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RESUMEN

Introduccién: La instrumentacién segmentaria posterior Luque-
Cardoso (C2-S1) en distrofia muscular de Duchenne (DMD), en
forma temprana o posterior a que los pacientes dejan de cami-
nar previene el deterioro rapido de la funcién cardiorrespiratoria,
disminuye la incidencia de infecciones respiratorias y mejora la
posicién. Material, método y resultados: Se estudiaron 55 pa-
cientes con DMD, operados de instrumentacién segmentaria
posterior Luque-Cardoso (C2-S1) en el lapso de 1995-2002, se
les realiz6 una evaluacion retrospectiva, observando que la ciru-
gia se les realiz6 a una edad media de 10.10 afios (r 7.2-17.2),
tiempo de cirugia 2.07 horas (r 1.10-5.15), sangrado promedio
464 cc (r 80-1350). La capacidad vital pre y posquirurgica fue
de 53%; edad promedio de su Ultimo control fue de 13.9 afios
(r 9.2-17.9) y evolucion posquirargica de 2.7 afios (r 1.0-8.1)
observando una evolucién favorable en 93% de los casos y un
7% de complicaciones. Conclusién: Se observa que la fusién
segmentaria posterior en forma temprana antes que presente
el paciente deformidades cifoescoliéticas y/o posterior a que
dejan de caminar, permite mantener derecho al paciente, con-
servando sus curvas fisiolégicas de la columna vertebral, no
mejora pero detiene el deterioro progresivo de la funcién car-
diopulmonar, la incidencia de infecciones respiratorias. Noso-
tros recomendamos esta técnica por su sencillez con menor
sangrado y tiempo transquirdrgico.

Palabras clave: Distrofia muscular, Duchenne, instrumentacion.
(Rev Mex Ortop Ped 2004, 1:18-21)
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SUMMARY

Introduction: Luque segmental spine instrumentation Luque-
Cardoso (SSI in Duchenne muscular dystrophy (DMD), in early
or later form to that the patients stop to walk, prevents the
quick deterioration of the ventilatory function, diminishes the
incidence of breathing infections and improves the position.
Material, method and results: A retrospective study of 55
patients with Duchenne muscular dystrophy (DMD), whom
underwent Luque-Cardoso Segmental Spinal Instrumentation
from 1995 to 2002, was studied. The age at time of surgery
was 10.10 (7.2-17.2). The operation average time was 2.07
hrs (1.10-5.15). Bleeding average was 464cc (80-1350). The
capacity vital pre and postop was of 53%; age average of the
last control was of 13.9 years (r 9.2-17.9) and evolution 2.7
year-old postop (r 1.0-8.1) observing a favourable evolution in
93% of the cases and 7% of complications. Conclusion: The
posterior segmental fusion in early form of DMD before the
patient develops deformities, like xifoscoliosis and/or loses
walking capabilities. The SSI allows maintaining straight pa-
tient’s spine, conserving their physiologic curves of the spine.
It doesn’t improve but stops the progressive deterioration of
the cardiopulmonary function and decrease, the incidence of
respiratory infections. We recommend this technique for its
simplicity with minor bleeding and transop time required.

Key words: Muscular dystrophy, Duchenne, instrumentation.
(Rev Mex Ortop Ped 2004; 1:18-21)

INTRODUCCION

La distrofia muscular de Duchenne (DMD), caracteri-
zada por debilidad muscular rapidamente progresiva
de las piernas, extremidades inferiores, afecta poste-
riormente a todo el cuerpo. A pesar de ser hereditaria
es muy frecuente no encontrar ningan antecedente
familiar. Anteriormente llamada distrofia muscular
seudohipertréfica por Gowers.!
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La distrofia muscular de Duchenne es heredada en
un modelo de gen recesivo ligado al cromosoma X.
Los nifios con un gen anormal muestran sintomas,
mientras que las mujeres con un gen anormal son
portadoras. Sin embargo, los hijos de las mujeres por-
tadoras tienen cada uno un 50% de probabilidades
de tener la enfermedad y las hijas tienen un 50% de
probabilidades de ser portadoras.z*

Los nifios con la distrofia muscular de Duchenne tie-
nen una falta casi total de “distrofina”, proteina esencial
para los musculos que es responsable del mantenimien-
to de la estructura de las células musculares.®

La distrofia muscular de Duchenne se presenta en
aproximadamente 2 de cada 10,000 nifios varones.®

En general, los nifios afectados quedan confinados
a una silla de ruedas a los 10 6 12 afios de edad. La
progresion de la debilidad les hace propensos a la pul-
monia y otras enfermedades, la mayoria muere antes
de los 20 afios de edad.5”

MATERIAL Y METODOS

Se revisaron todos los expedientes de los pacientes
operados de instrumentacién segmentaria Luque-Car-
doso (C2-S1), con el diagndstico de distrofia muscular
de Duchenne, que no puedan caminar, con una capa-
cidad vital mayor a 25%, entre enero de 1995 y di-
ciembre del 2002, para realizarles una evaluacién
retrospectiva desde que se opera el paciente hasta su
Gltimo control o deceso. Se evalud: la edad a la que se
realizo la cirugia, tiempo quirargico, sangrado, com-
plicaciones y la capacidad vital.

