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El raquis en laacondroplasia
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RESUMEN: El propdésito del trabajo fue deter mi-
nar cudles de las deformidades vertebrales de la
acondroplasa requieren tratamiento quirdrgico,
dado la poca tolerancia del conducto raquideo a las
deformaciones. Se evaluaron a 76 pacientes acondro-
plasicos atendidos en un hospital pediatrico entre los
anos 1987 y 1997, de los cuales 10 (13%) requirieron
cirugia. La edad promedio de los operados fue de 11
anos (rango, 4-19 afios); 7 (70%) fueron varonesy 3
(30%), mujeres. El seguimiento posoperatorio pro-
medio fue de 3 afios 9 meses (3+9) (rango, 0+6-9+6).
Dos pacientes se presentaron con trastor nos neur ol6-
gicos. La cifosis dorsolumbar fue la desviacion mas
frecuentemente tratada (6 casos, 60% ). Por estenacsis,
en tres pacientes se efectué descompresion de la fosa
posterior (escamotomia del occipital), por presentar
estrechez del agujero magno y patologia neurolégica
bulbar. En 2 pacientes se efectudé descompresion del
conducto dorsolumbar. En uno, sdlo seliberdy en el
otro se completé con artrodesis anterior y posterior
instrumentada con tornillos pediculares. Por cifoss,
en 3 pacientes serealizd artrodesis anterior con arbo-
tante de peronéy posterior simple, y en 2 se practico
artrodesis anterior con peronéy posterior instrumen-
tada con tornillos pediculares. Es importante evaluar
la patologia de la columna en los acondroplésicos. En
los pacientes pediatricos son mas frecuenteslas cifosis
y la estrechez del agujero occipital, a diferencia de la
poblacién adulta, donde la patologia predominante es
la estenosis lumbar. Es fundamental en los nifios
acondr oplasicos buscar patologia del agujero magno.
Lascifosis de mas de 40° entre los 5y 6 afios debe ser
tratada en forma preventiva con artrodesis anterior y
posterior, dado que su progresién genera signos de
compr omiso neur ol égico en la adolescencia.

PALABRASCLAVE: Raquis. Acondroplasia.
Defor maciones ver tebr ales, Estenosis raquidea.

THE ACHONDROPLASTIC SPINE

ABSTRACT: The purpose of this paper wasto de-
termine which achondroplastic patients need surgical
treatment, given the poor spinal cord compliance to
deformations. Seventy-six achondroplastic patients
wer e evaluated between 1987 and 1997 in a pediatric
hospital. Ten patients (13%) needed surgical proce-
dures. The average age was 11 years (range, 4-19
years). Seven were male (70%) and 3, female (30%).
The average follow-up was 3 years 9 months (3+9)
(range, 0+6-9+6). Two patients showed neur ological
problems when first seen. Dor so-lumbar kyphosis was
the most frequent deviation treated (6 cases, 60%).
Posterior fossa decompression was performed on 3
patients with occipital foramen narrowing and bulbar
neurological pathology. In 2 patients, dorso-lumbar
canal was decompressed. Spinal cord liberation alone
was required in one. The other patient underwent
anterior arthrodesis plus posterior instrumented
arthrodesis. Three patients with kyphosis required
anterior arthrodesis, associated with fibular grafting
followed by posterior simple arthrodesis. The same
technique was employed on 2 other patients, followed
by posterior arthrodesis instrumented with pedicular
screws. Spinal pathology in achondroplastics must be
carefully evaluated. Kyphosis and foramen magnum
narrowing are frequent in pediatric patients. Lumbar
stenosis predominates in adults. Foramen magnum
pathology must be assessed in all achondroplastic
children. Kyphaosis more than 40°, between 5-6 years
old, must be treated with prophylactic surgery, and
anterior and posterior arthrodesis are mandatory,
because its natural progression will cause surgical
problemsin teenagers.
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La acondroplasa es la forma de enanismo més co-
mun. Es una anormalidad del desarrollo caracterizada por
formacidn defectuosa del hueso encondral, pero con for-
macion norma de hueso intramembranoso. Las anoma-
lias se localizan en e érea metafisaria y clinicamente se
caracterizan por miembros cortos, créneo abultado, alte-



raciones raquideas y manifestaciones pelvianas. Es un
enanismo con miembros cortos, con mayor acortamiento
proximal o rizomdlico, y tronco de longitud normal 5%’

