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| RESUMEN

e revisa el caso de un paciente de ocho meses de edad, con acondroplasia y

sintomas sugestivos de compresién cervicomedular. Los sintomas inclufan

convulsiones tonico-clénicas generalizadas, irritabilidad. episodios frecuen-

tes de apnea. control cefdlico nulo, flacidez generalizada, reflejos
osteotendinosos abolidos y fontanela abombada. Los estudios radiol6gicos inclu-
yeron tomografia computarizada (TC) y resonancia magnética (RM) que mostra-
ron la compresién, y signos de mielopatia cervical crénica, esto Gltimo fue confir-
mado con estudio de potenciales evocados somatosensoriales (PESS) preoperatorios
del nervio mediano. Al paciente se le hicieron descompresién de la fosa posterior y
laminectomia de C-1. La monitorizacién con PESS intraoperatorios continuos se
usO para observar los cambios electrofisioldgicos que se pueden presentar con la
descompresién medular, y ademés para ayudar a determinar la extensién de la
descompresién requerida.
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| PALABRAS CLAVE

ACONDROPLASIA

COMPRESION OCCIPITOCERVICAL
LACTANTE

POTENCIALES EVOCADOS
SOMATOSENSORIALES

| INTRODUCCION

El prop6sito de la monitorizacién neurofisiolégica
intraoperatoria es intentar disminuir la morbilidad
neuroldgica, resultante de una manipulacion directa
o indirecta del sistema nervioso.'

En la actualidad se estéd haciendo énfasis creciente
en el uso de la monitorizacién neurofisiolégica in-
traoperatoria, en un intento para detectar la disfun-
cién del tejido nervioso cuando aln es reversible o
minima.?

La frecuencia del uso de los potenciales evocados
ha aumentado entre los electrofisidlogos, aneste-
si6logos, cirujanos, ortopedistas y neurocirujanos,
como método para monitorizar la funcién neuro-
l6égica y protegerla contra posibles lesiones duran-
te la cirugia de columna.

Hay estudios clinicos en intervenciones quirtrgi-
cas de la columna cervical, que han demostrado
una clara disminucion en la morbilidad con el uso
de la monitorizacion electrofisiol6gica intraopera-
toria, pero casi no hay datos que evalden su utili-
dad en pacientes a quienes se les realiza descom-
presion suboccipital, razén por la cual nos pare-
cié importante describir el caso clinico de un lac-
tante de 8 meses de edad con diagndstico de
acondroplasia.

En pacientes con malformacion de Arnold Chiari
| hay desplazamiento caudal de las amigdalas
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cerebelosas a través del foramen magno, lo cual
puede causar compromiso del tallo cerebral y la
médula espinal, siringomielia, alteraciones nervio-
sas craneales y. rara vez, hidrocefalia.®> A estos
pacientes se les hace tratamiento quirdrgico para
disminuir la presién sobre el tallo y la médula
espinal y restaurar la dindmica del flujo sangui-
neo cerebroespinal para eliminar cualquier dife-
rencia de presion entre los espacios subarac-
noideos craneal y medular que pueda conducir a
siringomielia.

En la encuesta realizada por la seccion pediatrica
de la Asociacion Americana de Neurocirujanos en-
tre 1987 y 1998, la mayoria de los encuestados
informaron que en estos casos hacen descompre-
sion de la fosa posterior y duraplastia; sin em-
bargo, recientemente varios autores han sugeri-
do que algunos pacientes con Arnold Chiari [ y
siringohidromielia mejoran con la sola
descompresién ésea.?

Los cambios intraoperatorios de los potenciales
evocados somatosensoriales (PESS) en estas in-
tervenciones quirtrgicas, pueden ayudar a decidir
cuanto extenderse en la descompresion, para asi
disminuir los riesgos de posibles complicaciones que
se puedan presentar en procedimientos con aper-
tura de la dura (intradurales).

En el estudio de Munshi y colaboradores en el ano
2000, se encontré que no habia diferencia signifi-
cativa en la mejoria sintomética entre dos grupos
de pacientes, a uno de los cuales se le habia prac-
ticado duraplastia: pero sf la hubo en la frecuencia
de complicaciones que fue de 42% en el grupo de
duraplastia, y de 10% en el grupo sin apertura de
la duramadre.’

