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) cm. de longitud (nos separamos de la linea media
rque dias antes de ]a intervencién le habia aparecido
ﬁn qubicundez flogistica periumbilical), Después de
5bie|'ta la vaina ;lnt(‘l'm_r (!:-l Il'l.'L'L[) h'g Isvpararln éste ha-
¢ la linea media, al incindir la vaina posterior, nos
jama la atencion el espesor y dureza de la misma, por
o que lo procuramos 'ha('(-r con cautela, fluyendo una
ran cantidad de 11Iqu|d0 opalescente, pero Iinudu!‘(l, en
e puntidm! al[lr'nxtmal.]a de tru:-:la cuatro litros. Cuan-
do deja de fluir metemos el as[_nrarlinl' para extraer el
wsto del liquido y, al sacar aquél, viene pegado al mis-
;no una membrana hidatidica que cuidadosamente con-
seguimos sacarla entera sin que se rompa; es una gran
polsa en cuya interior hay numerosas vesiculas hijas.
pespués de extraida la membrana hidatidica amplia-
mo§ un poco mds la incision para poder meter la mano,
que la introducimos en una gran cavidad entre la fas-
cia preperitoneal y ¢l peritoneo parietal anterior, que
«std bastante engrosado, probablemente por la reaccidn
p(,ru_quislii'n. A través de él palpamos todos los 6rganos
intraabdominales, que son de consistencia normal. La-
vado de la cavidad con solucién de formeol y cierre to-
tal de la herida.

Diagndstico de operacion: Quiste hidatidico gigante
supurado de pared abdeminal .

Curso postoperatorio: Totalmente normal,

Alta, por curacion, a los quince dias,

Creo sinceramente que el no haber diagnos-
ticado esta enferma antes de la intervencion
fué un error, y ello ha sido en parte lo que me
ha movido escribir estas lineas. En mi opinion,
¢l error consistio en que desde un principio rei-
namos en la idea de que se pudiese tratar de
un quiste hidatidico, pero intraperitoneal; que
de ser pequeno, al comprimir la raiz de la por-
ta, podria producir la ascitis consecutiva a la
hipertension portal; pero el liquido extraido en
la paracentesis exploradora era un exudado, lo
que nos hizo apartarnos un poco de esta idea,
también apoyado por la falta de circulacion co-
lateral; pensamos que también se podria tra-
tar de un quiste intraperitoneal gigante supu-
rado; sin embargo, en la exploraciéon radiolo-
gica vimos que no habia desviacién de ningln
(rgano, dato que hubiésemos encontrado proba-
bemente de ser esto ultimo; no le dimos valor
4 la ausencia de la imagen radiolégica que a
veces se presenta en las ascitis libres, que es la
sensacion de que el estomago y asas intestina-
les se hallan como flotando. Asi, pues, al des-
tartar en parte estas posibilidades diagnosticas,
10s quedaba un amplio margen para incluir una
ifeccion que se adaptaba perfectamente al cua-
?m clinico que presentaba la enferma, cual era
4 peritonitis tuberculosa exudativa.

_De este caso sacamos una fundamental ense-
lanza, y es que siempre que nos encontremos
ite un enfermo en el que se nos plantee el
Moblema de diagnostico diferencial, debemos
nsar primero en las afecciones més frecuen-
% que pueden encajar en el cuadro clinico que
Uesente ] paciente, pero no olvidar otras afec-
tones  que, aunque quiza sean consideradas
“Mo de extraordinaria rareza de presentacién,
E::gen darse alguna que otra vez. En nuestro
i y €l no acordgrnos de la ‘posubl_e loga_llzacwr}
l Pared abdominal del quiste hidatidico, fué

‘Ausa de nuestro error.
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COMPLICACIONES NEUROLOGICAS
DE LA ACONDROPLASIA

I. pE GISPERT CRUZ,

Jefe del Departamento de Neurologia del Hospital de San
Juan de Dios y del Servicio de Neurologia de la Clinica Mé-
dica Universitaria B, Profesor: M. SorRIANO.