Es una afeccién conocida desde tiempos remotos. En
Egipto se consideraban dioses o figuras de arte, como lo
gemplifican un esgueleto acondroplésico real y la diosa
Ptah.?® En la Edad Media vivian con la redleza, servian
como consgjeros y fueron temas para pintores como Ve-
l&zquez en "Las meninas' y d retrato de Sebastian de
Marra™

Parrot, en 1878, propuso € término acondroplasia y
Kauffmann, en 1892, sugirié su sinénimo: condrodistro-
fiafetal.

La incidencia es de 1:25-40.000 nacimientos® Se he-
reda como un rasgo autosdmico dominante y aproxima-
damente & 90% de |os casos obedecen a una nueva mu-
tacion.

La columna vertebral tiene unalongitud normal, pe-
ro muestra ateraciones tipicas, sobre todo en lo relacio-
nado con la distancia interpedicular. Normalmente dicha
distancia aumenta gradualmente desde L1 a L5; en los
acondroplasicos no se incrementa, o bien se estrecha en
el nivel de L4. El didmetro transversal (interpedicular)
(Fig. 1) normalmente mide entre 18,3 y 25,6 mm en L1,
entre 18,8y 26,1 mmen L3y entre 21,3 y 32,6 mm en
L5. El diametro anteroposterior (del cuerpo a la base de
la apdfisis espinosa) (Fig. 2) mide, segin Scoles, entre
156y 195 mmen L1, entre 13,7y 188 mmen L3y en-
tre 13,0 y 21,8 mm en L5.* La superficie de las secciones
del conducto es de 320 mm, aproximadamente, en € ni-
vel lumbar. Cosentino® considera estrechez patoldgica
cuando los valores transversales, en promedio, son meno-
res de 15 mm y los anteroposteriores miden menos de 10

Figura 1. Diganciainterpedicul ar.
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Figura 2. Didmetro anteroposterior.

mm. Otro aspecto radiogréfico caracteristico es € rebor-
de pogterior codncavo delos cuerpos vertebrales lumbares.
Los centros de osificacion de las vértebras pueden ser
méas pequefios y existe un aumento relativo del cartilago
con respecto al hueso, con una proporcion entre e cuer-
po vertebral y € discode 1:1, mientras que lo normal es,
en promedio, 3:1.>” Ademés, d crecimiento 6seo anormal
conduce al afinamiento de los cuerpos vertebrales.
Los problemas en d nive de la columna acondropl&
sicason:
1) Cifosistoracolumbar. ™
2) Escoliogs.
3) Hiperlordosis lumbar.
4) Conducto lumbar estrecho, congénito.
5) Reduccion del tamafio del agujero magno.

6) Inestabilidad C1-C2 (rarg). >

Como manifestaciones clinicas se observan:
1) Sintomas neurol égicos.
2) Compresion delasraices cervicales.
3) Dalor lumbar.
4) Claudicacion.

Material y métodos

Entre los afios 1987 y 1997 han sido asistidos en € Hospital de
Pediatria Dr. Juan P. Garrahan 76 pacientes acondroplésicos, de los
cuales 10 (13%) fueron tratados quirdrgicamente por patologia es-
pinal. Siete (70%) eran varonesy 3 (30%), mujeres; la edad prome-
dio fue de 11 afios 5 meses (11+5) (rango, 4-19). El seguimiento po-
soperatorio fue en promedio de 3+9 (rango, 0+6-9+6).

