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PRESENTACION

Se hace una revision y puesta al dia sobre los tras-
tornos musculo-esqueléticos mas frecuentes del
Mielomeningocele. Comprende los siguientes capitu-
los: Generalidades, patologia, epidemiologia, historia
natural, principios generales de tratamiento. Pato-
biomecanica y tratamiento especifico de las lesiones
en columna, cadera, rodilla y pie.

GENERALIDADES: INTRODUCCION

Los defectos del tubo neural (DTN) y entre ellos el
Mielomeningocele (MM) forman, con la luxacion
congénita de la cadera y el pie varus equino congé-
nito, las anomalias mas severas y frecuentes del
sistema locomotor. El estudio del MM constituye, a
su vez, uno de los capitulos mas apasionantes, con-
trovertidos y en cierta forma deprimentes de la Orto-
pedia Infantil. Es apasionante porque en su analisis
se sintetizan la mayoria de los mas importantes
problemas de la especialidad: deformidades, tras-
tornos biomecdanicos y sistemas de tratamiento.
Controvertido porque entrafia discusiones no solo
desde el punto de vista ético, filoséfico y moral, en
cuanto hace relacion a la seleccion de los pacientes
susceptibles de tratamiento, sino en cuanto a la
conducta, los tratamientos y técnicas utilizados, y
deprimente, porque tanto los pacientes, como los
padres, los que rodean al enfermo y los mismos
médicos nunca logran quedar satisfechos con los
dispendiosos, prolongados y costosos tratamientos
que requieren estos pacientes.

del Colegio Mayor de Nuestra Seriora del Rosario.

DEFINICION

EI MM es la variedad mas severa de las que integran
el grupo de las Espinas Bifidas (EB). Este grupo de
deformidades se caracteriza por una falla embriona-
ria del desarrolio del arco vertebral posterior, y a
veces de toda la vértebra, lo cual va asociado a la
presencia de una displasia de la médula espinal, de
sus envolturas y de complicaciones inherentes a los
trastornos neuromusculares que la deformidad
espinal determina.

CLASIFICACION

Las EBs se han dividido clasicamente en los siguien-
tes grupos:

Espina bifida oculta: Deformidad caracterizada
por una falta de unién del arco posterior de la vérte-
bra, generalmente no acompafada de trastornos
aparentes de los elementos contenidos en el canal
vertebral. Esta anomalia puede pasar desapercibida
durante toda la vida del individuo o ir asociada a
trastornos neuromusculares y esqueléticos.

Meningocele: Es una deformidad en la cual
existe una solucion de continuidad del arco posterior
asociada a una herniacion de las meninges y la
formacion de un saco de contenido liquido. Ocasio-
nalmente va acompanada de deformidades neuro-
musculares.

Mielomeningocele: Deformidad en la cual la
hernia de las envolturas de la médula va acompa-
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fiada de estructuras nerviosas. Frecuentemente va
asociada a una mielodisplasia y una hidromelia,
todo lo cual determina una severa disfunciéon neu-
romuscular distal y correspondiente al segmento
lesionado.

El MM puede estar recubierto de piel o aparecer
abierto al exterior (raquisquisis) con las consecuen-
cias correspondientes.

El Problema: El nacimiento de un nifio con MM
determina una situacién catastréfica en el nicleo
familiar, que se ve obligado a enfrentar una serie de
conflictos éticos, sociales y terapéuticos. El médico,
obviamente, debera participar y ayudar a resolver
muchos de estos problemas a la luz de sus conoci-
mientos y de su experiencia.

Si en el pasado, muchos de estos nifios morian
al nacimiento o en los primeros dias 0 meses de vida,
por las complicaciones inherentes a las deformida-
des raquimedulares y de sus complicaciones: infec-
cion, hidrocefalia, insuficiencia renal, en la actuali-
dad y gracias a los adelantos de la medicina, y en
especial, de los antibiéticos y de las valvulas de
derivacion del liquido cefaloraquideo, estas compli-
caciones pueden ser solucionadas, por lo cual el nifio
logra sobrevivir. Es por esto que cada vez se obser-
van en la consulta ortopédica mas enfermos con
esta afeccion, asi como méas trastornos neuromuscu-
lares y esqueléticos para solucionar y tratar. En
general, sobrevive un buen nimero, l0s nifios que
han sido seleccionados para ser tratados quirurgi-
camente y un nimero pequefio que, de acuerdo con
los diferentes autores fluctua entre 0y 30 por cientos.
7,9, 10 de los pacientes a los cuales no se les hace
correccion quirtrgica del defecto neural.

Patologia. Desarrollo normal y anormal de la
columna espinalrs

La médula espinal tiene su origen en la hojilla
externa o ectodermia, de las tres que forman el
embrién primitivo. La proliferacion y crecimiento
celular de esta hojilla da lugar a la placa neural,
estructura esta localizada en la parte media de la
region dorsal del embrion.

Esta placa, en el curso normal de la evolucion,
se incurva dorsalmente, adosandose mds tarde sus
bordes laterales formando el tubo neural. Este pro-
ceso se cumple hacia los 21 dias de la gestacion. Se
inicia en la regién tordxica y se hace posteriormente
en la cefdlica y crural. El tubo neural, cefalicamente
se continda con una estructura similar, origen del
encéfalo.

La condensacion, que también tiene lugar, sin-

cronicamente, en el mesodermo y la constitucion
ulterior de las somitas, origen de las futuras vérte-
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bras, determina la formacion del canal 6seo - verte-
bral que rodea, en toda su extensién, el tubo neural.

Hacia el dia 30 o 35 del desarrollo embrionario
se forman los plejos coroideos y se inicia la forma-
cion del liquido cefalorraquideo, que normalmente
circulara a partir de la 6a. a 8a. semanas entre el
cerebro y el espacio subaracnoideo a través del 4°
ventriculo. Esta circulacion se encuentra alterada en
el MM.

El desarrollo normal del tuvo neural, que se ha
descrito, no se realiza en el MM: Por razones atn no
bien definidas, pero aparentemente debido a causas
multifactoriales, no se lleva a cabo el adosamiento
posterior de la placa neural, persistiendo una solu-
cion en el tubo neural. Igualmente, el desarrollo de
las somitas y el cierre del arco vertebral posterior no
se produce. El desarrollo ectodérmico de la piel que
cubrira el raquis puede hacerse normalmente o no.
En el primer caso el defecto raquimedular aparecera
cubierto de piel normal y descubierto en el segundo.

La razén por la cual el tubo neural no se une ha
sido motivo de discusion por parte de los investiga-
dores2s. 29, 30, 31 incluso se hallegado a aceptar que
este adosamiento si se lleva inicialmente a cabo,
pero que luego, nuevamente se escinde y se separa,
debido a la presion intraluminal del liquido cefaloce-
falorraquideo que determina a esa altura, una ver-
dadera hidromelia2e, 30, 31,

Los defectos neurol6gicos no se encuentran
limitados exclusivamente a la médula espinal. Estos,
frecuentemente, van acompanados de anormalida-
des del cerebelo y del tallo cerebral (Chiari tipo Il y IIl)
caracterizados por una herniacion del cerebelo y la
protuberancia en el canal medular, a través del agu-
jero magno debido a un exceso de presion del liquido
cefalorraquideo intracerebral3?.

Genética: Aunque no esta bien establecido el
caracter hereditario en la EB, se acepta, en la actua-
lidad, la existencia de un modelo multifactorial
hereditario: combinaciéon de factores genéticos y
ambientales, como causantes de la deformidad. La
posibilidad de que aparezca en un segundo hermano
asciende en un porcentaje del 1 al 5 por ciento y de
un tercero hasta del 100 por ciento. La deformidad se
ha presentado en gemelos.

En los EE.UU. de A3, se presentade 1 a2 MM,
por cada 1.000 nacimientos vivos. Alrededor del 5
por ciento de ellos ocurre en parejas con una historia
familiar de defectos del tubo neural, pero la mayoria
ocurren sin antecedentes especificos. No existe,
hasta el presente, un factor de riesgo conocido como
causa. Cada mujer embarazada, por tanto, estd ante
la posibilidad de tener un hijo con E.B.




