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—dPodria precisarnos el Dr. GuBERN el concepto de escoliosis con-
génita e indicarnos brevemente su etiologia y patologia?

Por definicién es congénito todo lo que existe en el momento del
nacimiento y no es provocado por el traumatismo del parto. Por consi-
guiente sélo tenemos que aplicar este concepto general a la escoliosis.

En cualquier edad de la vida se denomina actitud escolidtica a
una posicién asimétrica en el plano frontal, no acompafiada de altera-
ciones estructurales éseas y corregible activamente (cuando el paciente
flexiona el tronco). En el recién nacido el diagnéstico diferencial en-
tre actitud escolidtica y escoliosis verdadera puede resultar dificil:
1.°, Porque puede existir una desviacién lateral del raquis, dificil de co-
rregir si no se hace una excesiva fuerza, debido a una posicion intraute-
rina potenciada o no por las caracteristicas del parto. 2.°, Porque las
alteraciones estructura{)eS ueden no ser visibles radiolégicamente de-
bido al estado fisiol6gico (ﬁ)e la osificacion y a que, como es légico, las
alteraciones concomitantes de las partes blandas no son visibles en la
placa. Ahora bien, en las escoliosis congénitas el que la radiografia no
nos muestre alteraciones estructurales es la excepcion y no la regla.

En diversas ocasiones hemos insistido en el concepto de anatomia
funcional del desarrollo, que para nosotros significa las variaciones de
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la esrtuctura y funcién desde el momento de la fecundacién hasta que
termina el crecimiento. Como, segtin Bostok, la vida fetal termina con
la locomocién cuadrapeda, y en el hombre con la bipeda, nuestra es-
pecie, después del periodo de gestacién interna y un primer nacimien-
to, tendria un periogo de gestacion externa y un segundo nacimiento, en
cuyo momento nuestra maduracién neurobiolégica serfa equiparable a
la de los mamiferos que inmediatamente después del nacimiento pue-
den desplazarse por sus propios medios. Por todo lo expuesto los cua-
tro primeros periodos de la anatomia funcional del desarrollo humano
son: 1.° Periodo embrionario, en el cual se originan las malformaciones
6seas que tanta importancia tienen en la génesis de la escoliosis con-
génita. 2.° Perfodo fetal intrauterino, en el cual se originan posturas
aefectuosas que, teniendo en cuenta la intensidad de los procesos de
maduracién y crecimiento, pueden provocar alteraciones estructurales.
3.° Con el nacimiento pasamos de ]lja gestacion interna a la gestacién

externa (de duracién equiparable o algo mayor que la interna), en la
cual pueden existir desviaciones laterales del raquis, cuyo diagnéstico
de actitud escolidtica o escoliosis verdadera y pronéstico serd a veces
dificil. 4.° Es el periodo de feto libre que se inicia con la actitud erecta
y la deambulacién. En este periodo se inician las curvaturas laterales
fisiologicas del raquis, y puede ocurrir que la actitud erecta corrija es-
pontineamente las desviaciones del periodo anterior o que, al contra-

rio, las agrave.

Es muy interesante lo que ocurre en el periodo embrionario para
explicarnos las alteraciones estructurales que provoca la escoliosis. Las
vertebras definitivas se forman por la union de la parte inferior de una
protovértebra con la parte superior de la protovértebra subyacente.

Para que se forme el cuerpo vertebral definitivo tienen que haber
aparecido dos lineas horizontaﬁes (una de soldadura de los semiescle-
rotomas o semiprotovértebras y otra de separacién o lugar donde apa-
rece el esbozo gel futuro disco intervertebral) y una vertical que repre-
senta el lugar donde pueden fraguarse anomalias en el desarrollo de
los cuerpos vertebrales. La que cronolégicamente es primera linea ho-
rizontal parece tener poca importancia en la génesis de las malforma-
ciones vertebrales, ya que la segmentacién transversal de los cuerpos es
muy rara. S6lo se observan en casos de anomalias muy complejas del
raquis. La segmentacién basal de la odentoides corresponde a este tipo
de malformacién. La segunda linea horizontal, que es la que separa las
vértebras membranosas definitivas, tiene mayor interés clinico, ya que
su ausencia da lugar a las sindstosis vertebrales, que son relativamente
frecuentes.

En la génesis de las malformaciones vertebrales quiza tiene mayor
importancia la linea vertical, que representa la unién de todos los puntos
donde se efectia la soldadura de })as dos hemivértebras membranosas,
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cartilaginosas y posiblemente también 6seas (RABAUER cree que el pri-
mitivo nucleo de osificacion del cuerpo vertebral est4 primeramente divi-
dido en dos Forcicmes que después se unen). Hay dos hechos que explican
la génesis y frecuencia de la hemivértebra: 1.° La segmentacién de ambas
partes laterales de la columna vertebral es independiente. 2.° La unién
de las hemivértebras Erimitivas no se hace siempre con la correspondiente

del otro lado; puede hacerlo con un segmento supra o subyacente, o con
ambos.
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Fic. 1. — A. Segmentacion normal de la columna vertebral. B, C, D y E. Seg-
mentaciones anormales con el mismo ntmero de segmentos en ambos lados
(W. MuLLER).

