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Resumen
Introduccioén: la paraparesia y paraplejia son complicaciones bien conocidas de la cifoescoliosis progresiva ocasionada por la neuro-
fibromatosis. El tratamiento requiere una descompresion del cordén espinal y una artrodesis combinada anterior y posterior. Hasta
el momento, no existen reportes de recuperacion neurolégica completa después de ocho semanas de paraplejia completa. El objetivo
de este trabajo es demostrar que, con una adecuada descompresion y artrodesis de columna, atn una paraplejfa completa puede tener
completa recuperacion.
Materiales y métodos: se trata de un reporte de caso y revision de la literatura.
Resultados: después de multiples procedimientos quirdrgicos fallidos previos, se realiz6 una descompresion transpedicular del cordéon
espinal, seguida de una osteotomia en extension y una artrodesis instrumentada C5-T9. Después de un seguimiento de cuatro afios, la
correccion se mantuvo completamente y el paciente esta neurolégicamente normal.
Conclusiones: en un hombre de 29 afios de edad con dos meses de paraplejia total causada por una cifoescoliosis secundatia a una
neurofibromatosis, se obtiene una recuperacién neurolégica total posterior a una descompresion del cordén, osteotomia en extension,
instrumentacién y fusion.
Palabras clave: neurofibromatosis, cifosis, escoliosis, paraplejia, compresion del cordén espinal, osteotomia, artrodesis.

Abstract
Introduction: Paraparesia and paraplegia are well known complications of progressive kyphoscoliosis due to neurofibromatosis. Treatment
requires spinal cord decompression and combined anterior and posterior spinal arthrodesis. To date, there have been no reports of full
neurological recovery after eight weeks of complete paraplegia. The objective of this work is to demonstrate that with adequate spinal
cord decompression and spine fusion, even complete paraplegia can have full recovery.
Methods: Case report and literature review.
Results: After multiple failed previous spinal operative procedures, a transpedicular decompression of the spinal cord was done, followed
by extension osteotomy and an instrumented C5 T9 arthrodesis. At a four year follow up, correction has been fully maintained and the
patient is neurologically normal.
Conclusion: A 29 year old male with two months of total paraplegia due to neurofibromatosis kyphoscoliosis obtained full neurological
recovery after cord decompression, extension osteotomy, instrumentation and fusion.
Key words: Neurofibromatoses, kyphosis, scoliosis, paraplegia, spinal cord compression, osteotomy, arthrodesis.
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Introducciéon

La neurofibromatosis (NF-1) esta frecuentemente asociada
con deformidad de la columna vertebral (1). Esto puede ser
por escoliosis o por cifoescoliosis. L.a deformidad mads signi-
ficativa de la neurofibromatosis es la cifoescoliosis asociada
a cambios distréficos.

Este dltimo tipo de deformidad puede llevar a la compre-
sion medular con paraparesia e incluso paraplejia (2). En una
serie de 43 pacientes con déficit neurolégico secundario a
deformidades en la columna, reportada por Lonstein y cols., la
neurofibromatosis fue la segunda etiologfa mas comun luego
de la cifosis congénita (3). En la serie publicada por Winter
y cols., 16 de 102 pacientes con deformidad de la columna
secundaria a neurofibromatosis tenfan compresion medular
con déficit neurologico (1).

Reporte de caso

Un hombre de 29 afios fue visto por uno de los autores
(FD). Cinco afios antes, a la edad de 24 afios, empez6 a desa-
rrollar paraparesia con dificultad para la deambulacion. En su
pafs de nacimiento, se le habia realizado tratamiento quirirgico
consistente en una traccién cefélica preoperatoria, seguida
de una artrodesis no instrumentada posterior C6 a T8. Una
segunda operacion fue realizada 4 meses después, aportando
injertos 6seos. El paciente se recuperd neuroldgicamente.

Dos afios después, comenzé de nuevo a tener debilidad en
los miembros inferiores, que progresé a paraparesia espastica
con incontinencia urinaria. Las radiografias mostraban aumen-
to de la cifosis en la columna toracica superior. Se efectud
a continuaciéon un tratamiento quirdrgico que consistié en
descompresion anterior de la columna de T3 a T4, artrodesis
anterior de T2 a T5 y una “hemicorpectomia” posterior.

Luego de la cirugfa, se aplicé una inmovilizaciéon de Mi-
nerva por 4 meses. Aunque tuvo algo de recuperacion de su
estado neuroldgico, ésta fue transitoria y comenzo subitamente
a deteriorarse neurolégicamente, al punto que no pudo pa-
rarse o caminar a los 6 meses posoperatorios, progresando a

la paraplejia al final de noviembre de 1996.