Barcelona

Los acondroplasicos, que a menudo nos han
llamado la atencién no sélo en la vida corrien-
te, sino también en espectaculos circenses o en
establecimientos hospitalarios, son considerados
erroneamente como enanos, aunque en realidad
so6lo presentan una disminucién de longitud de
las extremidades, especialmente de las inferio-
res. Ello contrasta con un tronco aparentemen-
te normal y con una cabeza grande, a menudo
hidrocefalica. La enfermedad, aunque no es muy
corriente, es bastante conocida; pero se ignora
frecuentemente que el acondroplasico, al llegar
a la edad madura, es un candidato a la invali-
dez por la complicacion neurolégica que repre-
senta las modificaciones de la luz del conducto
raquideo con la consiguiente paraplejia por
compresion medular o de la cola de caballo.
Ello puede evitarse la mayoria de las veces con
el tratamiento adecuado en cuanto aparecen las
primeras manifestaciones patologicas.

El trastorno fundamental de la acondropla-
sia es el defecto de desarrollo de las extremi-
dades por una anomalia del cartilago de creci-
miento. Sin embargo, esta anomalia afecta ade-
mas determinados cartilagos de la cabeza y del
tronco. Parece fuera de duda que la micromie-
lia se establece ya en la vida intrauterina por
un trastorno dominante de los cartilagos yuxta-
epifisarios de los huesos largos. La mayoria de
autores describen con todo detalle las modifi-
caciones de los huesos de las extremidades y de
la base del craneo, pero omiten el estudio de la
columna vertebral, en la que sélo senalan la ti-
pica ensilladura lumbar y las ligeras modifica-
ciones en sentido de cifosis o de lordosis sin
citar las constantes alteraciones de las vérte-
bras, a pesar de la longitud normal o casi nor-
mal de la columna vertebral.

Se han descrito casos de acondroplasia en
que sélo se afectan determinadas porciones del
esqueleto. Entre ellos, se incluirian los de hemi-
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acondroplasia o acondroplasia unilateral. Ex-
cepcionalmente pueden salvarse de la micro-
mielia las extremidades superiores o las infe-
riores. Por lo que respecta a la inteligencia de
estos enfermos, suele ser normal, debiendo di-
ferenciarse por completo del cretinismo, con el
que antiguamente se quiso ver alguna analogia.

La acondroplasia es tan antigua como la hu-
manidad y citada por la mayoria de autores cla-
sicos, pero la descripcion de las complicaciones
neurologicas es relativamente reciente. Kn 1925,
ALBRECHT y RANzZI tratan de la mdelitis por
compresion de la acondroplasia. Antes, sin em-
bargo, diversos autores como PIERRE-MARIE, SU-
MITA y otros habian descrito modificaciones de
la columna vertebral, sobre todo la lordosis
exagerada lumbar y cifosis, unas veces, o rigl-
dez de la columna en otras, con desaparicion de
las curvaduras normales.

Los primeros que describen la importancia
clinica de los cambios moriolégicos de la co-
lumna vertebral en la acondroplasia son Do-
NATH y VOGL, siguiendo trabajos de KREUND
(paraplejia espastica en la acondroplasia), VOGT
¥ OSBORNE, SPILLANE y oOtros.

Aunque la acondroplasia es una enfermedad
bastante excepcional, las complicaciones neuro-
logicas de la misma pueden considerarse como
bastante frecuentes. 1anto es asi, que abundan
estos enfermos en los asilos principalmente a
causa de la invalidez de sus extremidades infe-
riores. Una parte de ellos, al llegar a la madu-
rez, empiezan a presentar una claudicacion pro-
gresiva de las piernas, aunque de evolucion muy
lenta, estableciendose finaimente una paraple-
jia irreversible.

