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Agenesialumbosacra: Tratamiento y propuesta de nueva clasificacion

Henry Juver Vergara Ferndndez,* Alfredo Cardoso Monterrubio,** Martin Enrique Rosales Mufioz,***
Carlos Orellana Reta* **

Hospital Shriners para Nifios. México, D.F.
Clinica de Escoliosis

RESUMEN. Introduccién: La agenesia lumbo-
sacra es una anomalia congénita rara. Material y
métodos: Se revisaron desde 1990 al 2003 todos
los pacientes con el diagnéstico de agenesia de sa-
cro, evaluando el tipo de agenesia, antecedentes
familiar es, malfor maciones de extremidadesy de
columna que serelacionan con esta patologia. L os
pacientes fueron valorados con una nueva clasifi-
cacion (Tipo |, agenesia parcial; Tipo |l, agenesia
total), los pacientes con inestabilidad espino pélvi-
ca fueron tratados con una nueva técnica de ar-
trodesis. Resultados: 21 pacientes fueron estudia-
dos; 10 hombresy 11 mujeres. En estos pacientes
relacionamos la agenesia lumbosacra con diabetes
de la madre: 13 (62%) pacientes tenian madres
sanasy 8 (38%) pacientes tenian madres con dia-
betes. El primer control de los pacientes fue en
promedio a los 3.1 afios (rango 0.1-17), con segui-
miento promedio de 5.2 afos (rango 1.0-12.8). Se-
gun la nueva clasificacion 3 pacientes pertenecian
al tipo | y 18 pacientes al tipo Il. Analizando la
funcion ambulatoria: 9 pacientes (43%) presenta-
ban marcha comunitaria sin uso de ortesisy 9 pa-
cientes (43%) presentaban marcha comunitaria
con uso de ortesis, y 3 pacientes (14%) se movili-
zaban en silla de ruedas. Segun la estabilidad de
columna: 16 pacientes (76%) presentaban estabi-
lidad de la columna toraco-pélvica, 5 pacientes
presentaban inestabilidad toraco-pélvica, por la
cual fueron operados para realizar artrodesis to-
raco-pélvica con buenos resultados. Conclusion:

SUMMARY. Introduction: The lumbosacral
agenesisisan uncommon congenital anomaly. Ma-
terial and methods: We were revised from 1990 to
2003 all the patients with a diagnosis of sacral
agenesis and we evaluated the type of agenesis,
family background, spinal and limbs malfor ma-
tionsthat arerelated with this pathology. Patients
wer e evaluated with a new classification: Typel:
partial agenesis, Type ll: total agenesis. Patient
with spinal-pelvic instability were treated with a
new technique of arthrodesis. Results: 21 patients
were studied: 10 men and 11 women. Relating
lumbosacral agenesis with a diabetic mother, 13
(62%) patients had healthy mothers and 8 (38%)
patients had a diabetic mother. The following of
the patientswas an average of 3.1 years (range 0.1
to 17), with a total average following of 5.2 year -
old average (range 1.0 to 12.8). Nine patients
(43%) had a community gait without use of orte-
sis, another 9 patients (43%) had a community
gait with use of ortesis and 3 patients (14%) were
mobilized with a wheelchair. Sixteen patients
(76%) had thoraco-pelvic stability and 5 patients
had thoraco-pelvic instability, reason for which
they were underwent to a thoraco-pelvic arthrod-
esiswith good results. Conclusion: The lumbosac-
ral agenesis is a pathology difficult to try and
when accompanies with myelodysplasia it is much
mor e difficult to treat the spinal-pelvic instability.
For the pelvicinstability thorn the described tech-
nique provides a good alter native.
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Agenesia lumbosacra

L a agenesia lumbosacra es una patologia dificil de
tratar y cuando se acomparfia con mielodisplasia
es mucho mas dificil tratar la inestabilidad verte-
bropélvica. La nueva clasificacion es de facil em-
pleo, nos da una descripcion anatémica y funcio-
nal. Para la inestabilidad espinopélvica la técnica
descrita proporciona una buena alternativa.

Palabras clave: region lumbosacra, agenesia,
tratamiento.

I ntroduccion

La agenesia lumbosacra es una anomalia congénita
rara.® El andlisis cromosomico en este tipo de pacientes es
normal.? Laincidencia de la agenesia de sacro varia entre
0.01 y 0.05 por 1,000 nacidos vivos,! estaincidenciase in-
crementa en madres diabéticas o prediabéticas, €l rol exac-
to de las enfermedades metabdlicas como factor causal no
ha sido bien estudiado.?