TECNICA QUIRURGICA

Paciente en decubito ventral posterior a ser anestesia-
do en forma general y entubado, acomodado en
mesa de quir6fano, se realiza asepsia y antisepsia del

dorso de columna vertebral, se colocan campos y sa-
bana hendida, luego se realizan incisiones de colum-
na en 2 tiempos dividiendo la columna vertebral de
C2 a S1 en 2 segmentos, en cada segmento se realiza
incision medial de piel, tejido celular subcutaneo, se
levantan musculos paravertebrales, se realiza resec-
cion de ligamentos supraespinosos, interespinosos, li-
gamento amarillo, apofisis espinosas, posteriormente
se colocan alambres sublaminares a nivel cervical y
lumbar continuos y a nivel toracico en forma alterna,
hasta terminar los 2 segmentos, luego se moldea una
barra de Luque dandole las curvas fisiolégicas de la
columna vertebral de S1 a C2 , se ancla la barra de
Luque distalmente en la apofisis de sacro derecho o
izquierdo y se procede a fijar la barra con los alam-
bres sublaminares ya colocados, se coloca injerto 6seo
de las apofisis espinosas resecadas a nivel cervical y
lumbar, finalmente se procede al cierre de la herida
quirdrgica por planos, se colocan apésitos sobre heri-
da quirdrgica, se desentuba al paciente y se da por
concluida la cirugia (Figura 1).

RESULTADOS

Se revisaron desde 1995 al 2002 un total de 55 pa-
cientes operados de instrumentacion segmentaria
tipo Luque-Cardoso diagnosticados de distrofia mus-
cular de Duchenne.

Al momento de la cirugia los pacientes tenian una
edad media de 10 afios 10 meses (rango 7.2-17.2). El
tiempo de cirugia fue en promedio de 2 horas 7 mi-
nutos (rango 1.1-5.15 h.). El sangrado promedio fue
de 464 cc (rango 80-1350cc) (Cuadro ).

Se valor0 la capacidad vital prequirlrgica, la cual
fue en promedio de 53%( rango 32%-75%) en com-
paracion con una capacidad vital posquirargica de

Figura 1. Control radioldgico
prequirdrgico y posquirdrgi-
co; A) AP prequirargico; B)
lateral prequirdrgico; C) AP
posquirurgico; D) lateral pos-
quirdrgico.
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Cuadro I. Edad de la cirugia-tiempo transquirargico-san-
grado-CV pre y posquirargico-edad de Gltimo control-tiem-
po de evolucion.

Minimo  Méximo  Media
Edad de cirugia 7.2 17.2 10.10
Tiempo transquirdrgico 1.10 5.15 2.7
Sangrado 80 1350 464
C.V. Prequirdrgico 32 75 53
C.V. Posquirdrgico 32 67 53
Edad de ultimo control 9.2 17.9 13.9
Tiempo de evolucion 1 8.1 2.7
1 Fistula LCR I:I St
1 Hiperextensién
cervical

3 Fatiga de material

I:INO

Figura 2. Complicaciones.

53% (rango 32%-67%), observando que la capacidad
vital posterior a la cirugia se mantiene o disminuye
lentamente en comparacién con los pacientes que no
son instrumentados (Cuadro ).

La edad de los pacientes estudiados segln su ulti-
mo control presentaron una edad promedio de 13
afios 9 meses (rango 9.2-17.9), la evolucidn posterior
a la cirugia fue de 2 afios 7 meses (rango 1.0-8.1)
(Cuadro ).

De los pacientes estudiados el 100% no deambula-
ba; y se observé que 45 pacientes (82%) no presenta-
ron deformidad de la columna y 10 pacientes (18%)
presentaron una deformidad escoliética que no fue
mayor de 20° de Cobb.

De los 55 pacientes instrumentados de columna
con la técnica Luque-Cardoso, 28 pacientes (51%) no
necesitaron de transfusion sanguinea.

