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Institut Universitari Dexeus
ICATME
Barcelona

RESUMEN

Lacifosistoracolumbar esuna entidad que se presenta-
raen un 10-15% delos acondroplésicos, lo que condiciona la
presencia de graves complicaciones neur olégicas. El conoci-
miento de su evolucién, prevencién y tratamiento son degran
importancia en estos individuos. En este articulo hacemos
unarevision de diver sos aspectos de esta entidad, con €l fin
de conseguir una mejor compresion dela misma. Con ello
intentamos mejorar la estrategia que se siguen en los acon-
dropléasicos con € fin de evitar la aparicién delas complica-
ciones neuroldgicas derivadas de la cifosis, que tanto impo-
sibilitan a estosindividuos.
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ABSTRACT

Thethoracolumbar kyphosisisan entity that presents 10-
15% of acondroplastics, condition a severe neurological com-
plications. The knowledge of evolution, prevention and tre-
atment have a great importance. In these article have a
revision of different aspects of thekyphosis, for try to achie-
ve abest compresion of these entity, and improve the therapy
torealizein achondroplastic patients.
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INTRODUCCION

Frecuencia

Desde hace setenta anos se sabe de la presen-
cia en algunos acondroplasicos de cifosis (1).
Generalmente, la cifosis no suele ser observada
al nacimiento y suele presentarse asociada a la se-
destacion (2-4). En un porcentaje mayor al 90%
(alrededor del 95%), aparece una deformidad ci-
fética transitoria en ninos acondropldsicos me-
nores de un ano (2, 5-7). En muchos de estos in-
dividuos se resolvera espontaneamente en los
primeros anos de vida. Aun asi, en aproximada-
mente un 10-15% de adultos se desarrollara una
cifosis angular toraco-lumbar (8). El desarrollo de
un acuhamiento angular de la vértebra apex es in-
dicativo de riesgo de persistencia o progresion de
la deformidad (2, 9). Sin embargo, el desarrollo
del acunamiento soélo se da después del primer
ano de vida.

La persistencia o progresion de la curvatura
angular da lugar a un elevado riesgo de secuelas
neuroldgicas en la adolescencia y en adultos jo-
venes (10-12).

Kopits (6) revisod su experiencia clinica con 197
acondroplasicos e informd sobre la frecuencia de
cifosis por edades. Asi, encuentra: 97% antes del
primer ano de vida; 87% de 1 a 2 afnos; 39% de 2
a b anos; 11% de 5 a 10 anos; 20% de 10 a 15
anos y 35% de 20 a 50 anos. El aparente aumen-
to después de los diez anos de edad es probable-
mente enganoso y resulta por las diferentes
muestras utilizadas en los diferentes grupos de
edad. Por tanto, es mas probable que el 11% de
cifosis persistente refleje lo que nosotros anticipa-
riamos en una serie no seleccionada (14). Fre-
cuencias similares han sido descritas en otros es-
tudios con disenos variables (retrospectivos, etc.).
Si nosotros limitamos los resultados para los que
presentan cifosis marcada o sintomatica, Bailey
(10) informa de que en 6 de 65 adultos (9,2%)
existe una cifosis severa con acunamiento, Nel-
son (7) en 8 de 71 adultos (11,3%), Bethem et al
(13) en 10 de 25 adultos (40%), Wynne-Davis et al
(14) en 3 de 27 adultos (11%) y Nelson (1986) en
12 de 84 adultos (14,3%). Revisando nuestros pa-
cientes hemos obtenido una incidencia del 36%,
con una evolucion a la curaciéon espontanea en un
45% de los casos.