EPIDEMIOLOGIA

Los DTN.: anencefalia, E.B., ocupan uno de los prime-
ros puestos, en frecuencia, entre las anomalias gra-
ves del recién nacido. La frecuencia del MM entre los
nifios recién nacidos vivos varia de una nacion a otra
y un mismo pais de una region a otra. Liverpool
muestra una incidencia del 3 por 1.000 y el pais de
Gales del 4 por 1.000. En los EE.UU. de América del 1
al 1.6 por 1.000. La prevalencia de |a EB en este pais
es de 8 por 10.000 nacimientos vivos para la raza
blanca y del 2 al 3 por 10.000 en la raza negra. Es
mas frecuente en la region sureste de la EE.UU. que
en la region noroeste. El MM. es una enfermedad que
afecta entre 6.000 y 11.000 recién nacidos cada afno2.
13_|a frecuencia en Suecia es del 0.72 por mil. En el
Japon es baja y sorprendentemente casi inexistente,
en las zonas donde estallaron las bombas atémicas:
Hiroshima: 0.1 por mil, Nagasaki: 0 por mil32, 2s,

La frecuencia en Bogota de |a EB es del 0.23 por
mil, de acuerdo con un estudio realizado sobre
21.211 recién nacidos vivos en el afo 1968 (5 nifios
entre 21.211) tres de ellos murieron a los pocos dias
de nacert. La frecuencia en clinicas privadas de
Bogot4 muestran cifras parecidas: Clinica Palermo: 1
por 3.547 nacimientos vivos. Clinica del Country: 1
solo caso en tres afios y 600 nacimientos vivos21. 22,

HISTORIA NATURAL

Cuadro Clinico:

Por ser el cuadro clinico del MM bien conocido no
vale la pena ser descrito en detalle y solo detenerse
en algunas consideraciones importantes desde el
punto de vista didactico.

El nifo, al nacimiento, presenta una deformidad
en la espalda caracterizada por una masa blanda
semiquistica, mediana, recubierta o no de piel, pulsa-
til y de contenido nervioso. La piel que la recubre
puede presentar manchas, angiomas o estar ausente,
caso en el cual el tejido nervioso aparece a la vista,
asi como el liquido cefalorraquideo que lo bana.
Existe una paralisis y anestesia de los segmentos
distales a la lesion nerviosa. Incontinencia de orinay
de materia fecal. En muchos casos el MM va aso-
ciado a otras deformidades de la columna como
cifosis, escoliosis, lordosis, asi como deformidades
de la cabeza, especialmente hidrocefalia. Desde el
nacimiento pueden apreciarse deformidades de los
miembros inferiores de tipo postural y mas frecuen-
temente por imbalance neuromuscular.

Evolucion, sobrevivencia:

La sobrevivencia del nifio con MM es en la actuali-
dad mucho mayor de lo que fue hasta mediados del
siglo, gracias a los adelantos de la medicina y de la
cirugia. La sobrevivencia esta de acuerdo con la

complejidad y sofisticacion del tratamiento. E/ nifio
con MM que no es tratado agresivamente usual-
mente morird en la primera infancia. La tasa de
mortalidad, sin embargo, difiere entre los diferentes
autores y va desde el 70 al 100 por ciento4, 7, 9. 10,
Ironicamente es mayor entre los nifios que han per-
manecido hospitalizados después del nacimiento?.

En los nifios no tratados, el 90% muere en el
primer afo y el 6% en el segundo ano2eé (Grafico 1).
La causa de muerte en este grupo de nifos es princi-
palmente hidrocefalia, la infeccion intracraneal y la
falla renal.

En un grupo de pacientes, que no fueron acep-
tados como buenos candidatos para recibir trata-
miento quirdrgico, pero que sobrevivieron (30 por
ciento del total) todos ellos eran, en el momento de la
revision, severamente incapacitados, incontinentes,
movilizables sélo en silla de ruedas, pero ninguno
tenia un C.I. por debajo de 90. La experiencia de los
familiares no era en general malas, 14.

La sobrevivencia, en el grupo de pacientes que
ha sido tratado quirirgicamente, es del 41 por
ciento27. De éstos, el 49 por ciento necesitan sillas de
ruedas, 18 por ciento aparatos y muletas, el 20 por
ciento puede caminar aunque con dificultad y sélo el
13 por ciento son completamente independientes. El
83 por ciento de todo el grupo era incontinente. De
todo lo cual puede deducirse que maximo, sélo el 7
por ciento de los nifios sobrevivientes y que han
recibido un maximo de tratamiento pueden ser con-
siderados finalmente como normales. Un 20 por
ciento llegan a tener una inteligencia normal pero su
dependencia fisica los incapacita para una vida
independiente. Requieren de frecuentes hospitaliza-
ciones y su promedio de vida es menor de lo normal.
El restante 67 por ciento son incapacitados fisicos
severos?? (Gréfica 2).

Desarrollo psicomotor:

La deprivacién ambiental, limita las posibles expe-
riencias que normalmente tiene el nifio en el curso de
su desarrollo, hace que el nifio con MM, tenga un
desarrollo motor lento' y frecuentemente, que nunca
llegue a adquirirlo completamente. Esta deprivacion
comienza con el tiempo que el recién nacido pasa en
laincubadora y luego en el hospital separado de sus
padres y familiares. ContinGa con el aislamiento de
otros nifios al no poder asistir a los jardines infanti-
les, al colegio y luego al no participar de las activida-
des propias de la época de la adolescencia.

Su lento desarrollo sicomotor va asociado a
trastornos de la personalidad: retraimiento, intros-
peccién y asociabilidad, caracteristicas comunes a
estos pacientes y a muchos incapacitados fisicos y
que son debidas, ademds de la deprivacion ambien-

57



tal ya mencionada, a la pobre imagen que ellos
tienen de si mismos.

Complicaciones:

Aparte de los trastornos funcionales de los miem-
bros inferiores y del tronco, caracteristico de los
nifios con MM. Alteraciones que serdn estudiadas
mas adelante, existen otras complicaciones de tipo
general, como son las siguientes:

a. MNeurologicas: La mayoria de los nifios con MM
muere en la temprana infancia por complicacio-
nes neurologicas: hidrocefalia, S de Chiari l y I,
Meningoencefalitis, etc. Estas complicaciones se
han podido evitar o controlar en los ultimos afios
con los antibidticos y las derivaciones del L.C.R.

b. Renales: Si el nifio sobrevive, su infancia tiene
que enfrentar un pronéstico sombrio. Hacia la
mitad de la segunda década de la vida, aproxi-
madamente el 9% de los pacientes muere por
problemas relacionados con patologia renal1e y
un 41 por ciento restante muestra evidencia de
disminucion de la funcion renal. Del 40 al 70 por
ciento de estos nifios muestran dilataciones del
polo superior del rifidn. Las derivaciones urina-
rias y la cateterizacion intermitente han mejo-
rado las estadisticas. Estas técnicas parecen
haber dado resultados semejante, aunque han
persistido las complicaciones urinarias: 32 por
ciento de reflujo en la cateterizacion intermi-
tente; bacteriuria en el 38 por ciento de los
pacientes cateterizados y en el 70 por ciento de
los casos de derivacion, etc.

c. Intestinales: La incontinencia fecal es otra com-
plicacion frecuente en estos nifos, la cual, a su
vez repercute negativamente en su estado sico-
social. El tratamiento usual consiste en enemas,
supositorios y entrenamiento de defecacion
postprandial. Aunque estas medidas a menudo
son exitosas no lo son en forma constante. Las
nuevas técnicas de bioretroalimentacion en este

respecto han mostrado buenos resultados17. 20,
23

d. Disfuncion de los miembros superiores: Un alto
porcentaje de ninos con MM presentan una dis-
funciéon de sus miembros superiores® con un
promedio de su puntaje del 59 por ciento: Esta
disfuncion se refiere a pobre habilidad, trastor-
nos en el movimiento simultaneo de las manos,
inadecuado control y coordinacion. Esto es
debido a la existencia en ellos de malformacio-
nes del sistema nervioso central conconmitan-
tes con su lesion medular. La disfuncion de los
miembros superiores es mayor y mas frecuente
cuando el MM va asociado a una hidrocefalia.
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Los siguientes factores pueden ser la causa de
esta disfuncion:

1. Anormalidad en la posicién y estructura del
cerebro posterior especialmente cerebelo y
que producen con frecuencia nistagmus y
ataxia cerebelosa.

2. Dilatacion ventricular secundaria a hidroce-
falia con dafo de la corteza y otras estructu-
ras cerebrales.

3. Epilepsiay P.C.

4. Anormalidades de posicién y de estructura
de la médula cervical.

e. Disminucion de la talla: La disminucion de la

estatura es comun en los nifios con MM y
depende de las deformidades musculo-
esqueléticas de los miembros inferiores, el cre-
cimiento anormal del crecimiento vertebral y
atrofia de las extremidades inferiores, ademas
de hidrocefalia, enfermedad renal prolongada,
hospitalizaciones frecuentes y stress familiar.
Sin embargo, la longitud de los miembros supe-
riores es sensiblemente igual a la de los indivi-
duos normales.

