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Resumen. El Sindrome de Rett es una afectacion neuroldgica que en los estadios ultimos presenta deformida-
des evolutivas que suelen precisar cirugia. Se han revisado en este estudio 11 pacientes con Sindrome de Rett y defor-
midad en columna que precisaron cirugia. Se analizaron las magnitudes de las curvas con angulo de Cobb, alteracio-
nes del plano sagital (cifosis y lordosis), oblicuidad pélvica pre y postoperatoria, niveles de fusiéon y complicacio-
nes postoperatorias. La correccion media fue del 65%. Se realizé una fusion posterior en todos los pacientes sin
incluir sacro pelvis. Los montajes se realizaron principalmente con sistema hibrido de tornillos, ganchos, pinzas y
cables laminares TRANSPINE®. Las escoliosis neuromusculares, como el sindrome de Rett, que precisan correccion,
pueden controlarse de forma segura y efectiva mediante artrodesis posterior con instrumentacion hibrida.

Surgical treatment of scoliosis in Rett syndrome. TRANSPINE®
Instrumentation System.

Summary. Rett Syndrome is a neurological impairment with a typically long C scoliosis curve that often requi-
re surgery. In this study it has been reviewed 11 patients with Rett syndrome and spine deformity. We analyzed the
magnitudes of the curves with Cobb angle, sagittal plane (kyphosis and lordosis), preoperative and postoperative pel-
vic obliquity, fusion levels and postoperative complications. The average correction was 65%. Posterior fusion was
performed in all patients excluding sacrum pelvis. The assemblies are made mainly with the hybrid system of screws,
hooks, clips and cables TRANSPINE". Neuromuscular scoliosis, such as Rett syndrome, which needs correction, can
be controlled safely and effectively by posterior fusion with hybrid constructs.

vo posterior. Este desarrollo esta divido en 4 estadios. A
partir de los 8 meses de edad las pacientes comienzan a
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sufrir alteraciones del desarrollo como una desaceleracion
del crecimiento craneal entrando en una fase de desarrollo
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estacionario para posteriormente comenzar una fase de
regresion. Existe un amplio espectro de manifestaciones
que van desde una encefalopatia congénita severa con dis-
Introduccion tonia y apraxia asociado a un retraso psiquico severo hasta

El Sindrome de Rett (SR) es una alteracion del des-
arrollo neurocerebral causada por una mutacion en el Gen
del cromosoma X que codifica la proteina methyl-CpG-
binding-protein-2 (MECP2). Esta proteina parece tener un
papel fundamental en el desarrollo molecular de las sinap-
sis del sistema nervioso'.

Se trata de un trastorno neuroldgico progresivo con

desarrollo inicial correcto, pero empeoramiento progresi-
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un retraso mental moderado. En la fase de regresion des-
taca una pérdida de habilidades tan importantes como los
movimientos de las manos y el habla, llegando incluso al
autismo. Estas pacientes presentan problemas asociados
como las alteraciones de la respiracion, las afecciones del
aparato digestivo o del aparato locomotor.

Esta patologia es practicamente exclusiva de mujeres.
Durante el desarrollo de la enfermedad puede afectarse
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la columna vertebral con la aparicion de una escoliosis
grave. Se trata de una cifoescoliosis neuromuscular tipi-
camente en -C colapsante que aumenta con la edad. La
aparicion de la deformidad es antes de los 8 afios de edad
y la progresion es rapida y agresiva. Generalmente la
cirugia esta indicada cuando la deformidad progresa
rapidamente y la angulacion es superior a los 40° Cobb?.

La escoliosis se presenta transcurridos unos afios y
aumenta a medida que se desarrolla el organismo con la
edad. Este patron de evolucion natural fue descrito por
los autores britanicos>.

Practicamente el 80% de las pacientes afectas del
Sindrome de Rett desarrollan deformidades asociadas
siendo la escoliosis una de las deformidades mas fre-
cuentes, el 60% de las pacientes con el sindrome des-
arrollan una cifoescoliosis. Las pacientes afectas de
escoliosis tienen problemas posturales para mantener un
balance troncal correcto que dificulta una marcha ya pre-
caria en la fase de regresion por la afectacion neurologi-
ca o impide la correcta sedestacion®.

