CASO CLINICO

Un caso de mielomeningocele, hipoplasia del sacro,
amputacion de miembro inferior por abscesos dérmicos
en el que se detecta déficit de anticuerpos antipolisacaridos
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Resumen.—H enfermo con mielomeningocele presenta
entre otros sintomas, pardlisis tanto mayor cuanto mas alto
es el nivel, déficit sensitivos, deformidades en miembros
inferiores, en parte producidas por el inicio de la carga, y
trastornos urolégicos. Describimos el caso de un paciente
con mielomeningocele y muiltiples infecciones dérmicas a lo
largo de su crecimiento que conllevé la amputacion del
miembro inferior izquierdo. La frecuencia de abscesos y
episodios de sepsis generalizadas, nos llevé a estudiar su
sistema inmunologico, detectandose un déficit inmunoldgico
de anticuerpos Un tratamiento integral, tanto de los factores
extrinsecos que podian producir los roces, mediante ayudas
ortoprotésicas; de los factores locales mediante cirugay de
los factores intrinsecos mediante gammagobulina, ha
conseguido resolver los problemas que el paciente aguejaba
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A CASE OF MYELOMENINGOCELE,
HYPOPLASIA OF THE SACRUM, AMPUTATION
OF LOWERLIMB DUE TO DERMAL ABSCESSES

Summary.—It is well known that patients with myelo-
meningocele show, among other symptoms, paralysis that
increases as the level increases, sensitive deficiencies and
lower limb deformities, partially produced by the initial and
age conditioned weight-charge, and also by the presence of
urologic disorders. We have described the case of a patient
with myelomeningocele who presents several skin infections
during his growth, which led to left lower limb amputation.
The high frequency of abscesses and generalized infection in
the form of sepsis presented led us to study his
immunological status. A rare and selective antibody
deficiency was found. A comprehensive treatment that
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included not only extrinsic factors, such as rubbing by
orthoprothesic procedures, but also local factors by surgery
and intrinsic factors, using gammaglobulin administration,
has made it possible to solve the patient’s problems
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INTRODUCCION

H término mielomeningocele se aplica a la espina
bifida abierta En esta, la médula espinal, las meninges y
el liquido cefalorraquideo estan contenidos en un saco
quistico que protuye a través del defecto dseo.

Las deformidades ortopédicas en los miembros
inferiores de los pacientes afectos de mielomeningpcele
son multiples debido fundamentalmente al
desequilibrio muscular de los mismos (paralisis) y al
defecto de carga (bipedestacion y marcha). Las
deformidades suelen mostrar una progresion alo largo
de la etapa de cremiento. Desequilibrio y
deformaciones que sumadas, tanto a la existencia de
una pérdida de sensibilidad en miembros inferiores,
como a la incidencia de factores mecanicos exogenos
ejercidos sobre los mismos, condicionan que en las
zonas de presion dérmica se formen ulceras troficas a
cualquier nivel de las extremidades inferiores. Las
lesiones troficas pueden complicarse y evolucionan en
ocasiones a focos de osteomielitis rebeldes que obligan
incluso ala amputacion de la extremidad. Por otro lado,
la falta de control de esfinteres, produce infecciones
urinarias recurrentes

Presentamos un caso en el que la presencia de
abscesos extensos y de repeticion llevaron a la
aparicion de osteomielitis que indicaron la amputacion
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del miembro inferior. Se detecté en el paciente una
inmunodeficiencia. Los déficit de anticuerpos
humorales suelen caracterizarse por infecciones de
repeticion del tracto respiratorio superior. Este
presentaba infecciones dérmicas graves, constatandose
un déficit de anticuerpos anti-polisacaridos. Se comenta
la posible influencia de otros factores y su tratamiento
holistico.

