como resultado de la diseccién o médula
anclada. La progresion de la curva puede ocurrir sobre o debajo de la masa de fusion cuando los niveles
fusionados fueron cortos (Guille et al., 2006).

Puede haber cierta mejoria en las actividades de la vida diaria como balance al sentarse, pero las
contracturas de la cadera pueden aumentar. Existe mayor potencial para caminar cuando escoliosis es <40°
y la oblicuidad pélvica es <25°. La evaluacion postquirirgica de la actividad y funcionabilidad es
multifactorial, se puede afectar en paciente mayores, obesidad, nivel neuroldgico, lesiones del eje central y
la motivacion del paciente. La mejoria de la funcion pulmonar se ha reportado después de la fusion
combinada. Los pacientes pueden tener problema para la autocateterizacion después de la cirugia de la
columna vertebral, sin embargo, en estas situaciones, como solucion se puede realizar procedimientos
urolégicos como derivaciones (Guille et al., 2006). Puede aparecer zonas de presion en la piel por cambios
en el balance para sentarse, pues se redistribuye la presion en la piel (Guille et al., 2006).

Prestando atencion a los detalles y aplicando todo el conocimiento actual sobre la cirugia para el
manejo de escoliosis en MMC (fusion anterior y posterior, sujecion segmentaria, una movilizacion cuidadosa)

la tasa de complicaciones mayores se puede reducir hasta <15 % (Newton et al., 2018).
Manejo postquirtrgico de la escoliosis en el paciente con mielomeningocele

Las infecciones del tracto urinario amenazan el tracto urinario y el sitio de la fusion espinal posterior
(Rathjen, 2020).

La infeccion de la herida quirargica, las zonas de presion, el fallo de implante y pseudoartrosis son
problemas postoperatorios unicos 0 mas frecuentes en pacientes con MMC después de una fusion espinal
extensa, particularmente con instrumentacion (Rathjen, 2020).

Rathjen (2020) recomienda tratar a los pacientes con gentamicina previo a la cirugia para minimizar
la posibilidad de presentar una infeccion de tracto urinario que conduzca a una bacteriemia y que al final
resulte en una infeccion de la herida quirirgica. En el postoperatorio, el manejo urinario de rutina debe
retornarse a la técnica preoperatoria, usualmente realizando cateterizacion de limpieza de forma
intermitente, con cultivos urinarios postoperatorios y tratamiento agresivo y temprano de cualquier infeccion
urinaria (Rathjen, 2020).
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La herida quirurgica puede mantenerse cubierta con un apdsito estéril hasta que cicatrice y debe
inspeccionarse regularmente en busca de inflamacion, necrosis, hematoma, coleccion de liquido
cefalorraquideo o secrecién. En caso de que se presente cualquiera de estas condiciones, debe brindarse
un manejo agresivo con desbridamiento quirurgico. También se puede utilizar ap6sitos con presion negativa,

impermeables sobre la herida por varias semanas posterior a la cirugia (Rathjen, 2020).

La fusién a pelvis con instrumentacion debe ser protegida durante el postoperatorio temprano (6-12
semanas). Durante este tiempo, no debe permitirse transferencias independientes por el paciente y se debe
educar a los padres y cuidadores sobre como se moviliza la columna, extremidades inferiores y pelvis como
una sola unidad para prevenir la fuerza excesiva sobre la instrumentacion en la unién lumbosacra. De ser
necesario, un corse espinal con extension a los muslos puede ser fabricado para proteger esta area (Rathjen,
2020).

La piel del paciente debe monitorizarse con frecuencia en busca de irritacion o rupturas de la piel
en las nuevas areas que soportan peso en el sacro, gluteos y muslos. El retorno a sentarse debe ser gradual,
con valoracion inicial de estas areas a los de 20 minutos de permanecer sentado y periédicamente después
de esto. Ajustes en el colchon de la silla de ruedas y respaldar son casi siempre necesarios. Finalmente, el
cirujano debe monitorear en busca de evidencia de infeccidn profunda o pseudoartrosis, lo cual se puede
manifestar como un fallo del implante o deformidad progresiva (Rathjen, 2020).
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Escoliosis congénita

Las deformidades congénitas incluyen fallo en la formacién o segmentacion, como cualquier otra
deformidad espinal congénita, distanciamiento de los pediculos o elementos posteriores incompletos, lo cual
es indicativo de presencia de diastomatomielia. Se debe realizar un examen fisico de rutina, ademas, de
tamizajes radiogréficos periodicos para descartar escoliosis en todos los pacientes con espina bifida porque
la prevalencia de escoliosis es alta en esta poblacion (Rathjen, 2020). Las deformidades congénitas se
manejan como cualquier otro paciente; si la deformidad es progresiva, se debe realizar una fusidn espinal

local anterior y posterior de la columna.

La escoliosis congénita en pacientes con MMC debe de tratarse con los mismos principios que los
usado en otros nifios con escoliosis congénita. La historia natural de la anomalia es similar en ambos nifios
con o sin MMC (Guille et al., 2006).
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Cifosis toracolumbar y lumbar rigida

La cifosis en la columna lumbar es comun en paciente con MMC en un 20 %—46 % de los pacientes
la van a presentar (Rathjen, 2020). Se han descrito como cifosis paraliticas, cifosis de angulo agudo y cifosis

congénitas (Rathjen, 2020).

Carstens et al. 1991, citado en Rathjen, 2020) encontraron que las cifosis paraliticas presenta con
una magnitud de la curva <90° en el nacimiento era el tipo mas comun y representaban el 44 % de los casos,
seguidas por las cifosis con angulacion aguda (>90° en el nacimiento) que representan el 38 %. Ambos tipos
de curvas ciféticas progresan con el crecimiento del paciente en una tasa de 2°-6° por afio; también vieron
las cifosis congénitas verdaderas eran las menos comunes representaban un 14 %, en dicho estudio
(Rathjen, 2020).

La progresion era variable durante el crecimiento. La cifosis usualmente se observa en pacientes
con niveles de lesion toracico o lumbar alto. La cifosis progresiva esta usualmente asociada con una lordosis
toracica compensatoria. Mintz et al. (1991, citado en Rathjen, 2020) notaron que la cifosis progresiva estaba

asociada con la pérdida de cualquier funcion en las extremidades inferiores previamente conservada.

Banta y Hamada (1976, citado en Guille et al., 2006) encontraron 46 de 457 pacientes que
presentaban cifosis, también descubrieron que la cifosis de desarrollo, cifosis congénita o cifoescoliosis
progresaban en promedio de 8°, 8,3° y 6,8° por afio respectivamente. La prevalencia de la cifosis rigida en
la columna lumbar fue de 8 %-15 %. La curva puede ser inicialmente larga en el nacimiento y la progresion
es de 4° a 12° por afio (Guille et al., 2006).