En 3 pacientes se efectud la descompresion de la fosa posterior
(escamotomia del occipital) por estrechez del foramen magno con
patologia neurol 6gica bulbar. La edad promedio de los pacientes



fue de 7+4 (rango, 3+11-16+0). El seguimiento promedio fue de
4+9 (rango, 3+6-9+6).

En 2 pacientes se efectué descompresion del conducto lumbar
y del toracolumbar, de los cuales en uno sélo se liberé (edad,
19+11) y en el otro se completé con artrodesis anterior (AA) sim-
pley posterior (AP), instrumentada con tornillos pediculares (edad,
16+11). El seguimiento promedio fue de 5+6 (rango, 5+3-5+9).
Ambos pacientes presentaban alteraciones neuroldgicas; €l pacien-
te adolescente con estrechez lumbar tenia fendmenos de claudica-
cién neurologica, mientras que e de la cifosis toracolumbar presen-
taba alteraciones medulares.

En 3 pacientes se realiz6 artrodesis anterior con arbotante de
peroné y posterior simple. La edad promedio fue de 7+0 (rango,
6+7-7+3). El seguimiento fue de 0+9 (rango, 0+6-1+2).

En 2 pacientes se realiz6 artrodesis anterior con peroné y pos-
terior instrumentada, utilizandose tornillos pediculares. La edad
promedio fue de 14+2 (rango, 12+6-16+11). El seguimiento prome-
dio fue de 5+1 (rango, 0+6-9+6).

En total, a 6 pacientes se los traté con artrodesis circunferencial
y 3 de dllos fueron estabilizados con implantes de tercera generacion.
El injerto utilizado fue aut6logo y todos los pacientes tuvieron una
consolidacién 6sea en tiempos habituales y sin seudoartrosis.

Del total Del total acon-
quirargico droplasico
Descompresion fosa posterior 30% 3,94%
Descompresion conducto lumbar 20% 2,63%
A AyAPsimple 30% 3,94%
A Ay A Pinstrumentada 20% 2,63%

Las complicaciones que se presentaron fueron: en un paciente
con estrechez lumbar, la apertura accidental de la duramadre al rese-
car € arco posterior, que requirié plastica dural, sin consecuencias
ulteriores. Otro paciente, con artrodesis circunferencial, casi un afio
después de la cirugia, con un cuadro clinico caracterizado por espas-
mos o convulsiones, cuya etiologia no pudo determinarse.

Queremos dgjar en claro que € nimero de pacientes es poco
significativo. La descompresion de la columna toracolumbar fue se-
guido de fusion sdlo cuando existia cifosis. No hemos hallado dife-
rencias significativas entre las artrodesis simples y las instrumenta-
das; lo que determind e uso de implantes fue la mayor edad de los
pacientes.

Discusion

En relacion con d conflicto continente-contenido,
existen dos tipos de factores intervinientes en las dtera-
ciones neurol dgicas ddl raguis acondropl s co,t*1316%

Factores intrinsecos

A. Ladistanciainterpedicular es 1/3 o lamitad delo
normal.

B. Lahipertrofiay e acortamiento delos pedicul os es
del 30-40%, como lo indicara L utter.*

C. Lascarillasarticularesinferiores son hipertrdéficas.
D. Existe estrechamiento del agujero paralaraiz ner
viosa.

De estamanera, € conducto raquideo sdlo permite
paso de lamédula o de la colade caballo. No hay espacio

sobrante, ya que, segin Bethen, decrece € &rea transver-
sal deL1enun39%ydel5 enun 27%.°

Factores extrinsecos

A.  El desarrallo de hernias discales maltiples en
edades més avanzadas.

B. Bordes posteriores concavos de |os cuerpos verte
brales.

C. Espondilosis degenerativa en los adultos.

Los factores intrinsecos condicionan un conducto es-
trecho congénito, sobre e que actlian factores extrinsecos
desencadenando trastornos neurol4gicos compresivos o
de 2(;;Iaudicaci()n. Todas las regiones pueden edtar afecta-
des