CASO CLINICO

Varon de 21 ahos diagnosticado desde el nacimiento
de mielomeningocele a nivel L5-S1, con hipoplasia del
sacro, paraparesia y falta de control de esfinteres.
Mediante la rehabilitacion se consiguié la bipedestacion
y la marcha independiente con ayuda de aparatos
cortos pero ya desde su nifiez present6 Ulceras en 52
dedo y borde externo del pie izquierdo. Es de resefiar
la personalidad activa e inquieta del paciente que le
llevé a la practica habitual de la equitacion. Fue
ingresado en multiples ocasiones por cuadros febriles,
unas veces debidos a infecciones urinarias y otras a
infecciones dérmicas en pie izquierdo, desarrollando
una osteomielitis que requirié amputacion de los dos
dedos ultimos de dicho pie asi como del 52
metatarsiano. Posteriormente se repitieron los
sintomas, siendo preciso amputar a nivel del tercio
medio de tibia Afos mas tarde, y segin fue creciendo
el enfermo, se tuvo que repetir la amputacion esta vez
hasta el tercio superior de fémur (segin nivel de
anestesia). Fue protetizado, pero comenzaron a
aparecer abscesos en el muiidn. B paciente habia
sequido practicando la equitacion y sufriendo pecqueiios
roces, unas veces con la silla de montar y otras con la
proétesis. Actuamente trabajaba de zapatero y empezo
a presentar abscesos en la region glitea derecha,
posiblemente por roces y presiones con la
banqueta-asiento de trabajo. H enfermo es delgado, de
constitucion atlética, fumador y con disposicion de
animo muy positiva. Padece incontinencia urinaria que
resuelve mediante cateterismos intermitentes
Presentaba un absceso en pliegue guteo inferior
derecho, que profundizaba entre la musculatura local.
Estudios de imagen (TAC y gammagrafia 6sea) no
revelaron participacion de hueso. Se le redizaron curas
locadles continuas a lo largo de un aho, bajo supervision
quirurgica, pero la infeccion se mantenia a pesar de
tratamientos antibiéticos prolongados, efectuados
segin los resultados de cultivos y antibiogramas, que
revelaban de forma repetida la aparicion de
estafilococcus aureus Los andlisis hematimétricos no
revelaron alteraciones La bioquimica metabolica, renal
y hepdatica fue normal. Las proteinas totales,
isoaglutininas, proteinograma e inmunogobulinas,
incluyendo subespecies de IgG estaban en limites de la

normalidad. Las subpoblaciones linfocitarias no
mostraban alteraciones. La funcion fagocitica
(fagocitosis y lisis) y los niveles de complemento eran
también normales Se detectd, sin embargo, un déficit
de anticuerpos contra antigenos polisacaridos. Se
iniciaron varias actuaciones terapéuticas al mismo
tiempo: abandono del tabaco, disefio acolchado del
asiento de trabajo, cirugia reparadoray plastica de la
zona gtea y administracion de gammagobulina
intravenosa a razén de 25 g mensuales. Los abscesos
desaparecieron.

DISCUSION

Aunque las infecciones urinarias son frecuentes en
los enfermos con mielomeningocele’, sih embargp, los
datos bibliograficos sobre infecciones dérmicas son
escasog’, aundue se cita la realizacion incluso de ampu-
taciones de miembro®. La inmunodeficiencia detectada
en este paciente esta limitada a un tipo especial de an-
ticuerpos, los dirigidos contra los antigenos polisacari-
dos, comunes a muchos gérmenes pidgenos, especial-
mente el Neumococo. Este déficit defensivo es poco
frecuente. Su deteccion es dificil, ya que hay que com-
pletar sissemdtica y exhaustivamente el protocolo de
pruebas inmunolégicas diagnésticas*. La ausencia en
este paciente de las infecciones de vias respiratorias
descritas en otros casos, se deberia posiblemente a
una menor expresividad de la alteracion, que por si
sola fuera insuficiente para manifestarse y que precisa
ria probablemente de la asociacion de otros factores,
cosa que si ocurria en las extremidades inferiores, a
consecuencia de los defectos neurologicos, lo que po-
dria tener relevancia patogénica La afectacion neuré-
oena local de las extremidades inferiores, consecuencia
del mielomeningpcele, alteraria tanto a la sensibilidad,
como a la regulacion neuro-vegetativa y tréfica’. En
ede otras noxas a tener en cuenta serian, por un
lado la hiperactividad del paciente, propenso a sufrir
pequenos traumatismos dérmicos y por otro, el con-
sumo de tabaco, que produciendo una disfuncion en-
dotelial causaria alteraciones vasomotoras, con dismi-
nucién de la vasodilatacion reactiva de tipo defensivo®.

La presencia de una serie de factores patégenos
desencadend una cadena de infecciones que llevaron a
la amputacion de un miembro inferior y amenazaron
con la posibilidad de afectar también gravemente ala
otra extremidad. H abordaje terapéutico gobal logréd
evitar un desenlace infausto, lo que acenttia una vez
maés la necesidad de cuidados multidisciplinarios en este
tipo de enfermos’, para asi, evitando y tratando las
complicaciones, lograr una calidad de vida suficiente®.
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