Mintz et al (1991, citado en Guille et al., 2006) revisaron a 51 nifios que tenian una cifosis rigida en
el nacimiento, y 40 de esta tenian un nivel de paralisis toracico, 9 de los restantes 11 pacientes, tenian una
fuerza muscular grado 3 del cuadriceps. La progresion fue mas réapida después del primer afio de vida
cuando el nifio empezaba a sentarse. La lordosis toracica compensatoria fija se observa mas comunmente
en nifios mas grandes; no esta presente en el nacimiento y progresa aproximadamente 2, 5° por afio (Guille
etal., 2006).

Manejo de las lesiones en piel en pacientes con cifosis lumbar
El tratamiento de la cifosis relacionada al MMC siempre es un reto. La cifosis lumbar puede ser

problematica desde el nacimiento, causando dificultad para cerrar la piel y cierre del defecto meningeo.
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Complicaciones tardias incluyen lesiones en la piel cuando se sientan, problemas con el balance la sentarse,
y compromiso pulmonar cuada por presion a nivel de la cavidad toracica por el colapso del abdomen vy el
diafragman. La ruptura crénica de la piel puede llevar a exposicion de los elementos neurales y la médula

espina y aumentar el riesgo de infeccion (Rathjen, 2020).

En caso de que la cifosis evite un cierre adecuado de la piel en el recién nacido, 1 0 2 cuerpos
vertebrales cartilaginosos pueden se enucleados y el resto de la columna se fusiona en conjunto con las
suturas o el alambre de cerclaje. Sin embargo, la recurrencia se presenta como una deformidad mas
redondeada que puede llegar a requerir una técnica quirurgica menos demandante para corregir la
deformidad en el futuro (Rathjen, 2020).

Para pacientes con rupturas en la piel sobre una cifosis estable que no requiere tratamiento, debe
de realizarse una evaluacion de los soportes de la silla de ruedas y de las actividades y remover cualquier
irritante que pueda llegar a ser el causante de la lesidn en la piel. En caso de que estas medidas fallen, se
puede valorar realizar colgajos de piel de espesor completo. Los expansores de tejido blando se han usado
para este proposito, de forma independiente y en conjunto con la correccion de la deformidad espinal
(Rathjen, 2020).

Clinica de los pacientes con cifosis lumbar

Los nifios con una cifosis lumbar rigida tienen una apariencia caracteristica: se sientan en el aspecto
posterior del sacro con un abdomen protuberante y una giba cifética. Ocasionalmente se puede extender la
deformidad a la columna cervical, para balancear el tronco. (Guille et al., 2006).

Las piernas parecen mas largas, pero es por la posicion en flexion de la pelvis y las costillas
inferiores se lateralizan. Los pacientes usualmente tienen mayor afectacion neurologica, tiene una mayor
prevalencia de hidrocefalia y pobre calidad de vida. La cifosis toracolumbar se caracteriza por una curva en
forma de C colapsada, el apice de la curva se halla en la ultima torécica o en la regién lumbar, al inicio es
flexible, pero se convierte en rigida (Guille et al., 2006).

La ausencia o atrofia de los musculos erectores de la columna vertebral permiten que el musculo
cuadrado lumbar se haga en un flexor de la columna. En los casos donde los musculos erectores de la
columna todavia estan presentes y funcionales también acttan como flexores de la columna por su posicion
anterior a los pediculos. La hipertrofia del musculo psoas también puede actuar como flexor de la columna
junto con las cruras diafragmaticas. Las ldminas y pediculos displasicos estan directamente laterales y las
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articulaciones intervertebrales estan ausentes o son rudimentarias y, conforme se desarrolla capacidad para
sentarse, se aumenta el brazo palanca y la carga fisiolégica conduce a la progresion de la cifosis, que
continua hasta que los cuerpos vertebrales tienen forma de cufia y la caja toracica descansa sobre la pelvis
(Guille et al., 2006).

Figura 12
Clinica de una paciente con mielomeningocele que muestra dificultad para sentarse sin soporte,

sufrimiento cutaneo en el apice de la deformidad

Nota. Tomado de Araujo Petersen et al. (2020).

Manejo preoperatorio

Se necesita de un tratamiento vigoroso de las ulceras en la piel previo a la cirugia de la columna
vertebral. Al momento de la cirugia, la ulcera debe de limpiarse y tener una apariencia sana, aunque no se
requiere que esté completamente curada. En ocasiones se puede internar al paciente para que permanezca
en posicion prono para permitir la curacion de la ulcera, pero no debe ser tan prolongado que pueda llegar
adquirir una infeccion intrahospitalaria, que son resistentes a los antibidticos (Torode y Gogette, 1995). Debe
de realizarse un urocultivo y una prueba de sensibilidad y la derivacion de liquido cefalorraquideo deben ser
valoradas. Debe de oponerse realizar colgajos de piel para el manejo de las Ulceras (Torode y Gogette,
1995).

Tratamiento de la cifosis en el mielomeningocele

La razon para el tratamiento quirurgico de la cifosis lumbar rigida se basa en muchos factores, pero,
dada la ausencia de los criterios, sigue sin estar bien definidos. La cifosis es progresiva en todos los casos
y es recalcitrante al tratamiento no quirirgico. La postura anormal al sentarse con frecuencia obliga al nifio
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a depender de sus manos para mantener el balance, desvian el objetivo del uso de las manos para
actividades funcionales. La presencia de episodios repetitivos de ruptura de la piel sobre el vértice de la
cifosis es dificil de prevenir y crea un riesgo para el paciente (Guille et al., 2006).

La utilizacién de corsé es extremadamente dificil en la cifosis severa asociada al MMC. La cifosis
es progresion constante (3°-6° por afio) y puede volverse patolégica en el 20 % de los pacientes. Debido a
que la correccion quirirgica es compleja y dificil, muchos nifios no son tratados y parece ser que son
razonablemente funcionales, aunque la ruptura de la piel sobre la cifosis, la presidn sobre el contenido
abdominal y pérdida de la altura del tronco siguen siendo un problema. La indicacién para cirugia incluye
una cifosis progresiva, ruptura de la piel sobre la cifosis, compromiso respiratorio y preocupacion respecto
el efecto de un tronco severamente acortado (Newton et al., 2018).