Tratamiento:
Se ha dividido en 4 partes fundamentales:

» Tratamiento profilactico.

« Seleccion de los pacientes susceptibles de tra-
tamiento.

« Medidas generales de tratamiento y tratamiento
del MM.

« Tratamientos ortopédicos especiales.

Tratamiento profildctico: Es tan limitado el
potencial de vida de los pacientes con MM, severo el
cuadro clinico de los nifios que han logrado sobrevi-
vir, tan alto el grado de limitacion fisica, intelectual y
sicoldgica; tan lamentables los trastornos sensoria-
les, urinarios e intestinales, tan pobre el prondstico y
los resultados a largo plazo, tan costosos, molestos
y dificiles los tratamientos y, en fin tan penosa la
vida de los pacientes, de sus familiares y allegados,
que pensamos, es un deber de la sociedad dictar
medidas eugenésicas que permitan evitar el naci-
miento del nifio con esta terrible deformidad.

Estos resultados pueden obtenerse bien sea
mediante la Consejeria genética que evite la concep-
cion del nifio anormal, en aquellas familias que ya
han pasado por esta experiencia, 0 mediante la




interrupcion de un embarazo que ya ha sido diagnos-
ticado como anormal.

El examen obstétrico en general y el examen
especifico orientado a la deteccion precoz de la
deformidad, en particular como es la dosificacion de
la alfa-fetoproteina en el suero materno, examen
practicado a partir de la décimo sexta semana, per-
mite detectar la espina bifida abierta con un alto
indice de seguridad. Ante la presencia de una reac-
cién positiva se deba hacer una ultrasonografia con
el objeto de descartar la presencia de otras posibles
causas de elevacion de la alfa-feto-proteina, como
son: el embarazo gemelar, la anecencefalia, el onfa-
locele y una edad gestacional incorrecta3. En casos
de dudas, finalmente puede realizarse la dosificacion
de la alfa-fetoproteina en el liquido amniético y la
relacion acetilcolinesteresa/psudocolinesteresa en
el liquido amnidtico.

Seleccion de los nifos susceptibles de trata-
miento: Si no se ha logrado el ideal del tratamiento,
que como se ha dicho es el evitar el nacimiento del
nifio anormal, y se esté ante la presencia de un
recién nacido con MM, un equipo médico especiali-
zado, después de estudiar su pronéstico vital y fun-
cional, debe definir si debe recibir o no un trata-
miento intensivo. Este criterio de seleccién que ha
sido declarado ético y moral en muchos paises debe
contar con la aprobacion de los padres, debidamente
ilustrados al respecto4. s. 6. 7, 8, 9, 10, 11, 12, 13, 14, 15,

Aquellos nifios de buen pronéstico y seleccio-
nados para ser tratados seran sometidos a la
correccion quirargica del defecto y recibiran todas
las medidas necesarias para lograr su sobrevida y
su rehabilitacion funcional. La intervencion puede
realizarse en el curso de la primera semana que
sigue al nacimiento?. 14. La emergencia con que
antes se indicaba, en realidad no esta justificada ya
que s€ ha comprobado que el estado neuroldgico no
se deteriora al prolongar su espera aproximada-
mente una semana'4. Este tiempo se considera
necesario, tanto para realizar estudios medicos del
equipo encargado del nifio, como para poder obtener
el consentimiento de los padres.

Aquellos nifios de mal prondstico sélo recibiran
cuidados de enfermeria. Podran permanecer en el
hospital, si su estado es critico, o ser enviados a su
casa. La region espinal debe protegerse y evitar asi
su presion. De ordinario no se indican antibioticos ni
sedantes y por supuesto tampoco la aplicacion de
valvulas derivativas. De acuerdo con los trabajos
publicados, la sobrevida de estos nifios que han sido
tratados en el hospital es minima. En cambio, la de
aquellos que han sido atendidos solicitamente en el
hogar, alcanza un 30 por ciento4. El niio que sobre-
vive debe ser revaluado a los seis meses para una
nueva seleccion para tratamiento quirdrgico.

Se han tenido como pautas de seleccion las
siguientes:s, 9. 10, 25, 27,

No son seleccionables: Los nifnos que presentan
una localizacion alta del MM: craneo bifido, menin-
gocele cervical o toracico, y en general, lesiones por
encima de T-12 acompanadas de paralisis muy
extensas.

Los nifios que al nacimiento presentan un
aumento considerable del volumen cefélico o infec-
ciones del sistema nervioso.

Niflos que presentan deformidades asociadas:
cifosis severa, por ejemplo.

Nifios con retardo mental y que presentan ima-
genes lacunares en las radiografias del craneo2s.

La experiencia de varios autores27. 28 hg mos-
trado, como una 0 mas de estas condiciones estan
presentes, la mitad de los nifios muere en la infancia
y la mitad restante presenta, si sobrevive, severas
deformidades e incapacidades. En una revision
retrospectiva de 163 casos de MM que habian sido
juzgados con estos criterios, solamente uno tuvo un
buen resultado. Si uno de estos nifios clasificado
como de mal prondstico, logra sobrevivir se le
deberd hacer una revaluacion posterior.

En contra de los conceptos enunciados vy
teniendo en cuenta que la sobrevivencia de los nifios
como MM, no tratados, es cada vez mayor, ha hecho
pensar a varios autores que todo nifio con MM,
excepto aquellos que estan en grave peligro de
muerte, debe ser tratados en forma intensiva7. 11. El
gobierno norteamericano, recientementet2 ha
tomado la decision de que todos los nifios, no
importa el dafio que presenten, deben ser tratados
con todos los elementos de que dispone la medicina
moderna, a menos que estén en proceso de muerte o
que presenten anomalias incompatibles con la vida.

Medidas generales de tratamiento. Por ser mul-
tiples los sistemas corporales comprometidos en el
paciente como MM, su tratamiento debe ser polifacé-
tico, integral, de habilitacion y debe abarcar el con-
curso de muchos especialistas en medicina: pedia-
tra, ortopedista, neurocirujano, fisiatras, terapistas
ocupacionales, maestros, trabajadoras sociales,
consejeros vocacionales, etc.

El neurdlogo y el neurocirujano deben tratar las
lesiones del sistema nervioso, de la EB, de la hidroce-
falia, los posibles sindromes asociados: Arnold
Chiari, infecciones, etc.

El pediatra, el internista, el siquiatra, el cirujano

plastico, etc., cada uno en su especialidad evitando y
controlando su campo afectado.
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El maestro y el consejero vocacional_educan-
dolo y capacitandolo para lograr un futuro indepen-
diente.

Finalmente el ortopedista tratando el sistema
locomotor profundamente alterado.

Tratamiento ortopédico especializado. S610 nos
detendremos en describir las lesiones osteoarticula-
res que se presentan en el MM, su patobiomecanica,
sus caracteristicas fisicas y su tratamiento corres-
pondiente. Se revisaran en su orden las deformida-
des de la columna, de la cadera de la rodilla y del pie.

Por ciento

100+

80 —

T T T T T T o0
1 dia 29 dias 3 meses 12 meses 2 anos 7 afnos
Grafico 1. Edad de la muerte de 97 nifios en una serie de 99
casos de mielomeningocele. Reproducido de Hide, D.W.,
Williams, H.P. y Ellis, H.L.2s,

Cojera 20%

Normal 13%

Grafico 2. Resultados del tratamiento del mielomeningocele.
Tomado de Lober, J. Dev. Med. Child Neurol., 13: 299, 1971.

60

COLUMNA VERTEBRAL

La espina bifida se acompafa frecuentemente de
otras deformidades de la columna vertebral: Hall y
Martins analizaron un grupo de 130 pacientes con
mielomeningocele quienes ya habian completado su
crecimiento: el 78 por ciento de ellos tenian deformi-
dades en la columna.

Banta y col2 revisaron 268 pacientes seguidos
por mas de cuatro afios: 16 por ciento presentaron
escoliosis a los cuatro afios: 35 por ciento a los
nueve anos y 52 por ciento a los quince afnos.
Cuando la lesién se encontraba localizada a la altura
de T 12 6 por encima del 100 por ciento presentaban
escoliosis.

Piiggott, igualmente, revisando 250 pacientes
con MM, encontré escoliosis en el 90 por ciento de
ellos a la edad de 10 afios.

