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Articulo original

| nstrumentacidn segmentaria posterior C2-sacro en distrofia
muscular progresiva

Alfredo Cardoso Monterrubio,* Antonio Sanchez Delgado,** Moénica Ledn Parra***

Hospital Shriners para Nifios. México, D.F.

RESUMEN. Se presenta una serie de 64 pacientes
masculinos con distr ofia muscular progresivay de Bec-
ker que fueron instrumentados en el Hospital Shriners
para nifios lisiados de México desde 1980 a julio del
2001, formandose dos grupos, ambos integrados por pa-
cientes que hubieran dejado de caminar, presentaran
deformidad dela columna, y con capacidad vital pulmo-
nar superior a 30%. El primer grupo fue sometido a
instrumentacion segmentaria de C2 hasta diferentes ni-
veles, con un seguimiento de un mes a 13 afios con un
promedio de 4.64 afios. El segundo grupo incluy6 pa-
cientes instrumentados de C2-sacro con seguimiento de
uno a siete afios, con un promedio de 2.47. En promedio,
ambos grupos dejaron de caminar alos 10 afios (rango
de 7 a 14). La edad al momento de la cirugia en €l pri-
mer grupo fuede 11.14 (5-17) y en el segundo grupo fue
de 10.73 (rango de 7 a 19). Al comparar los nivelesins-
trumentados, en e segundo grupo de C2-sacro se obtu-
vieron mejores resultados al evaluar la estabilidad y
equilibrio cifolordético de la columna, mejoriadelaca-
pacidad vital, y la disminucion de los cuadr os infeccio-
sos respiratorios asi como menor dificultad para adap-
tarse a silla deruedas, y en la mayoria una mejoria de
la calidad de vida delos pacientes.

Palabras clave: columna, instrumentacion, distrofia
muscular.

Introduccién

Quien describi6 por primera vez la distrofia muscular
fue Meryon en 1852. En 1868 Duchenne de Boulogne la
describié como una pseudo hipertrofia asociada al sindro-
me de Turner. Gower la describié como una enfermedad de
laedad y crecimiento temprano.® Actualmente se conoce
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SUMMARY. From July 1980 to July 2001 64 pa-
tients with progressive muscular dystrophy were sub-
jected to spinal instrumentation at the Shriners Hospi-
tal for Crippled Children, Mexico City Unit. It consist-
ed of two groupswith themain criteria of inclusion: non
ambulatory patients, spinal deformity, minimum vital
capacity up to 30%. Thefirst group had C2 to different
instrumentation levels, with a mean follow up of 5 years
(range 1 month-13 years). The second group included
instrumentations from C2-S1 with a mean follow up of
2.47 years (range 1-7 years). Both groups were non
ambulatory at 10 years. The age at surgery was 11.14
(5-17) in the first group and 10.73 in the second one.
When the instrumentation were C2-S1, the spinal sta-
bility, kypholordotic equilibrium, minimum vital ca-
pacity obtained and respiratory tract infections de-
creased and the life conditions of the most of the pa-
tients were better and the capability for using wheel
chair improved.

Key words: spine, instrumentation, muscular dystro-
phy.

gue tanto la distrofia muscular tipo Duchenne (DMD) y la
distrofia muscular tipo Becker (DMB) son enfermedades
neuromuscul ares devastadoras que se heredan en formare-
cesiva ligada al cromosoma X.! Laprimera afectaa l de
cada 3,500 varones con inicio de debilidad muscular y con-
suncion entre los 3y 5 afios de edad y la segunda es menos
frecuente, menos grave, con edad de inicio a mayor edad y
supervivencia mas prolongada. Los cambios histopatol 6gi-
cos caracteristicos incluyen fibrosis extremay desorganiza-
cion muscular.t* En 1986 se llego a descubrimiento de una
parte del gen defectuoso y en menosde un afio seaislo y se
codificé el producto proteinico denominado distrofina, que
se encuentra en el brazo corto del cromosoma X en la ban-
da XP21, proteina muy grande que se cree funciona como
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componente indispensable del citoesqueleto de la membra-
na en todos los tipos de células musculares (cardiaco, vas-
cular, y visceral liso), observandose que hasta el 33% de
los varones tiene un retraso mental (Figura 1).12

El tejido muscular normal contiene cantidades minimas
de distrofina (00.1 a 00.01% del total muscular) siendo la
ausencia de esta proteinaintracelular la causa de degenera-
cién muscular progresivacon pérdidade lafuncion, un diag-
nostico evidente y confirmado por aumento de CPK (50 a
100 veces de lo normal), aldosay por biopsia muscular.®

