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INTRODUCCION

Las atrofias musculares espinales son un grupo de enfermedades de origen geneético
autosomico recesivo cuya base radica en la lesion de las neuronas del asta anterior de la
médula. Lo mas frecuente es la afectacion del gen 513 con afectacion de Ia
supervivencia de la neurona. Fisiologicamente se caracterizan por debilidad y atrofia
muscular proximal simétrica y progresiva con mayor afectacion de miembros inferiores.
Se clasifican en cuatro tipos que muestran diferencias geneticas y clinicas. En concreto, la
atrofia muscular espinal tipo Il (AMEII) cursa con hipotonia progresiva que influye en el
desarrollo de la escoliosis presente en practicamente el 100% de estos pacientes. El
seguimiento debe ser estrecho pues las curvas, que se desarrollan con rapidez, alcanzan
altos grados con afectacion del crecimiento y la mecanica respiratoria. Generalmente son

curvas flexibles, unicas, dorsolumbares y derechas.

OBIJETIVOS

Con el presente poster se pretende exponer el caso de una paciente con AMEIIl con
escoliosis en tratamiento conservador hasta los 11 anos, momento en el que se decidio

manejo quirurgico de la curva escoliodtica.

MATERIAL Y METODOS

Paciente mujer de 11 anos con AMEIl que llega a la consulta para evaluacion de la
cifoescoliosis neuromuscular tratada hasta el momento de forma conservadora. La
telerradiografia revela luxacion de ambas caderas con curva dorsolumbar izquierda T7-L5
de 1009, bascula pélvica de 532 y angulacion sagital de 802. En decubito la curva se
reduce a 752 y en traccidn se obtiene una bascula pélvica de 162 y disminucion de la

curva a 502 (Figura 1).
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Figura 1. Primera fila radiografias en sedestacion de esqueleto axial en proyecciones lateral
(izquierda) y anteroposterior (derecha). Segunda fila radiografias de esqueleto axial en
proyeccion anteroposterior en decubito supino con traccion axial y lateral. En la imagen de la
derecha también se aprecia la luxacidon congénita de ambas caderas.

MATERIAL Y METODOS

En un primer tiempo se llevo a cabo la colocacion de un halo craneal de traccion con 6kg
de peso diurnos, 4kg durante la noche vy retirada para comer (Figura 2). Con el halo se
consiguio reducir la curva escoliotica de forma significativa. Tras 6 semanas de traccion, y
aun con el halo, se intervino realizandose artrodesis desde T4 hasta ambas espinas iliacas
posterosuperiores. Durante la intervencion se produjo un neumotdérax derecho que se
resolvio satisfactoriamente con un tuvo toracico.
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Figura 3. Primera fila: radiografias en sedestacion de esqueleto axial en proyecciones anteroposterior
(izquierda) y lateral (derecha) tras 6 semanas de traccion con halo. Segunda fila radiografias de esqueleto
axial tras artrodesis.
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RESULTADOS

Tras la cirugia se consiguid restaurar de forma satisfactoria la anatomia axial tanto en el
plano sagital como en el coronal.

En el postoperatorio inmediato la paciente presentaba paresia de musculatura cervical
como consecuencia de haber mantenido el halo de traccion tanto tiempo. Tras
tratamiento rehabilitador restaurd su musculatura y consiguido nuevamente el control
cefalico.

El tratamiento quirdrgico con reduccion de la curva cifoescoliotica permitio la
independencia para la sedestacion al mismo tiempo que reduce el riesgo de patologia del
aparato respiratorio.

CONCLUSION

Los pacientes con AMEII presentan hipotonia proximal progresiva con mayor afectacion
de miembro inferiores. El inicio de la clinica tiene lugar entre los 6 y los 18 meses de
edad. La escoliosis aparece con un componente cifotico a partir de los 3 anos. La
hipotonia en combinacidn con la no deambulacidon favorece la luxacion o subluxacion de
las caderas. Algunos pacientes podran sedestar sin apoyo pero ninguno sera capaz de
bipedestar o deambular.

La cirugia en pacientes con AMEIIl, indicada a partir de un angulo de 202 de Cobb, aporta
una mejora sustancial en su calidad de vida ya que detiene la escoliosis neuromuscular
progresiva. Con el abordaje quirurgico se persigue que el paciente con AMEIl consiga la
sedestacion de forma independiente al estabilizar el esqueleto axial y la oblicuidad
pélvica. Ademas, la artrodesis frena las complicaciones derivadas de la deformidad y su
progreso, mejorando en muchos casos la patologia pulmonar asociada. El momento de
cirugia debe estudiarse cuidadosamente pues por un lado con la progresion la curva
puede volverse rigida y por otro el aumento de los grados complica el procedimiento. No
obstante, la indicacion debe ser clara llevandose a cabo una correcta evaluacion
preoperatoria con el establecimiento de unos objetivos bien definidos ya que
téecnicamente se trata de un proceso laborioso no exento de riesgos.

La traccion preoperatoria con halo de gravedad permite obtener una correccidon parcial
en los planos coronal y sagital antes de realizar la artrodesis facilitando en gran medida el
acto quirurgico y disminuyendo el riesgo de lesiones neurologicas. Sin embargo, aun no
se ha descrito un protocolo en el que se establezca un tiempo determinado ni un
porcentaje corporal concreto como peso de traccion.
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