Caso clinico
Se trata de un niflo evaluado inicialmente a los

tres meses de edad con caracteristicas
morfolégicas de acondroplasia: se lo hallé
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hipotonico e irritable con ausencia de control
cefdlico y fontanela anterior abombada: tenfa
apneas frecuentes por lo que requeria oxigeno
continuo. Posteriormente presenté dos crisis
convulsivas ténico-clénicas generalizadas. La

TC mostré que los ventriculos estaban aumen-
tados de tamafo por lo cual se practicé una
RM que mostré compresién occipitocervical
importante con signos de mielopatfa crénica
(Figura N° 1).

Figura N° i

A. RM T1 sagital; B. RM T2 sagital: C. RM T1 axial. Resonancia ma

gnética preoperatoria del cerebro que muestra compresién occipitocervical;

ademas se observan signos de mielopatfa cervical crénica y aplastamiento medular,

Debido a multiples episodios de infeccién de
la via aérea superior y de neumonia, se efec-
tu6 descompresion quirdrgica a los 8 meses
de edad, momento en el cual fue evaluado
nuevamente: se evidencié que aln no habia
sostén cefdlico y aunque sus movimientos
eran espontdneos se encontraron flacidez y
arreflexia osteotendinosa generalizadas. Los
PESS preoperatorios mostraron ausencia de
potenciales tdlamo-corticales; solo se logré
registrar el potencial N13 con latencia y am-
plitud dentro de los rangos normales (Figura
N° 2).

Figura N° 2
s 2 May
:

Potenciales evocados somatosensoriales preoperatorios; hay ausencia
de potenciales talamo-corticales y solo se logra registrar el potencial
N13 cuyas latencia y amplitud estén en los rangos normales.
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| METODOLOGIA

Descripcién operatoria

Bajo anestesia general, en decbito prono, fijacién
con cabezal de tres pines con el cuello en posicién
neutra, se hizo un registro con PESS basales para
excluir los hallazgos que pudieran ser explicados
por la posicién de la cabeza. Con un abordaje suboc-
cipital medial se expuso el arco posterior de C1 y
se hizo laminectomia descompresiva; se continud
con craniectomia suboccipital y se encontré una
banda fibrosa en el borde posterior del foramen
magno, la cual se resecé en su totalidad: en este
momento el estudio con PESS evidenci6, estimu-
lando el nervio mediano, la aparicion de potencia-
les talamo-corticales.

Se apreci6 saco tecal libre y por los anteriores ha-
llazgos no se realizo incision dural. No se presen-
taron complicaciones durante ni después de la ci-
rugia.

Monitorizaciéon

Se utiliz6 un aparato de electromiografia y poten-
ciales evocados marca Nihon-Kohden de dos ca-
nales. Las respuestas se registraban de acuerdo
con el sistema internacional 10/20 de electroence-
falografia de colocacién de electrodos.

La frecuencia del estimulo fue de 3/segundo. con
duracién de 0.3 milisegundos y con una intensi-
dad de 20 mA; se us6 filtro de baja intensidad en
100 Hz y el de alta en 3000 Hz. Se realizé monito-
rizacién intraoperatoria del nervio mediano dere-
cho, estimulando en la muneca y captando con
electrodos de aguja en las ap6fisis espinosas de C7
y C3, con referencia en Fpz (uno de los puntos de
referencia dentro del sistema internacional para
toma de EEG) y colocacién de un electrodo tierra
en el antebrazo. Se consideré como cambio signifi-
cativo la disminucién en la amplitud de la respues-
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ta del 50% o mayor en comparacién con la inicial.
Se registré el potencial N13 con latencia y ampli-
tud normales posinduccién anestésica. A la hora y
media de iniciada la cirugia se registré un 50% de
disminucién en la amplitud del potencial N13, lo
cual se le comunicé inmediatamente al neurociruja-
no y al anestesiélogo: se revisaron los factores téc-
nicos tales como la ubicacién de los electrodos y
los relacionados con la anestesia, la temperatura cor-
poral, la presién sanguinea y la frecuencia cardiaca,
y se detuvo la intervencién hasta que hubo recupe-
racion de la respuesta a los 10 minutos; esta se man-
tuvo estable durante el resto del procedimiento.