Cuando inicialmente fue visto por uno de los autores (FD),
dos meses después, tenfa una severa cifoescoliosis centrada en
T3-T4. Tenia pérdida completa de la fuerza por debajo de T4,
completa pérdida de la sensibilidad por debajo del ombligo,
reflejos espasticos, Babinski positivo bilateral y no tenfa control
de esfinteres. Existian multiples neurofibromas cutaneos.

La evaluacion radiolbgica mostraba una cifosis angular agu-
da de T1 a T8 con un apice en T3-T4 (figura 1). La resonancia

mostraba una severa compresion medular en el dpex de la
curva, la evidencia de un intento previo de artrodesis y cam-
bios medulares, sugestivos de mieclomalacia (figuras 2 y 3).
Una tomografia (TAC) tridimensional mostraba claramente
las protrusiones 6seas en el canal medular (figura 4).

Figura 1. Radiografia oblicua de la columna cervical y toracica que muestra
una deformidad aguda, angular.

Figura 2. Primera resonancia que vio el autor que lo intervino (FD). La
deformidad angular aguda se ve bien, asi como la compresion 6sea en el
canal. Notense los cambios de la médula.
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Figura 3. Resonancia preoperatoria que muestra el pequefo injerto 6seo
anterior aplicado previamente.

Figura 4. Reconstruccion tridimensional que muy graficamente muestra
la “espicula” anterior de hueso, asi como el aumento del canal proximal
debido a la ectasia dural.

La cirugfa, realizada por el mismo autor (FD), consistio
en una aplicacion de halo y traccién, seguida de un abordaje
amplio por la linea media posterior. Una cuidadosa exposicion
de la masa de fusion previa revelaba un gran pseudomeningo-
cele (ectasia dural) en el aspecto derecho de la masa de fusién.
Existia una pseudoartrosis en el apex a nivel de T3-T4. Se

realiz6 diseccién roma por el lado izquierdo, hacia el neuro-
foramen, el nervio saliente fue identificado y ligado. Siguiendo
el nervio, se identificé la pared lateral del saco dural. Se diseco
centralmente hasta el piso del canal medular.

En este punto, la masa de fusion posterior fue resecada del
apex de la cifosis con posterior exposicion del saco dural. La
atencion se torno hacia la parte ventral en donde, con el uso
de una fresa diamantada de alta velocidad y cureta, se removio
en forma de cufia el apice de la deformidad cifética, descom-
primiendo completamente la médula espinal por su aspecto
ventral. La descompresion fue llevada caudal y cefalicamente
para asegurar una adecuada remocién 6sea (figura 5).

Figura 5. Resonancia posoperatoria que muestra la remocién completa de
todo el tejido 6seo detras del injerto.

Injertos de esponjosa se agregaron en el aspecto antetior.
Luego de la descompresion, ganchos cerrados se dispusieron
en el aspecto posterior de la masa de fusiéon en C6 proximal-
mente y en T7-T9 distalmente. El halo se elevé para producir
el cierre de la brecha posterior. Una barra se fij6 en los ganchos
inferiores y posteriormente, de forma cuidadosas, se fijaron
los superiores para corregir la cifosis. El sitio de la osteotomia
fue revisado cuidadosamente para verificar que la médula
estuviera libre de compresiones.

Se fij6 una segunda barra con dos ganchos y se revis6 de
nuevo la posicién de la osteotomia y de la médula.

Se decortico la masa de fusion posterior y se aplico hueso
autologo (hueso iliaco) en el sitio de la osteotomia y en toda
la masa de fusién. Finalmente, se aseguraron las uniones de
ganchos-barras y se aplicaron dos conectores transversos por
encima y por debajo de la osteotomia (figuras 6 y 7).
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Figura 6. Radiografia lateral tomada en la sala de recuperacion, luego
del tratamiento definitivo. Se observa una reduccion significativa de la
deformidad cifética.

Figura 7. Radiografia posteroanterior (PA) posterior al procedimiento.

Luego de la cirugfa, se le aplico al paciente un halo-chaqueta
por 2 meses y una ortesis cervicotoracica por 6 meses adi-
cionales. Cinco meses después del procedimiento, la masa de
fusiéon se explord quirdrgicamente y se le realizé un nuevo
aporte de injertos.