Cualquier estrategia quirdrgica que se recomien-
de debe demostrar un cambio en la historia natu-
ral de la cifosis observada en la acondroplasia. El
tratamiento deberia reducir la incidencia por deba-
jo de un 10-15% de la tasa de la historia natural.
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Historia natural

La curva suele volverse mas pronunciada y al-
canza su maxima expresion cuando el nino em-
pieza a sentarse, entre los 6 y los 18 meses de
edad (Figura 1). Aunque suele mejorar o desapa-
recer en muchos ninos simultaneamente con el
desarrollo de la lordosis lumbosacra. Aun asi, al-
gunos ninos desarrollaran un acunamiento de la
vértebra apical que instaura la permanencia de
una curva estructurada residual. Otros acondro-
plasicos adoptan una postura cifética a la sedes-
tacion que no sera estructurada, apareciendo cli-
nicamente una cifosis a la bipedestacion.

Radiologicamente la cifosis toraco-lumbar del
recién nacido se extiende de T8 a L4 (apex en T12-
L2) y con rangos de 15 a 25°.

Figura 1
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El ndcleo de osificacion de los cuerpos verte-
brales incluidos en la curva son invariablemente
rectangulares, de tamafno uniforme y realmente
alineados en vision lateral.

Durante la fase de sedestacion la curva aumen-
ta entre 60 y 70° o incluso mas. El limite inferior
de la curva cambia desde L4 a L3 y el limite supe-
rior desde T8 a T10-T11, tan pronto como el nifo
empieza la bipedestacion. En los acondroplasicos
revisados en nuestro servicio el valor promedio
era de 34,8°de T10 a L3.

En general, L2 se convierte en la vértebra api-
cal, compartiendo este rol con L1. El acuhamien-
to anterior de la vértebra aplical L2-L1 suele desa-
rrollarse durante esta fase (Figura 2).

Una vez estabilizada la curva, ello sera respon-
sable de la persistencia de la curva cifdtica y de-
sempenara un papel mas importante en la pato-
génesis de la estenosis de canal sintomatico en
edades mas avanzadas, resultando la sustitucion
de un segmento de curva larga y flexible con de-
formidad angular en la unién toraco-lumbar, lle-
gando a un punto critico donde la compresion an-
terior dara lugar a una deformidad progresiva e
irreversible (15) (Figura 3).

Las secuelas neuroldgicas que se originan a
partir de ello pueden surgir a medida que el cre-
cimiento continuo provoca cambios a nivel de la
médula espinal distal o como resultado de cam-
bios isquémicos relacionados con la compresion
de los vasos anteriores.

Por tanto, ha sido postulado que hay un tipo
de competiciéon temporal entre el desarrollo del
acufamiento anterior de la vértebra, la fijacion
consecuente de la curva, el desarrollo del tronco
adecuado y la estabilidad ligamentosa para
aguantar la columna vertebral. Si esto es cierto,
entonces puede ser que intervenciones relativa-
mente pequenas para disminuir la duracion de las
fuerzas anémalas en los cuerpos vertebrales an-
teriores puedan eliminar el riesgo de alcanzar el
punto critico.

Beighton y Bathfield (5) muestran la evidencia
de que este posicionamiento durante un periodo
temprano de la vida puede ser critico. Observan
que 9 de 17 negros sudafricanos desarrollaron
una cifosis angular, donde sélo 1 de 20 de origen
europeo o mixto desarrollaron esta deformidad.
Asimismo, observan que ninos negros sudafrica-
nos eran cargados con su espalda en posicion fle-
xionada y postulan que la diferencia entre los dos
grupos es debida a la postura sentada de los ni-
nos.

Kopits (6) senala que los signos precoces de
acunamiento anterior del centro de osificacion ver-
tebral son:

Cifosis toracolumbar en la acondroplasia

1. La convergencia anterior fija del espacio in-
tervertebral entre la vértebra marcada por el acu-
namiento y la vértebra inmediatamente por enci-
ma. Ello ocurre entre L2 y L1 y normalmente en
menor frecuencia entre L1y T12. Este tipo de re-
lacion que converge anteriormente no se corrige,
aunque si el total de la curva por presiéon manual.