Clasificacion de las Deformidades

Las deformidades de la columna en los pacientes
con MM, se pueden clasificar en 3 grupos: a menudo,
sin embargo, se presentan combinadas:

1. Anormalidades congénitas del cuerpo vertebral:
pueden a su vez comprender dos tipos embrio-

narios:
a. Defectos de formacion, que resultan en
hemivértebra y

b. Defectos en segmentacion, produciendo una
s6lida barra de hueso que une 2 0 mas
segmentos vertebrales. En cada caso el
resultado serd un crecimiento desigual de la
columna.

2. Inestabilidad local, determinada por la ausencia

de elementos posteriores y por trastornos parali-
ticos debidos a déficit neuroldgico.

La estavilidad de la columna es debida a 3 facto-
res: la estabilidad inherente a la constitucion
morfol6gica y disposicién de los cuerpos verte-
brales; la determinada por elementos posterio-
res (facetas y ligamentos) y la producida por los
musculos en los diferentes segmentos de la
columna.

En el paciente con MM estos factores normales
de estabilidad se pierden especialmente por la
ausencia de los elementos posteriores, sus
musculos y ligamentos. Si a lo anterior se asocia
la paralisis muscular y la disfunciéon neuro-
muscular, el resultado serd una paraplejia con
una amplia laminectomia.

3. Hidromielia y/o estrechamiento de la médula

espinal con incremento del déficit neuroldgico.




El déficit neurologico progresivo esta general-
mente asociado con hidromielia o estrecha-
miento de la médula en el sitio del reparo del
MM. Una progresiva lesion neuroldgica debe ser
la primera consideracién en un nifio con MM,
con deformidad de la columna y ausencia de
anormalidades congénitas.

Las deformidades de la columna, en el MM
pueden morfolégicamente clasificarse en: cifosis,
lordosis, escoliosis y cifoescoliosis. Estas curvas
pueden ser debidas, como se ha visto, a defectos
congénitos, estructurales, de los elementos 6seos 0
aimbalance muscular, ocasionado por la lesion neu-
rolégica. En general las deformidades debidas a
imbalance neuromuscular aparecen y se desarrollan
a edades mas avanzadas.

Las cifosis predominan en pacientes en |os cua-
les el MM tiene un nivel toracico.

La historia natural de la escoliosis asociada a
E.B. ha sido analizada por varios autores. En general
su severidad se relaciona con el nivel topografico de
la lesiéon. Shurtleff y col1? analizando un gran
nimero de casos sefiala las caracteristicas de su
evolucion: a la edad de un afo s6lo un 3% habia
desarrollado escoliosis; a los 10 afios el 33%, cuando
el nivel era T 12; 22% cuando era L1 6 L2; 18% a
niveles de L3/L5 y 3% a nivel de S1. Al final del
crecimiento 88% de los pacientes con nivel toracico
presentaron escoliosis significativa; 63% con nivel
L1-L2 y 23% con nivel L3-L5 y 4% con nivel S1.

Examen Radiologico

Los examenes radiograficos de la columna que se
utilizan en pacientes con MM difieren de los que se
hacen, de rutina, en otras afecciones de la espalda.

En el paciente con MM las proyecciones vertica-
les anteroposteriores y laterales deben ser tomadas
de pie, si el paciente puede caminar, o sentado si el
paciente esta reducido a una silla de ruedas. Las
proyecciones supinas deben ser tomadas antero-
posterior y lateral y deben ser hechas con las cade-
ras flejadas 45°y con una abduccion de 30°, la cadera
en esta posicion elimina el efecto de contractura de
la columna y la posicion supina el de la gravedad,
permitiendo el andlisis sin el efecto de los factores
externos. Las proyecciones supinas también pro-
veen un mejor detalle 6seo, permitiendo determinar
la presencia 0 ausencia de defectos congénitos y
apreciar la extension y caracter de la espina bifida.

La rigidez y la flexibilidad de las curvas son
determinadas mejor por radiografias tomadas con
continua y firme traccion (test de Adams). Las pro-
yecciones laterales activas, Gtiles en escoliosis idio-
paticas, no son de valor en pacientes paraliticos.

Cuando existe una oblicuidad de la pelvis siem-
pre se debe tomar la radiografia con traccion de la
cabeza y al mismo tiempo de la extremidad inferior
del lado en que la pelvis se encuentra elevada para
poder ver de esta manera la verdadera correccion de
la oblicuidad pélvica.

La correctibilidad de la lordosis lumbar se hace
mas obvia mediante radiografias laterales tomadas
en flexion forzada del tronco. El estudio de la cifosis
tor4cica se logra mediante una extension forzada en
posicion lateral.

Ocasionalmente se deben utilizar técnicas
radiograficas especiales, como mielografias con
metrizamida, para diagndstico de hidromielia y
estrechamiento de la médula, en pacientes con défi-
cit neurologico progresivo; tomografias computari-
zadas para poder valorar la médula espinal, en su
diametro y forma, extension de la espina bifida y
valoracion de la calidad de los cuerpos vertebrales.
Estas técnicas tienen especial valor en el estudio
preoperatorio de pacientes a los cuales se planea
hacer una fijacion quirargica. Otras técnicas de diag-
nostico incluyen los potenciales evocados que son
examenes de diagnosticos muy sensiblgs y no inva-
sivos Utiles en el estudio de las enfermedades pro-
gresivas. Estos test no siempre diferencian una
hidromielia de un estrechamiento de la médula pero
fijan bases para futuros examenes.

Principios generales y objetivos del tratamiento:

Los objetivos basicos del tratamiento en los pacien-
tes con deformidades de la columna en el mielome-
ningocele, incluyen una adecuada preservacion de la
funcién pulmonar, el mantenimiento de una buena
estabilidad en la posicion sedente toda vez que la
deformidad de la columna en los pacientes con mie-
lomeningocele no sélo impide o limita una marcha
efectiva sino que hace dificil el sentarse. Al tener una
pobre capacidad para sentarse, tiene el paciente que
utilizar las dos manos para mantener la postura,
perdiendo de esta manera mucha funcion, ya que a
diferencia de las personas sanas, el paciente con
espina bifida necesita de sus manos para mantener
su balance.

Otro de los objetivos principales del tratamiento
es mantener un adecuado crecimiento del tronco,
para obtener una normal longitud del dorso, asi
como también evitar la aparicién de prominencias.
Se deben evitar el desarrollo de trastornos tora-
coabdominales secundarios a la desproporcion entre
el volumen de las visceras de estas regiones y su
envoltura esquelética, reduccion de volumen que es
la consecuencia de hacer fusiones espinales muy
precoces. Estas funciones sin embargo pueden estar
indicadas en curvas congénitas, cifosis 0 escoliosis
que llegan a ser muy rigidas y severas a edades muy
tempranas.
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Se deben tenerigualmente presentes los aspec-
tos cosméticos del paciente, los cuales no parecen
ser prioritarios en el tratamiento. Es importante
recordar que estos pacientes con problemas neuro-
musculares y aun aquellos con severas deformida-
des asociadas al MM, tienen autoestima de su ima-
gen corporal. Es una regla general el que el paciente
estara mejor sentado derecho y alto, en una silla de
ruedas, que encorvado y deforme.

Tratamiento:

De las deformidades que ocurren en el MM proba-
blemente las de més dificil tratamiento son las de la
columna. Es esencial, antes de iniciar una correccion
de las deformidades de los miembros inferiores, en
el paciente con MM, un manejo efectivo de las
deformidades de la columna para no caer en el
peligro de ir a perder los beneficios que se han
obtenido de un tratamiento previo.

En el manejo de la espalda se debe recordar
que, en la historia natural de las curvas de la
columna en pacientes con MM, un hecho constante
es su inminente progresion. Esto es particularmente
cierto cuando la causa de las deformidades son
anomalias congénitas, paralisis e inestabilidad alre-
dedor del defecto o progresiva pérdida neurolégica.

En el tratamiento de escoliosis se deben tener
en cuenta varias recomendaciones basicas: en
general, curvas menores de 20°, deben ser tratadas
mediante corsés ortopédicos. Curvas mayores deben
ser tratadas quirurgicamente. Por afios se ha utili-
zado en estas deformidades el corsé de Milwaukee,
aunque con éxito relativo. Es por esta razén que se
han ideado otros tipos de corsés, mas utilizados en
la actualidad. Entre estos quizas el mas prescrito es
el Wilmington, cuyos principios generales son el
cuidadoso y moldeado y el ajuste al cuerpo. Los
corsés funcionan de una manera pasiva, lo cual
implica que la curva debe ser flexible, requerimiento
que debe ser de caracter absoluto. El tiempo de uso
debe ser progresivo, incrementandose lentamente,
poniendo especial cuidado en la piel; en este punto,
los familiares deben colaborar en su cuidado y vigi-
lancia.

