ESPINA BIEIDA

(MIELODISPLASIA)




CONCEPTO

0 Malfermacion gue consiste en uni falle'en
el cierre del tuboe neural durante el pericde
embrionario. El termino Mieledisplasia
engloha un grupe de defiectios CongENIToS

de la médula espinal. El defecte.congenito
comunmente se denomina Espina bifida
O espina abierta (EB)




ETIOLOGIA

= SE puede detectar durante la gestacion

s Alfafetoproteina elevada entre las 15-20
Semanas

s El diagnostico debe confirmarse con
Ultrasonido




PREVALENCIA

s 1:10000.......Africa negra

s En 10s paises nordicos (Irlanda y algunas
poblacienes hispanicas)la incidencia es
elevada

m La administracion de acido folico
puede prevenir entre el 50-70% de les
defectos del tubo neural




EMBRIOLOGIA

s Elldefecto delitubo ecurre prokanlemente
ente les 22-28 dias de gestacion, Periodo en
gue se forma la medula espinal (neurulacion)

m Ellcierre del neuroporo anterior ecurre en el
dia 26 de vida fetal'y el neureporo posterior al

dia 28

s El clerrey-osificacion del arco posterior
(formacion de vertebras) ocurre despues

s [Hay prevalencia por la zoena lumbary
lumbosacra, menos del 10%; son
localizaciones altas




CLASIFICACION




Espina bifida eculta

SE preduce por fracaso en lafusion de Uuno o vVaries
arcos Vertebrales posterioresisin alteracion de 1as
meninges, medula espinall o ralces nerviosas

NG SIgNoS 0 sintomas;neurelogices
Se hace diagnostico tardiamente

Eisicamente: peles, lipema, cambio de coloracion de
la piel-opresencia de una fistula cutanea enla linea
media de la espalda

Asoclarse a otras alteraciones: siringomielia,
diastematemielia y medula anclada




ESpina bifida guistica

0 Englobha tedos los defectes de cierre del
tube neural. Pueden herniarse las
MEnInges, el neuroeje.0;amios

. Meningoecele
. Mielemeningocele

- [Cipemeningocele




Vieningocele

o Contiene liguidoe cefalerragquideo y
meninges. La medula espinal y'las raices
se alojanien el canal raguideo; 1as
alteraciones neurologicas y:la
sintematolegia sen minimas, localizacion*
en zona lumibosacra posterior




Mielemeningocele

Eorma giiave derdisrafismo, contiene: medula,
ralces nerviosas, meninges)y liguide
cefialorraguideo

Piel: ausencia o disminucion de la capa dermica
gue engloba la hernia ali nacer

\/eértebras: 2-3 Vertebras con problemas en le cierre
del arco posterior

Meninges: iImportante defecto de la duramadre

RalCes Nerviosas: pueden o o conservar su
potencial funcional

L a parte terminal de la medula o;cone medular se
encuadra eventualmente en el foendo de saco




Cipemeningocele

o La diferencia radica en gue la cavidad
guistica esta llena de tejidoe lipomatose, el
cual a traves de la abertura preducida por:
|a falta de fusion de los arces posteriores
vertebrales, penetra en el conducte
medular produciendo una compresion de
la medula espinal con la consiguiente
afectacion neurologica




COMPLICACIONES Y
ALTERACIONES

SECUNDARIAS




Hidrocetalia

Exceso de LCR en los ventriculos cerebrales

» El 80% de los nines con EB desarrollan Hic

rocefalia

Arnold-Chiari constituye una de las causas

orimarias

Derivacion ventriculo periteneal o ventriculo atrial

+» Sintomas de mal funcionamiento:

n Cefalea, fiebre,-cambios de caracter, alteracion del
comportamiento, somnolencia, disminucion en el
rendimiento escolar, disminucion de la agudeza
visual, aumento de la espasticidad de les musculos

Inervados.




Hidrocefalia, cont.