Ladisminucion del conducto raquideo lumbar se de-
be ala sinostosis anticipada entre e cuerpo vertebra y su
arco. Presentan lordosis como concausa por la bipedesta-
cién y prefieren sentarse sobre las nalgas, por lo que dis-
minuye la lordosis; se reduce € angulo lumbosacro, 10
gue aumenta el tamafio del conducto y disminuye la so-
brecarga sobre las carillas articulares. Una ortesis dorso-
lumbrosacra que controle la lordosis puede mejorar €
dolor. Por lo general, entonces, los sintomas neurol 6gi-
cos cas inevitables se observan en e adulto (38 afios
promedio) debido a

Estrechamiento del conducto.
Herniacion del nicleo pul poso.
Hiperlordosis lumbar.

Artrogs.

Malaalineacion.

Inestabilidad vertebral.
Cifosisprogresiva.

@mMmOoo®»

Los sintomas de estenosis incluyen lumbalgia (pre-
sente en @ 50%), dolor en miembros inferiores, claudica-
cién neurogénica, intestino neurogénico, veiga neurogé-
nicay parestesias. Se observa claudicacion en e 40% de
los gdultos; anestesias, debilidad y paraplgjia, segiin Ka-
bins

Kahamovits™ reportd que distancias interpediculares
menores de 20 mm en L1 o de 16 mm en L5 eran acom-
pafiadas de sintomas neurolégicos. Verbiet™ report6 dis-
tancias sagitales de 10 mm con trastornos.

Morgan,™ en 1980, sobre 41 acondroplésicos encon-
tr6 a 17 pacientes con signos neurol dgicos debidos a es-
tenosis (41,46%) y Bethen,® también en 1980, informé 4
de 30 pacientes acondroplasicos (13,3%) con compresio-
nes medulares. Se debe tener extremo cuidado en lalibe-
racion del canal por via posterior, ya que @ sangrado
puede ser excesivo, como lo han comunicado agunos
autores, y la posibilidad de lesionar la duramadre es muy



alta por la firme adherencia a arco neural. Las raices de
la cola de caballo son expulsadas hacia afuera y se debe
cerrar la brecha mediante una plastica durd.

En los nifios, en cambio, la patologia neurolégica
compresiva lumbar y toracolumbar no es la mas frecuen-
te, si en los adolescentes. En cambio, en la infancia es
mas frecuente la problemética neurolégica ata consecu-
tiva a la estenosis del foramen magnum.’**%%% g| di&
metro sagital es, segin Moskowitz,® de 30 mm, que en
el acondro-plasico esta disminuido. Los sintomas deriva-
dos son:

A. Dolor occipital cervical.
B. Ataxia

C. Incontinencia urinaria.
D. Apnea

Si esta situaci6n pasara inadvertida, podria dar ori-
gen a cuadros de hidrocefalia que agregan mayores pro-
blemas a paciente. Verbiest™ enfatiza la importancia de
la deteccion precoz, dado 1o sutil de los sintomas inicia-
les.

La compresion de las raices cervicales a causa del es-
trechamiento del conducto y de los agujeros interverte-
brales, por insuficiencia de la segmentacidn occi pitoatl oi-
dea posterior, con ausencia del movimiento e inestahili-
dad, son situaciones que no hemos visto en la infancia.

La mayor problemética en la poblacion pediétrica ha
estado relacionada con las deformidades.

Bethen,* en 30 pacientes acondroplésicos, encontrd
18 cifosis (60%). Beighton, en 1981, en 17 pacientes re-
portd 9 con cifosis (52,94%), mientras que Wynne-Da-
vies® (1981), sobre 27 acondroplasicos estudiados, co-
municod 5 con cifosis (18,51%) y 2 con escoliosis
(7,40%).

Recientemente Parishi,” en 1995, de 15 pacientes
quirdrgicos acondroplasicos corrigié 12 cifosis (80%), 2
cifoescoliosis (13,33%) y una escoliosis (6,66%).

En nuestro trabajo sobre 76 acondroplésicos fueron
quirdrgicos 10 (13%), presentando cifosis € 60%.