Normalmente (WarLtaer Murrer) las dos mitades vertebrales se
unen par a par. Sin embargo, si la segmentacién vertebral es normal,
puede ocurrir que ambals mitades tengan igual nimero de segmentos,
pudiendo suceder que dos segmentos vecinos se unan a un segmento
del otro lado, dando lugar a un blogue vertebral simple y a una vérte-
bra en cuiia (hemivértebra) en el lado impar. También puede formarse
solamente una sinéstosis vertebral, con asimetria de la columma, pues
los limites superiores e inferior del bloque seran oblicuos (fig. 1).

Las mismas malformaciones pueden presentarse, como es natural,
si existe un desigual nimero de segmentos en ambas mitades de la
columna vertebral.

La vascularizacion, hasta cierto punto independiente, de ambas
mitades laterales de la vértebra, explica el que una obliteracién o apla-
sia vascular en un lado impida o dificulte el desarrollo de la hemivérte-
bra correspondiente.
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Fic. 2. — En la region dorsal alta se comprue-
ba una unién asimétrica y no proporcional de las
hemivértebras dorsales superiores. Una hemivérte-
bra se une con la correspondiente a la superior del
otro lado, lo que da lugar a una escoliosis (Caso
procedente del Instituto de Puericultura de la Casa
Provincial de Maternidad de Barcelona, Servicio
del Dr. M. CARBONELL JUANICO).

Puede observarse una falta de union en el plano sagital de algunas
hemivértebras dorsales, sin asimetria y, por ende, tampoco escoliosis.
En la figura 2 se comprueba en la region dorsal alta una unién asimé-
trica y no proporcional de las hemivértebras. Una hemivértebra se une
con la correspondiente y la superior, lo que da lugar a una escoliosis.

En la etiologia de la escoliosis intervienen, durante el periodo em-
brionario, los mismos factores que provocan malformaciones congéni-
tas en general. Como curiosidad citaremos que en Rusia, durante la
revolucion, se observaron un mayor numero de escoliosis congénitas
en regiones en las cuales el pan se confeccionaba con harina de acacia.

En la figura 3 puede verse una escoliosis en un recion nacido, pro-
vocada por un tumor de mieloplaxias de la pared toracica, que ocupaba
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Fic. 3. — A. La radiografia practi-
cada el dia que vimos por primera
vez a la nina (1-VI-1963) muestra
una imagen que ocupa la parte alta
del hemitérax izquierdo, de densidad
regular v escasa, mal limitada y po-
Ii!UlJ\l]il(lil ¥ que se i'll,‘lllﬂlji\ﬁil (Il’.' (ll.‘.‘ﬁ—
truccion andrquica de las cinco pri-
meras R'“.‘\'t'ill{lﬂ. L.El l'l'll‘"(_'i()'l'lil({il masa
crece a expensas de la parte anterior
del térax en donde aumenta su in-
tensidad. Desplazamiento del medias-
tino a la derecha. Se conserva nor-
malmente ventilada la porcion infe-
rior del pulmon izquierdo (Dr. Ba-
rrasrica). B. Radiografia a los dos
anos de la intervencion.
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gran parte del hemitérax correspondiente y rechazaba el mediastino.
Fue intervenido y a los dos afos y medio existe una escoliosis tanto.o
mas manifiesta, debido a la osificacién de la zona de la pared en la cual
se habia originado el tumor.

Si la escoliosis es debida a una hemivértebra, la escoliosis, al me-
nos inicialmente, es mas angular que las de otro origen. Segiin MoucHET
y RoEpERrER, las escoliosis congénitas presentan determinadas caracte-
risticas que pueden orientar al clinico, como gibosidad paramediana de
consistencia Osea irreductible, cierta rigidez del raquis y ausencia de
dolor provocado o espontdaneo. A veces existe una flexién brusca en ba-
yoneta, por atresia de las apdfisis espinosas. En algunos casos, a la pal-
pacion existe el denominado agujero espinoso (signo de Gourpon), que
demuestra la existencia de una espina bifida.

Las escoliosis congénitas cervicales se nos presentan con un cuadro
de torticolis en el cmt%, al menos inicialmente, no existe retraccion del
esternocleidomastoideo.

Una complicacién grave de la escoliosis congénita es la paraplegia,
que se presenta con mayor frecuencia que en los otros tipos de escolio-
sis. Nosotros observamos un caso con luxacion completa vertebral ante-
rior a nivel de la unién dorsolumbar. Las caracteristicas del mismo in-
clinan a considerar como agentes etiologicos a factores mecanicos.

No es la edad en que aparece la desviacion un sintoma de valor ab-
soluto. Aunque ante una escoliosis observada en los primeros afios de
la vida hay que pensar en un origen congénito, éste no puede descar-
tarse si la desviacion se manifiesta en la pubertad y adolescencia. Cuan-
do acostumbran a hacerse patentes las denominadas escoliosis esencia-
les o idiopaticas.