El 46.5% de los pacientes con malformaciones anorrec-
tales presentan anomalias de columna lumbosacra.*

El déficit motor en estos pacientes corresponde a nivel
de la dltima vértebra existente; a diferenciadel déficit sen-
sorio que no corresponde a éste.’°

Las alteraciones ortopédicas en estos pacientes son:
contractura en flexion de larodilla con pterigion popliteo
generalmente dificiles de corregir. Estas deformidades va-
rian de acuerdo con €l nivel delaagenesiay la pérdidare-
sultante de la capacidad motora. Otras alteraciones con la
presencia de luxacién y contractura en flexion de las cade-
ras, escoliosis, deformidad equino-varo del pie, e inestabi-
lidad en la union espino-pelviana. Dentro del tratamiento,
la fuerza muscular es importante y con cuadriceps con
fuerza menor a 3/5 es dificil de corregir las contracturas en
flexion de larodilla e impedir recidivas. Para las deformi-
dades graves de larodilla, la desarticulacion y colocacion
de prétesis extrema son €l tratamiento mas eficaz. Laines-
tabilidad espino-pelviana no causa un problema en 90% de
los pacientes.®°

Hohl en 1950 describe el primer caso de agenesia de sa-
cro, desde entonces se describieron casos aislados de esta
enfermedad,? en 1978 Renshaw propone una clasificacion
segun el aspecto radioldgico de la agenesia lumbosacra,’°
€l 2002 Guille propone una nueva clasificacion basada en
larelacion del tipo de agenesia de sacro con la funcion am-
bulatoria,® sin embargo estas clasificaciones |a primera por
no dar un valor pronéstico del grado de inestabilidad de la
columna lumbosacray lafuncién ambulatoriay la segunda
por su complejidad nos motiva a proponer una nueva clasi-
ficacion de fécil aplicacion que nos brinde una descripcion
topografica, y valor prondstico de la funcién ambulatoria.
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Material y métodos

Se revisaron todos los expedientes de |os pacientes con
el diagndstico de agenesia de sacro, entre enero de 1990 y
diciembre de 2003, pararealizar una evaluacion del tipo de
agenesia de sacro, antecedentes familiares, malformaciones
de extremidades y columna que se relacionan con esta pa-
tologia.

A los pacientes estudiados se les analiz6 con una nueva
clasificacion y alos que presentaban inestabilidad espino
pélvicase les realizo artrodesis vertebro-pélvica.

Nueva clasificacion. Después de analizar las clasifica-
ciones de agenesia de sacro existentes,®”1° proponemos una
nueva clasificacion que se basa en el andlisis topogréfico y
radiol égico del nivel de agenesialumbosacra, también eva-
[Ga la estabilidad vertebro-pélvica.

Tipo|. Agenesia parcial unilateral del sacro.

A. Estable. Cuando pese ala asimetria del anillo pélvi-
€O Nno existe una progresion de la deformidad cifoescoli6ti-
catoraco-pélvica.

B. Inestable. Cuando por la asimetria del anillo pélvico
existe una deformidad cifoescoliética toraco-pélvica.

A su vez se coloca en cada subtipo si es derecho o iz-
quierdo, gemplo: Tipo | —B —Ilzquierdo (Figura 1).

TipoIl. Agenesiatotal de sacro, puede o no estar artro-
desado con las alas del iliaco y éstas pueden o no articular-
se alaultima vértebra

A. Estable. No existe traslacion de la columna sobre los
iliacos ni deformidad cifoescolidtica toraco-pélvica.

B. Inestable. Cuando existe traslacion o deformidad ci-
foescolioticatoracolumbar, lo cual no le permite mantener-
se sentado sin ayuda de |as manos.

Nota: Al lado del subtipo se coloca la Ultima vértebra,
tanto si esta integra como si es un vestigio, giemplo: Tipo
[l —A —L3(Figura 2).

Técnica quirurgica. Esta técnica esta indicada en pa-
cientes que presenten datos de inestabilidad lumbosacra
como traslacion espino-pélvica o deformidad cifoescoli6ti-
ca, es técnicamente féacil de realizar y no se tiene que am-
putar ninglin segmento o extremidad para poder contar con
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injerto autdlogo 6seo pararealizar la artrodesis ya que la
zona donadora de hueso que es latibia se renueva en 6 me-
ses aproximadamente en este tipo de pacientes. A continua-
cién describimos la técnica:

Figura 1. Radiografias de pacientes con agenesia de sacro con inestabi-
lidad espino pélvica.