» Ellninoe con EB e Hidrocefalia puede desarrollar
Siringomielia: El aumento de presion del LCR
produce un ensanchamienterdel cenducto raguideo;
en algunos cases ellaumento de la presion en la
medula produce un aumento del tonoe de. les

musculos Inervades, el cual tambien puede
aumentar en los cases de medula anclada cuande
poer'ejemplo existen adherencias alrededor del cierre
guirtirgico del tubo neural o la presencia de
espolones gue protruyen el canal




COORICION Y PEFCEPCIOR

» Coanitives V. de percepeion visual: dificultad en la
erganizacion ViSemotriz
Alteraciones del concepto espacie-tiempo:

LLentitud a la hora de ciertes razonamientes o al
resolver problemas escelares gue para otros RINeS

suelen ser sencillos, lentitud en la realizacion de las
tareas escolares, falta de atencion

Lenguale: El vocabulario puede ser correcto
aungue pueden tener dificultades para usarlo con
U significado apropiado, puede hablardemasiado
sin tener coherencia en el significado de la

comunicacion




Preklenias geniteurnarios

+ Las afectaciones fundamentales son la retencion
urinariayla incentinencia

% |La retencion urinaria: Se produce por mal vaciado
de la vejiga por falta de eficacia de la misma y/o pPoer
mala relajacion del esfinter vesical, esta es la
responsable de complicaciones organicas graves

. Conducta: Sondaje intermitente: previene el
reflujo, reduce el nUmero de Infecciones urinarias,

y a la larga la lesion en los rinones




Preklenias geniteurnarios

» L3 Incontinencia: Se produce por fallordel cierre
uretral durante el llenadeivesical y/o por actividad
anermal de la vejiga. Supone un pronlema social

grave en la adolescencia
s Conducta: NIno pequeno: pamnales anserbentes

Nife mayor: cateterizacion

s Enralgunoes el sondaje debe ser permanentey en
Otros,sera necesaria incluso la derivacion urinaria

POr cirugia




Problemas de la motricidad manual

» Hidrecefalia y. Arneld-Chiari: SIgnos de terpeza e
Incoordinacion, falta de destreza manual, falta de
destreza en el control espacial, dificultades;para las
actividades graficas y coordinacion bimanual

% IHIdrocefialia V. Siringomielia: parestesias)y.

amioetrofias gue pueden afectar les musculos del
prazoe)y cintura escapular, pero fundamentalmente
la mano.y. los-flexores de los dedos, acompanado de
drisminucion de la sensibilidad estereoceptiva

» Quistes aracnoideos: (engrosamiento de la
duramadre cervical gue comprime la medula y las
raices raguideas)




EQUIPO INTERDISCIPLINARIO

» Neonatologoe

» Neurocirujano

» Urologo

» Rehabilitador

» Clrujano ortopedico
» Psicolego

» Oftalmologo




VALORACION




Relacion con les padres

s Saber le gue les padres conecen acerca de la
enfermedad delinino

Enfirentar adecuadamente 1as preguntas gue les
padres

Adecuade trato fisice (selicitande actividades gue

el nino puede realizar) e intervencion del
psicologo (animandole Yy propoercionando
Juguetes.con los cuales el nino sea capaz de

Interactuar) ayuda a los padres a conocer mejor
|as capacidades de su hijoy a no tratarle con
exceso de proteccion mejorando su relacion con
el y les ayuda ademas a ser mas participatives en
|a terapia




Test muscular

s L2 paralisis fiacida de la musculatura iervada por
debajo del nivel de lesion, stiele ser simetrica V.
pilateral

Desde el nacimiente se puede detectar el nivel de
lesion Yy hacer un pronostico dela pesible actividad

muscular y funcional del nine. Con el.crecimiento
Se puede determinar con mayor exactitud gue
musculos mantienen una actividad funcional.