Se ha comprobado también, desde que se
practican neumoencefalografias, la hidrocefalia,
en mayor o menor grado, de estos enfermos. Se
trata generalmente de hidrocefalias comunican-
tes, suponiendo DANDY que la condrodistrotia de
la base del craneo provocaria una obstruccion
de la fosa posterior con la consiguiente dilata-
cion ventricular. Otros autores han considerado
como causa de la hidrocefalia la atrofia de los
huesos de la base del craneo y todas aquellas
modificaciones éseas que podrian provocar al-
teraciones de la circulacion del liguido cefalo-
rraquideo por compresion o distorsion del tron-
co encefalico. Incluso se ha admitido que algu-
nos casos de hidrocefalia de dificil explicacion
se deberian a casos frustrados de acondroplasia
en que las lesiones se limitarian a la base del
craneo.

Nos interesan, sin embargo, principalmente
por las posibilidades terapéuticas existentes, los
casos de acondroplasia con estrechamiento de la
luz del canal raquideo y agujeros de conjuncion
con posible compresion de los mervios raqui-
deos, médula o cola de caballo, segin la locali-
zacién y altura de estas anomalias. Desde los
estudios de DoNATH y VOGL se sabe que ade-
mas de la lordosis y aparente ensilladura lum-
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bar, esta Gltima debida mis a la hipertrofis

los gliteos que a una verdadera ensilladyy,
existen marcadas anomalias en el tamgg, 8,
forma de las vértebras. y

Como consecuencia de la alteracién captjy.
ginosa se produce primeramente una disminy.
cion de altura de los cuerpos vertebrales cop |y
consiguiente disminucion de longitud de Ia .
lumna vertebral. Nos llama la atencion, sin ep.
bargo, principalmente desde el punto de vigty
neurologico, el acortamiento de los pediculog
debido a la sinostosis prematura de los centpos
de osificacién del cuerpo vertebral con los de
las laminas. Se crea, por tanto, un verdaderg
conflicto de espacio entre los diametros del ca.
nal raquideo y el contenido del mismo, estahle.
ciéndose un sindrome compresivo.

Con el estudio radiografico sistematico de eg
tos enfermos se ha visto que en los adultos sop
frecuentes ademas las detormidades vertebra-
les con marcada osteofitosis y espolones, que
pueden irrumpir en el conducto raquideo y com-
plicar todavia mds el cuadro neurolégico.

DEFORMIDAPES DEL CUERPO VERTEBRAL.

Son constantes, y contrastan en el examen
radiografico con la aparente normalidad del es-
pacio intervertebral ocupado por el disco. El
cuerpo vertebral presenta las deformaciones
mas variadas, desde la forma triangular, dando
lugar a una cifosis muy acentuada, al simple
aplanamiento del cuerpo en cuna moderada o
en forma de diavolo. En algunos casos la de-
formacién triangular de determinada vértebra
ocasionaka tal desplazamiento de la misma que
llegaban a articularse las porciones anteriores
de las vértebras situadas por encima y por de-
bajo.

Las deformaciones no se han observado nun-
ca en ia época del nacimiento, sino que se de-
ben a la influencia del peso del cuerpo y acti-
tudes posturales. En individuos de edad ma-
dura, es casi constante la formacion de osteofi-
tos en relacién con la osteoartrosis progresiva,
causa frecuente también de complicaciones neu-
rolégicas.

Las alteraciones de los cuerpos vertebrales
pueden afectar todos los niveles, pero muestran
cierta tendencia a predominar en determinadas
regiones. En primer lugar, la mayoria de pa-
raplejias se debe a compresiones a nivellde las
filtimas vértebras dorsales o de las primerds
lumbares. En las radiografias laterales de ¢
lumna aparece el perfil concavo de las s}lperf"
cies posteriores de las vértebras, terminando
por sus extremos en puntas a veces muy agu-
das (en realidad, espolones lineares). 3

Las deformaciones en la region Ce}“""cai B
rian menos frecuentes, aunque tambien s€ 3‘3
descrito casos de subluxacion vertebral ¥ P9
trusién discal, generalmente con osteoart!
sobreanadida.
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PEDICULOS Y LAMINAS VERTEBRALES.