Cuando los pacientes dejan de andar son més propensos a
desarrollar deformidades de la columna, la deambulacién
funcional es de 7 a 14 afios (media de 10 afios)? y todos los
nifios que dejan de caminar desarrollan escoliosis, cifosis 0
lordosis, condicionéndolos a aumentar sus padecimientos
pulmonares, que actualmente se controlan con antibiéticos.
Brown y colaboradores observaron una tendencia ala pro-
gresion cefélica de ladeformidad cuando laartrodesis finali-
zaa un nivel por debajo de las cuatro vértebras torécicas,
siendo importante mantener lalordosis lumbar para permitir
equilibrar el peso corpora entre las tuberosidades isquiéticas
previniendo el riesgo de Ul ceras por presion sobre €l coccix.”

Figura 1. Deformidad prequirdrgica.
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Lostresfactores que influyen en lafuncién pulmonar en
laDMD son lafuerzade los miscul os respiratorios, €l cre-
cimiento torécico y el grado de xifoescoliosis.> En un estu-
dio que realizaron Lawrence T. y colaboradores se encon-
tré que la edad y la deformidad torécica son factores pre-
dictivos parala capacidad funcional pulmonar, cada afio de
edad tiene un 10% de deformidad con una disminucion de
la capacidad vital de 4% (Figura 2).**°

Los requisitos parareadlizar lainstrumentacion segmenta-
riasublaminar (ISS) posterior son que €l paciente deje de ca
minar no importando la deformidad vertebral, y la capacidad
vital pulmonar superior al 30%, ya que una capacidad vital
inferior precisa asistencia ventilatoria, existiendo una dismi-
nucién de 50% por dolor en e postoperatorio inmediato.*

El objetivo del tratamiento quirdrgico es mantener a pa-
ciente funcional al méximo, sin dolor, y que pueda sentarse
comodamente en silla de ruedas con la cabeza en posicion
neutra sin la utilizacion de aparatos externos que condicio-
nen la presencia de Ulceras, ya que no solo la xifoescoliosis
progresiva representa una disminucion de la capacidad vital
sino también una disminucion en el equilibrio a sentarsey
por ende una disminucion de las infecciones pulmonares.t
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Figura 2. Deformidad prequirdrgica.

Material y métodos

Se revisaron 64 pacientes no ambulatorios con distrofia
muscular progresiva operados en enero de 1980 a junio de
2001, con los siguientes criterios quirdrgicos:

1. Todos los pacientes con DMD que dejaron de caminar
independientemente de la deformidad de la columna. Sa-
bemos que el manegjo quirdirgico en estos pacientesincre-
menta |a atrofia muscular, y evitar € impacto alos fami-
liaresy pacientes de dejar de caminar después de la ciru-
gia que puede ser muy negativo.

2. Quetengan unacapacidad vital mayor del 30%, evaluada
en un servicio de inhaloterapia, ya que en €l postoperato-
rio puede bajar hasta en el 50% (Figura 3).

Se completo el estudio con determinacién de CPK, al-
dolasa, DHL vy se confirmé laDMD con biopsiamuscular y
serealiz6 unavaloracion completa del estado cardiol 6gico,
pulmonar y nutricional.

Paralainstrumentacion segmentaria sublaminar se utili-
zaron barras de Luque de un cuarto de diametro Unicas y
alambres sublaminares, alternos en columna cervical torg
cicay lumbar. La artrodesis posterior fue usada en todos
los pacientes, aungue en algunos casos se utilizaron barras
en U para corregir la deformidad.

Se separaron dos grupos de acuerdo al nivel de instru-
mentacion; el primero desde C2 hasta diferentes niveles
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Figura 3. AP toracolumbar preguirdrgica.

lumbares, conformado por 41 pacientes, incluyendo, ade-
mas de los pacientes con DMD dos mujeres que tuvieron
distrofia facio escapulo humeral y 3 con DMB, y un segun-
do grupo que incluy6 23 pacientes, con instrumentacion de
C2 al aladel sacro, todos con diagnéstico de DMD.

Laedad promedio de lainstrumentacién en €l primer gru-
po fue de 11.14 afios (rango de 5 a 17 afios), capacidad vital
de 53.87% (rango de 33 a 77%), seguimiento de 4.64 afios
con unrango de 0.1 a13 afiosy € angulo de ladeformacion
de la columna prequirdrgico 24.34% (rango de 5 a 105°).