_a habilidad motriz del ninhoe indicara tambien un
nivel funcional y este es el gue predominara en la
decision de Instaurar ortesis o.en otras
determinaciones terapeuticas




Amplittdidelf movimiente

% [Desequiliprio entre agonistas Yy antagoenistas en las
articulaciones Implicadas;....contracturas
articulares: gue afectan la habilidad motriz

» Eniel nacimiento se pueden distinguir 2 tipes de
deformidades:

|Las desarrolladas en la vida fetal por mala posicion
. ausencia de.movimiento articular.

[Zas producidas por el desequilibriormuscular
Inducido por el nivel de la lesion




Sensibilidad

Depende del nivel de lesion
Se altera la sensibilidad superficial y profunda

|La anestesia e hipoeanestesia favorecen
alteraciones cutaneas al no. percibir zenas de
Presion exagerada o prelongada

Se debe Infermar a les padres de les riesgoes, para
evitar la aparicion de posibles Ulceras

Tener culdado con los roces contra el suelo u otras
superficies

La temperatura elevada puede producil
guemaduras en la piel (contrelar|a temperatura
para el agua bano)




\/aleracion funcionally de
desarrollo motor

» llest de desarrollo de la funcion moetriz gruesa
(GME)

+» Escala infantil de Alberta

% Peabody

LLa motricidad gruesa se debe valorkar con/sin
Ortesis, permiten ademas, cuando se debedniciar
labipedestacion y la ambulacion

+» PEDY: util en la edad escolar: evidencia la

necesidad de ayuda especial, para independencia
fisica o autoecuidado; ofrece ademas valoracion
cognitiva y soclal para determinar intervencion
especializada




Equiliorie

» SE pueden detectar cuando se evalua la
motricicdad gruesa

» Ayuda a determinar cuanderesinecesaria una
ayuda o adaptacion para la sedestacion o la
pIpedestacion

» La paralisis de-ms.If * extensores de
caderas dificultades para equilibrioen
sedestacion




INTERVENCION

REHABILITADORA




Periodo neonatal

o) Deteceion al nacimiento

o Intervencion quirdrgica

a Tratamiento pestural y manejo del nino durante la
nospitalizacion y el tratamientos rehabilitador

o Canalizar adecuadamente la ifermaciona la
familia y apoyar psicelogicamente en estes
moementes de angustia y sentimiento de
culpabilidad




Niveles de lesion

o Nivellalte (ID11-1D12): Paralisis total de ms.if, puede
Inclunr algun muscule abdominal bajo

Nivel medio (I_1-L2-1.3): Paralisis de ms.ifi, excepto
el pseas y les aducteres de caderas, el cuadriceps
pPUede tener clerta actividaa

Nivel bajo (IE4-1.5): Con -4 elicuadriceps puede
tener cierto grado de actividad, si' L5 la actividad
museular-es mejor, por tanto, el potencial motor Y
funcional.

Abordaje terapeutico sequn el nivel de lesion: Para
cada nivel hay 4 fases de tratamiente relacionades
a la edad de desarrollo




PDeformidades
musculeesqueléticas e

INtervenciones
guirdrgicas mas
frecuentes




Columna vertebral

» Clfoesis: Per debilidad de la musculatura extensora
del trence, puede estar presente en el nacimiento,
en este caso es rigida; en cases graves...dificultad
respiratoria

Hiperlordesis: L a contractura en flexion de

caderas...basculacion anterior de la pelvis, es una
actitud compensadora para mantener la
alineacion del-tronco

Escoliosis: Valorar correctamente el uso de corsé,
puUes usan ademas ortesis largas

Conducta: tonificar musculatura del treonco y
ms.spP; si las defoermidades se
acentuan.....correccion guirdrgica