Los 2 escenarios clinicos son anormalidad para sentarse y ruptura de la piel y tal vez son las razones
mas convincentes para realizar una intervencion quirtrgica. La compresion de los contenidos abdominales
por la deformidad también es una preocupacion en la cifosis, pero no se ha estudiado los beneficios
funcionales posterior a una cifectomia (Guille et al., 2006).

La correcciéon quirdrgica de la cifosis en pacientes con MMC se asocia a una alta tasa de
complicaciones desde 78 % hasta 90 %, segun estudios. La mayoria de las complicaciones se relacionan
con la herida quirurgica, fallo de la instrumentacion, cifosis de union, fistula de liquido cefalorraquideo,
infecciones, eventos tromboembaicos, fallo de la derivacion ventriculo peritoneal, rabdomiélisis, meningitis,
neumonia, infecciones de tracto urinario y muerte. A pesar de la alta tasa de complicaciones, no hay estudios
que midan el impacto de la cifectomia en la calidad de vida de los pacientes, el objetico del estudio de Araujo
y colaboradores era reportar la calidad de vida relacionada estado de salud, los resultados y complicaciones
en el tratamiento de la cifosis asociada al MMC utilizando una misma técnica quirurgica (Araujo Petersen et
al., 2020).

Se ve con frecuencia a los familiares les preocupa el acortamiento del tronco; sin embargo, realizar
multiples corpectomias y osteotomias puede exacerbar el problema. ElI compromiso respiratorio en una
deformidad no tratada también es una preocupacion. A pesar de esto, la mayoria de los pacientes tiene poca
demanda metabdlica y los cambios adaptativos (torax en barril o costillas ensanchadas) pueden compensar
de forma parcial (Guille et al., 2006).
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Martin et al. (1994, citado en Guille et al., 2006) mostraron que, cuando se hacia modificaciones a
la silla de ruedas estos nifios, pueden tener una buena evolucion y la principal molestia seria cosmética
(Guille et al., 2006).

Tratamiento no quirurgico

No hay evidencia que ninguna forma de soporte externo reduzca la probabilidad de progresion de
la deformidad. El tratamiento no quirdrgico consiste en proveer soporte al sentarse, ya que promueva el uso
de las extremidades superiores y la funcionabilidad. Esto puede incluir una ortesis para sentarse o un corsé
toracolumbosacro. La 6rtesis no debe de aplicar presidn excesiva en el apice de la cifosis (Koop, 1995).

El tiempo mas apropiado y el dptimo tipo de cirugia son controversiales. El corsé puede usarse de
forma temprana para enlentecer la progresion de la deformidad, pero la intervencidn quirirgica casi siempre
va ase requerida. Cuando el nifio crece, la deformidad se hace mas rigida y se desarrolla una lordosis

toracica compensatoria (Guille et al., 2006).
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Preparacion preoperatoria

Se necesita de una valoracion preoperatoria cuidadosa (Rathjen, 2020). Esta valoracion debe
determinar la funcidn de la derivacion ventriculo peritoneal y, en caso de que no funcione en el caso de un
paciente dependiente de la derivacion, debe ser sustituida antes del tratamiento quirdrgico de la cifosis. La
piel sobre la cifosis debe estar los mas sana posible y, cuando hay una mala calidad de la piel, debe ser
valorado por un cirujano plastico para valorar expansores tisulares o colgajos rotacionales. Los pacientes
necesitan una valoracion nutricional y maximizar el estado nutricional antes de la cirugia. Toda infeccion de
orina preoperatoria debe ser tratada y la funcién renal debe ser evaluada. La aorta puentea el area de la
cifosis y, debido a esto, no esta en gran riesgo durante la vertebrectomia; sin embargo, los rifiones con
frecuencia se ubican dentro del area cifética y pueden ser lesionados de forma inadvertida durante la cirugia.
Una cordectomia (seccion transversal de la médula espinal) puede mejorar la funcion de la vejiga, aumenta
la capacidad de la acomodacion y capacidad vesicales. Raramente, el paciente tiene funcién neurolégica
debajo del apex de la cifosis, en dicho caso el saco dural debe ser protegido contra lesiones o
devascularizacion (Rathjen, 2020).

Opciones de tratamiento quirurgico

El intento inicial de correccion involucra resecar o realizar una osteotomia de la vértebra apical con
poca atencion sobre la lordosis toracica proximal. Los promotores de la cifectomia neonatal al nivel del cierre
del MMC han reportado que el procedimiento es seguro y provee buenas correcciones iniciales. Aunque la
recurrencia de la cifosis es comun, esta nueva deformidad va ser menos rigida y facil de abordar. Un fusion
mas extensa e instrumentacion es requerida en nifios mayores y las complicaciones son mayores. Los nifios
también requieren de una extensa evaluacion preoperatoria. Un area de interés ha sido poder determinar el
curo de la aorta abdominal, con el método mas efectivo (aortografia, RNM, ultrasonido, tomografia) (Guille
etal., 2006).

Muchas las publicaciones han mostrado que la aorta no sigue a la cifosis y el riego de lesionarla
durante la cifectomia en pequefio. La derivacion de liquido cefalorraquideo debe ser valorada en el
preoperatorio. Cuando se realiza la cordotomia el procedimiento no debe ser al mismo nivel de la dura, esto
va a permitir que el liquido cefalorraquideo circular y evitar el aumento de la presion intracraneal. Lalonde y
Jarvis mostraron que la cordotomia permitia una mejor correccion y disminuye potencialmente la
espasticidad y afecta positivamente la funcion vesical. Sin embargo, la tarea de realizar la cordectomia
aumenta el tiempo quirargico y el grado de perdida sanguinea (Guille et al., 2006).
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Lindseth y Stelzer (1979, citado en Guille et al, 2006) describen como remover el hueso calloso de
la vértebra superior y de la vértebra debajo a la vertebral apical. Dicho procedimiento se puede realizar a
cualquier edad. Los elementos posteriores son removidos y un procedimiento tipo cascara de hueso es
realizado sin violar los platos terminales. Las vertebrales apicales son empujadas hacia delante y esto corrige
la cifosis. Se realiza solo fusion posterior para permitir que continte el crecimiento anterior que va a proveer
una correccion adicional de la cifosis. La fijacion es con alambre en banda de tension alrededor de los
pediculos en los nifios pequefios y con alambres sublaminares, tornillos pediculares y barras en nifios

mayores (Guille et al., 2006).
Cifectomia

El manejo de la cifosis lumbar rigida incluye una cifectomia descrita por Lindseth y Stelzer. Los
detalles de la reseccion o la osteotomia de la porcion proximal de la vértebra apical de la giba y los
segmentos distales a la lordosis adyacente con limitacion en la fusion y la fijacion con alambres. En 39
pacientes, Linter y Lindseth (1979, citado en Guille et al, 2006) reportaron que 34 pacientes presentaron una
pérdida parcial de la correccion mientras que solo 2 pacientes presentaron una deformidad peor a la inicial.