Al nacer presentan cifosis dorsolumbar con dpex en-
tre T11 y L2. Puede asociarse ala disposicion cuneiforme
del cuerpo vertebra y ala hipotonia norma que mejoraa
los 2-3 afios.

En e 90% de los nifios, la cifosis se corrige cuando
comienza la deambulacion, que por 1o general seretrasa
en aproximadamente 8 meses® Cuando la cifosis persiste
luego de la marcha (1o que ocurre usuamente en e 10%
de los casos) se debe a la persistencia del acufiamiento o
hipoplasia del cuerpo vertebral. La compresidn toraco-
lumbar tardia por la cifosis se tolerara muy mal por la es-
trechez congénita del conducto.

Pauli®® recomienda no sentar sin soporte a los nifios
acondroplasicos menores de 1 afio ni en un angulo mayor
de 60 grados. Si la cifosis es mayor de 30 grados, indica

el uso de corsé TLSO hasta que camine en formainde-
pendiente. S hay correccion se lo retira paulatinamente y
S no se corrige, se contindia con su uso. En nuestra expe-
riencia, @ uso de las ortesis no es sencillo en d nifio acon-
droplasico. Usuamente, las ortesis borran la lordosis
lumbar y esto aumenta la flexion de las caderas de estos
pacientes. Muchas veces, la marcha de estos nifios se
compromete y es algo penosa. No deben olvidarse las al-
teraciones de las caderas de los mismos.

La cifosis que no se resuelve entre 1os 5-6 afios y es-
peciamente s tiene méas de 40 grados, es mejor tratarla
quirdrgicamente con artrodesis anterior y artrodesis pos-
terior. Esta es nuestra opinidn, que coincide con lade To-
1022 En las cifosis acompafiadas por paraplejia, como se
observa en la adolescencia o en los nifios mayores, esta
indicada la descompresion o liberacion medular anterior
més una artrodesis posterior. La utilizacion de implantes
debe estar restringida sdlo a uso de tornillos, ya que no
se debe colocar ningln material (ganchos, alambres) den-
tro del conducto.

La escoliosis se observa en € 75% de los acondro-
plasicos. Son curvas cortas, toracicas y lumbares que ra-
ramente sobrepasan los 30 grados. Pero s progresan, lo
hacen en la adolescencia, como la idiopética. El trata-
miento sigue las directrices de la escoliosis idiopética.
El tratamiento debe ser mas enérgico a causa del
conducto estrecho (la médula no tolera grandes angula-
dones).”

La hiperlordosis se explica por € aumento del tono
muscular y las caderas en flexion. Son benignas en €
70% de los casos y suelen mejorar con kinesioterapia.

Conclusién

Las dteraciones en la columna acondroplasica son
debidas fundamentalmente a diversos factores, como €
acufiamiento vertebral, la disminucion de la digancia
interpedicular, 1a hipertrofiay el acortamiento de los pedi-
culos, las carillas articulares inferiores hipertréficas y la
estrechez de los orificios para las raices, ademas de otros
factores de orden extrinseco: hernias discales mdltiples,
borde posterior concavo de los cuerpos y espondilos's de-
generativa. Todo esto conlleva, aidadamente o en forma
combinada, a alteraciones especificas como cifosis, esco-
liosis, hiperlordosis, conducto estrecho y compresion del
foramen magnum.

El 13% de nuestros paci entes acondroplas cos debie-
ron ser operados con cirugias de descompresion de fosa
posterior (efectuada por neurocirugia), descompresion
del conducto lumbar, artrodes's anterior y posterior Sm-
ple e ingrumentada.

Es obligatorio, en los nifios acondroplasicos, buscar
patologia del agujero magno. La cifoss de més de 40° en-
tre los 5-6 afos de edad, debe ser tratada en forma pre-
ventiva con artrodesis anterior y posterior, dado que su
progresion genera sgnos de compromiso neurolégico en
laadolescencia
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