En el segundo grupo, con instrumentacion de C2 a sa-
cro, en 23 pacientes masculinos el seguimiento fue de 2.47
afos (1-7 afos), con edad promedio de 10.73 (7-19) que
dejaron de caminar aproximadamente a los 10.43 afios (7-
14 afios), con un angulo prequirdrgico promedio de 27.85°
y un postquirargico de 1.30°.

Resultados

Se consiguio una correccion de la deformidad de la co-
lumna en el primer grupo con un angulo prequirdrgico de
24.34% (con un rango de 5° a 105°), y un angulo postqui-
rurgico de 2.40°,
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El segundo grupo de C2 a sacro tuvo un angulo prequi-
rdrgico de 27.85% con un rango de (0 a 66°), y angulo post-
quirdrgico de 1.30° (rango de 0 a 30°) (Figura 4).

Todos los pacientes disminuyeron su capacidad vital
transitoriamente en el postoperatorio inmediato, cabe re-
calcar que la capacidad vital preoperatoria tuvo un pro-
medio de 53.39%. En todos los pacientes en el postope-
ratorio mediato se mantuvo la capacidad vital, similar al
preoperatorio, no se reportaron datos de insuficiencia
respiratoria o aumento de las frecuencias de infecciones
respiratorias.

En lainstrumentacion de C2 a sacro todos los pacientes
fueron hombresy solo 6 de los 23 presentaron deformacion
delacolumna, en los 19 restantes no existio ninguna defor-
macion y la instrumentacion se realizo después de que de-
jaron de caminar.

La instrumentacion de C2 a sacro no modifica el aspec-
to de térax en “campana’ que se presenta en estos pacien-
tes por angostamiento en laregion superior del torax, con-
servando su amplitud normal en la parte inferior, como
consecuencia de la deficiente muscul atura superior y del
volumen de los 6rganos intra-abdominal es.

Objetivamente los pacientes pueden permanecer senta-
dos sin cansarse por 12 a 18 horas al dia, los padres estan
agradecidos y comprenden la ganancia obtenida.

ACTA ORTOPEDICA MEXICANA 2003; 17(3): 128-133 131

Disminuyeron notablemente las infecciones respirato-
rias a largo plazo, segun la informacion brindada por los
pacientes y sus padres.

La calidad de vida de los pacientes se consider6 como
buena en aquellos que pudieron sentarse sin complicacio-
nesy gque no presentaron infecciones respiratorias y malo
en los que presentaron complicaciones al sentarse e infec-
ciones respiratorias. En el grupo nimero 1 se definieron
como muy bueno en 12 (29.2%), bueno en 25 (60.9%), re-
gular en 2 (4.8%) y malo en 2 (4.8%), con un seguimiento
de 1 a7 afiosy un promedio de 2.47 afios, la edad en que
dej6 de caminar 10.43 afios con un rango de 7 a 14 afios.
La capacidad vital de 53.39%, la edad de ISS fue de 10.73
afos con un rango de 7 a 19, cabe recalcar que de estos pa-
cientes solo 7 presentaban deformidad en la columna, el
resto no tenia ninguna deformidad, en todos los pacientes
los laboratorios se encontraban altos, y se confirmo el diag-
nastico con biopsia de vasto lateral, se transfundieron 34
pacientes en el postoperatorioy 17 no se transfundieron, no
hubo infecciones, y tuvimos como complicaciones ruptura
de barraen 6 pacientes (15%), hipertextension de cuello en
3 pacientes (7%), protrusion de barra en 6 pacientes
(14.6%), fistula en 2 pacientes (4.8%), 1 muri6 (2.43%), 1
requirio artrodesis cervical (2.43%) por presentar pseu-
doartrosis, con xifosis de 30° que se corrigié con una barra

Figura 4. APy lateral postquirdrgica.
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de Moss Miami, y en dos pacientes méas se presento ruptu-
ra de la barra, ya consolidada la artrodesis, sin complica-
ciones posteriores.

En el segundo grupo hubo como complicaciones: Rup-
tura de barra, protrusion de la barra, Ulceraisquiéticaen 3
pacientes, que corresponden al 13%. Se observd que los
pacientes se podian sentar en su sillade ruedas, y no existio
ninguna infeccion, y disminuyeron considerablemente las
infecciones respiratoriasy se transfundieron 13 pacientes
(56%). La calidad de vida se definié como muy buena en
15y buenaen 8.

