ESCOLIOSIS DISTROFICA EN NF1. NO ES SIMPLEMENTE OTRA CURVA ®
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INTRODUCCION

La luxacion intra-espinal de cabeza costal (LICC), con riesgo de compresion medular y lesidn neurolégica consecuente
es una de las complicaciones que pueden surgir en la escoliosis distréfica secundaria a neurofibromatosis tipo 1
(EDNF1). La necesidad o no de incluir la reseccion de la cabeza costal en la técnica quirdrgica es motivo de controversia
y dependeria de la presencia o no de sintomas neuroldgicos. Hay escasa evidencia con respecto a la correccion de la
LICC debido a la rareza de esta entidad.
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OBJETIVO

Revisar de manera retrospectiva las caracteristicas clinicas y radiograficas, asi como el manejo quirurgico de
pacientes con LICC en el contexto de una EDNF1.
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MATERIAL Caso Clinico #1

Entre 2021 y 2023 Identificamos 3 Varén de 13+6, diagnosticado de NF1 que presenta deformidad raquidea progresiva. Ausencia de
pacientes con LICC y EDNF1. Los sintomas y signos neuroldgicos. Tras iniciar tratamiento ortésico presenta cuadro de dolor intenso que
pacientes debian estar preciso ingreso hospitalario para control del dolor. En la IRM y TAC se constata una LICC en T8 y T9.
diagnosticados de NF1, presentar | Se realizé una fusion raquidea posterior instrumentada T2-L3 con reseccion de ambas cabezas
una escoliosis con >3 W costales via hemilaminectomia. La evolucion ha sido favorable encontrandose el paciente

caracteristicas distroficas y , e - )
evidencia mediante TAC o IRM de A /
una luxacién en el canal medular
de una o mas cabezas costales.
Asi mismo debia disponerse de
radiografias pre- y postoperatorias
de columna completa tanto
postero-anteriores como laterales.
La técnica quirurgica se baso en
la edad del paciente, la severidad
de la deformidad y el porcentaje
de ocupacion del canal medular
por parte de la costilla. En los 3
casos se realizd una fusidn
raquidea posterior con sistemas
hibridos  (tornillos  pediculares,
ganchos y cintas sublaminares).
En los 3 casos se realizd la
reseccion de las cabezas costales
luxadas tras una
hemilaminectomia. Todas las
cirugias se realizaron con
monitorizacion neurofisiolégica.




Caso Clinico #2

Mujer de 11+2, diagnosticada de NF1 que presenta deformidad
raquidea progresiva. Ausencia de sintomas y signos
neuroldgicos. En la IRM y TAC se constata una LICC en T8. Se
realizd una fusién raquidea posterior instrumentada T2-L1 con
reseccion de dicha cabeza costal via hemilaminectomia. La
evolucion ha sido favorable encontrandose la paciente
asintomatica.




Caso Clinico #3 ®
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Mujer de 10+9, diagnosticada de NF1 que presenta deformidad raquidea progresiva. Ausencia de sintomas y signos
neurologicos. En la IRM y TAC se constata una LICC en T7 y T8. Se realizé una fusidn raquidea posterior instrumentada T2-
L1 con reseccion de ambas cabezas costales via hemilaminectomia. La evolucion ha sido favorable encontrandose la
paciente asintomatica.




RESULTADOS

Se incluyeron 3 pacientes (2 nifias y 1 nifio), con una edad promedio de 11+9. Dos pacientes presentaban curvas toracicas
izquierdas y la otra toracica derecha. Los grados de Cobb promedio eran 58° (45°-70°) con apex promedio en T8. Todos
presentaban afilamientos costales como signos “radiologicos” distréficos. Un paciente presentaba una LICC (T9) y dos
presentaban dos LICC (T7+T8, T8+T9). Todas estaban en el lado convexo de la curva toracica principal y en los segmentos
adyacentes a la vértebra apical convexa. Un paciente presentd dolor intenso (precisé ingreso hospitalario) tras iniciar
tratamiento ortésico que fue interrumpido de inmediato con mejora de la sintomatologia. No hubo incidencias en la
monitorizacion neurofisioldgica intraoperatoria.

DISCUSION

El manejo de la LICC en nifios con EDNF1 es controvertido La mayoria de los autores consideran que la correccién de la escoliosis toracica
bajo monitorizacion neurofisiolégica intraoperatoria es segura y eficaz en pacientes sin sintomas neurolégicos o incluso con signos “irritacién”
medular leve. En pacientes con sintomas neuroldgicos y signos de compresion medular por la LICC en las pruebas de imagen debe extraerse
la cabeza costal. Uno de nuestros pacientes a pesar de la ausencia de sintomas neuroldgicos presentd un cuadro de dolor muy intenso
tributario de ingreso hospitalario tras iniciar tratamiento ortésico. Ante la duda de que este cuadro pudiera estar en relacion con una
compresion “externa” de la costilla se optd por la reseccion de la cabeza costal no volviendo a aparecer sintomatologia de ningun tipo.

CONCLUSION

El tratamiento quirdrgico de la LICC en pacientes con EDNF1 se establece en funcion de la presencia de sintomas
neuroldgicos preoperatorios. No obstante, dada la posibilidad de compresiones externas que puedan “empujar” la costilla
hacia el interior del canal medular consideramos oportuno valorar la reseccién de la cabeza costal una vez finalizada la
correccion quirurgica y la fusidon raquidea incluso en ausencia de sintomas neuroldgicos preoperatorios.
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