Figura 2. Radiografias de pacientes con agenesia de sacro con estabili-
dad espino pélvica.

ACTA ORTOPEDICA MEXICANA 2005; 19(1): 6-12

Paciente en decubito ventral posterior a ser anestesiado y
entubado, se realiza unaincision anteromedial anivel de una
de las piernas, se procede aredlizar una diafisectomiadetibia
aunalongitud aproximada de 10 centimetros, |os segmentos
proxima y distal delatibia sefijan con un clavo centromedu-
lar, posterior a€llo serealiza unaincision posteromedial sobre
las dltimas apdfisis espinosa de la columna toracolumbar has-
talaarticulacion de las alas de los iliacos, se desperiostiza €
arco posterior delas Ultimas vértebrasy lacaraposterior delas
aasdelosiliacosy sobre estelecho labrado se colocad injer-
to deladidfisis de latibiafragmentada, se puede fijar con sis-
tema de instrumentacin posterior toraco-pélvico mientras se
consolidalaartrodesis (Figuras 3, 4,5y 6).

El segmento de tibia resecado con el tiempo se regenera,
lo cual indica que es un buen banco de injerto de hueso au-
télogo (Figura 7).

Resultados

Se revisaron desde 1990 a 2002 un total de 21 pacientes
con €l diagndstico de agenesia de lumbosacra en el Hospi-
tal Shriners para Nifios en México.

De los pacientes estudiados 10 (48%) son hombresy 11
(52%) son mujeres.

Relacionando |a agenesia lumbosacra con patol ogias de
lamadre, se observd que 13 (62%) pacientes tenian madres
sanasy 8 (38%) pacientes tenian madres con diabetes me-
[litus insulinodependiente.

El primer control de los pacientes estudiados fue en pro-
medio alos 3 afiosy 1 mes (rango 1 mes a 17 afios), con
seguimiento promedio de 5 afios 2 meses (rango 1 afio a 12
afnos 8 meses).

Analizandos esta enfermedad con edad de la madre du-
rante el embarazo, 38% (8 pacientes) tenian madres entre
31 a 35 afios de edad.

Analizados los pacientes con la nueva clasificacion en el
Tipo | se observé a 3 pacientes, de ellos uno pertenece al sub-
tipo B; en el Tipo Il se observé a 18 pacientes, de ellos 4 del
subtipo B, segin € nivel de agenesialumbosacra: un paciente
presentaba nivel T-10; dos pacientes T-12; cinco pacientes
L-3; trespacientes L-4; cinco pacientes L-5; un paciente S-1; un
paciente S3; dos pacientes con agenesia de hemisacro izquier-
do; un paciente con agenesia de hemisacro derecho (Tabla 1).

Se observé que 9 pacientes (43%) presentaban marcha
comunitaria sin uso de ortesisy 9 pacientes (43%) presen-
taban marcha comunitaria con uso de ortesis, y 3 pacientes
(14%) se movilizaban en silla de ruedas segun el andlisis
funcional de Hoffer y col.®

De los pacientes estudiados, 16 pacientes (76%) presen-
taban estabilidad de la columna toraco-pélvicay 5 (24%)
pacientes presentaban inestabilidad toraco-pélvica (de ellos
2 tenian un nivel de agenesia T12, uno nivel T10, uno pre-
sentaba agenesia de hemisacro izquierdo, y otro a nivel
L 3); razén por la cual fueron operados pararealizar artro-
desis toraco-pélvica con la técnica ya descrita con buenos
resultados (Tabla 1).
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I1-B-L3

II-B-L3

Segun la nueva clasificacion propuesta analizando en
relacion alafuncion que presentan |os pacientes estudiados
se observo que: 2 pacientes pertenecen aTipo |-A, los cua-
les presentaban marcha comunitaria sin uso de ortesis; 1
paciente esté clasificado a Tipo I1-B, el que realiza mar-
cha comunitaria con uso de 6rtesis; 14 pacientes pertene-
cenal Tipoll-A, deellos 7 presentan marcha comunitaria
sin uso de értesisy 7 pacientes realizan marcha comunita-
ria con uso de ortesis; 4 pacientes se encuentran dentro del
Tipo 11-B, delos cuales 1 paciente presenta marcha comu-
nitaria con uso de ortesis y 3 pacientes se movilizan con
uso de silla de ruedas (Tabla 2).
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Figura 3. Radiografias prequirargi-
cas con inestabilidad espinopélvica:
A) AP de columna lumbosacra; B)
Lateral de columna lumbosacra con
cifosis espinopélvico de 90°.