El objetivo del tratamiento conservador busca
mas retardar la fusién espinal hasta que exista un
adecuado crecimiento de la columna que prevenir
dicha fusion. Lo anterior es particularmente impor-
tante para el nifio, quien serd dependiente de una
silla de ruedas en la que el tronco sera su altura
funcional. El grafico 3 muestra la cantidad de altura
en el tronco que se pierde con fusiones realizada en
edades tempranas con una fusion realizada desde T
5y S1 alaedad de 5 afios, perdera en altura el nifio
aproximadamente 13 cm.
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Nunca se debe retrasar la cirugia hasta la com-
pleta cesacion del crecimiento: un soporte externo
puede ser exitoso en evitar el progreso de la escolio-
sis en la etapa de crecimiento lento, pero cuando el
crecimiento se acelera la capacidad para controlar la
curva se pierde sin cirugia; por esto la mejor edad
para realizarla es entre los 10 y 12 afos en las
mujeres y los 12-14 anos en los hombres.

Las indicaciones de suspender el tratamiento
con ortesis son:

— Una adecuada edad de fusion.

— Una falta de respuesta satisfactoria de la curva
soporte ortopédico.

— Problemas de piel.

Son indiciaciones quirurgicas las siguientes:

Deformidades ciféticas que no pueden ser con-
troladas por ortesis y que requieren usualmente
cirugia temprana.

Las deformidades congénitas que no respon-
den al tratamiento con ortesis sus indicaciones basi-
cas son las curvas neuromusculares.

Cuando la escoliosis es dada por una simple
hemivértebra o una barra no segmentada corta, el
tratamiento es temprano al igual que la escoliosis
congénita con mielomeningocele. La temprana fusion
en el drea elimina las fuerzas anormales de creci-
miento permitiendo a la columna crecer normal-
mente. La cirugia se debe practicar a cualquier edad
en que se detecte progresion.

Cuando existe una combinacion de hemivérte-
bra y barra no segmentada en el sitio del saco del
mielomeningocele, la fusion simple es inadecuada
porque la deformidad es severa y la angulacion
estructural, produciendo curvas compensatorias
arriba y abajo, es mejor controlada por una resec-
cién anterior de la cufa y estabilizacion.

Tratamiento quirdrgico.

El propdsito de la cirugia es proveer una columna
estable centrada sobre 1a pelvis. El papel de la ins-
trumentacion es ayudar en el alineamiento y estabi-
lidad y reducir las posibilidades de recidiva. El éxito
de la operacion esta dado por la fusion.

La alta incidencia de seudoatrosis cuando sélo
se utiliza una via (anterior o posterior) ha llevado a
muchos autores a recomendar la fusién doble en
todos los pacientes con mielomeningocele?. 18 En la
fusion anterior se hace una completa excision de los
discos invertebrales y se rellena el espacio inverte-
bral con hueso esponjoso. En curvas mayores de 90°,




luego de la liberacion y fusion anterior, se coloca al
paciente en traccion mediante un halo craneal por
dos semanas, para luego practicar el abordaje pos-
terior. Este sistema permite una mayor correccion,
un mejor mantenimiento de ella, un menor porcen-
taje de seudoartrosis y mejor correccion de la obli-
cuidad pélvica. Hasta el afo 1976 casi todas las
instrumentaciones posteriores se realizaban con las
barras de Harrington. Posteriormente, se han
comenzado a utilizar otros tipos de instrumentacio-
nes como la desarrollada por Allen y Ferguson?, o
técnica de Galveston y posteriormente las barras de
Luque. Estos procedimientos han hecho menos
necesario el uso de fijaciones anteriores, especial-
mente en las espinas bifidas de la region lumbar. La
técnica de Luquet1, 14 ha encontrado, sin embargo
ciertos inconvenientes como cuando existe hipopla-
sia y osteoporosis en los iliacos, que hace que las
barras emigren o rompan las delgadas corticales
6seas o cuando existe una ausencia de las laminas.
El efecto desfavorable de los alambres intralamina-
res es otro efecto adverso de este sistema.

La fusion posterior, cuando se usa la técnica de
Luque debe extenderse desde la vértebra limite
superior de la curva hasta el sacro. La fusion con-
siste en realizar una excision de las facetas y colo-
cacion en su lugar de hueso nuevo cortico espon-
joso: se practica decorticacion de las laminas y colo-
cacion de injerto 6seo obtenido de la cresta iliaca
o del banco. Ambos han probado tener la misma
calidad.

La cifosis congénita, asociada a trastornos neu-
rol6gicos toracicos altos representa un problema de
dificil tratamiento. Si la deformidad es lo suficiente-
mente grande requiere de reseccion de uno 0 mas
cuerpos vertebrales al momento del cierre del saco.
Mas frecuentemente la excisién de la lamina rudi-
mentaria es suficiente para permitir disminuir la ten-
sion de la piel y permitir su cierre. La decision de
cuales cuerpos deben ser en excindidos y como
realizar la fijacion puede ser dificil; parece ser lo mas
aconsejable excindir aquellos cuerpos entre el apex
de cifosis fija y apex de la lordosis, figura 1. Su
fijacion luego de la aproximacion de los extremos
debe realizarse con grapas o barras laterales.

CADERA

La funcién de la articulacion de la cadera frecuente-
mente est4 alterada en el MM. Dos factores pueden
motivar esta disfuncién: un trastorno motor, secun-
dario a la lesion neurolégica y a la pérdida de la
congruencia articular, bien sea en forma primaria o
secundaria, esta Ultima por imbalance muscular.
Aunque estos dos factores pueden actuar en forma
aislada, de ordinario estan intimamente relaciona-
dos.
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Disfuncion muscular:

El grado de alteracién motora, en el MM, depende del
nivel neurolégico de la lesién, que mientras mas baja
sea, menor serd la disfuncion muscular y articular.

Los nifios con un nivel neurolégico por encima
de L1 presentan extremidades flaccidas, acompana-




das, sin embargo, de contracturas en flexion, abduc-
cién y rotacion externa, deformidades que son debi-
das, mas que a imbalance muscular a vicios
posturales, secundarios a permanencia prolongada
en la cama. Estas deformidades deben ser evitadas o
corregidas mediante una adecuada posicion de los
miembros y el uso de férulas nocturnas. Unicamente
el 15 por ciento de estos pacientes llegan a caminar
en forma independiente.

Cuando la altura de la lesion estd nivel de L-3,
los musculos flexores de la cadera son normales
pero existe debilidad de los aductores. Las extremi-
dades son moviles y el prondstico de marcha es
mejor que en el grupo precedente. Dado el imbalance
muscular que existe, se presentan con frecuencia
contracturas en flexion de las caderas que muchas
veces se compensan con aumento de lordosis lum-
bar, deformidad muy aparente a la marcha. De
acuerdo con Sharrards, el 50 por ciento de estos
pacientes tiene subluxaciones o luxaciones de la
cadera que frecuentemente persisten en los nifios
mayores, pese al tratamiento.

Cuando la lesion reside entre L3y L4 se observa
un imbalance muscular caracterizado por la presen-
cia de buenos flexores y aductores de la cadera y de
debilidad de abductores y extensores; los extenso-
res de la rodilla estan conservados, todo lo cual
permite una mejor activacion que en los casos ante-
riores. En este grupo también puede existir una luxa-
cion de la cadera, generalmente de aparicion tardia y
que es debida a la deformidad en flexion y aduccion
de la articulacion.

Finalmente, cuando la altura de la lesion neuro-
I6gica se encuentra en L-5, y existe por tanto inerva-
cion parcial del gliteo medio, con conservacion de la
abduccidn activa de la cadera, la frecuencia de luxa-
cién es menor.

Pérdida de las relaciones articulares:

La luxacion de la cadera en el MM puede ser de dos
tipos, de acuerdo con la edad de su aparicion: con-
génita, evidente al nacimiento o tardia, debida a un
inadecuado tratamiento de la primera 0 a un imba-
lance muscular crénico.

Sila cadera se encuentra luxada al nacimiento,
usualmente puede reducirse y mantenerse en una
posicion adecuada mediante aparatos clasicos. Sin
embargo, este tratamiento esta de ordinario interfe-
rido por el cierre quirdrgico del mielomeningocele, 10
cual puede retrasar el tratamiento de la cadera por
algunos meses.