Lo que mas llama la atcncifn_l. sin embargo,
gn €st0S enfermos es el gcm'tammntu de los pe-
giculos vertebrales. Debido a ellos, los aguje-
0 de conjuncion son reducidisimos y contras-
an los de los niveles afectados con otros rela-
fiyamente 0 completamente normales.

DISCO INTERVERTEBRAL,

parece desempefiar un papel mucho mas im-
[;o:-tantc de lo que se creia, va que en la ma-
voria de intervenciones realizadas se ha descu-
bierto una o varias protrusiones discales con
entrada en el conducto raquideo, ya de si bas-
nte estrecho por el citado acortamiento de
los pediculos v deformidades vertebrales. A pe-
ar de que en la radiografia simple no se visua-
lizan por lo general las protrusiones diseales,
sino que, al contrario, los espacios a veces pa-
recen mas anchos de lo corriente, si se practica
la mielografia se ponen perfectamente de ma-
pifiesto las dificultades para el paso de la sus-
fancia opaca a nivel de los cartilagos con las
tipicas muescas o estrangulaciones. También
lama la atencion el estancamiento de dicha sus-
tancia opaca en las concavidades posteriores de
los cuerpos vertebrales, formando una imagen
escalonada que puede considerarse como tipica
de estos acondroplasicos.

PARAPLEJIA.

La paraplejia, o lo que es mas corriente, pa-
raparesia del acondroplisico, suele establecerse
muy lentamente, alternando a menudo remisio-
nes con agravaciones. Tarda muchos afios en
fresentarse, y la mayoria de casos descritos
torresponde a individuos adultes, que empiezan
danotar cierta debilidad en una o ambas pier-
nas. Algunos de estos pacientes se caen sin cau-
Sa aparente o por un pequeho tropiezo, siendc
wnsiderados algunas veces como neurdticos al
f’ﬂtﬁr al principio signos objetivos en la explo-
racion,

La parélisis es generalmente de tipo flaecido
toh disminucién o abolicién de los reflejos aqui-
1905_. ¥ méas excepcionalmente de los rotulianos,
%gun los segmentos o raices afectas. La con-
lieta de ]og reflejos tendinosos es, sin embar-
8, muy variable, pudiendo estar conservado,
Mr ejemplo, el rotuliano de un lado con aboli-
ton en el otro o pasar lo mismo con los refle-
% aquileos, En casos méas excepcionales, en
" del cuadro clinico de compresion de cola de
i:plélp 0 de cono medular, se produce una pa-

Jla espasmadica tipica, verdadera mielosis

' tompresién de la médula dorsal. Pocas son
‘-’iia? Sfl'vaciones de.scrilt:as de compresion cer-
g alta con cuadriplejia o con un cuadro de

Oesclerosis lateral amiotréfica,
ados trastornos de esfinteres asociados

a signo de Babinski y exaltacion de reflejos ro-
tulianos y aquileos se observan en los casos de
ALBRECHT y FREUND.

Los trastornos de sensibilidad son también
muy variables y a veces tan poco marcados que
dificultan el diagnéstico. Pocas veces refieren
estos enfermos dolores intensos, sino que lo mas
corriente es que durante afios sufran solamen-
te molestias en la regién lumbosacra que se
consideran como simples lumbagos. Con el tiem-

Fig. 1.

po, sin embargo, se hacen mas intensas, pudien-
do irradiarse hacia la region glitea y muslos.
Otros, mas que algias propiamente dichas re-
fieren sensaciones de acorchamiento o pareste-
sias en las piernas o en los pies, Solo en la ob-
servacién de MAAs encontramos senaladas zo-
nas de anestesia completa en las piernas.

