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escoliosis en ninos con enfermedad neuromuscular

Dr. Francisco Prado"?, E.U. Pamela Salinas”, Dra. Carolina Garcia®
I Unidad de Nifios y Adolescentes con Necesidades Especiales en Salud. Hospital Clinico San Borja Arriaran.
2. Departamento de Pediatrfa Campus Centro, Facultad de Medicina Universidad de Chile.

3. Unidad de Rehabilitacion MINSAL, Chile.

Resumen

El compromiso respiratorio de los pacientes con enfermedad neuromuscular (ENM) incide en la
historia natural de la enfermedad y en la calidad de vida del nifio y su familia. La falla respiratoria es
responsable de un nimero significativo de muertes prevenibles con una intervencién precoz.
Frecuentemente estos pacientes tienen escoliosis, que al progresar sin un tratamiento quirdrgico
oportuno, aumenta la morbimortalidad por causa respiratoria, aumenta el compromiso cardiovascular
e impide lograr posicionamiento sin dolor al perder la marcha y bipedoestacién. En este articulo se
abordan recomendaciones para la evaluacién quirtrgica en nifios con ENM, haciendo especial
consideracién de aspectos respiratorios, como la evaluacién funcional y los coadyuvantes terapéuticos
perioperatorios incluyendo la asistencia ventilatoria no invasiva y el entrenamiento respiratorio.

Palabras Claves: Nifios, enfermedades neuromusculares, escoliosis, compromiso respiratorio, cirugfa.

CONCEPTOS CLAVES

|. Las enfermedades neuromusculares (ENM) son un
conjunto de patologias con compromiso muscular
primario o secundario, por denervacion. Se asocian
frecuentemente a escoliosis. Esta suele determinar mayor
deterioro clinico y funcional respiratorio que incrementa
la morbimortalidad.

2. Cifoescoliosis es la deformidad de la caja toracica
condicionada por una curvatura lateral anormal de la
columna, pero que ademas provoca rotacién en el eje
axial de los cuerpos vertebrales.

3. El'manejo con drtesis que faciliten la bipedestacion, o
alineen los ejes, no logran evitar la progresiéon del defecto.

4. La artrodesis debe ser considerada el tratamiento de
eleccion en la cifoescoliosis de los ninos con ENM.

5. EI rol del traumatélogo, fisiatra, anestesista,
broncopulmonar, intensivista, conjuntamente con el
equipo de rehabilitacion respiratoria son fundamentales
para la evaluacién vy tratamiento oportuno de la
cifoescoliosis en pacientes con ENM.

6. La bipedestacién, mantener los rangos articulares y el
entrenamiento de la marcha para conservarla el mayor
tiempo posible, ayudara a evitar la progresion de la
cifoescoliosis.
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Fax. 556 67 92 E-mail: panchoprado2004@gmail.com
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RECOMENDACIONES CLAVES

I La artrodesis esta indicada en escoliosis con dngulos de
Cobb > 30°.

2. Se requiere evaluacidn broncopulmonar prequirdrgica.
Muy posiblemente se deba considerar la indicacion de
asistencia ventilatoria no invasiva (AVNI) domiciliaria
nocturna si la escoliosis es severa (angulos de Cobb >
40°), especialmente si la capacidad vital forzada (CVF)
es < 40% del valor predicho.

3. Se recomienda el entrenamiento muscular inspiratorio
con vélvulas de umbral regulable (IMT) iniciado previo
a la cirugfa. Protocolos con seis semanas de IMT han
demostrado resultados favorables en el postoperatorio
inmediato de pacientes con enfermedad muscular de
Duchenne (EMD), cifoescoliosis y restriccién pulmonar
severa.

INTRODUCCION

El compromiso respiratorio es la principal causa de morbilidad
y mortalidad en pacientes portadores de enfermedades
neuromusculares (ENM). La intensidad y precocidad se vincula
con los grados de afectacion de los grupos musculares
inspiratorios, espiratorios y deglutorios(). No obstante, e
independiente del tipo de ENM, es la cifoescoliosis la que
acelera la caida en la funcion y reserva pulmonar, generaimente
cuando la bipedoestacién se pierde y comienza la vida en
silla. Es por ello que su apropiado enfrentamiento diagndstico
y manejo quirdrgico oportuno determina aumento en
sobrevida y calidad de vida relacionada con salud (CVRS)@),