Los 3 pacientes restantes mantuvieron la correccion (Guille et al., 2006).

En nifios pequefios la cifectomia es seguida por una fusion limitada para preservar el crecimiento
de la vértebra adyacente. En nifios mayores la cifectomia puede acompanarse de una fusién mas extensa
e instrumentacion hasta la pelvis o el sacro. Todavia no se ha logrado determinar cuél es la fusion o la

instrumentacion mas optima (Guille et al., 2006).

Sharrard y Drennan (1976, citados por Rathjen, 2020) fueron los primeros en describir la técnica de
vertebrectomia en el manejo de cifosis en recién nacidos y después fue descrita para nifios mayores. Al
momento de la cirugia, los elementos neurales son disecados lejos de los elementos posteriores de la
vertebra. En el paciente sin funcion por debajo del nivel de reseccion, las raices nerviosas y los remanentes
de la cauda equina pueden ser resecado al ligar las raices, elevacion de la médula espinal distal y luego
seccionarlas. Las meninges deben ser liberadas de los elementos neurales y resecadas distal a los
elementos neurales y posteriormente suturadas (Rathjen, 2020).

La médula espinal no debe ser ligada porque puede resultar en hidrocefalia aguda y posiblemente
causar una muerte repentina en el paciente. Después de la reseccion de la médula espinal, la columna

vertebral lumbar se disecada de forma extraperidstica, a través de abordaje posterior dirige hacia el aspecto
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anterior del cuerpo vertebral, 2 0 mas cuerpos vertebrales son resecados a través de la porcién media, de
esta manera se puede reducir la cifosis, por ultimo se realiza la fijacion a la pelvis (Rathjen, 2020).

Figura 13
Fotografias intraoperatoria de una cifectomia

Nota. Fotografias intraoperatorias que demuestran la técnica quirurgica: A. la diseccion y la insercion de los
tornillos proximales, B. exposicién de apice de la cifosis y cordotomia, C. cifectomia y reduccién de la
deformidad con las barras se fijaron al foramen de S1. Tomado de Araujo Petersen et al. (2020).

Figura 14
Diagrama de perfil sagital describe la secuencia de una cifectomia

Nota. A. Se expone la columna vertebral, se liga el saco dural o se retrae y el segmento cifético de la columna
es resecada. B. Para mejorar la movilidad de lo segmentos remanentes se resecan los discos y las 2 a 3
costillas mas distales son seccionadas de sus origenes. C. 2 segmentos de la columna vertebrales con
plegados hacia dentro, se coloca injerto 6seo (obtiene los segmentos resecados) se alambra las barras que
fueron previamente contorneadas. Tomado de Newton et al. (2018).
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En un estudio conducido en Brasil por Araujo Petersen et al. (2020), se vio que las complicaciones
después del procedimiento eran comunes al igual que las reintervenciones. Se observd, ademas, que el
68 % de los pacientes (19 de 28 pacientes) les realizaron una reintervencion; al 64 % de los pacientes (18
de 28) les realizaron un desbridamiento para el manejo de infecciones profundas, 1 paciente presento fatiga
de la barra en un accidente automovilistico, 1 paciente tuvo una fistula de liquido cefalorraquideo.
Adicionalmente, al 14 % de los pacientes les realizaron un colgajo para dar cobertura, 18 % de los pacientes
les removieron los implantes para el control de la infeccidn, hubo pérdida de la reduccion y pseudoartrosis
en el 11 % de los pacientes, aunque ningun paciente presento hidrocefalia aguda ni reaccién anafilactica al
latex (Araujo Petersen et al., 2020).

La mejoria en la calidad de vida mejoré muy poco en ambos cuestionarios, no hubo diferencia en el

aspecto emocional, social ni educativo y minima mejoria en el estado fisico (Araujo Petersen et al., 2020).

Figura 15
Radiografias preoperatorias de una paciente

Nota. A. muestras la cifosis lumbar de 175° By C. las radiografias postoperatorias que muestras una cifosis
de 65°. Tomado de Araujo Petersen et al. (2020).

Figura 16
Cifosis lumbar rigida con reseccion vertebral més instrumentacion Dunn-McCarthy
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Rigid lumbar kyphosis in a 13-year-old
boy. A, Preoperative lateral radiograph
showing a 119° curve. B, Antero-
posterior radiograph showing minimal
deformity in the coronal plane.

C, Clinical photograph of the deformity.
Eighteen months postoperatively, there
is excellent correction in the antero-
posterior (D) and lateral (E) planes
following resection of the first and
second lumbar vertebrae and
instrumentati unn-McCarthy
rods. (Case courtesy of B. Stephens
Richards, MD, Dallas, TX.)

Nota. Cifosis lumbar rigida en un paciente de 13 afios. A. radiografias lateral preoperatoria donde se muestra
una curva de 119°, B. Radiografias anteroposterior que muestra una minima deformidad en el plano coronal.
C, D, E. Fotografia clinica de la deformidad 18 meses después de la cirugia (hay una excelente correccion
en el plano anteroposterior, lateral posterior a la reseccion de la 12 y 22 vértebra lumbar e instrumentacion
con barras de Dunn-McCarthy). Tomado deGuille et al. (2006).

Figura 17

Cifosis rigida con crecimiento continuo de la columna vertebral a la fijacion

Nota. A. radiografias preoperatoria de un paciente de 8 afios con una cifosis rigida. B. radiografias
anteroposterior tomada a los 2 afios postquirurgicos que muestra que ha continuado creciendo lo cual se
nota a nivel de la porcidn proximal de la instrumentacion. C. radiografias laterales postoperatoria. Tomado
de Guille et al. (2006).
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Sarwark et al. (1996, citado en Guille et al., 2006) reportaron la realizacion de osteotomia de
sustraccion en maltiples cuerpos vertebrales en el vértice de la cifosis, lo que cred osteotomia lordéticas en
cada nivel. El cuerpo vertebral puede ser sustraido a través de los pediculos con una cureta de distal hacia
proximal (Guille et al., 2006).

La osteotomia de cierre se realiza posteriormente para obtener la correccion. Este procedimiento se
realiza en niflos menores a los 5 afios y se complementa con una instrumentacion sagital completa desde
niveles medio toracicos hasta el sacro, se obtiene una excelente correccidn y restauracion del alineamiento
sagital pero los resultados a largo plazo después del final del crecimiento necesitan seguimiento por la
posibilidad de aflojamiento (Guille et al., 2006).