Dos horas y media después de iniciada la descom-
presion quirdrgica, adn sin apertura de la durama-
dre, se empezaron a registrar los potenciales N1/
P1 (N20/P22) con latencias prolongadas y ampli-
tudes dentro del rango normal; estas Gltimas per-
manecieron estables durante el resto de la inter-
vencién quirdrgica. Estos hallazgos son significa-
tivos ya que antes de la descompresion no se re-
gistraban potenciales talamo-corticales, los cuales
aparecieron durante la liberacién de la compre-
sién craneocervical y permanecieron hasta el final
de la cirugia (Figuras N° 3 y 4).

Figura N° 3

T et " INTERVE |
|28 r

e ANTRLS, 100 A T R
Los PESS intraoperatorios del nervio mediano mostraron a las dos
horas y media del inicio de la cirugia los potenciales tilamo-corticales
N1/P1 (N20/P22) con latencias prolongadas y que permanecieron
estables hasta finalizar la cirugia.
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Figura N° 4
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En esta grafica se observa el seguimiento de los PESS intraoperatorios del nervio mediano, con los cambios en la amplitud del N13 y el momento

de aparicién de los potenciales N20/P22.

Ademas se realiz6 TC postoperatoria con corte a
nivel del foramen magno que muestra el sitio don-
de se practic la descompresién del canal; se ob-
serva la reexpansion bulbomedular (Figura N° 5).

Figura N° 5

TC postoperatoria a nivel del foramen magno. Obsérvese la reexpansion
bulbomedular.

| TRATAMIENTO

Son esenciales el tratamiento y el seguimiento de
estos pacientes en lo que se refiere al desarrolio de la
compresion cervicomedular sintomética. Antes de
plantear la intervencién quirGrgica deben identificarse
otros factores asociados al compromiso neuroldgico
0 respiratorio. Ademas de la compresién ya descrita
y de todo lo que ella produce, el compromiso respi-
ratorio puede ser secundario a una obstruccién en
la entrada del aire por otras deformidades.

La descompresion de la fosa posterior en el trata-
miento de la compresion cervicomedular en la
acondroplasia, esta dirigida a remover los elemen-
tos constrictores. Esta intervencién debe ser lle-
vada a cabo con todo el equipo y el personal nece-
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sarios. La monitorizacién de los potenciales evo-
cados debe realizarse a lo largo de toda la inter-
vencion, para registrar y tener control de como
va disminuyendo la compresion, y para determi-
nar la necesidad de duraplastia. El registro de los
potenciales durante la intervencién generalmente
indica una descompresién satisfactoria.®’

| DISCUSION

La acondroplasia es una de las formas mas frecuen-
tes de enanismo; se trata de una displasia esquelé-
tica que ha sido clasificada como una osteocondro-
displasia. Se ha estimado su incidencia entre 1 de
cada 15.000 y 1 de cada 40.000 nacidos vivos. En
los casos familiares el modo de herencia es autoso-
mico dominante; sin embargo, la mayoria de los
casos son esporadicos y se deben a mutaciones de
novo en el receptor 3 del factor de crecimiento de
los fibroblastos (FGFR3).

El desarrollo mental de estos pacientes es general-
mente normal. El crecimiento es lento y se detiene
tempranamente con una talla definitiva aproxima-
da de 129 cm para los hombres y 122 cm para las
mujeres. Los huesos formados por cartilago son
los primeros en afectarse. La disminucion en la tasa
de osificacién endocondral con formacion normal
de hueso peri6stico produce las anormalidades ca-
racteristicas de los huesos cortos, gruesos y tubu-
lares. El mecanismo fisiopatolégico de la acondro-
plasia no estd claro; desde el punto de vista molecu-
lar involucra un defecto en el metabolismo oxidativo
mitocondrial y anormalidades en el contenido de
proteoglicanos del cartflago acondroplasico y que se
dan en los limites de las areas de crecimiento de este.

Las diferencias morfoldgicas en la acondroplasia
se manifiestan desde el momento del parto. Las
manifestaciones mas comunes son las extremida-
des cortas, especialmente en su parte proximal, el
tronco largo, la cabeza grande con prominencia
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frontal, las facciones asperas con nariz en silla de
montar y la exagerada lordosis lumbar.