En la mayoria de casos las zonas de hipoes-
tesia corresponden preferentemente a dos o mas
segmentos lumbares y sodlo excepcionalmente
hay participacion del primero o segundo seg-
mentos sacros. El mas frecuentemente afecta-
do seria el tercero lumbar, en gue la hipoestesia
se extiende por la cara anterior del muslo si-
mulando a veces una meralgia parestésica. Los
trastornos suelen englobar todas las sensibili-
dades, pero en algun caso se han podido obser-
var alteraciones mas marcadas de los sentidos
vibratorio y de posicién (SPILLANE),
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Las dificultades para la puncion lumbar y
extraccion de liquido son sefialadas por casi to-
dos los autores. A menudo la puncion es nega-
tiva o salen solamente unas pocas gotas de li-
quido cefalorraquideo a una presion muy baja
que no se modifica o apenas se modifica por la
compresion de las yugulares. En algunos casos
no puede comprobarse este bloqueo total, ya
que la extraccion de liquido es imposible por

30 abril 1084

mismas, tanto en los casos comprobadog por |
intervenecion como en las pocas nutnpsias I‘ea
lizadas: irregularidades de las carillag gy >
lares, que ofrecen un aspecto musgosg: pedicy
los acortados con estrechamiento del conduntr'
raquideo, que aparece triangular en vey de ¢j :
cular o eliptico, como es lo normal. Méduly 2
cola de caballo comprimida en uno o m .
tos por el disco intervertebral o por

tiey.

das Pun-
los espolg.

Fig. 2

Mielografia, Blogueo completo a nivel de primera
vértebra lumbar, Ausencia de lipiodol a nivel de los discos
intervertebrales.

existir una verdadera desaparicion del espacio
subaracnoideo en la region lumbar. La compo-
sicién del liquido suele ser normal, observando-
se a lo sumo cierta tendencia a la disociacion
albumino-citologica.

Por el examen radiogrdfico directo pueden
ponerse de manifiesto la mayor parte de las
anomalias de los cuerpos vertebrales descritos
anteriormente, asi como las modificaciones de
los pediculos con disminucién considerable de
los agujeros de conjuncion.

Por la mielografia se comprueban las protru-
siones discales a distintos niveles asi como el
alojamiento de la masa opaca en las partes pos-
te{'iores de los cuerpos vertebrales con deten-
cibén del paso de dicha sustancia opaca (figuras
2y3).

Las lesiones encontradas son siempre las

Fig. 3.—Mielografia lateral. La sustancla opaca se aloja en
la concavidad posterior de los cuerpos vertebrales

nes lineares de la hipertrofia osteofitica. En la
médula: degeneracion ascendente de columna
posterior y laterales con degeneracion ascen-
dente del haz piramidal. En la cola de c:_aballu_.
las alteraciones tipicas radiculares propias de
toda compresion.

A estas lesiones hay que afadir constantes
alteraciones vasculares, especialmente de las
arterias del surco posterior, que serian 1'espun:
sables de una buena parte de los trastornos
observados. En resumen, pues, lesiones compre-
sivas medulares o radiculares en uno o varios
niveles, asi como vasculares con cambios dege-
nerativos progresivos. ap-

A continuacién se resume la siguiente Obs-k'r-l
vacion, en que se pudo seguir la Pi'es,ent?clg;l
gradual de la paraplejia, que se solucion® ¢