La evolucién natural de la deformidad raquidea en
cuanto a su progresion en el sindrome de Rett es mayor
que la escoliosis idiopatica e incluso mayor que algunas
escoliosis neuromusculares. Se estima que el grado de
progresion de la escoliosis es de > de 15° Cobb/afio’.

Los objetivos claros de la cirugia vertebral en estas
pacientes son mantener un balance del tronco correcto
para continuar permitiendo la marcha o facilitar una
correcta sedestacion, y por otra parte, mejorar la capaci-
dad respiratoria®.

El propésito de este estudio de casos retrospectivo es
evaluar los resultados clinicos y radioldgicos asi como
las complicaciones de la cirugia vertebral en pacientes
afectos de deformidad raquidea en el sindrome de Rett.

Material y método

Para el estudio de casos hemos analizado un total de
11 pacientes afectas de Sindrome de Rett intervenidas en
nuestro centro desde 1990. El seguimiento medio fue de
27 meses (18-36 meses). La edad media preoperatorio
fue de 18 afios (9- 21 afios) Se han recogido las siguien-
tes variables epidemioldgicas: edad, seguimiento, estadio
evolutivo del SR, deambulacién y/o sedestacion. Cinco
pacientes eran capaces de deambular de forma asistida el
resto unicamente podian realizar la sedestacion. En el
estudio radiografico se han analizado las siguientes
variables: tipo de curva, angulo de Cobb estandar en la
proyeccion AP, oblicuidad pélvica y desequilibrio en
mm, se realizé la medicion de la angulacion en el plano
sagital segtin los autores’ (Fig. 1).

Figura 1. Mediciones radiograficas realizadas. Preoperatorias y postoperatorias. Angulo de Cobb.

Oblicuidad pélvica. Desequilibrio.

Las variables quirtrgicas analizadas fueron: duracion
de la cirugia, via de abordaje, niveles de fusion, tipo de
instrumentacion, aporte de material osteogénico y nece-
sidades de transfusion.

El abordaje posterior fue el mas frecuente, realizando
amplias zonas de fusion precisando llegar a sacro y pel-
vis en 2 pacientes. Un paciente precis6 de un abordaje
anterior previo a la cirugia mediante abordaje posterior.

De forma mayoritaria, en 7 pacientes se utiliz6 un sis-
tema de instrumentacién hibrido de tercera generacion
con ganchos y pinzas lamino-pediculares que puede rea-
lizar traccidon vertebral mediante cables para realizar
grandes translaciones. El sistema es una instrumentacion
desarrollado hace 4 afios TRANSPINE® Lafitt® (Fig. 2).
El resto de pacientes (n=4) fueron intervenidos median-
te instrumentacion COLORADO® Medtronic®.

Figura 2. Imagenes radiograficas preoperatoria y de seguimiento. Gran desequilibrio
preoperatorio.

Revista Espafiola de Cirugia Osteoarticular. N.° 241. Vol. 45. ENERO - MARZO 2010/ 13



Tabla 1. Variables Radiograficas
Preoperatorio Post- Correccion %
Seguimiento
2
75 7 65
e 2
Cifosis (°) 848 P 42
Desequilibrio (mm) 42 ; 70
Oblicuidad
Pélvica (°) 10 5 50

Tabla 1. Resultados radiograficos obtenidos de las pacientes afectas de sindrome de Rett.

Todos los pacientes recibieron profilaxis antibidtica y
tras permanecer en Reanimacion Postoperatoria inme-
diata durante aproximadamente 24 horas pasaron a sala
de hospitalizacion. A las 72 horas y con la colocacion de
una ortesis toracolumbar de contencion se les permitia a
las pacientes reiniciar sus actividades habituales. El
paciente fue sometido a control clinico y radiologico en
consulta de externos a las 6 semanas, 3 meses, 6 meses y
afio.