El presente escrito hace recomendaciones practicas respecto
al momento de la indicacién quirdrgica de la cifoescoliosis en
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nifios con ENM y de las acciones complementarias como
asistencia ventilatoria no invasiva (AVNI)(-3) y entrenamiento
de la musculatura respiratoria inspiratoria (IMT), destinadas
a optimizar el manejo periy postoperatorio de la artrodesis
de columna. Estas recomendaciones han sido revisadas
por el Programa Chileno de Asistencia Ventilatoria No
Invasiva )y tienen su principal utilidad en pacientes con
enfermedad muscular de Duchenne (EMD) y atrofia espinal
congenia (AEC) tipo 22,

DEFINICIONES

Las ENM son un conjunto de patologfas con compromiso
muscular primario o secundario por denervaciéon. En ambas
condiciones estan afectados en grado variable los musculos
inspiratorios, espiratorios o deglutorios, condicionando
morbilidad respiratoria. Es decir, se incluyen enfermedades
con compromiso de las motoneuronas (atrofias espinales),
nervio motor (neuropatfas), compromiso de la placa motora
(sindromes miasténicos) y enfermedades musculares primarias
(miopatias congénitas, metabdlicas, distrofias).

Las enfermedades que mayor informacién tienen respecto
al enfoque quirdrgico, como tratamiento estandar definitivo
de la cifoescoliosis severa; como también del manejo
ortopédico preoperatorio, son la AEC tipo 2, entidad clinica
que requiere artrodesis en la totalidad de los pacientes? y
la EMD que requiere cirugfa en el 85% de los pacientes antes
de completar la adolescencia®.

Cifoescoliosis es la deformidad de la caja toracica
condicionada por una curvatura lateral anormal de la columna,
pero que ademas provoca rotacion en el eje axial de los
cuerpos vertebrales (Figura |).

Las ENM tienen generalmente compromiso de la region
toracolumbar con deformidad en “C” en el plano coronal
(frontal), exageracion de la lordosis lumbar y de la cifosis

Figura |.- Cifoescoliosis

A: Desviacion lateral de la columna, B: Efecto rotatorio sobre eje axial
de las vertebras que deforma la caja toracica

Figura 2.- Paciente con ENM con compromiso de la
region toracolumbar con deformidad en “C”, exagera-
cién de la lordosis lumbar y de la cifosis cervical, obli-
cuidad de la pelvis.

cervical. Ademds se produce obliquidad de la pelvis (Figura
2). Esto se traduce en acortamiento del tronco, inestabilidad
para adquirir la posicién sentada acompafado de dolor y
rigidez de la caja toracica con menor distensibilidad de la
parrilla costal. La rotacion y curvatura de la columna puede
provocar ademas compresion de la via aérea, especialmente
del bronquio-fuente izquierdo.

FISIOPATOLOGIA

Los pacientes con ENM presentan habitualmente cifoescoliosis,
condicién que disminuye la capacidad de reserva funcional
(CRF) a medida que progresa la curvatura toracica (angulo
de Cobb). La debilidad de los musculos, principalmente
espiratorios disminuye la eficacia de la tos, incrementando el
riesgo de desarrollar atelectasias y neumonias secundarias.
El compromiso diafragmético progresivo y la incapacidad para
caminar, deterioran la ventilacién alveolar y aceleran la
progresién de la escoliosis respectivamente(!),

El angulo de Cobb mide el grado de angulacién de la
columna vertebral. Este se calcula midiendo el angulo que
producen la interseccién de lineas perpendiculares al plano
de la primera y Ultima vertebra que encierran la curvatura
anormal de la columna, determinando de esta forma la
severidad de la escoliosis (Figura 3 Ay B). Esta puede ser
categorizada en leve: curva < 20°, moderada: 20° - 40°y
severa > 40°.

La pérdida de la funcién pulmonar se relaciona con la
severidad del defecto o angulacién. Si el angulo de Cobb es
< 40° la capacidad vital forzada (CVF) es normal; entre 40°
y 70° existe disminuciéon de la fuerza muscular y luego caida
importante de la CVE pero manteniéndose aln asintomaticos
en reposo. Con angulacion > 90° existe disnea de ejercicio
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Figura 3.- Medicién de la curvatura de la escoliosis.
Angulo de Cobb

A: Método directo mediante interseccién de 2 lineas paralelas a los
platillos de la vertebra proximal y distal.

B: Método 4 lineas (perpendiculares a las del método directo). Util
en angulos menores. Las vertebras proximal y distal son las que tienen
mayor inclinacion hacia el lado céncavo.

y cuando ésta supera los 120° existe hipoventilacién alveolar
franca con insuficiencia ventilatoria en vigilia.