Entre las ventajas de la osteotomia de cierre estan una menor perdida sanguinea, disminuye la
morbilidad, no necesita una cordotomia y continua el crecimiento porque los platos terminales son afectados

durante el procedimiento (Guille et al., 2006).
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Instrumentacion en paciente con cifosis y mielomeningocele

Histéricamente, numerosas técnicas de instrumentacion han sido descritas, incluyendo fijacion con
la instrumentacion compresiva de Harrington, la instrumentacion de Luque-Galvestone hasta las crestas
iliacas, la instrumentacion de Dunn- McCarthy (que es una modificacion de la instrumentacion de Luque), la
cual se realiza hasta las alas del sacro, la técnica de Fackler (modificacion de la técnica de Dunn-McCarthy)
barras de Luque contorneadas para que se ajusten a través del 1° foramen sacro, alambre en forma de 8
alrededor de los remanentes pediculares, inmovilizacion en yeso o corsé (Rathjen, 2020). Actualmente lo
que mas se utiliza con tornillos pediculares (en los remantes pediculares de la vertebra displasica) con
fijacion a la cresta iliaca o con la fijacion de Fackler a pelvis.

En pacientes jovenes, también se puede utilizar alambres sublaminares sin fusion en la columna

toracica superior, lo cual permite el crecimiento (Rathjen, 2020).

Recientemente ha habido reportes del uso de costilla protésica vertical expansible de titanio
(VEPTR, sus siglas en ingles) para el tratamiento de pacientes jovenes con deformidades cifoticas severas.
La alta tasa de complicaciones en pacientes que se someten a una cirugia de 1-etapa, ha resultado en un
prejuicio contra el uso de las llamadas técnicas de crecimiento que requieren multiples operaciones en
pacientes con MMC. En este contexto, Rathjen (2020) prefiere utilizar medidas no quirdrgicas como corsés,
para retrasar en pacientes jovenes y realizar una cirugia definitiva de 1-etapa después de los 6 afios de
edad.

Martin et al. (1994, citado en Guille et al., 2006), reportaron una mejoria en la condicion de la piel y
en la postura al sentarse en todos los 10 pacientes con una edad promedio de 5 afios fueron tratados con
vertebrectomia, fijacion con alambres en forma de 8, e inmovilizacion con yeso postoperatorio. Sin embargo,
si ocurrio que algunos pacientes presentaron fracturas en las extremidades inferiores, retraso en el cierre
de las heridas, y la pseudoartrosis. El grado promedio de deformidad preoperatorio era 90°, 40°
postoperatorio y 60° en promedio al seguimiento por 5 afios (Rathjen, 2020).

Warner y Fackler (1993, citado en Rathjen, 2020) encontraron que 8 de 21 pacientes se logré
estabilizar la cifosis con la instrumentacion compresiva de Harrington (). También vieron que ninguno de los
12 pacientes tratados con fijacion anterior al sacro (técnica modificada de Dunn-McCarthy) e

instrumentacion, tuvieron recurrencia de la cifosis durante el seguimiento, también ha sido reportado por
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otros autores la mejoria en la correccion de la deformidad utilizando la fijacion segmentaria de Dunn (Warner
y Fackler,1993, citado en Rathjen, 2020).

McCall et al. (2005, citado en Rathjen, 2020) reportaron un promedio de deformidad preoperatoria
de 110°. El promedio deformidad postoperatoria fue de 15° y la pérdida de la correccion en promedio fue
solo de 5° en el seguimiento. De 16 pacientes, ocho tuvieron complicaciones y el promedio de pérdida
sanguinea fue de 1100 mL (Rathjen, 2020).

Garg et al. (2011, citado en Rathjen, 2020) lograron mejorar el balance al sentarse y la condicion de
la piel en 17 de 18 pacientes que se sometieron a cifectomia. De estos pacientes, 7 requirieron una
reintervencion y 3 desarrollaron una infeccion profunda, 1 de los pacientes requirid que le removieran los
implantes después de la infeccion y desarrolld recurrencia de la deformidad. Como resultado de esta
experiencia, la fusién anterior previo a la remocién de los implantes es recomendada para paciente que

desarrollan una infeccion profunda (Rathjen, 2020).

Oden et al. (2004, citado en Rathjen, 2020), reportaron que nueve pacientes que se sometieron a
un procedimiento de 2-etapas, que consistia en una cifectomia posterior utilizando tornillos pediculares y
barras largas en forma de S apoyadas a la cara anterior del sacro y un abordaje toracoabdominal de la
columna vertebral para la colocacion de columnas o pilares injerto 6seo rellenado desde T10 hasta S1 como
la segunda operacion varias semanas después. La cifosis fue corregida de 110° antes de la cirugia a 15°
después de la cirugia, sin fallo en la instrumentacion, ni perdida de la correccion. Tampoco presentaron
pseudoartrosis (Rathjen, 2020).

Oden et al. (2004, citado en Rathjen, 2020) creen que esta técnica mejora la biomecanica y la
biolégica de la masa de fusion anterior y deberia prevenir el fallo de la instrumentacion tardia y pérdida de
la correccion. Debe tenerse cuidado al realizar el procedimiento, pues se acepta que la cifectomia con
instrumentacion es un procedimiento quirdrgico mayor, con pérdidas sanguineas por encima de 1000 mL y
puede ocurrir la muerte intraoperatoria. Las complicaciones postoperatorias como lesiones en la piel,
infecciones, pérdida de la fijacion y recurrencia de la deformidad ocurren con mayor frecuencia en

comparacion con otros procedimientos ortopédicos (Rathjen, 2020).

Kacauoglu et al. (2008, citado en Newton et al.,2018), en un estudio de 7 pacientes con MMC,

encontraron que adicionar tornillos poliaxiales proveia una mayor capacidad de correccidn y un menor perfil
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de instrumentacion en pacientes con cifectomia e instrumentacion de Luque. La vértebra resecada provee

adecuado injerto 6seo que se puede aplicar anterior y posterior (Newton et al., 2018, 2018).
Hiperlordosis

La hiperlordosis en la deformidad menos comun en pacientes con MMC, con o sin escoliosis
asociada (Rathjen, 2020).

La hiperlordosis puede conducir a dificultad para sentarse, ruptura de la piel intertriginosa y dificultad
para la autocateterizacion en mujeres por la rotacion posterior del perineo. En el pasado esta deformidad se
asociaba con la derivacion lumboperitoenal pero el método de la derivacion raramente se usa hoy en dia. El
tratamiento consiste de una liberacion de la columna vertebral anterior y posterior; en deformidades
severamente rigidas la reduccion postural en traccion después de la liberacion espinal antes de la
instrumentacion definitiva puede mejorar la deformidad (Rathjen, 2020).