Resultados

La estancia media hospitalaria de los pacientes fue de
8.3 dias y el seguimiento medio de 27 meses. La curva
tipica fue en el 90% de los casos una cifoescoliosis tora-
columbar en "C" con desequilibrio del tronco. La dura-
cion media de la cirugia fue de 295 minutos. Tres pacien-
tes precisaron de doble via de abordaje para realizar una
liberacion anterior previa a la artrodesis posterior. Los
niveles de fusion en 10 pacientes fueron T 2/3 hasta L.4/5.
Unicamente un paciente preciso de fijacion hasta sacro
(S). La correccion media final fue del 65% y la mejora
del desequilibrio del 70%. Como complicaciones desta-
car una infeccion superficial que se resolvid con aborda-
je precoz y tratamiento médico, el paciente con fijacion
hasta sacro presento osteolisis de los tornillo sacros que
obligd a su revision. La tabla 1 muestra los valores de los
resultados.

Discusion

El tratamiento quirargico de las deformidades de
columna asociadas al Sindrome de Rett se realiza para
mejorar la calidad de vida de los pacientes®S.

El SR esta asociado a una deficiencia intelectual y
fisica severa que aumenta con la edad, incluso la movili-
dad la capacidad de bipedestacion y sedestacion se dete-
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rioran de forma progresiva y severa. Es posible que el
tratamiento quirurgico de la escoliosis mejore algunas de
las deficiencias. La inclinaciéon del tronco por el des-
equilibrio provoca alteraciones respiratorias asociadas,
dificultad para el aseo diario y en grado extremo tUlceras
por decubito en isquidn.

La intervencion quirurgica estd reconocida como la
unica alternativa para corregir la deformidad y mejorar el
balance troncal para permitir una sedestaciéon adecuada?.

Destacar que dos de las pacientes intervenidas que
eran capaces de deambular tras la cirugia no tuvieron
dificultad anadida para el desarrollo de la misma y con-
tinuaron deambulando hasta el momento del alta defini-
tiva, estos resultados estan en consonancia con los publi-
cados por otros autores?>.

La decision de realizar una cirugia de columna en
estos pacientes es complicada, pero pensamos que las
mejoras obtenidas fundamentalmente en la sedestacion
son positivas. En la mayoria de nuestros pacientes hemos
utilizado un sistema de fijacion hibrido TRANSPINE®
Lafitt®, con resultados similares a los obtenidos por
otros autores incluso con la utilizacion de tornillos pedi-
culares toracicos. El conseguir un equilibrio adecuado
para permitir la sedestacion es objetivo facil con nuestro
sistema. El sistema es sencillo y seguro sin aumentar el
riesgo de lesiones viscerales o neurologicas. El sistema
hibrido TRANSPINE® Lafitt® permite la colocacion de
traccién mediante cable desde la zona laminar sin el ries-
go y la dificultad de invadir el canal para la colocacién
del cable como lo realizaban otros sistemas (Luque,
Harri Luque, Colorado), pero manteniendo las ventajas
de realizar una translacion muy firme y segura. Los
resultados en este tipo concreto de escoliosis paralitica,
alrededor del 65%, son idénticos a los obtenidos por
otros autores con diferentes sistemas basados en el uso
de tornillos pediculares toracicos®!9.

Pensamos que con los resultados obtenidos con este
sistema podemos finalizar el nivel de fusion mas craneal
no siendo necesario llegar a sacro o pelvis, salvo en casos
con gran oblicuidad y desequilibrio mayor! 112,

No debemos olvidar que nuestro trabajo es un estudio
de casos aislados del que no podemos inferir relaciones
causales ni la eficacia de una técnica quirdrgica, pero si
tiene una validez clinica para generar hipotesis utiles
para disefar futuros estudios de mayor nivel de eviden-
cia.

Como conclusiones:

* La estabilizacion quirargica de la escoliosis del Sin-

drome de Rett mejora el status funcional global de
los pacientes y su calidad de vida. Pensamos que
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debe valorarse la cirugia en desequilibrios con cur- * Los sistemas de instrumentacion actuales permiten
vas menores para mejorar el balance espinal, dete- correcciones excelentes con gran seguridad y con-
ner la progresion de la curva y permitir sedestacion. sistencia.
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