la intervencion:
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crancisco C., de cuarenta afios. Sjn_ antecedentes per-
" 1« ni familiares dignos de mencionarse, No conoce
encia de ningun enano o acondroplasico en la fa-
.}':1”!1- considerarse como psiquicamente normal.
7 ;-.:]‘11-n!r]£lh‘irn tipico (fig. 1), que mide 1.35 m. de
Tronco aparéntemente normal y micromielia de
cuatro extremidades, Columna dorsal recta con des-
on casi completa de la curvadura. Marcada lor-
jumbar con acentuada desviacién hacia atras de
y ¥ pelvis, )
JH;h'r.' dos ahos empezo a pz-r.‘ulu-r fuerza en las extre-
jdades inferiores con sensaciones molestas en la re-
’u'l jumbar ¥y adormecimiento de las plantas de los
. an caia a menudo. Con el reposo prolongado mejo-
ansitoriamente, pero la paresia de las extremide-
<« ha ido acentuando hasta tal punto que hace al-
meses 86lo puede caminar apoyédndose fuertemen-
yrazo de dos personas, No ha presentado nunca
e esfinteres,
y actual.—Marcha con gran dificultad, con ten-
a pendular de ambos pies. Disminucién global de
.-r;f.‘;l de ambas extremidades inferiores. Se conser-
n las superiores, en las que no se observa nin-
].Iil!il]l');_j::"}.

1

y rotuliano derecho abolido, en contraste con el
, que es normal. Reflejos aquileos ligeramente
¢ on ambos lados. No reflejo plantar patoldgico.

Hipoestesia practicamente simétrica y
as las formas de sensibilidad, que comprende ¢l
externo de la pierna y pie, correspondiendo pre-
iminantemente a los segmentos L4 y L 5.

1en radiografico.—En las radiografias de craneo
a ¢l tamafio exagerado de la boveda con el de
sobre todo de la fosa posterior. La columna dor-

vical pueden considerarse como practicamente
. Columna lumbar en proyeccién anteroposte-
s aplanadas en forma de didavolo, dismi-
lerable del espacio entre vértebras 1 y 2
1 la proyeccion lateral llama principalmen-
on la desaparicion de la cifosis dorsal, exis-
1 cambio marcada lordosis lumbar, No se ob-
nodificaciones de apo6fisis espinosas, pera si
miento de pediculos con disminucién considerable
s agujeros de conjuncién. Es notable en esta pro-
la imagen del borde posterior de los cuerpos
es lumbares, la mayoria de los cuales forman
avidad marcada que coincide con el aplana-
1o posterior, muy acentuado, de dichos cuerpos ver-

Puncién lumbar y mielografia.—Se practica la pun-
“n lumbar con gran dificultad, consiguiéndose sola-
mente la extraccién gota a gota de escasos centimetros
tibicos de liguido espinal. Las pruebas manométricas
“n bloqueo completo,

Se inyecta 1 c. ¢. de lipiodol al 40 por 100, que se
aloja en las citadas concavidades posteriores de los
cuerpos de 2.", 3. y 4." vértebras lumbares, sin que se
consiga movilizar el lipiodol de estos puntos a pesar
de las posiciones mis forzadas del paciente, A nivel de
los discos intervertebrales se acusa la ausencia total de
materia opaca,

Intervencién (doctor JACAS), Laminectomia en L. B,
3." y 4" vértebras lumbares.—Inmediatamente después
de la liberacién se ve la dura, que forma una verdadera
hernia a través del espacio abierto, El espacio subarac-
noideo practicamente ausente, llenando la cola de caba-
llo por completo el conducto raquideo. Incisién de la
dura, liberéndose también cola de caballo,

tesultados.—El paciente soporta bien la intervencion,
empezando & notar una franca mejoria al cabo de po-
cas semanas. Al cabo de dos meses, si bien persiste
cierta paresia de las extremidades inferiores, puede ca-
minar bastante bien, incluso prescindiendo de bastén.

RESUMEN,

1. La acondroplasia es causa frecuente de
complicaciones neurol6gicas tales como la hi-
drocefalia y la compresién medular o de cola
de caballo por las alteraciones vertebrales que
se producen ademas de la micromielia.

2. La compresién se debe no sélo al gran
estrechamiento del conducto raquideo por la
deformacién de los cuerpos vertebrales y acor-
tamiento de los pediculos, sino también a la
protrusion casi siempre miltiple de los discos
intervertebrales.

3. Se describe una observacion de paraple-
Jia progresiva en un acondroplasico con los re-
sultados favorables de la laminectomia a nivel
de las zonas de compresion.
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