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Amiotrofias espinales infantiles :
el tratamiento

depende del estado del nifio

y no de un pronastico teorico

Las amiotrofias espinales infantiles se deben
a una degeneracion de las

motoneuronas del cuerno anterior de la
médula espinal y, a menudo, de sus equiva-
lentes en el tronco cerebral (nucleos de los
pares craneales) y del diencéfalo.

La afectacion neurdgena periférica, de
aparicibn mas o menos precoz, se manifiesta
por debilidad y amiotrofia de los muasculos
esqueléticos de predominio proximal, que
debuta en las extremidades inferiores y se
extiende, en diferente grado, al tronco y a las
extremidades superiores, segun las formas.
La cara se ve afectada muy raramente. La
afectacibn de los musculos respiratorios
predomina sobre los intercostales y respeta el
diafragma. La inteligencia es normal.

En las formas de aparicion antenatal o neona-
tal pueden coexistir signos de afectacion
bulbar; trastornos de la deglucién (aspiracion
por falsas vias), anomalias de la orden
respiratoria, trastornos vasomotores...

La EMG pone de manifiesto la

afectacion neurégena periféri- ™ Vigilar y favorecer
ca, con velocidades de crecimiento pulmonar y toracico

conduccién nerviosas @Momoso.

conservadas.

la afectacion neuroldgica, la
evolucibn espontanea, en
ausencia de tratamiento, camina hacia
deformaciones ortopédicas: escoliosis,
flexiones...

Cuando éstas se vuelven dolorosas,
deterioran la calidad de vida.

Tanto el prondstico a corto como a medio
plazo depende mas de la precocidad de los
cuidados y del estado del nifio que de la
clasificacion. Esta define los tipos 1, II, Il que
debutan respectivamente antes de los 6
meses, entre los 6 y los 12 meses y después
de los 12 meses.

® Desobstruir las vias aéreas y
prevenir las infecciones.

Sea cual sea la importancia de ™ Luchar contra la fatiga muscular . .
P y paliar la insuficiencia respiratoria. muscular y/o la fatiga unida a la

1 Tratamiento

respiratorio :
| debe ser precoz

La afectacion respiratoria  es muy
frecuente en las amiotrofias espinales
infantiles. Requiere, en todo momento, un
seguimiento precoz y atento. Durante la
pubertad, un frecuente agravamiento de la
alteracion respiratoria suele requerir un
seguimiento mas intenso.

Al menor signo de afectacion de los
musculos respiratorios como, por ejemplo,
deformaciones toracicas debutantes en el
bebé, se pone en marcha un tratamiento
personalizado: fisioterapia respiratoria
(modelaje toréacico manual...),
aspiraciones; la utilizacion del Bird®,
cuando no existen trastornos de la
deglucién, es posible desde los 9 meses.
La practica de hiperinsuflaciones periodi-
cas por este método permite asegurar el
crecimiento pulmonar. Las sesiones del
Bird® se llevan a cabo con una faja abdo-
minal para asegurar una buena expansion
toracica superior. De la misma manera, la
placa toracica del corsé y el collarin se
retiran durante las sesiones.

La ventilacibn necesaria con
aparato de presion positiva esta
indicada en caso de signos de
insuficiencia respiratoria: hipercap-
nia, obstrucciones repetidas,
trastornos ventilatorios del suefio
en el adolescente... También es
atil en casos de descompensacion
aguda para paliar la insuficiencia

un

obstruccion. Esta ventilacion se
lleva a cabo por via nasal, bucal o
por traqueotomia, segun los
casos.

Las infecciones y obstrucciones seran
tratadas desde los primeros signos
(antibidticos, hidratacion, desobstruc-
cion, ventilacién asistida segun la
importancia de la debilidad muscular).
Se prevendran todo lo posible, en
particular con vacunas regulares
(antigripal, antihemofilus B vy
antineumocdcica, ademas de las
otras vacunas habituales).




ortopédicas

Desde el diagnostico:
e movilizacion, estiramientos
masajes, posturas,

e aparatos anti-hundimiento para permitir
la verticalizacion,

e alternancia de posturas (de pie, sentado,
tumbado, boca arriba, boca abajo),

e incluso, trabajo activo ayudado en el
agua, sin llegar a cansar al nifio,

e mantenimiento nocturno en buena
posicién (tablillas posteriores en las extremi-
dades inferiores, cama enyesada con las
extremidades inferiores en abduccién...)
permiten prevenir algunas complicaciones
ortopédicas.

pasivos,

Cuando aparecen deformaciones, los
cirujanos recurren a técnicas diferentes:
tenotomias, transposiciones y/o alargacion
tendinosa, cirugia 6sea.

CADERAS

Las luxaciones y subluxaciones externas de
las caderas con coxa valga pueden conducir
a osteotomias varizantes a menudo iterati-
vas. Al no haber podido establecer ninguna
correlacién entre dolor y luxacién en esta
enfermdad, la cuestion sobre si deben o no
operar las caderas luxadas o subluxadas
indoloras esta todavia sin resolver.

Tratamientos ortopédicos :
vigilar la capacidad vital

Si  las tracciones cervicales son
necesarias deben ir acompafiadas de un
seguimiento regular de la espirometria
(1 vez por semana).

En caso de pérdida rapida y/o importante
de la capacidad vital, hay que disminuir la
fuerza de traccion o prever otro tipo de
traccion.

En la concepcion y realizacion de los
corsés se deben tener en cuenta los
parametros respiratorios, con control
espiromeétrico con y sin corse.

Hay que evitar los corsés elasticos que
constrifien el térax, en beneficio de los
rigidos que no oprimen y que hacen
posible una expansion toracica maxima.