Figura 2
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Figura 3

2. Fallo de los nucleos de osificacion de la vér-
tebra apical, o el mismo tamano de las vértebras
vecinas. El nucleo de osificacion de la vértebra
apical puede aparecer mas corta en la dimensién
antero-posterior. Esta falta de osificacion vertebral
afecta selectivamente el borde antero-superior de
la vértebra apical, mientras hay un progreso en la
osificacion de la region posterior de la epifisis ver-
tebral. La porcion horizontal del platillo vertebral
superior se convierte en un 25-50% mas corto que
la porcion inferior. Asi, existe una osificacion se-
lectiva de la mitad posterior (25-40%) del nucleo
vertebral, sin progresion en la osificacion de la mi-
tan anterior del cuerpo vertebral.

3. La pared anterior del nucleo de osificacion
se vuelve al mismo tiempo céncava y mas corta
en una vision céfalo-caudal, en vez de ser recta y
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vertical, como las vértebras vecinas. Estos cam-
bios son, a menudo, observados en combinacion
y afectan primariamente a L2, secundariamente a
L1y raramente a T12 y L3.

4. La extrusion posterior del cuerpo vertebral
acunado hacia el interior del canal causa compre-
sion selectiva del cono medular o cauda equina.
La retrolistesis de L3-L4 ocurre por la actuacion de
la fuerza de gravedad sobre el disco L3-L4, que es
casi vertical, siendo ésta una complicacion tardia
que puede acontecer en la cifosis toraco-lumbar
persistente. El acunamiento vertebral anterior es
un fendmeno del desarrollo nunca observado en
el nacimiento y los signos radiolégicos mas pre-
coces son observados a los ocho meses. La aso-
ciacién con escolisiosis a veces esta presente.

MODELOS DE DESARROLLO Y
PERSISTENCIA DE LA CIFOSIS

Las teorias biofisicas del origen de la cifosis en
ninos acondropldsicos sugieren que una serie de
factores contribuyen a la alta frecuencia, con la
cual se desarrollan las curvas. Primero, todos los
ninos acondroplasicos son hipotdnicos, con afec-
cion particular en el tronco (3, 16). Ello, en combi-
nacion con una cabeza grande y la laxitud liga-
mentosa generalizada, significa que un nifo
acondroplasico en sedestacion respondera con
una postura en «C» a la fuerza gravitatoria normal.
Fuerzas como éstas actuando en una espalda in-
trinsecamente anormal daran lugar con el tiempo
a un remodelaje de las vértebras sujetas a estas
fuerzas.

RECOMENDACIONES PREVIAS. ORTESIS

Se recomienda, basandose en las observacio-
nes clinicas ya postuladas, la prohibicién de adop-
tar la posicion sentada hasta que se desarrolle un
adecuado tono, con lo que disminuira el riesgo de
cifosis neuroldgica consecuente. Hall (4) es parti-
cularmente agresivo en este aspecto. Si esta pres-
cripcion tiene éxito, seria un buen ejemplo de una
medicina preventiva, conservadora, segura y ba-
rata, en previsién de una complicacién cara y gra-
ve. Estas recomendaciones no estan basadas en
evidencias objetivas, por lo que faltaran datos
convincentes.

La evidencia de que el posicionamiento por el
uso del corsé de TLSO (16) o corsés similares es
efectivo, cada vez es mas convincente (7, 8, 17).
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En particular Kopits (6) utiliza el corsé modifi-
cado de Knight siempre y cuando esta presente el
acunamiento vertebral. Se empieza a colocar el
corsé a 76 acondroplasicos entre los 8 y los 26
meses, con un promedio de 29 meses. Muestran
una mejoria o estabilizacién al menos 64 de ellos
(84,2%). Kopits refiere que soélo en tres casos hu-
bo una iniciacidon oportuna y un seguimiento ade-
cuado, pero un resultado negativo.

Pauli et al (16), tras realizar un estudio con 85
acondroplasicos afectos de cifosis en los que siguen
su evolucién aplicando primero el corsé TLSO y
en los casos en los que no es suficiente realizan-
do tratamiento quirdrgico, llegan a describir un al-
goritmo de valoracién y tratamiento de la cifosis

Cifosis toracolumbar en la acondroplasia

y recomiendan que debe ser aplicada a todos los
acondroplasicos (Tabla I).