En la luxacidn tardia pueden estar conjugados
una serie de factores que pueden obrar en forma

independiente o concomitante. Se han sefalado los
siguientes:

— Imbalance muscular

— Subluxacién funcional debido a: acetabulo insu-
ficiente, mala orientacién del acetabulo, como
el que existe en la pelvis oblicua.

— Alteraciones angulares y rotaciones del cuello
femoral: coxa valga y anteversion.

— Deformidad en aduccion y flexion de la cadera.

Tratamiento

El objetivo del tratamiento en la luxaciéon de la
cadera en el MM es el obtener una articulacion
estable, movil, activa y pasivamente, que permita al
paciente sentarse y ponerse de pie. El problema
neuroldgico de base, en estos nifios, hace imposible,
las mas de las veces, que se cumplan estos objeti-
vos. El tratamiento debe ser considerado indivi-
dualmente en cada paciente, ya que varia de
acuerdo al grado de compromiso muscular, el nivel
de la lesion y la edad del paciente.

Niveles tordcicos

Recién nacidos: La mayoria de estas caderas gene-
ralmente estan reducidas y son estables al naci-
miento. Aquellas luxables usualmente se estabilizan
con posiciones adecuadas, pero a pesar de estas
medidas ocasionalmente algunas permanecen lu-
xadas varios meses y no es posible reducirlas por
métodos cerrados; en estos casos, se ha recomen-
dado una reduccidn abierta por via interna que per-
mita la liberacion de los aductores del iliopsoas y de
las estructuras mediales tensas?; el paciente se
inmoviliza posteriormente en una espica de yeso
durante seis semanas y luego un aparato de Abd por
tres o cuatro meses.

Nifios mayores: por fortuna en los niveles neu-
rologicos toracicos cuando una cadera se reduce al
nacimiento muy rara vez pierde de nuevo sus rela-
ciones; cuando esto ocurre el tratamiento es un
dilema, siendo inevitables las secuelas, tales como
la oblicuidad pélvica. En ausencia de dicha oblicui-
dad la reduccion abierta acompanada de capsulorra-
fia y osteotomia variante ofrece un resultado acep-
table. Se han invocado otros tipos de tratamientos o
procedimientos quirdrgicos, tales como la reseccién
de la cabeza femoral, cuyo resultado no es general-
mente satisfactorio, ya que se acompana de oblicui-
dad de la pelvis con las consecuencias adversas
correspondientes. Los pacientes con niveles toraci-
cos 0 lumbares altos y que tiene por consiguiente, un
mal prondstico de marcha, presentan dificultades en
la eleccion de tratamiento y en la consideracion de si
es 0 no justificable la reduccion de su cadera. La
abstencion del tratamiento va frecuentemente




seguido de la aparicién de una oblicuidad pélvica y
escoliosis concomitante que hacen, por ejemplo,
muy dificil el uso de la silla de ruedas, fundamental
para su movilizacion.

Niveles lumbares superiores: Recién nacidos
cerca del 50% de los nifios con este nivel neuroldgico
tienen sus caderas subluxadas o luxadas al naci-
miento. El tratamiento debe estar encaminado a su
reduccién concéntrica y a la eliminacion de las fuer-
zas deformantes; la mejor manera de lograrlo es
mediante una reduccién abierta y el alargamiento o
seccion del tendon del iliopsoas. Pese a ello sin
embargo, estos nifios tienen una gran tendencia a
desarrollar posteriormente contracturas en flexion
de la cadera e hiperlordosis lumbar.

Nifios mayores: a la edad de 2 ¢ 3 afos la
incidencia de inestabilidad de las caderas se incre-
menta, comparada con el periodo neonatal. Estas
caderas presentan una marcada coxa valga e insufi-
ciencia acetabular, por lo cual esta indicada, gene-
ralmente, una reduccién abierta y osteotomias vari-
zantes del fémur acompafnadas de correccion de las
contracturas en flexién, ya que la osteotomia femo-
ral no corrige dichas deformidades.

Se ha propuesto la transferencia de los aducto-
res al isquiébn como parte de la correccion del
imbalance en estos pacientes. La transferencia del
ilipsoas no estd indicada en lesiones a este nivel
neuroldgico ya que se pueden producir contracturas
en extension que incapacitarian al paciente para la
marcha y para sentarse.

Niveles lumbares bajos

Es este grupo de nifios el que requiere mayor aten-
cion, ya que si se logra la estabilidad de las caderas
es posible una marcha independiente incluso sin
muletas.

Los principios del tratamiento son:

—

Obtener una reduccion conceéntrica.

2. Mantener la reduccién mediante aparatos al
menos hasta los 18 meses de edad.

3. Corregir las deformidades d6seas (anteversion
femoral, valgo, insuficiencia acetabular u obli-
cuidad pélvica).

4. Buscar un buen balance muscular.

5. Realizar un plan intensivo de rehabilitacion.

Varios factores se oponen con frecuencia a la
reduccién concéntrica: los mas importantes son los
siguientes: edad avanzada de los pacientes, dificul-
tad en lograr una reduccion en el acetdbulo verda-
dero, una adecuada liberacion de los aductores y
una correcta capsulorrafia.

Las siguientes medidas deben tenerse en cuenta
en el tratamiento:

Si se elige la traccion como método para lograr
la reduccion se debe tener gran cuidado con el
manejo de la piel y los tejidos blandos. La transfe-
rencia del iliopsoas puede ser realizadas a cualquier
edad pero es mas efectiva cuando se realiza por
debajo de los 18 meses ya que se puede reeducar en
mejor forma. La correccion de las deformidades
6seas debe realizarse antes de la transferencia mus-
cular y esto es particularmente aplicables en los
niveles L3-L4 del mielomeningocele.

Es importante una rehabilitacion adecuada y
juiciosa después de las transferencias tendinosas
para lograr la reeducacién del musculo y evitar
retracciones de otros grupos musculares.

Tratamiento en el Recién Nacido

El tratamiento de las caderas luxadas se debe retar-
dar hasta el cierre del defecto a nivel lumbar. El nifio
se coloca en traccion con ABD progresiva hasta
lograr una reduccién suave, inmovilizandose poste-
riormente en una espica de yeso, continuando con
aparatos de ABD hasta la edad de 18 meses cuando
se realiza la transferencia del iliopsoas.

En nifios de 2 a 4 afos: En este grupo de edad
los pacientes han desarrollado en gran nimero de
casos una deformidad en valgo del cuello femoral y
la reduccion concéntrica se logra con una reduccion
abierta y se debe realizar osteotomia de reseccion
del fémur si es necesario y una adecuada sutura
capsular. Después de la consolidacion de la osteo-
tomia se inicia un plan de rehabilitaciéon y cuando
exista movilidad completa de la cadera se procede a
realizar la transferencia del iliopsoas.

En niflos mayores de 4 afos: ademas de las
deformidades anotadas anteriormente, en este grupo
de edad, frecuentemente se presentan insuficiencia
acetabular y oblicuidad pélvica.

Para corregir la insuficiencia acetabular el
mejor método de correccion es la osteotomia de
Chiari, teniendo en cuenta dos detalles importantes:
primero, el corte del iliaco debe ser realizado inme-
diatamente por encima del reborde acetabular, y
segundo, |a osteotomia no debe realizarse en forma
recta, como se describe cldsicamente, sino ligera-
mente curva, para dar un adecuado cubrimiento,
anterior y posterior. Para la correccion de la oblicui-
dad pélvica se emplea, en ocasiones, |a técnica des-
crita por Lindseth?, que consiste en una doble osteo-
tomia vertical, hecha a lado y lado de la articulacion
sacroiliaca; se remueve un fragmento trapezoidal de
la hemipelvis mas baja y se transfiere al lado alto de
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la pelvis forzandolo hacia abajo y alejandolo del
sacro. Este método permite corregir oblicuidades de
pelvis de 20°.

Nivel L-5: Las caderas de los nifios con este
nivel de lesiéon neuroldgica generalmente son esta-
bles al nacimiento. Si las caderas se subluxan tar-
diamente el aumento del poder de los aductores y la
transferencia del psoas son suficientes para proveer
una cadera estable y funcional.

RODILLA

El mielomeningocele se acomparia con frecuencia de
deformidades a nivel de la rodilla. Estas deformida-
des generalmente son secundarias al imbalance
muscular que existe por el dafio en la médula
espinal.

Normalmente la extension activa de la rodilla
es debida a la integridad de los niveles L2, .3,y L4 de
médula, y la flexién por la de L5 y S1. Una lesién en
estos planos repercute en el funcionamiento de la
articulacion.