Se observé que los pacientes operados presentaron
una evolucién favorable en el 93% (51 pacientes) y 4
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pacientes (7%) presentaron complicaciones, de ellos
uno presento fistula de LCR, otro por un moldeado
exagerado de la barra de Luque presentd hiperexten-
sién de la columna cervical y en dos pacientes se obser-
vO fatiga del material de la instrumentacion antes que
se presentara la artrodesis de la columna (Figura 2).

DISCUSION

La distrofia muscular tipo Duchenne es una enferme-
dad ligada al cromosoma X que es causada por ausen-
cia de una proteina llamada distrofina en el musculo.
Los pacientes afectados empiezan manifestando sefia-
les de enfermedad tempranamente, con pérdida de la
deambulacién al principio de la segunda década, normal-
mente se mueren alrededor de los 20 afios. Hasta que lle-
gue el tratamiento del defecto genético, se pueden usar
tratamientos disponibles ya sean médicos, quirdrgicos o
rehabilitadores para mantener funcional al paciente. El
tratamiento maés eficaz para la escoliosis severa es la pre-
vencion, interviniendo con fusién espinal temprana antes
que se afecte la funcion pulmonar o cardiaco severo.®

Las deformidades de columna por distrofias muscu-
lares involucran una variedad amplia de desérdenes,
todos con una indicacion diferente para tratamiento
quirdrgico. El impacto de estos desordenes en un pa-
ciente se discute en términos de su funcién pulmonar,
cardiaca, gastrointestinal y de esta manera se evitan
complicaciones en el perioperatorio.®

La instrumentacion larga de columna dorsolumbar
mejora la funcionalidad en pacientes que padecen ci-
foescoliosis por distrofia muscular tipo Duchenne. La
estabilizacion de la columna permite al nifio que per-
manezca en una posicion derecha. La estabilidad tora-
cica habilita un aumento en el rango de movimiento
en los miembros superiores. Parece apropiado operar
a estos pacientes cuando ellos dejan de caminar, alre-
dedor de la edad de 12 afios. La funcién cardiorrespi-
ratoria y la esperanza de vida no se mejora, pero la
mayoria de los pacientes y familias estan muy satisfe-
chos por el consuelo provocado por el funcionamien-
to posquirdrgico.1°

La funcidn en cifoescoliosis en pacientes que pade-
cen una fase avanzada de distrofia muscular de Du-
chenne son asociados con una mayor morbilidad
debido a la magnitud de las curvas, la insuficiencia
respiratoria y cardiomiopatia frecuente.

Hopo y col. en un estudio de 20 pacientes con esco-
liosis progresiva por DMD en silla de ruedas con una
edad entre 10.5-18.3 afios (media 14.6 afios) fueron
tratados por instrumentaciones segmentarias largas
obteniendo un sangrado promedio en el transoperato-
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rio de 2,300 cc, siendo mayor comparado con escolio-
sis idiopaticas. Hoy en dia la correccién quirargica tem-
prana y estabilizacién con angulo de Cobb > 20
grados tiene que ser recomendado como el tratamien-
to de opcidn para escoliosis en distrofia muscular de
Duchenne usando métodos de instrumentacion de
multiples segmentos para habilitar una movilizacién
rapida y un cuidado posoperatorio sin corsé u otros
aparatos. Esta concepcidn permite una mejor funcién
profilactica incluso: la prolongacion de esperanza de
vida, mejoria en su posicion y la prevencion del deterio-
ro rapido de la funcién pulmonar.!

Mubarak y col. realizaron instrumentacion seg-
mentaria tipo Luque y fusion, y recomienda la instru-
mentacion cuando la curva es mayor de 20 grados y si
la capacidad vital forzada es mayor al 40%. Si el trata-
miento se comienza tempranamente, la instrumenta-
cién de Luque y fusion de T2 o T3 a la quinta vértebra
lumbar debe ser suficiente.*2

En un estudio anterior realizado en el Hospital Shri-
ners—México, en quince pacientes con distrofia muscular
progresiva tratados con instrumentacion segmentaria de
columna, se observo que mejora la estabilidad y el equi-
librio cifoescolidtico, la capacidad vital, disminuyendo
los cuadros infecciosos respiratorios y principalmente
mejora la calidad de vida de los pacientes.”

CONCLUSIONES

La instrumentacion segmentaria Luque-Cardoso C2-
S1 mejora:

n\

Figura 3. Iméagenes clinicas donde se observa la estabilidad
de columna.
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= La capacidad vital se mantiene en sus valores pre-
quirargicos por mas tiempo.

= Disminuye los procesos infecciosos respiratorios.

= Proporciona estabilidad de columna (Figura 3).

= Brinda una mejor calidad de vida.

Existe satisfaccion de los familiares por la mejor
funcion del paciente.

Se recomienda esta técnica como cirugia preventi-
va de columna por su menor morbilidad.
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