TRATAMIENTO QUIRURGICO

Asi la cirugia en la cifosis del acondroplasico
estara indicada cuando el tratamiento ortésico es
inefectivo en estas cifosis estructuradas angulares
agudas y ante cualquier cifosis progresiva.

Cualquier cifosis téraco-lumbar aguda angular
(8, 18) requiere ser tratada quirdrgicamente.

Puede ser que la cifosis aumente durante el
crecimiento 0, mas comunmente, que el aumen-

TABLA I. Algoritmo recomendado para la prevencion del desarrollo
de la cifosis fija y angular en acondroplasitocs

| Valoracion a los seis meses |

| Consejo para evitar el transporte sentado |

Valoracion clinica periddica

A

Ninguna o leve
cifosis clinica

/ cada 4-6 meses hasta los tres afos \

Menor o igual a 30°
componente fijo.
No acunamiento significativo
y no dislocacion vertebral

Moderada o
marcada
cifosis clinica

significativo

Radiologia: perfil en
sedestacion y posicion
lateral en decubito prono del
raquis toraco-lumbar

P

Mayor o igual a 30° fijo o acuhamiento
significativo o dislocacién vertebral
significativa

Corsé TLSO

Revalorizacion clinica y radioldgica
cada 2-4 meses
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to se produzca tras una laminectomia por com-
presion neuroldgica. Al tiempo de la laminecto-
mia, si existe una deformidad cifética previa, de-
beria realizarse la fusién al mismo tiempo que la
descompresion para prevenir la subsiguiente pro-
gresion de la cifosis. Deformidades cifoticas sig-
nificativas de alrededor de 60-70° en el nifio re-
quieren estabilizacion.

Para estas deformidades ciféticas, como en
cualquier deformidad cifética, es necesaria la prac-
tica de dos abordajes combinados anterior y pos-
terior (4). Anteriormente, con un abordaje toraco-
lumbar, se divide el ligamento longitudinal ante-
rior y se excinden los discos invertebrales. La cos-
tilla resecada es cortada en trozos pequenos y es
utilizada como injerto autélogo para la fusion en-
tre los cuerpos vertebrales, pudiendo ahadir un in-
jerto procedente de la cresta iliaca o, en algunos
casos, un injerto de banco de huesos, cuando es
necesario injerto dseo adicional.

Si existe una deformidad angular, esta indica-
da la utilizacion de un injerto en forma de puntal
(strut) usando la costilla o el peroné, anadiéndolo
a la fusion entre cuerpos. Una semana después
se realiza la fusidn pstero-lateral. No es beneficio-
sa la practica de traccidon de cualquier tipo antes
del abordaje anterior o entre los dos abordajes, ya
que no aumenta la correccion obtenida.

Con el abordaje posterior, se realiza una fusion
postero-lateral o posterior. Debido al canal raqui-
deo pequeno, es muy peligroso anhadir instru-
mentacion. Es recomendable el uso de un corsé
de yeso u ortesis en hiperextension para mante-
ner la correccion, debiendo llevarlo hasta que la
artrodesis sea solida.

Otros autores como Tolo (18) practican tam-
bién una laminectomia descompresiva extensa al
realizar el abordaje posterior en aquellas cifosis to-
raco-lumbares mayores de 30° o cifosis toracicas
de mas de 50°, con una vértebra apical triangular
y en individuos con una edad inferior a 5-6 anos.
Insiste en que la instrumentacidon es muy peligro-
sa, pero que utilizando el sistema pedicular de Co-
trel-Dubousset en pacientes con laminectomia
concomitante, puede ser seguro. Finalmente, dice
que es esencial, en este tipo de cirugia, la moni-
torizacion de la médula espinal. También comen-
ta la necesidad de que se realice la intervencion
quirargica lo mas precozmente posible, ya que
con ello se evitara el desarrollo de los déficit neu-
rolégicos.
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