Caderas

» Contractura en flexion: *nivelllL2-1-8 en nivel L4~
L5 ne tanto pues hay actividad de los extensores
tambien; niNos en sedestacion prolongada., Si
mener de 25°: fisioterapia, adaptaciones
posturales, sifmayor de 25¢...cirugia e
Inmoevilizacion de la cadera en extension; con 10°

de extension Yy rotacion neutra

Contractura en flexion-abduccion V retacion
externa: frecuente en niveles de lesion altes, la
conducta ideal es prevenirla, si interfiere con las
ortesis....cirugia e inmovilizacion igual a la anterior
y rotacion ligeramente interna




Caderas, Cont:.
» J'ratamiente posguirdrgico:
\Viasaje de derivacion circulatoriay de la cicatriz
Tratamiento postural: dectibito prono

Movilizaciones pasivas de la cadera: suaves
lentas progresivas

Movilizaciones pasivas Y active asistidas.en
articulaciones adyacentes

Recuperar fuerza muscular de grupos musculares
activos

Bipedestacion temprana, con ortesis o standing
Reeducacion de la marcha




Caderas, cont.

+ Luxacion de caderas: mas frecuente.

. LLuxacion teratologica: nivel alto de lesion, la
conducta es mantener movilidadidel 1as caderas,y.
LSO de ortesis para autonomia

LLuxacion congenita: cualguier nivel; la conducta

sera la misma habitual.

LLuxacion paralitica: es la mas frecuente; por
desequilibrio muscular, *niveles medio bajes (L3-
I24)..Conducta guirtrgica (osteotomias,
transposiciones)

Tratamiento posguirtrgico: similar a anterior,
evitar posturaen aduccion y retacion externa




Rodilla

» Contractura en flexion: en los niveles bajes se
produce por desequilibriormuscular y postural,
provocando retraccion delos Isguiotibiales, se
nace evidente durante el pasey con el
crecimiento del nino

Conducta: elongar Isquiotibiales, potenciar el
cuadriceps, entrenar la marcha, uso de ferulas
nocturnas; modificar las ortesis segun sea
necesario. Si el flexo de rodilla supera los 20-30°
Irreducible, se indica la cirugia, inmovilizacion
tratamiento posquirudrgico y el use de ferulas
nocturnas




Piles

% Ple equino-vare: Moewvilizacienes y férulas, pere
generalmente...cirugia cerca de les 18 meses
(tenetoma, artrodesis, astragalectomia), Yeso

P0r 1O'semanas aproximadamente, tratamiento

POStquIrurgico

2le talo

Ple cavo




Medula anclada

» Una de'las complicaciones gue presentan les
nImos con MMC.

%~ Se produce un fallo en el ascenso gue dele
experimentar el extremo caudallde la medula; el
cone medular gueda en unisegmento Iferier al

gue le corresponde y se produce el fenomeno de
Isguemia del cono medular. La medula arrastra
acra abajo la percion inferior del cerebelo
(amigdalas y vermix) y del bulbo

% 95% de los casos aparece en las 2 primeras
decadas de vida, o en maximo crecimiento (3-5)
(11-12)




Medula anclada

% Sinteomas:

Disminucion o perdida dela funcion motriz ms.ii:
Y En 0casiones ms.sp.

. Problemas de coordinacion Yy destreza manual
Desarrollo de espasticidad en ms.if.

Escolioesis (antes de los 6/anos) sinanomalias
congenitas en los cuerpoes vertebrales

Dolor de espalda y aumento de la lerdosis lumibar

+» Realizar RMN

» Clrugia, pestcirugia en prono por 10 dias, no
tratamiento rehabilitador enreste tiempo




Medula anclada, cont.

% Ilratamiento rehabilitador:

Estiramiento de los iIsquietibiales gue se

acortaron por la marcha gue realizaba antes de:la
cirugia.

Movilizaciones pasivas a nivel de rodillas, buscar

maxima extension

. Posturas mantenidas en dectibito prono para
mantener extension de rodillas

. Potenciar el Cuadriceps dependiendo del nivel de
lesion
La medula anclada ne depende dell lugar de lesion