2 Tratamiento ortopédico :
luchar contra las deformaciones

Los deseos de las familias

Una encuesta realizada entre las
familias AFM pone de manifiesto
una relativa insatisfaccion en lo
gue a informacion recibida se
refiere. Mas alla de la informacion
técnica (periodo preoperatorio,
desarrollo de la intervencion,
periodo postoperatorio, dolores,
plazos, condiciones de hospitaliza-
cién...), son las ocasiones de
charla e intercambio con el equipo
meédico-quirdrgico las que tanto los
padres como los nifios echan de
menos.

Se ha subrayado el interés de las
habitaciones ‘“madre-nifio”, que
hacen posible la presencia de los
padres las 24 horas del dia. Esta
presencia tranquiliza al nifio y ayu-
da a los equipos meédicos en las
manipulaciones, la alimentacion...
gue estos nifios necesitan.

El Unico recurso terapéutico contra la
luxacion anterior de cadera es la
prevencién: no existe la cirugia
satisfactoria. La alternancia de
posicién es capital (abduccién, pero
también flexion).

RODILLAS

A menudo, pequefias osteotomias
pueden completar las tenotomias.
Cuando la osteotomia se realiza a un
nifio pequefo, existe el riesgo de
incidencia de la flexion ya que el
cartilago de crecimiento permanece
oblicuo.

La eleccion entre abstencion o
indicacion quirdrgica es una cuestion
de sentido que tiene en cuenta la
edad, el estadio evolutivo y funcional
del paciente y el beneficio esperado.

COLUMNA

Cuando no se produce un agrava-
miento llamativo, la artrodesis
vertebral se efecta lo méas tarde
posible: como muy pronto, a una
edad 6sea de 13 afios en las nifias y
de 15 en los nifios.

=  Antes de la edad de
la artrodesis:

e el desarrollo de la escoliosis
se controla, el mayor tiempo po-
sible, mediante la fisioterapia
y el uso de corsés, a la vez que
se lleva a cabo un seguimiento
de la funcion respiratoria y la
aparicion de una actitud viciosa
del cuello en lordosis (riesgo de
compresién traqueal o esofagi-
ca). Ante una escoliosis ya
iniciada, se utilizan sucesivas
escayolas correctoras antes de
recurrir a un corsé de manteni-
miento.

e si a pesar del corsé, la
curvatura continda evolucionan-
do, hay que prever una ins-
trumentalizacién sin artrodesis.
La colocacion de tutores internos
permite al nifio continuar crecien-
do manteniendo la columna en
buena posicién. Esta maniobra
no requiere el uso del corsé.

e si no se puede retrasar
durante mas tiempo la artrodesis,
hay que asociar a la artrodesis
posterior una actuacion anterior
gue repercuta sobre la funcién
respiratoria. Este acto quirdrgico
debe ir acompafiado de
reanimacion respiratoria inmedia-
ta y prolongada.

= La artrodesis en si
misma:

e las técnicas actuales permi-
ten prescindir de la escayola y el
corsé en el postoperatorio, y
verticalizar a estos nifios
rapidamente.

e las experiencias en la
intervencién raquidea con ayuda
de la técnica de la anestesia
locoregional representan un
acceso a la cirugia del raquis
para pacientes que presentan
contraindicaciones para la anes-
tesia general.

Ayudas técnicas para
funciones
que caen en el olvido

La prescripcion de una silla de
ruedas en la primera infancia
permite respetar las etapas del
desarrollo psicomotor y la auto-
nomia en el desplazamiento del
nifio pequefio. Los mandos a
distancia permiten el control del
entorno, la informatica preserva
la comunicacion...




Anestesia :

la afectacion

respiratoria no RECONOCER EL DOLOR POST-
o OPERATORIO PARA TRATARLO
es una contra- indicacion

La cirugia de las extremidades inferiores
es, a menudo, muy dolorosa. Esta cirugia
toma el relevo a tratamientos antialgicos
En la amiotrofia espinal, el corazén no se ve eficaces que requieren un seguimiento y
directamente afectado. Sin embargo, la un tratamiento respiratorio cuidadosos.
presencia de alteraciones neurovegetativas

importantes (afectacion del diencéfalo) debe

hacer temer accidentes anestésicos.

Artrodesis : atencién alarespiracion

B En el preoperatorio: preparacion mediante Bird® y flexibilidad
progresiva de la columna.

B En el postoperatorio: ventilacion de los pacientes hasta una
recuperacion del 70-80% de la capacidad vital preoperatoria e
intensificacion del Bird® durante el afio que sigue a la artrodesis.

Hay que vigilar especialmente:

® |a preparacion y el seguimiento operato-
rios en el plano respiratorio.

® la colocacion perioperatoria de los pa-
cientes, permitiendo una buena distribucion de
los puntos de apoyo con la ayuda de una
valvula enyesada anterior, por ejemplo.
Mejorando asi el retorno venoso, se previenen
los riesgos de accidente de desactivacion del
bombeo cardiaco.

® las dificultades de intubacion unidas a la Este documento s el resultado , del
deformacion traqueal (lordosis y/o escoliosis enpu_entro de me_dl,o qentenar de equipos
cervical), que pueden requerir el uso de un medicos y quirurgicos, durante !as
fibroscopio. Jornadas de Ortopedia AFM de los dias
® el sangrado perioperatorio, a menudo 23y 2.4 de nOVIembrg, de 1990. Debe .S,er
importante, durante la intervencién sobre la actualizado en funcion de la evolucion

columna, por la utilizacion de técnicas de de los conocimientos.
economia sanguinea.
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