Las deformidades mas comunes en la rodilla
por el mielomeningocele son:;

« Hiperextension o recurvatum
» Flexion
» Deformidades en valgo y varo

Deformidad en Hiperextension

Una lesion neuroldgica por debajo de L4 determina la
presencia de un cudadriceps normal o fuerte y de
unos flexores de rodilla débiles todo lo cual predis-
pone a un RECURVATUM. El estiramiento de la cap-
sula posterior y de los ligamentos cruzados aumen-
tan la deformidad.

Deformidad en flexion

Puede ser debida a una paralisis extensa de miem-
bros inferiores con funcién del sartorio y el recto
interno. En estos casos la deformidad en flexion
puede existir desde el nacimiento y aumentar gra-
dualmente en los siguientes 5 6 6 afnos de vida.
Normalmente existe en el nifo una actitud en flexién
de 20° de la rodilla que corrige espontaneamente en
las primeras semanas.

La deformidad en flexién de la rodilla también
puede ser debida a un acortamiento y/o espastici-
dadz2 de los flexores internos (Hamstring).

Deformidad en valgo de la rodilla

Se presenta especialmente en lesiones distales S2-
S3 con actividad de los segmentos sacrales o por
accion refleja aislada del biceps femoral.
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TRATAMIENTO QUIRURGICO DE LAS DEFORMIDADES
DE LA RODILLA EN MIEOLOMENINGOCELE

En la mayoria de los nifios el tratamiento de las
rodillas no es urgente. Las deformidades discretas
en extension o flexién pueden ser corregidas en los
dos primeros afios de la vida por manipulaciones
suaves y aplicacion de férulas ortopédicas.

1. Deformidad en extension

Estas deformidades en extension se pueden
asociar con luxacion o subluxacién de la rodilla,
debidas a un acortamiento paralitico del cuadri-
ceps.

Algunos autores y entre estos Sharrards no
aconsejan yesos correctores por el peligro delas
escaras y mas bien se definen por ALARGA-
MIENTO DEL CUADRICEPS a la edad de 2 a 3
anos. El cuddriceps no debe ser suturado en una
flexion mayor de 45° porque se debilita dema-
siado. Cuando el sartorio y el recto interno han
regresado a su normal alineamiento funcionan
mejor y la recidiva del Recurvatum es rara.
Cuando se ha obtenido la correccién, ésta se
debe mantener con una ortesis.

Cuando existen una rodillas flaccidas no defor-
madas o con un minimo control del cuadriceps,
en lesiones de L2 - L3 y L4, estédn indicadas las
ortesis largas.

2. Deformidad en flexion

Las deformidades en flexion generalmente son
debidas al acortamiento de los isquiotibiales,
siendo este tipo de deformidad la que mas limita
la deambulaciéns.

La espasticidad de los isquiotibiales general-
mente es dificil de detectar en los niflos peque-
nos, pero debe ser sospechada en todos los
casos con deformidad en flexion de la rodilla. El
nifio con debilidad del cuadriceps pero con acti-
vidad refleja de los isquiotibiales puede desa-
rrollar deformidad en flexion.

Cuando existe una severa deformidad en flexion
de las caderas, secundariamente se produce
una deformidad en flexién de las rodillas y por
esto se debe corregir primero las caderas para
obtener una correccion satisfactoria de las ro-
dillass.

Las deformidades de 20° de flexién de las rodi-
llas presentes al nacimiento, corrigen esponta-
neamente con el crecimiento.

¢Como se corrigen quirdrgicamente las defor-
midades severas de flexion de las rodillas?



a. Cuando existe espasticidad de isquiotibia-
les, estos se pueden transferir a los condilos
femorales mediante el procedimiento de
Eggers o sus modificaciones.

b. Una combinaciéon adecuada de Tenotomia
y/o alargamiento de los isquiotibiales con
capsulotomia posterior y seccion de los
ligamentos colaterales y cruzados hasta lle-
var a la rodilla a uncs 10° de hiperexten-
sion?, es otra forma de corregir quirdrgica-
mente la deformidad en flexién de la rodilla.
La correccion obtenida debe mantenerse
mediante un yeso bien acolchonado.

c. Siladeformidad en flexién de la rodilla no se
puede corregir completamente liberando las
partes blandas, entonces estaria indicada
hacer una Osteotomia supracondilea de
extension del fémur. Sharrard® aconseja
hacerla resecando una cufia de base ante-
rior, dejando la cortical posterior intacta.
Menelaus? dice que sila osteotomia se prac-
tica en la primera década, la posibilidad de
repetirla es alta.

3. Deformidad en valgo y varo

La deformidad en valgo de la rodilla puede de-
saparecer en cierta medida al corregir una
deformidad flexora concomitante. El valgo y
varo de la rodilla puede ser debido a un esponta-
neo desplazamiento de la epifisis femoral o
tibial.

La correccion se consigue mediante osteotomia
femoral o tibial, resecando la cufia apropiada de
acuerdo a la deformidad. La posicion obtenida
debe ser mantenida mediante grapas y yeso por
cuatro semanas.

PIE

En el mielomeningocele son muy frecuentes los tras-
tornos funcionales del pie. Este segmento del cuerpo
es quizas el que mas se altera en el disrasfismo
medular, debido a que su inervacién corresponde a
niveles muy bajos de la médula espinal. En efecto:

« Los musculos dorsiflexores corresponden a nive-
les L4, L5
Los musculos plantiflexores a niveles S1y S2.
Los musculos invertores a niveles L4
Los musculos evertores a nivel S-1.

Las lesiones motoras van, de ordinario, asocia-
das a trastornos de la sensibilidad y frecuentemente
son causa de fenémenos troficos de la piel, como son
las Glceras de decubito. Estas lesiones pueden pre-
sentarse a cualquier edad, incluso en el recién

nacido, como consecuencia de presiones intraute-
rinas.

En el mielomeningocele pueden observarse
todas las variedades de deformidades del pie, siendo
las mas frecuentes las siguientes: El equino; el
equino varos (48%); el calcaneo varo (12%); el astra-
lago vertical (10%); el calcaneo (12%) y la deformi-
dad en cavo con garra de los dedos.

Las deformidades pueden estar presentes al
nacimiento o aparecer y acentuarse posteriormente.

Las deformidades adquiridas son producto del
desequilibrio muscular.

Las deformidades del antepie pueden ser
corregidas, hasta donde sea posible, con manipula-
ciones y yesos bien acolchonados para evitar las
llceras por presion; si corrige, la proteccion debe
prolongarse hasta que el nifio se ponga de pie; sino
corrige 0 hay deformidades residuales la cirugia
debe hacerse entre los 6y l0s 24 mesess. El objeto de
uno y otro tratamiento, es lograr un pie plantigrado.
Menelaus? no aconseja transferencias musculares
ya que en sus series no ha encontrado buenos resul-
tados, en cambio Sharrards y Bunche si las hacen.
Sharrard utiliza estimulacién faradica y E.M.G. para
determinar cudles musculos se pueden transferir.

Las cirugias descritas para corregir las defor-
midades habituales del pie se pueden utilizar para el
pie del mielomeningocele, pero hay que tener en
cuenta que en este transtorno, el pie es mas rigido,
mas resistente y por tanto es imprescindible obtener
la maxima correccion, haciendo todas las tenoto-
mias, alargamientos, capsulotomias y transferen-
cias necesarias para equilibrarlo. Procedimientos
radicales como la astragalectomia® o desarticula-
cion se emplean en nifos mayores cuando ha fallado
todos los procedimientos descritos.

Para Sharrard3, 4. 5 las deformidades del pie
deben ser corregidas después de corregir la flexion
de cadera y rodilla.

Lo importante es, como ya se anoto, obtener un
Pie Plantigrado.

TRATAMIENTO DEL PIE EN MIELOMENINGOCELE

1. Pie fldccido o con deformidad ductil
Cuando el compromiso esté en un nivel toraco-
lumbar, puede dar origen a un pie flaccido, en
cuyo caso estan indicadas movilizaciones pasi-
vas para mantener el pie plantigrado.

Una tenotomia subcutanea del Aquiles estaria
indicada en una deformidad en equino. Si hay
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una deformidad en valgo de la articulacién sub-
talar se hard una artrodesis extraarticular de
Grice-Green.

La artrodesis del cuello de pie o artrodesis
panastragalina esta contraindicada en el pie
flaccido, porque origina alteraciones neurotréfi-
cas en el tobillo.

Deformidad en equino

Esta deformidad sola es rara y facil de corregir.
Sino es una deformidad fija se corrige mediante
manipulaciones.