Figura 4. Radiografias postquirdrgi-
cas de un paciente con inestabilidad
espinopélvica tratado con instrumen-
tacion espinopélvico mésinjerto 6seo
detibia: A) APde columnalumbosa-
cra; B) Lateral de columna lumbosa-
cra donde se observa la estabilidad
espinopélvica.

Caderas

Se observé que 9 pacientes presentaban luxacion bilate-
ral de caderas, 2 pacientes tenian subluxacion de cadera bi-
lateral.

Tres pacientes presentaron contractura en flexion de ca-
deras de 70° promedio (rango 20°-90°) y abduccidn prome-
dio de 30° (rango 20°-45°), dando una apariencia de Buda.

Un paciente presentd hipoplasia femoral proximal, con
columna toraco-pélvica estable, se le realizd ablacion su-
pracondilea de fémur izquierdo y se le adapt6 una prétesis
con el cual deambula asistido con muletas.
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Rodillas Pies

Cuatro pacientes presentaron contractura en flexion de De los pacientes estudiados se observéd que cinco de
rodillas promedio de 130° (rango 90°-160°) de éstos, tres  ellos presentaban pie equinovaro aducto bilateral con ca-
se acompariaban de pterigién popliteo. racteristicas de un paciente con artrogriposis multiple y

™

Figura 5. Radiografias prequirargi-
cas con inestabilidad espinopélvica:
A) AP de columna lumbosacra; B)
Lateral de columna lumbosacra con
cifosis espinopélvico de 90°.

II-B-T10

A B A B C

Figura 6. Radiografias postquirdrgicas de un paciente con inestabilidad  Figura 7. Radiografias laterales de tibia donde se observa la evolucion de

espinopélvico tratado con artrodesis espinopélvico con injerto 6seo deti-  la zona donadora de injerto 6seo: A) Prequirlrgico inmediato; B) Post-
bia: A) AP de columna lumbosacra; B) Lateral de columnalumbosacra  quirdrgico tardio posterior a6 meses de evolucién; C) Postquirdrgico tar-
donde se observa la estabilidad espinopélvica. dio posterior a1 afio de evolucién.

ACTA ORTOPEDICA MEXICANA 2005; 19(1): 6-12 10
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Tabla 1. Nivel de agenesia lumbosacra.

Nivel de agenesia N° pacientes %
T-10 1 5
T-12 2 9
L-3 5 24
L-4 3 14
L-5 5 24
S1 1 5
S3 1 5
Hemisacro izq. 2 9
Hemisacro der. 1 5
Tabla 2. Nueva clasificacion en relacion al grado funcional.
Tipo Marcha comunitaria sin ortesis Marcha comunitaria con oértesis Silla de ruedas N° pacientes %
Tipo | 2 1 3 14
A 2 2 9
B 1 1 5
Tipo Il 7 8 3 18 86
A 7 7 14 67
B 1 3 4
e, BT EL GEG vertical derecho, los cuales fueron tratados con reduccion
del astragalo vertical técnica de Kumar-Cowell y Ramsey.
Tipo N° pacientes % Presentaban 2 pacientes pie plano valgo flexible; tres pa-
b i aducto bilateral 5 o cientes presentaron cavo bilateral. En un caso se observo
€ equinovaro aducto bilater . ape . . . .
Az o e b ) 3 14 pollda_c,tlllad,el primer ortejo, pie izquierdo tratado con la
Astrégalo vertical derecho 2 9 reseccion de éste (Tabla 3).
Cavo varo & 14
Plano valgo 2 9 Columna
Polidactilia 1 5
Sano 7 33 . .
Se observo que tres pacientes presentaron escoliosis,
cuatro pacientes presentaron cifosis toraco-pélvica de 90°,
los cuales presentaban inestabilidad toraco-pélvica por lo
Tabla 4. Asociacion con otras anor malidades. que fueron tratados quirdrgicamente con artrodesis toraco-
Tipo N° pacientes % pélvica. Se observan otras_ anomalias de col umna que no
estaban directamente relacionados con la agenesia lumbo-
Patologia genitourinaria 5 24 sacra en 20%: Dos pacientes presentaban cordon anclado
i”ptorqu'd'z i g que fueron tratados con liberacion del mismo. Un paciente
genesia ren . . . ~ ..
Nef rocalcinosis 1 5 presentaba m_|eI0d|spI_aS|aqueseac’0rr_1panaba de escoliosis
Fimosis 1 5 y presentabainestabilidad toraco-pélvicael cual fue tratado
Patologia car diovascular 2 9 como instrumentacion posterior. Otro paciente presentaba
SIS ER ) 1 659 deformidad de columna cervical.
Comun interventr. 1 4.5
Otras anomalias 3 14 i
Ano imperforado 1 45 Otrasanomalias
Hernia inguinal 1 4.5
g:‘adar TETRED 111 ‘;g En los pacientes estudiados se observé que 33% presen-
no