Los pacientes con ENM vy cifoescoliosis requieren
disminucién > 50% de la fuerza muscular (angulo Cobb >
40°) para tener compromiso significativo de la CVFR
hipoventilacion alveolar nocturna como fase inicial en que
existe aumento de la PaCO2 durante el suefio, pero presentan
gases sanguineos normales en vigilia. Es por ello que la
disminucién de la CVF (valores < al 80% del valor predicho)
es un parametro tardio en la evaluacién de la funcion pulmonar
y se asocia a cifoescoliosis severas. Del punto de vista préactico
para la evaluacién de estos nifios, tener CVF normal o

levemente disminuida, no contraindica la indicacién de
artrodesis.

EVALUACION RESPIRATORIA

Es importante que el equipo de respiratorio infantil
(neumdlogo, kinesidlogo y enfermera) conozca a los pacientes
con ENM en una etapa precoz para participar, como unidad
de apoyo, en el manejo integral de estos nifos vy realizar
precozmente métodos de evaluacidn de la funcién pulmonar,
fuerza y fatigabilidad de los muUsculos respiratorios, estudio
de trastornos respiratorios del suefo, y saturacion de Oxigeno
(SpO,) nocturna extendida.

Ademads de protocolos de rehabilitaciéon respiratoria,
especialmente el entrenamiento de la musculatura inspiratoria
con vélvulas de umbral regulable y técnicas de AVNI, junto
con estrategias complementarias como tos asistida, manual
y mecanica®.

La evaluacién funcional respiratoria bianual con espirometria,
en aquellos nifios mayores de 5 afos y sin compromiso
neurocognitivo, debe por lo tanto complementarse con
medicion de la fuerza muscular respiratoria: presion inspiratoria
méxima (Pimax), presion espiratoria méaxima (Pemax);
fatigabilidad a través de test de carga maxima o tiempo limite
(Thim), evaluables con las mismas valvulas de umbral regulables
(IMT) destinadas para entrenamiento de los musculos
inspiratorios; SpO; nocturna y mediciones no invasivas de la
PCQO,, aisladas o incluidas en estudios de suefio, poligrafias
o polisomnograffas(!).

La evaluacidn exclusiva con espirometria y gases sanguineos
en vigilia es insuficiente, con sesgos importantes en las etapas
mas precoces de la enfermedad. Este enfoque, incluyendo
aspectos de diagndstico funcional, asistencia y rehabilitacion
respiratoria se sintetizan en la figura 4.

TRATAMIENTO QUIRURGICO DE LA ESCOLIOSIS:
ARTRODESIS

La artrodesis es el tratamiento de eleccion en la cifoescoliosis
de los nifios con ENM 'y estd indicada en escoliosis con angulos
de Cobb > 30°), Evita la progresion o agravamiento de la
deformidad al establecer la fusion de los cuerpos vertebrales
con implantes metalicos, logrando la méxima correccién que
resulte seguro obtener con indemnidad neurolégica (Figura
5AyB).

Si es posible se difiere hasta después de la pubertad® por
el crecimiento acelerado que ocurre en esa etapa. Como se
ha mencionado, existe correlacién entre la severidad del
defecto (dngulo de Cobb) y el compromiso funcional
respiratorio (CVF), en pacientes con EMD vy Becker son
predictores de la progresién de la cifoescoliosis®:9), La ENM
de debut temprano como AEC tipo 2, en que se observan
angulaciones antes de los 4 afos de edad (I-3 afos) son un
desafio adicional”®). Todos los pacientes con AEC tipo 2
requerirdn artrodesis en algn momento de su evolucién(@),
Aquellos pacientes que presentan escoliosis significativa entre
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Figura 4.- Algoritmo para la evaluacién de la escoliosis en nifios con enfermedad neuromuscular.

Evaluacion Clinica: (Todos los nifios con ENM) Factores de Riesgo progresion escoliosis:

-Edad presentacion (< edad)

Examen fisico: Pesquisa curva estructural
-Perdida Bipedoestacion

-Test de Adam (asimetria paravertebral al observar tronco flectado)
- Asimetria triangulo talla
- Desnivel hombros

l Pediatra l

Evaluacion Neumdlogo de inmediato
-Curva tordcica severa

-Deformidad pared toracica

-Disnea

Evaluacién Ortopedista:

Radiograffa simple columna total

Opcional seglin indicacién ortopedista
-TAC de columna (escoliosis severa > 800)
- RNM (Screening medular)

INDICACION QUIRURGICA (ARTRODESIS)

En algdn momento de su vida
85% pacientes con Duchenne
Todos los pacientes con Atrofia espinal congénita
- Curvatura > 300
-Curva que causa colapso lateral y/o anterior del tronco dificuttando manejo en silla
- Oblicuidad pélvica progresiva con riesgo escara declbito
- Colapso tronco con apoyo costo-iliaco doloroso

v

- Localizacion torécica (> asociacion con insuficiencia respiratoria)
- Mayor angulacién y rotacion eje axial vertebras.