Si se encuentra una deformidad fija, el Aquiles
puede ser alargado o tenotomizado, segun la
edad y el grado de deformidad. En nifios mayo-
res con deformidad fija del Aquiles, se requiere
liberacién posterior de las articulaciones tibioas-
tragalina y subastragalina, tenotomias de los
flexores y tenotomia del tibial posterior, seguido
de una bota alta de yeso por seis semanas.

Deformidad en equino varo (48%)

El equino varo es la deformidad mas comdn del
pie en el Mielomeningocele y la mas dificil de
corregir por la gran tendencia a recurrir. Puede
estar presente al nacimiento o desarrollarse
secundariamente por actividad de los plantifle-
xores o invertores y paralisis de los dorsiflexo-
res y evertores.

El pie equino-varo debe ser tratado desde el
nacimiento con yesos muy bien acolchados
cambiandolos a intervalos muy frecuentes.

La liberaciéon de los tejidos blandos general-
mente es necesaria entre los 6 y 24 meses, €
incluyen el Aquiles, los flexores, los musculos
tibiales, los ligamentos y capsulas de la parte
interna del pie, las capsulas posteriores del cue-
llo de pie y pie y los tejidos blandos de la parte
interna del pie. Si hay retraccién de las fascia
plantar, se hara fasciotomia.

En algunas ocaciones estaria indicada la trans-
ferencia del tibial anterior o posterior al tercer o
cuarto metatarsianos.

Después de la liberacion, se inmoviliza en una
bota alta de yeso por 6 0 12 semanas, seguido
posteriormente de proteccion con férulas noc-
turnas o yesos bivalvos y calzado adecuado.

Para la recurrencia del pie equino varo, estaria
indicada una nueva liberacion acompanada de
una cirugia Evans |. En casos rebeldes y en nifios

mayores de 4 afios podria estar indicada una
astragalectomias.

Toda deformidad en varo residual del retropié se
puede tratar con una osteotomia de Dwyer.

La triple artrodesis segin Menelaus?, es
mejor diferirla, hasta lograr la madurez esquelé-
tica.

Deformidad en calcaneo - varo (12%)

La deformidad en calcaneo varo o en varo puro
esta asociada con la funcion aislada del muasculo
tibial anterior, que en ocasiones esta acompa-
flada del tibial posterior.

La correccion se hace mediante la liberacion
medial de las partes blandas y la transferencia
del tibial anterior a la parte dorso-externa del pie
(42 metatarsiano). En nifios mayores se pueden
practicar osteotomias tipo Dwyer o astragalec-
tomias.

Deformidad en calcdneo (12%)

Es rara y se asocia con una actividad de los
dorsiflexores y parélisis de los plantiflexores. Se
corrige con capsulotomia tibio astragalina, alar-
gamiento de los extensores de los dedos y trans-
ferencia de los musculos tibial anterior y pero-
nero anterior a través de la membrana interosea
al Aquiles.

Pie convexo congénito
Astrdgalo vertical (10%)

Es una rara, pero compleja y dificil deformidad
del pie en el mielomeningocele y se debe a una
combinacion de equino valgo del retropie y talo
valgo del antepie, que conlleva a una luxacién de
la articulacién astragalo-escafoidea.

Los tendones dorsales estdan muy tensos, el
tibial posterior esta severamente elongado y los
musculos intrinsecos del pie estdn paralizados.
La deformidad estd a menudo presente al naci-
miento y las Rx muestran un astragalo vertical y
la articulacion astragalo-escafoidea luxada.

El pie convexo congénito corrige proporcio-
nando un equilibrio muscular satisfactorio,
transfiriendo el peroneo lateral corto al escafoi-
des, 0 si no alcanza, se fija al tendon del tibial
posterior y el tibial anterior al cuello del astra-
galo para elevar este hueso; previa reduccion de
la luxacion astragalo escafoidea la cual se esta-
biliza con un alambre de Kirschner.



La correccion quirdrgica debe hacerse después
de los seis meses y antes de los tres afos de
edad.

Deformidad en cavo con garra de los dedos

Esta deformidad se asocia con paralisis de los
musculos intrinsecos y actividad de los otros
musculos.

La correcciéon de esta deformidad se obtiene
mediante fasciotomia y liberacion de cualquier
otra estructura de la planta del pie, combinan-
dola o bien con transferencias de los flexores
largos a la cara dorsal de las falanges o tenoto-
mias de los flexores. Si existe una deformidad
fija se puede resecar la mitad de la falange
proximal.

En una reciente publicacién Mazur y Menelaus1o
hacen énfasis en que la espasticidad de los
miembros inferiores del nifio con Mielomeningo-
cele requiere de mas procedimientos ortopédi-
cos y quirurgicos, de mas hospitalizacion y tie-
nen peor prondstico para la marcha.

RESUMEN Y CONCLUSIONES

La frecuencia de la espina bifida en Bogota es
del 0.23 por mil nacimientos vivos. En otras
regiones del mundo llega a ser de 4 por mil.

La sobrevivencia, en el mielomeningocele,
aumenta a medida que avanzan la ciencia y la
tecnologia. En general, sobreviven un 40 por
ciento de los nifios que al nacimiento han sido
seleccionados para ser corregido quirurgica-
mente su defecto neural, y un nimero pequeno,
diferente segun los autores, pero que puede lle-
gar a ser del 30 por ciento, de los nifios no
seleccionados para recibir tratamiento.

El MM se acompana de trastornos funcionales
en los miembros inferiores y el tronco, caracte-
risticos de la lesién neurol6gica medular y de
otras complicaciones generales neurologicas
renales, intestinales, disfuncién de los miembros
superiores, disminucién de |a talla y trastornos
sicomotores.

Dadas las severas caracteristicas de la afeccion
se justifica que la sociedad dicte medidas euge-
nésicas que permitan evitar el nacimiento del
nifio deforme, o interrumpir el embarazo que se
ha diagnosticado como anormal.

Ante la presencia de un recién nacido con MM el
cirujano debe saber definir en razon del pronos-
tico vital y funcional del nifio, si éste debe recibir

0 no un tratamiento intensivo y si su defecto
neural debe o no ser corregido.

La rehabilitacién del nino con MM que ha sobre-
vivido debe ser integral y debe estar a cargo de
un grupo de especialistas médicos y paramédi-
cos, orientados y guiados por un experto en este
tipo de pacientes.

La columna vertebral es asiento de frecuentes
deformidades, concomitantes con el MM, debi-
das a la presencia de anomalias vertebrales y
otros factores que trastornan la estabilidad de la
columna. La escoliosis estd presente en casi
todos los casos. Se debe evitar su progreso, bien
sea mediante corsés ortopédicos o procedimien-
tos quirargicos especificos. La precosidad de la
funcion espinal debe ser juiciosamente valo-
rada. Los nuevos sistemas de fijacion aseguran
una mas rigida estabilidad y mejores resultados.

La cadera frecuentemente pierde sus relaciones
normales en el MM por imbalance muscular,
posiciones viciosas, retracciones musculares y
deformidades secundarias, tanto del iliaco como
del fémur. Las deformidades pueden presen-
tarse al nacimiento o mas frecuentemente,
durante el crecimiento. Se debe evitar la apari-
cion de la luxacion, pero una vez establecida se
debe definir su tratamiento teniendo en cuenta el
pronostico vital y funcional del paciente, asi
como la altura de la lesién neuroldgica. Las
técnicas ortopédicas 0 quirurgicas son numero-
sasy su seleccion esta en relacion directa con su
tipo de alteracion.

El MM se acompana con frecuencia de deformi-
dades a nivel de la rodilla: recurvatum, deformi-
dades en flexion, valgo o varus resultantes del
imbalance muscular y secundariamente por
retracciones musculares, ligamentosas o capsu-
lares. Se debe prevenir su aparicion o corregir-
las, si estas ya estdn presentes. Las técnicas
quirdrgicas para tratamiento son numerosas y
estan en relacion con el tipo de deformidad exis-
tente.

El pie, debido a su nivel tan distal de inervacion,
es quizas el segmento corporal mas comprome-
tido en el MM. En él se observan con frecuencia
trastornos motores, sensitivos y tréficos: Las
deformidades son de todo orden y tiene gene-
ralmente como base un imbalance muscular,
hecho comin en todas las deformidades del
miembro inferior, debidas a MM. Se deben evitar
o corregir mediante tratamientos ortopédicos o
quirargicos. La meta final, es la obtencion de un
pie plantigrado que facilite la funcion del
paciente.
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