Las manifestaciones neurolégicas de la acondropla-
sia se asocian con anormalidades en la base del
craneo, compresion de las estructuras neurovascu-
lares e hidrocefalia. La formacién de hueso endo-
condral en la base del craneo lleva a disminucion
del 4rea de la misma, acortamiento del clivus, apla-
namiento de la fosa posterior y frecuentemente a
la estenosis del foramen magno, que resulta de la
combinacién del crecimiento defectuoso del hue-
so endocondral, con posicién anormal y fusién
prematura de las sincondrosis basales.®

Los sintomas neurolégicos incluyen cuadriparesia,
paraparesia, problemas para la alimentacion, disfa-
gia, mal control cefélico, hipotonia y retraso en el
desarrollo motor. Las dificultades respiratorias inclu-
yen periodos de apnea y cianosis. Los pacientes tam-
bién pueden cursar con dolor occipitocervical. Otra
forma de presentacién puede ser la mielopatia con
ataxia, incontinencia, espasticidad e hiperreflexia.

La evaluacién radiolégica de la fosa posterior y de
la regién cervical usando TC y RM ayuda en la defi-
nicién de las estructuras y anormalidades compresi-
vas. Las anormalidades radiol6gicas en la region
cervicomedular en pacientes con acondroplasia in-
cluyen la estenosis del foramen magno (invagina-
cién paramesial) y la obliteracién del espacio suba-
racnoideo. Son manifestaciones frecuentes la com-
presién cervicomedular ventral y dorsal con o sin
invaginacion basilar y el desplazamiento ascenden-
te del cerebro. Otras manifestaciones comunes in-
cluyen las siguientes: malformacién de Chiari, dis-
plasia de la apdfisis odontoides, acortamiento del
clivus, hipoplasia clivar y defectos del angulo basal.
En estudios postmortem de casos de compresion
letal, se ha encontrado desplazamiento ascenden-
te del cerebro, con una posicion anormal de la arte-
ria basilar, acortamiento del clivus, fosa posterior
pequefa, invaginacién basilar y displasia anterior
del foramen magno.*'
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[CONCLUSION

En el presente caso los potenciales evocados soma-
tosensoriales preoperatorios e intraoperatorios,
posibilitaron la descompresion segura y sefialaron
el momento de la aparicion de los potenciales téla-
mo-corticales que se hallaban ausentes por la com-
presion cervicomedular.

Este reporte de caso muestra la seguridad con que
se pueden efectuar cirugfas de alto riesgo en ca-
sos de lesion neurolégica monitorizadas con los
PESS. y cémo estos ayudan a tomar la decisién de
hasta dénde realizar las descompresiones
craneocervicales.

La compresion cervicomedular en pacientes con
acondroplasia puede ser indicacién para descom-
primir debido a la lesién cerebromedular que pro-
duce. En este caso, la intervencién realizada fue
una laminectomia de C-1 con reseccién de la ex-
tensa banda fibrosa que comprimia el foramen.

|SUMMARY

SOMATOSENSORIAL EVOKED POTENTIALS
MONOTORING DURING OCCIPITOCERVICAL
DECOMPRESSION IN AN ACHONDROPLASIC
CHILD: CASE REPORT

We report the case of an eight-month-old patient
with achondroplasia and symptoms suggestive of
cervicomedullary compression. Such symptoms
included generalized tonic-clonic convulsions,
irritability, frequent apnea episodes, nonexistent
cephalic control, generalized flaccidity, abolished
osteotendinous reflexes and prominent fontanel.
Imaging studies included Computarized Tomo-
graphy (CT) and Magnetic Resonance Imaging
(MRI), which showed the compression and signs
of chronic cervical myelophathy. These findings
were confirmed with the preoperative

Somatosensory Evoked Potentials (SSEP) study of
the median nerve.

The patient was submitted to a decompression of
the posterior fossa and laminectomy of C-1.
Continuous intraoperative evoked potentials
screening was used to observe the
electrophysiological changes that could appear due
to the medullar decompression and also to help
determine the extension of the required
decompression.
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