Figura 18

Hiperlordosis en una paciente con mielomeningocele

Nota. A. Exceso de lordosis que interfiere en la auto cateterizacion, especialmente en nifias B. apariencia
radiogréfica de la hiperlordosis, Tomado de Rathjen (2020).

Cirugia de revision

La cirugia de revision en nifios es un problema complejo. Excelentes resultados se han obtenido de
evaluaciones meticulosas y planificacion del tratamiento. Un abordaje multidisciplinario ayuda a asegurar
que cada paciente obtenga una mejoria ortopedica y global del tratamiento. El diagnostico ortopédico de
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fallo en la fusion espinal requiere de una historia clinica adecuada, un examen fisico, una valoracién
adecuada, comparacién de las imagenes radiograficas del procedimiento inicial con la nueva presentacion,
asi como la elaboracion de estudios complementarios para validar el diagndstico. Para obtener mejores
resultados se debe de evaluar el mecanismo de fallo del primer procedimiento y corregir el problema
ortopédico (Kim etal. , 2010). La correccion puede llegar a requerir un abordaje anterior, posterior o
combinado, irrigacion, desbridamiento, remover los implantes o revision se la fusion de la columna vertebral

y osteotomias (Kim et al., 2010).

Figura 19
Algoritmo de tratamiento para la cirugia de revision de columna en deformidad pediatrica

Yes Pain No
| Deformity progression | | Deformity progression ‘
| I
Yes Yes
Infection work-up Painless pseudarthrosis, Asymptomatic pseudarthrosis,
(CBC, ESR, CRP) junctional degeneration, junctional degeneration,
T adding-on phenomenon, junctional kyphosis, or
crankshaft phenomenon, normal postoperative
o junctional kyphosis examination
Negative
A
Irrigation and Further imaging Routine follow-up and
débridement, (eg, MRI, CT, bone monitoring for progression
possible implant scan, myelography) 3
removal l
= - Physical medicine and
rehabilitation evaluation

| | '

Crankshaft or

Painful - Adjacent-level .

; Pseudarthrosis : adding-on

implants degeneration phenomenon
I

Diagnostic Further imaging (eg, radiography,
injection "| MRI, CT, bone scan, myelography)

[

I Revision surgery as indicated I

Nota. Por sus siglas en inglés, CBC es hemograma completo, CRP es prueba de proteina C-reactiva, ESR

es tasa de sedimentacion de eritrocitos. Fuente: Imagen tomada de Kim et al. (2010).
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Aproximadamente el 10 % de los pacientes pediatricos que se someten a una cirugia por deformidad

van a requerir una cirugia de revision

Kim et al. (2010), en un estudio que comparo las complicaciones de las diferentes patologias en
columna tratadas, y observaron que la revision fue requerida en el 10 % al 13 % de los pacientes con cifosis
de Scheuermann por problemas con la instrumentacion. Las deformidades congénitas tenian una tasa de
revision de 6,3 % a 33 %, y la tasa de problemas relacionados con la instrumentacion y pseudoartrosis fue
de un 10 %. Los pacientes con paralisis cerebral tenian tasas de revision de 5,8% al 18% por fenémeno
cigliefial, progresion de la deformidad o problemas con la instrumentacion. La mayor tasa de complicaciones
fue en pacientes con MMC con tasas de revision por progresion de la deformidad del 10 % y se requirieron
el retiro del instrumental del 10 % al 75 % de los casos. Las personas con MMC tienen problemas
relacionados con la herida por la alteracion de la sensibilidad e incapacidad de proteger el tejido blando de
los efectos de los puntos de presion (Kim et al., 2010).

Figura 20

Radiografias para observar pérdida de la correccidn posterior al retiro del material

Nota. A-C. muestra las radiografias postoperatorias de un paciente, A. correccion inmediata 62°, B. y C.
después de presentar una infeccion y retiro de los implantes, 2 afios después se muestras las radiografias
postoperatorias con una pérdida de la reduccion y un angulo de Cobb de 98°. Imagen tomada de Araujo
Petersen et al., 2020).
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Figura 21
Radiografias de la pérdida y fijacién con tornillos iliacos y radiografias posterior a la reintervencion con

técnica de Galveston

Nota. A-B. Radiografias postquirurgica anteroposterior de un paciente de 11 afios con mielomeningocele a
nivel lumbar, C-D. Radiografias se observa la pérdida de la fijacion tornillo iliaca derecho a las 4 semanas
postquirurgica, E-F. Radiografias postquirirgica después de la conversion a una construccion de
Galveston. Tomado de Banit et al. (2001).

Figura 22
Tipos de osteotomias vertebrales

Nota. Representacion esquematica de los diferentes tipos de osteotomias posteriores. A. Vista lateral de la
osteotomia de (A) Smith Petersen, (B) osteotomia de sustraccion pedicular, (C) osteotomia de reseccion de
la columna vertebral. B. Es la vista coronal se demuestra el area resecada de la columna en cada tipo de
osteotomia, vista desde el aspecto posterior: (A) Smith-Petersen, (B) osteotomia de sustraccidn pedicular,

(C) osteotomia de reseccion de la columna vertebral Tomado de Kim et al., 2010).
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Aproximadamente el 10 % de los pacientes pediatricos que se someten a una cirugia por deformidad

van a requerir una cirugia de revision

En un estudio, se vio que la revision fue requerida entreel 10 % y el 13 % de los pacientes con cifosis
de Scheuermann por problemas con la instrumentacion. Las deformidades congénitas tenian una tasa de
revision de 6,3 % a 33 %, y la tasa de problemas relacionados con la instrumentacion y pseudoartrosis fue
de un 10 %. Los pacientes con paralisis cerebral tenian tasas de revision de 5,8 % al 18 % por fenémeno
cigliefial, progresion de la deformidad, problemas con la instrumentacion. La mayor tasa de complicaciones
fue en pacientes con MMC con tasas de revision por progresion de la deformidad del 10 %, requirio retiro
del instrumental del 10 al 75 % de los casos. Las personas con MMC tienen problemas relacionados con la
herida por la alteracion de la sensibilidad e incapacidad de proteger el tejido blando de los efecto de los
puntos de presion (Kim et al., 2010).

Figura 23

Radiografias para observar pérdida de la correccidn posterior al retiro del material

Nota. A-C. muestra las radiografias postoperatorias de un paciente, A. correccion inmediata 62°, B. y C.
después de presentar una infeccion y retiro de los implantes, 2 afios después se muestras las radiografias
postoperatorias con una pérdida de la reduccion y un angulo de Cobb de 98°. Tomado de Araujo Petersen
et al. (2020).