fueron tratados con liberacion posteromedial més astraga-
lectomia, obteniéndose resultados satisfactorios segun los
criterios de Niki y col.® Tres pacientes presentaban astraga-
lo vertical bilateral y dos pacientes presentaron astrégalo
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taban incontinencia urinaria. El 24% presentaba patologia
genitourinaria (2 pacientes con criptorquidia; 1 paciente
con agenesia renal; 1 paciente con fimosis; 1 paciente con
nefrocalcinosis). El 10% se relacionaba con patologia car-
diovascular (1 paciente con estenosis adrtica; 1 paciente
con comunicacion interventricular). No se observo patolo-
gia concomitante ala agenesia de sacro en 52%. Entre otras

11
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patol ogias observamos ano imperforado, hernia inguinal,
paladar hendido (Tabla 4).

Discusion

Generalmente se atiende y se tratan los problemas gas-
trointestinales, urolégicos y malformaciones concomitan-
tes ala agenesia lumbosacra y no se trata la inestabilidad
vertebro-pélvica y/o la contractura paralitica de las extre-
midades inferiores.® Se reporta que lainestabilidad toraco-
pélvica es la que causa mayor disfuncion por la incapaci-
dad para sentarse sin ayuda de las manos y por laintrusion
de las visceras dentro del térax con compromiso cardio-
rrespiratorio.’?

Lanecesidad para obtener un complejo vertebro-pélvico
estable es importante para que el paciente se pueda sentar
sin ayuda de las manos y lograr pararse.* Por €ello se han
descrito muchas técnicas para la artrodesis espino-pélvica,
en las cuales realizan ablaciones y de esta manera obtienen
injerto autdlogo 0seo para la artrodesis, por eso la nueva
técnica quirdrgica que se describe nos brinda injerto auté-
logo éseo sin tener que amputar ninglin segmento.

Las contracturas en flexion de las caderas y rodillas
afectan la capacidad de ambulacion en forma directay son
dificiles de tratar. Tratamientos radicales como las amputa
ciones de extremidades inferiores no son necesarias para
lograr una adecuada funcion, se describe que se debe corre-
gir lainestabilidad espino-pélvica para lograr tener un pa-
ciente capaz de sentarse por si solo sin ayuda de sus manos
o de terceras personas.

En la actualidad existen varias clasificaciones: algunas
que no brindan un valor prondstico de la funcidn ambulato-
ria como es la de Renshaw?® siendo s6lo una descripcion
radiol 6gica de la deformidad, la clasificacién de Pang’ que
es muy ampliay tampoco brinda valor pronostico de la ca-
pacidad funcional, Guille® describe una clasificacion muy
detallada que brinda un valor pronéstico funcional pero es
muy complejo para su empleo. A diferencia de las clasifi-
caciones mencionadas, la que proponemos, es de facil em-
pleo y nos brinda una descripcién anatomorradiol6gica y
deigual manera proporciona un valor pronéstico funcional.

De igual manera para realizar un estudio completo del
paciente se deben realizar estudios de imagenol ogia de co-
lumna cervical y determinar si tiene inestabilidad atlan-
toaxoidea u otra anormalidad congénita.® Las anomalias
vertebrales congénitas a nivel de columna cervical ocurren
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en 75% de los pacientes. Existen reportes que indican que
no existe ninguna asociacion genética obvia con esta pato-
logia. Finalmente la frecuencia alta de asociacion multisis-
témica congénita hace necesario un asesoramiento multi-
disciplinario.! La agenesia lumbosacra es una patologia
dificil de tratar, méas cuando se acompafia con otras enfer-
medades como la mielodisplasia.

En todo paciente que se sospeche de displasia de desa-
rrollo de caderas, pie equinovaro aducto, astragalo vertical
se debe buscar en formaintencionada entre otros diagndsti-
cos la agenesia de sacro.

Para la inestabilidad espinopélvica la técnica descrita
proporciona una buena alternativa.

La nueva clasificacion propuesta es de féacil aplicacion,
proporciona una descripcion anatomorradiologica y nos
brinda un valor funcional.
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