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INTRODUCCION:

Aparece en pacientes con trastornos neuropaticos o miopaticos un compromiso en la alineacion normal de la columna debido a debilidad de la
musculatura del tronco, espasticidad o desequilibrio espinal. En casos con mayor afectacion neurologica y sistémica puede evolucionar de manera
imparable, afectando a la movilidad y sedestacion del paciente. Pudiendo ocasionar problemas cardiopulmonares con su evolucion. En asociacion puede
aparecer cierta oblicuidad peélvica, cuya correccion debera ser valorada en la planificacion terapéutica. El objetivo de la correccion quirurgica debera ser
conseguir y mantener a largo plazo una columna equilibrada y una pelvis normoposicionada.

OBEJTIVO:
breve revision de una patologia poco frecuente en la consulta de raquis: patologia raquidea asociada a enfermedades neuromusculares.

CASO CLINICO:
Paciente de 22 afnos con diagndstico de enfermedad de Lesch Nyhan y

manifestaciones neurologicas con retraso psicomotor, tetraparesia
espastica distonica y autolesiones, que ingresa para tratamiento
quirurgico de escoliosis.

Sin control de tronco durante sedestacion. Curva dorsolumbar T7-L2 en
progresion desde 2018 con 23° a 2023 con 75°. En estudio TC columna
completa: escoliosis dorsolumbar de convexidad derecha de 47°,
aumento de lordosis lumbar, estenosis leve de canal L4-S1 secundaria a
abombamiento global de discos, Estenosis moderada foraminal izquierda
en L3-L4 y bilateral en L4-L5 (de predominio derecho) y L5-S1 (de
predominio derecho). No se observan otras estenosis de canal ni
foraminales significativas. Defecto de fusion posterior en S2, S3, S4 sin
meningocele asociado.

Es intervenido mediante guias preformadas de brocado y control
fluoroscopico y neurofisiologico con artrodesis correctiva D3-S3-iliacos.

Tuvo que ser reintervenido para limpieza de herida quirurgica para
evacuacion de coleccion purulenta superficial y profunda. Crecimiento de
Proteus Mirabilis en cultivos intraoperatorios. Requiriendo a los 14 dias
nueva limpieza quirurgica por evolucion torpida.

Buena evolucion posterior. Se realiza teleradiografia a los 3 meses: curva
T7-L2 de 23.7°, lordosis lumbar de 49.8°. Sin complicaciones en herida,
sin dolor ni lesion de partes blandas.

DISCUSION:

Las deformidades neuromusculares se dividen en neuropaticas y miopaticas.

Las mas comunes son: paralisis cerebral, distrofia muscular de Duchenne, atrofia muscular espinal, lesion espinal, mielodisplasia, y otros como ataxia
de Friedrich o sindrome de Rett

La incidencia de afectacion espinal en este grupo de enfermedades es variable, con tendencia a presentar dificultad para el manejo postural, dolor,
lesiones cutaneas, afectacion cardiopulmonar...

A diferencia de las escoliosis idiopaticas, estos pacientes requieren de un estudio multidisciplinar por su enfermedad de base. Ademas suelen
desarrollarse mas precozmente, con curvas largas, deformidad en planos coronal y sagital, alteracion en la oblicuidad pélvica.

Ademas del examen fisico, radiografias en proyecciones anteroposterior y lateral, un estudio del balance espinal, oblicuidad pelvica y flexibilidad de la
curva, si hay sospecha de problemas intraespinales se puede recurrir a la RMN.

Se dispone de corses, yesos, ortesis, como tratamiento conservador en estadios iniciales para intentar frenar la evolucion de la deformidad y mejorar
la sedestacion en deformidades flexibles. Asi como un exhaustivo control de la enfermedad de base. Si bien es cierto que no han demostrado frenar
su evolucion ni corregirla, por lo que la cirugia suele ser el tratamiento definitivo.

Las principales indicaciones de tratamiento son: deformidades progresivas con gran afectacion toracica o pacientes con oblicuidades pelvicas que
afecten a la bipedestacion o sedestacion. En muchos casos se requieren fijaciones largas para la correccion de la oblicuidad peélvica. Esto ha
demostrado mejores resultados.

Sin recurrir a artrodesis, haciendo uso de varillas extensibles, varillas con control magnetico, guias de crecimiento, entre otros, en menores de 10
anos con curvas que no se controlan con corsés y asi no afectar al crecimiento remanente del paciente.

Recurriendo a la artrodesis en deformidades progresivas, deformidades de tronco, oblicuidad pelvica que interfiere con su funcionalidad. Si la curva
ha progresado por encima de los 50° o si hay descompensacion a nivel toracico.

Cirugia de manera precoz en Enfermedad de Duchenne con curvas de 20°, para prevenir el deterioro pulmonar esperable.

CONCLUSIONES:

La deformidad espinal que aparece en pacientes con enfermedades neuromusculares estara en relacion con la severidad de esta ultima y por ello un
control de la misma ayudara a controlar la progresion de deformidad. En muchos casos la cirugia sera el unico tratamiento definitivo. Estos pacientes
requieren de un estudio multidisciplinar, suponiendo su tratamiento un reto. El tratamiento definitivo ira dirigido a mejorar su calidad de vida y la de sus
cuidadores.
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