Discusién

En todos | os pacientes con distrofia muscular progresiva,
se desarrollan deformidades en la columna vertebral, acom-
pafiadas de deterioro de la funcion pulmonar, que propician
infecciones respiratorias frecuentes, siendo la causamés fre-
cuente de muerte antes de los 20 afios de edad, asi como €l
cor pulmonale debido a la hipertension pulmonar.

La artrodesis posterior e instrumentacion segmentaria
tipo Luque ha demostrado ser apropiada en la correccién de
las deformidades, es por esto que se realiz6 un estudio re-
trospectivo en los dos grupos de pacientes, encontrandose
gue en toda la literatura mundial, nadie realiza este tipo de
instrumentacion de C2 a sacro, se llegd a la determinacion

Figura 5. Complicacién instrumentacion C2-sacro. Ruptura de la barra.
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de realizar este tipo de procedimiento, ya que en el primer
grupo de pacientes en €l cual existen diversos nivelesdeins-
trumentacion, para un total de 47 pacientes, con un segui-
miento a 4.64 afos; con un rango de edad de 0.1 a 13 afios.
Laedad a momento de la|SS fue de 11.14 afios. En todos
los pacientes los datos de |aboratorio apoyaban el diagnosti-
co, €l que se confirmd con biopsia muscular anivel de vasto
lateral. Requirieron transfusion 34 pacientes en €l postopera-
torio, que corresponden al 82%. Entre las complicaciones
que se presentaron destacan: infeccion de la herida quirargi-
ca en 2 pacientes (5%), ruptura de la barra en 6 pacientes
(15%), hiperextension del cuello en 3 pacientes (7%), (estos
ultimos se manejaron con collar cervical, que en un paciente
le provoco Ulceras cutaneas cervicales), protrusion de la ba-
rraen 6 pacientes anivel distal de lainstrumentacion (15%)
y fistulas distales en dos pacientes, que requirieron trata-
miento, en un paciente serequirié una artrodesis cervical por
la hiperflexion de la columna cervical y 20 pacientes no tu-
vieron complicaciones (Figuras5Yy 6).

Se excluyeron 3 pacientes por presentar una capacidad
vital menor a 30%.

Comparando alos pacientes operados con los no opera-
dos, se observo admirable mejoria en la funcidn respiratoria
con disminucién de enfermedades en estas vias, asi como la

Figura 6. Complicacién instrumentacion C2 sacro. Ruptura de la barra.
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Figura 7. Fotografia clinica postquirdrgica.

estabilidad de la columna para mantenerse sentado la mayor
parte del dia comodamente y sin escaras, disminuyendo asi
laansiedad tanto del paciente como de los familiares (Figu-
ra 7). Lafatade control cefdlico se ha solucionado con la
ISS de C2 asacro, dgjando libre laarticulacién C1y C1 C2,
para conservar cierto movimiento de rotacion, y dejando la
cabeza a neutro. Se recomienda realizar la artrodesis de la
columna para la estabilizacion, enfatizando que la cirugia se
debe de llevar a cabo cuando €l paciente deje de caminar y
cuando la capacidad vital se encuentre por encima de 30%.

Las fusiones largas de C2 a sacro no deben escatimarse
en pacientes con DMD, no debe de temerse lafijacion en
edades tempranas si esto vaadar unamejor calidad de vida.

El alineamiento cifolordético debe de mantenerse para
asegurar un equilibrio en el tronco, con lalSS posterior y la
artrodesis se logra una buena correccion y sostén, por lo
gue no es necesarialavia anterior (Dwyer).X°
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Al comparar €l tipo de instrumentacion utilizado con
otros publicados en la literatura, éste presenta una correc-
cion de aproximadamente 90%, el Isola Galveston del
66%, Luque Galveston del 55% y Cotrel-Dubousset del
41%,* que aunque no se reportan infecciones de la herida
quirdrgica en lamayoria de los articulos publicados en la
literatura mundial, se requiere una segunda intervencion
hasta en un 11% por pseudoartrosis, en el presente no se
mostré ningun caso de esta naturaleza, solo protrusion,
rupturay Ulceraisquidtica en los casos de instrumentacion
C2-sacro.

Con lainstrumentacion posterior de la columnade C2 a
sacro se consigue la disminucion del nimero de infeccio-
nes respiratorias, porque evita las deformaciones que se
pueden presentar, y mejora notablemente la calidad de vida
de los pacientes.
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