Figura 24
Radiografias que demuestran la pérdida y fijacion con tornillos iliacos y radiografias posterior a la
reintervencion con técnica de Galveston
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Nota. A-B. Radiografias postquirirgica anteroposterior de un paciente de 11 afios con MMC a nivel lumbar;
C-D. Radiografias se observa la perdida de la fijacidn tornillo iliaca derecho a las 4 semanas postquirurgica;
E-F. Radiografias postquirurgica después de la conversion a una construccion de Galveston. Tomado de
Banit et al. (2001).

Mielomeningocele en el adulto

Los pacientes con MMC continlan necesitando un seguimiento por un gran numero de
especialidades cuando son adultos. La necesidad de continuar un tratamiento especializado depende de los
problemas que presento el paciente durante la nifiez. EI seguimiento clinico no depende del nivel del MMC
ni de la edad del paciente en este estudio. Bakketun revelé que las personas con MMC continuan
necesitando de evaluaciones por diferentes especialistas y necesitan de un seguimiento durante la adultez.
Los departamentos que fueron mas consultados fueron neurocirugia, urologia, gastroenterologia y
ortopedia. El seguimiento a largo plazo puede prevenir problemas secundarios, disminuir el deterioro del
paciente y mejorar la calidad de vida. La coordinacion entre especialistas mejora la eficacia del servicio. Se
observo que la escoliosis también necesito de estabilizacion en la adultez (Bakketun et al., 2019).

Las causas de hospitalizacion fueron dolor y cefalea 50 %, fallo de la derivacion 34 %, médula
anclada 21 %, pérdida de la fuerza muscular 7 %, problemas uroldgicos 7 %, epilepsia 2 %, rehabilitacion
52 %, otros 31 % (Bakketun et al., 2019).La distribucion de las consultas por departamentos fueron 173
consultas en neurologia, 58 consultas en neurocirugia, 70 consultas en gastroenterologia, 207 consultas en

urologia y 50 consultas en ortopedia. (Bakketun et al., 2019).

65



Discusion
El cuidado del nifio con MMC con deformidad espinal como la escoliosis paralitica, cifosis lumbar
rigida son un reto porque presentan comorbilidades medicas como afectacion del sistema nervioso central,
anomalias renales y potencial alergia al latex. La evaluacion y manejo de estos nifios requiere de un abordaje

multidisciplinario. Hay que tener una discusion preoperatoria con la familia y el paciente sobre la percepcion
de ellos y los verdaderos beneficios del tratamiento.

El tratamiento temprano que incluye la artrodesis anterior y posterior mas instrumentacion,
discectomias anterior, fusion intervertebral anterior, adicional injerto 6seo, evitar la progresion de la curva a

una deformidad ain mas severa que luego requieran medidas mas extremas.

Segun Koop (1995), no hay deformidades en la columna vertebral tan retadoras como las que se
presentan en los pacientes con MMC. Ademas, estos pacientes, al presentar patologia en otros sitios como
cerebro, tracto genitourinario, gastrointestinal y extremidades, r un manejo integral con el fin de obtener

mejores resultados y mejorar la independencia del paciente.

Las deformidades en la columna vertebral son comunes y tienden a disminuir la funcionabilidad del
paciente. Podemos dividir las deformidades en 2 tipos: las paraliticas que son del desarrollo y las congénitas
que representan anormalidades vertebrales.

Segun Trivedi etdal. (2002), entre mas alto sea el nivel de lesion neuroldgica por la ausencia de los
elementos posteriores, se observaron mayores probabilidad de presentar escoliosis que en los niveles
toracicos y lumbar alto (L1 a L2). Especificamente, el 87 % tenian escoliosis, los pacientes con nivel de
lesion neurologica L3-L4 el 54 % tenian escoliosis, los pacientes con nivel de lesion neuroldgica L5 un 19 %
tenia escoliosis y los pacientes con nivel de lesidn neuroldgica S1'y S2 un 6% tenian escoliosis.

Shurtleff etal. (1976), también correlacionaron la deformidad espinal con el nivel neurolégico
afectado, en un grupo de pacientes que alcanzaron la madurez esquelética, el 88% de los pacientes con
nivel de deformidad toracico, 63% de los pacientes con nivel de deformidad L1-L2, 23% de los pacientes
con nivel de deformidad L3-L5 y 9% pacientes con nivel deformidad S1 tenian escoliosis.

Koop (1995) indica que la incision posterior va a estar determinado por el tipo de cicatrizacion en la
region lumbar. Una incision trirradial tiene la ventaja porque brinda una mejor exposicion de los margenes

laterales y de las crestas iliacas, pero tiene mayor riesgo de necrosis de la piel. Ademas, la fusién posterior
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debe extenderse desde la columna toracica superior (T2 a T4) hasta el sacro, pues, en raras ocasiones, se
presenta solo deformidad en la columna toracica con una columna lumbar recta y pelvis nivelada. En dichos
casos, la fusion puede restringirse y porciones de la columna lumbar y sacra pueden ser excluidas de la
fusion. La instrumentacion segmentaria debe de utilizarse para repartir la fuerza de correccion de la

deformidad sobre multiples sitios de fijacion y asegurar la preservacion de los contornos sagitales.

McMaster (1998) not6é una mejoria en la postura y funcion en 21 de 23 pacientes tratados con una
fusion espinal anterior con instrumentacion de Dwyer seguido de una fusién posterior con instrumentacion
de Harrington. Sin embargo, 1 paciente murio por falla cardiorrespiratoria, 4 necrosis de la herida, 2
infecciones profundas, 1 pseudoartrosis lumbosacra.

Wild et al. (2001) reportan, en su articulo, de las complicaciones de la cirugia de columna en MMC
y hacen hincapié que la mayoria de las pseudoartrosis ocurren en unién lumbosacra. En este contexto, han
mejorado los resultados con fijacion tornillos pediculares en L5 y S1. En cuanto edad, no encontraron
aumento de las complicaciones si la cirugia se realiza alrededor de los 10 afios de edad y lo compara con
otros autores que han descrito resultados similares. En cuanto al valor angular preoperatorio, reportan un
30 % mayor que las escoliosis idiopaticas que se realiza correccion quirurgica y que es posible realizar la
correccion quirurgica cuando la curva no exceda los 70°; pues el problema es pacientes que se refieren

tardiamente con valores angulares de 100° y mas.