!

-Pimax,Pemax, Tlimy test de carga maxima con valvula de
umbral regulable (IMT),Pico flujo tos

SpO2 continuo nocturno y monitorizacion no invasiva
continua de PCO2, SOS Poligrafia, PSG

'

Tratamiento coadyuvante

AVNI si:

suefio: aumento PCO2, desaturacion nocturna.
Protocolos de tos asistida si:

-Pico flujo de tos < 250 LPM
- Pemax < 40 cm H20

IC Neumédlogo IC Anestesista IC Cardidlogo
i (ECG, Ecocardiograma)
Evaluacién Diagnéstica
-Radiografia de térax ap-lateral Rehabilitacié ) .
f ., . ehabilitacion respiratoria
-Espirometria - Gases sanguineos — > Entrenamiento muscular inspiratorio

-Angulo > 40°, CVF < 40%, Pimax < 40 cm H2O, Trastornos respiratorios del

'

con valvulas de umbral regulable (IMT)

los 4 - 7 afos suelen mantener la flexibilidad suficiente para
retardar la artrodesis posterior hasta los 7-9 afios(),

La artrodesis no impide la progresion de la pérdida de la
funcion pulmonar en miopatias como EMD y AEC tipo 2,
pero sf permite aliviar el dolor, disminuye la escoliosis, mejora
la funcién cardiorespiratoria, mejora la adaptacion a la silla de
ruedas (balance), mejora la CVRS y logra mejorfa estética(?).
Es importante conocer que posterior a la cirugia, existe
disminuciéon de la CVF en el postoperatorio inmediato que
se recupera dentro de los 3 meses de la artrodesis(”). Este
hecho ha estimulado el uso de AVNI nocturna en pacientes
con insuficiencia ventilatoria en el manejo perioperatorio
(10,11, L as atelectasias son complicaciones frecuentes en el
postoperatorio inmediato que pueden ser tratadas y evitadas

con protocolos combinados de AVNI y tos asistida (Figura 4).

Beneficios de la AVNI y entrenamiento muscular
respiratorio inspiratorio (IMT) como coadyuvantes del
tratamiento quirurgico de la escoliosis

Se requiere evaluacion broncopulmonar prequirdrgica, que
considere la indicacién de AVNI en aquellos pacientes con
dngulos entre 30 y 40°(). Los pacientes con escoliosis y
angulos > 50° muy posiblemente requieran iniciar AVNI
nocturna en domicilio, especialmente si la CVF es inferior a
40% del valor predicho previo a la artrodesis?. En estas
circunstancias el seguimiento postoperatorio a 48 meses
demuestra estabilidad de la funcién pulmonar (disminuciéon
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Figura 5.- .- Paciente de sexo femenino, 10 afios con miopatia congénita nemalinica con cifoescoliosis severa,
progresion 70-120 0. CVF: 30%, PIM: 26 cmH20, PEM 42 cmH;0. VVM 23% predicho.

A: Radiografa de columna preoperatoria.

no significativa de la CVF) y ausencia de complicaciones
cardiorespiratorias en el postoperatorio inmediato en pacientes
con defectos severos (dngulos entre 55 y 85°) tratados previos
a la artrodesis con AVNIUO. 1D,

Del mismo modo, el entrenamiento muscular respiratorio
con vélvulas de umbral regulable (IMT) iniciado previo a la
cirugfa (seis semanas) ha demostrado resultados favorables
en el postoperatorio inmediato de pacientes con EMD,
cifoescoliosis severa (angulo > 85°) y restriccion pulmonar
severa (CVF inferior a 30%)(12),

B: Radiograffa columna pos artrodesis.

Aln cuando no existen publicaciones que demuestren el
efecto combinado de AVNI nocturna méas IMT en el manejo
peri-operatorio de la cifoescoliosis en nifos y adolescentes
con insuficiencia ventilatoria y ENM, ambas acciones podrian
ser consideradas simultaneamente (Figura 6).