El paciente comenzé una recuperacion lenta de su para-
plejia, requiriendo una rehabilitacion intensiva para lograr la
deambulaciéon. Hacia los 8 meses posoperatorios, caminaba
con muletas y tenfa control de esfinteres. Cuando se contro-
16 a los 4 afios posoperatorios, en el 2001, habia retornado
completamente a su estado neurolégico normal, con marcha
independiente sin dolor y con una artrodesis sélida sin pérdida
de correccion.

Discusion

La paralisis secundaria a la deformidad de cifoescoliosis
en neurofibromatosis es relativamente comudn. Siempre ha
sido mejor prevenir esta complicacioén catastréfica con un
tratamiento temprano apropiado, que consiste en combinar
una artrodesis anterior y posterior, como lo indican mualtiples
autores (4, 5, 6). Con solo una fusién posterior no se puede
esperar solucionar el problema de una cifoescoliosis distrofica
pot neurofibromatosis.

No solo es mandatoria la fusiéon anterior y posterior; la
reintervenciéon podria ser necesaria debido a las delgadas
masas de fusién que se deforman, la pseudoartrosis a pesar
de la artrodesis anterior y posterior o la destruccion de la
artrodesis por la ectasia dural.

Como lo reportaron Wilde y cols. (7), el promedio de
deterioro posartrodesis en un grupo de deformidades ci-
foescolioticas fue de 38 grados a pesar de la fusién antetior
y posteriof.

Cuando los pacientes se presentan con una cifoescoliosis
distrofica, una evaluaciéon neurolégica cuidadosa es impor-
tante junto con estudios de radiologfa simple y resonancia
magnética. Esto ltimo es critico para el diagnostico de ectasia
dural, tumores intra o extradurales y para la caracterizacion
del sitio y la naturaleza de la lesion medular. Se ha reportado
paraparesia debido a la angulacién, subluxacién o luxacion de
la columna (8), a la presencia de tumores (9) o, incluso, a la
luxacion de la cabeza de 1a costilla dentro del canal raquideo
(10). La mieloTAC también podtfa ser beneficiosa en el estudio
de esta patologfa.

El tratamiento de la paresia debido a la deformidad pue-
de tomar varios pasos. Como lo reportaron Winter y cols.
en 1979, los pacientes con patesia leve se pueden tratar con
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traccion cuidadosa por halo o traccién halo femoral (1). Esto
va a generar una reduccion de la cifosis y una descompresion
de la médula.

Una vez se recupera neuroldgicamente el paciente, el
cirujano puede proceder a realizar una artrodesis anterior y
posterior con una exploracion directa del canal. El paciente
reportado aqui tenfa su paresia original, mejorada con el halo,
pero solo se le realizé una artrodesis posterior, lo que explica
el subsecuente aumento de la cifosis con la recurrencia del
cuadro neurolégico.

Cuando el paciente se presenta con un nivel mas profundo
de déficit neurolégico, una descompresion directa es necesatia,
lo que significa una descompresioén anterior con remocion de
los cuerpos vertebrales que comprimen la médula. Esto se
combina con artrodesis anterior de toda la cifosis, seguida de
artrodesis e instrumentacion postetior. Sino es posible usar ins-
trumentacion, ya sea por la severa deformidad o la destruccién
de pediculos y/o elementos postetiotes por la ectasia dural, una
inmovilizacion externa prolongada podria ser necesaria.

Recientemente, algunos cirujanos han comenzado a
usar abordajes posteriores mas radicales para la correccién
de deformidades ciféticas y para la reseccion de tumores
vertebrales. Kawahara y cols. reportaron, en el 2001, siete
pacientes con deformidades angulares ciféticas, uno de ellos
con neurofibromatosis (11). Todos presentaron una mejoria
marcada de la cifosis y ninguno tuvo compromiso neurologico
por el procedimiento. El paciente reportado aqui es un buen
cjemplo de este abordaje para un severo problema de cifosis.
Tuvo algun grado de paralisis por espacio de 4 a 5 afios, previo
a su cirugfa final. La aparicién de su paralisis completa fue de
lenta evolucién, lo cual permiti6é una rapida recuperacion.

Conclusiones

Se reporta un caso de un paciente de 29 afios con un cuadro
de paraplejia de lenta apariciéon debido a una cifoescoliosis

distrofica por neurofibromatosis, quien fue exitosamente
tratado con una osteotomia radical en cufa de cierre pos-
terior luego de tres procedimientos de columna fallidos. La
recuperacion neurolégica completa fue conseguida a pesar de
ocho semanas de completa paraplejia.
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