El tipo de procedimiento quirirgico afectd la prevalencia de pérdida de correccion y esto fue
independientemente de los problemas del implante o pseudoartrosis. Reporta complicaciones relacionadas
con el tipo, colocacion y construccion del implante en el 29,8 % de los 77 casos, de los cuales 17 casos
(22 %) fueron aflojamiento de tornillos y pseudoartrosis. Fueron significativamente influyentes por la técnica
quirargica o el dispositivo utilizado. Resultados similares de la instrumentacion de Harrington en pacientes
con MMC fueron informados por otros autores. Osebold et al. (1992) bajaron la tasa de pseudoartrosis del
46% al 23% al agregar fusion anterior de Dwyer o Zielke.

Rahtjen (2020) indica que los mejores resultados de la fusion espinal para la escoliosis paralitica en
MMC ocurren en aquellos tratados combinando la fusion anterior y posterior, con una fijacion segmentaria

estable: combinando alambres sublaminares, alambres en los remanentes y tornillos pediculares.
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Ademas, a partir de la adicion de la fusion anterior a la fusion posterior e instrumentacion, varios
autores —como Banta et al. (1990) Parsch et al. (2001) y Stella et al. (1998) (todos estos estudios fueron
citados por Rathjen, 2020)— encontraron resultados similares al reportar una mayor correccion de la
deformidad espinal y oblicuidad pélvica, asi como una mejoria en la masa de fusién en comparacion con la

fusion posterior sola.

La fijacidn a pelvis en pacientes con deformidades por MMC se da por aceptado la fijacion a pelvis,
pero hay autores como Wild et al. (2001), con su articulo al respecto, indican que si se realiza la indicacion
precisa de los niveles de fijacion e implantes adecuados se puede obviar la fijacion a pelvis. Ademas,
muestran un caso con tronco descompasado por escoliosis lumbar con oblicuidad pélvica y logran nivelar
perfectamente de la paciente en el plano coronal y sagital con discectomia convexidad con fijacion anterior
con Zielke y posterior con Cotrel Dubosset; lo que es muy importante tener presente de evitar la fijacion
lumbosacra en pacientes ambulatorios y quienes practican deportes en silla de ruedas (baloncesto).

A pesar de la experiencia del cirujano en procedimiento de la columna vertebral, el cirujano debe
estar familiarizado con y preparado para utilizar diferentes implantes.

Aunque el tratamiento quirdrgico de estos pacientes continua siendo dificil y se asocia con alta tasa
de complicaciones los nuevos implantes y adecuada atencion a los detalles y una planificacion preoperatoria

puede ayudar a lograr resultados exitosos con minimas complicaciones.
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Conclusion

La fusidn espinal extensa necesaria para tratar una escoliosis no congénita en pacientes con MMC
puede tener un impacto negativo en la movilidad del paciente. La decision de realiza una fusion
anterior y posterior, especialmente hasta la pelvis, debe ponerse en una balanza por el potencial
impacto en la movilizacion del paciente y su independencia.

Se observd que el 89 % pacientes con el ultimo arco laminar intacto localizado en la regidn toracica
tenian escoliosis, mientras que el 44 % pacientes que tenian el ultimo arco laminar intacto en la
region lumbar superior tenian escoliosis y un 12 % de los pacientes que tenia el dltimo arco laminar
intacto en la region lumbar baja presentaban escoliosis, por lo cual se concluye que el Ultimo arco
laminar intacto era el predictor de riesgo de escoliosis mas util aunque el estado ambulatorio del
paciente y los niveles motores también fueron Utiles.

La columna vertebral mielodisplasica representa uno de los dilemas de tratamiento mas dificiles en
el manejo de la escoliosis. Estos pacientes presentan malformaciones congénitas que, con
frecuencia, se presentan como una cifosis severa que evita poder sentarse de forma agradable y
causa lesiones en la piel que puede llegar a necesitar una intervencion separado y temprana.

El uso de corsé en la mielodisplasia es aun mas dificil y menos exitoso que en otros desordenes
neuromusculares. Estudios han mostrado que los corsés ofrecen una medida temporal pero rara
vez efectiva para el control de la curva.

El manejo quirtrgico definitivo debe retrasarse hasta que los pacientes alcancen la edad de 10 0 12
afos porque la deficiencia en el crecimiento hormonal y la altura del tronco alcanzan su méximo
alrededor de este tiempo.

La fusion anterior es muy importante en manejo de la deformidad en pacientes con mielodisplasia
porque la columna anterior provee una larga superficie para la fusion dsea de la columna lumbar.
La fusion espinal con correccion de la deformidad escolidtica puede llegar a tener un cambio positivo
en la funcion pulmonar en pacientes con MMC. Esto puede ser secundario a mejoria de la mecanica
toracica después de la estabilizacion.

En estos pacientes, la combinacion de elementos posteriores deficientes y la inmadurez esquelética
obliga a realizar una fusidn espinal anterior o una combinacion de la fusion anterior y posterior.

La pseudoatrosis se ha reducido un 50 % utilizando la combinacién de la fusion anterior y posterior

con una variedad de sistemas de instrumentacion.

69



10- McMaster (1998) noté una mejoria en la postura y funcion en 21 de 23 pacientes tratados con una
fusion espinal anterior con instrumentacion de Dwyer seguido de una fusion posterior con
instrumentacion de Harrington.

11- Entre las opciones de instrumentacion asociados a la fusion combinada estéan la fijacion segmentaria
estable combinado alambres sublaminares, alambres en los remanentes y tornillos pediculares.

12- La adicion de la fusion anterior a la fusion posterior y la instrumentacidn resultaron en una mayor
correccion de la deformidad espinal y oblicuidad pélvica y mejoria en la masa de fusion en
comparacion con la fusion posterior sola. Parsch y colegas y Stella y asociados reportaron
resultados similares.

13- Los objetivos de la cirugia de la fusion espinal para la escoliosis en el MMC son crear una fusion
solida, pelvis nivelada, balance del tronco, contorno sagital normal, mejoria funcional. Se ha
buscado lograr estos objetivos con una gran variedad de métodos quirdrgicos incluyen fusion
anterior o posterior 0 combinacién anterior con posterior, varios sistemas de instrumentacion,
instrumentacion sin fusion y diferentes regimenes postoperatorios.

14- La fusion espinal con correccion de la deformidad escolidtica puede llegar a tener un cambio positivo
en la funcién pulmonar en pacientes con MMC.

15- La combinacion de elementos posteriores deficientes y la inmadurez esquelética obliga a realizar
una fusidn espinal anterior o una combinacion de la fusion anterior y posterior.

16- La pseudoatrosis se ha reducido un 50% utilizando la combinacion de la fusidn anterior y posterior

con una variedad de sistemas de instrumentacién.
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