Consideraciones generales y ortopédicas del manejo de
la cifoescoliosis

Mantener la bipedestacion y la marcha atenta la progresion
del defecto. El gran desafio son los nifios pequefos con

Figura 6.- Manejo pre y posoperatorio de paciente con cifoescoliosis con AVNI y entrenamiento muscular
respiratorio inspiratorio (IMT) como coadyuvantes del tratamiento quirdrgico de la escoliosis

VNI + Entrenamiento muscular respiratorio

10 afos, mujer

Miopatia nemalinica

Cifoescoliosis 120°

CVF 30%, Pimax 26 cm H,O

AVNI nocturna, BiPAP

IPAP 15 cm, EPAP 5 cm, FR 8X
Entrenamiento muscular inspiratorio

PREOP POSTOP 6 m
Peack Flow tos | 60 L/min 115
CVF (1,79L) 0,53 (30%) | 0,73 (40%)
VEFI (1,6L) 0,44(27%) | 0,68(42%)
VEF/CVF 83% 94%
VVM (59L/m) 13,6 (23%) | 17,25 (30%)
TV (ml/kg) 2,8 4
80% VVM Il L/min 14 L/min
TMé6 <100 m 125-180 m
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Figura 7.- Sitting con respaldo cervical y localizacién
de miembros superiores, adaptable a silla de ruedas.

progresion rapida de la curvatura. En ellos, los tratamientos
ortopédicos destinados a alinear los ejes con estructuras no
restrictivas como sitting, vy tablas de bipedoestacion (tile-table),
son importantes para mejorar la adaptacion a silla, confort y
prevenir el declbito; sin embargo, el manejo con ortesis
(OTP) que faciliten la bipedestacién, o alineen los ejes (sitting,
corsét), no logran evitar la progresién del defecto(®. (Figura
7y 8).

Uso de corsét

El manejo ortopédico de la escoliosis tiene indicacion en la
escoliosis idiopatica del adolescente, cuando el esqueleto aln
esta inmaduro y cuando la curvatura no es muy severa (angulo
< 30°)(13), Esta situacion favorable al tratamiento ortopédico
no se repite en el paciente con ENM. Pese a que existen

Figura 8.- Tablas de bipedestacién.

multiples estudios que demuestran que en estas patologias
el uso de corsét no evita la progresién de la escoliosis(!' 4 y
que es el manejo quirdrgico el Unico que ha demostrado
beneficio real para evitar la progresién del defecto; en nuestro
medio, en que la cirugfa de columna es realizada en pocos
centros, es importante difundir medidas que podrian generar
una disminucién de la progresion acelerada de la curvatura
de columna. En el caso de pacientes con ENM y escoliosis
de debut temprano, corset no restrictivos podrian cumplir
este rol(1®) (Figura 9).

Dentro de estas medidas lo esencial es la preservacion de
la marcha y la bipedoestacién que evite posturas sedentes
prolongadas. El rol de los esteroides orales en mantener la
marcha y disminuir la incidencia de cifoescoliosis en pacientes
con EMD es conocidol!19), Por otro lado, mantener los
rangos articulares de los tobillos que permita una postura
plantigrada es esencial para conservar la bipedestacién vy la
marcha(29),

Cuando el paciente pierde la marcha es importante que
se mantenga con un sistema de apoyo lo mas adecuado
posible, que ayude a generar un soporte externo que evite
posturas que generan dolor e incomodidad. Para esto la
confeccién de siting o sillas de ruedas adaptadas a la contextura
y forma de cada paciente es esencial cuando queremos que
los nifios estén cdmodos y sin dolor2!22),

CONCLUSION

A diferencia de los pacientes con escoliosis idiopatica del
adolescente, cuyo tratamiento suele ser ortopédico, la
cifoescoliosis en los nifios con ENM es una complicacién que
habitualmente requiere resolucidon quirtrgica. Obviar el
momento apropiado de la artrodesis se asocia a deterioro
funcional respiratorio, dolor y notoria disminucion en la CVRS.
La apropiada valoracion diagnostica, junto a alternativas de
asistencia ventilatoria no invasiva y rehabilitacién respiratoria

Figura 9.- Corset no restrictivos: Corset corrector
de Garchois.
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ha mejorado notablemente el postoperatorio inmediato y a
largo plazo de los pacientes sometidos a artrodesis, incluso
en aquellos con escoliosis severa e insuficiencia respiratoria
secundaria. No hay razén que justifique vivir la historia natural
de deterioro progresivo, funcional y en CVRS, que la
cifoescoliosis produce en nifos y adolescentes con ENM.
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