—Es indudable que en ocasiones las escoliosis congénitas se acom-
paiian de otras malformaciones y forman parte de una enfermedad o
sindrome degenerativo, como por ejemplo el Morquio y el Gorgolismo.
¢Podria decirnos algo sobre este particular?

Las malformaciones raquideas coexisten con frecuencia con otras
y éstas presentan diversas caracteristicas: 1.°, Pueden ser incompatibles
con la vida (fig. 4). 2.°, Pueden ser compatibles con la vida (fig. 5) (espi-
na bifida). 3.°, En tres casos hemos observado: a) La asociacion de
agenesia de la oreja. b) Hemivértebras en regién cérvicodorsal. ¢) De-
fectos del desarrollo de los tabiques cardiacos (fig. 6). Estas tres mal-
formaciones podian explicarse por relaciones cronoldgicas (el desarro-
llo de la oreja, de los tabiques cardiacos y la unién de las hemivértebras
primitivas membranosas se inicia alrededor de la cuarta semana). Pero
tampoco puede descartarse la existencia de relaciones espaciales de-
bido a la proximidad del tubo cardiaco primitivo con la porcién cérvi-
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codorsal de la columna. Si en lugar de haber visto tres casos hubiéra-
mos observado algunos mas, nos atreveriamos a hablar de un sindrome
otovertebrocardiaco, a pesar de que las hemivértebras, con cierta fre-
cuencia, van acompanadas de otras malformaciones.

Fic. 4. — A. y B. Da la impresién como si, ademas de existir una apla-
sia completa de las paredes laterales y anterior del abdomen con pro-
minencia de las visceras abdominales, el feto se hubiera dividido en dos
segmentos; uno superior formado por la cabeza, térax y extremidades su-
periores, y otro, el inferior, por el abdomen y extremidades inferiores, y
que dichos segmentos se hubieran unido previo giro de 45 grados, cada
uno de ellos en sentido opuesto. C, Acentuada lordosis angular en la
unién dorsolumbar; se observa la ausencia de la cavidad abdominal

En lo que se refiere a la enfermedad de Morquio, al Gargolismo y
otras mucopolisacaridosis, como el sindrome de Marfan, la cifoescolio-
sis sélo representa una alteracion localizada en la columna vertebral de
la osteodistrofia que presentan estos enfermos (fig. 7). Segiin 1. F. Goi-
panicH y L. Lenzi, en la mucopolisacaridosis un gen patolégico provo-
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caria una enzimopatia que afectaria a los mucopolisacéridos. Como
consecuencia de ello se provocaria una tesaurismosis conectiva intra y
extracelular, y una eliminacién aumentada de polisacaridos en la orina.
La acumulacién excesiva de polisacaridos provocarfa una accién dis-
mentabélica sobre procesos fisioldgicos del tejido conjuntivo (fibrogé-
nesis, etc.), lo que daria lugar a la osteocondrodistrofia.

Fic. 5. — Mielomeningocele con malformaciones vertebrales (hemivér-
tebras).

—dPuede decirnos algo referente al diagnéstico, especialmente pre-
<oz, y al prondstico de estas formas congénitas de escoliosis?

La radiografia sistematica del recién nacido permititfa, eliminar la
existencia de toda alteraciéon ésea vertebral en el momento del naci-
miento. Esta exploracién, en contra de lo que se habia creido, no tiene
ningin peligro, ya que la cantidad de radiaciones que representa una
sola radiografia no tiene valor nocivo alguno. Ahora bien, esta explora-
cion sistematica, sobre cuya utilidad hemos insistido en diversas publi-
caciones, representa una sobrecarga de trabajo que no la hacen facti-
ble. De todos modos, la radiografia debe practicarse en todos los casos
en que exista una evidente ﬁesviacién raquidea en el plano frontal,
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aunque ésta sea facilmente corregible. También consideramos conve-
niente la practica de la radiografia siempre que se observe una agenesia
de la oreja y, por supuesto, una paraplejia congénita.

ﬁf/’ /‘//, ; Fic. 6. — Hemos comprobado con
/ 7ol s relativa frecuencia la coexistencia de
//{ : = B o/ estas malformaciones. Agenesia del
pabellén de oreja (A), falta de sol-
dadura de las hemivértebras —es-
pina bifica anterior— en regién dor-
sal (B), y cardiopatias congénitas
(C) (expresada grificamente en la ti-
gura con un diagrama de un caso
de tetralogia de Fallot). Hay que ad-
vertir que el desarrollo de la oreja,
la fusion de las primitivas hemivér-
tebras membranosas y el desarrollo
de los tabiques cardiacos se inician
en la cuarta semana del embrién. En
esta época el agente lesivo provocod
un trastorno regional —alteraciones
vertebrales cérvicodorsales y cardia-
cas— y otro a istancia —agenesia
de la oreja—. Ello plantea la exis-
tencia de relaciones cronologicas y
espaciales en la génesis de malfor-
maciones congénitas multiples. (Para
mas detalles y casos demostrativos,
véase Revista Espanola de Pediatria,
tomo IV, nim. 5, pigs. 638-654, sep-
tiembre-octubfe de 1948).

Por lo general, el prondstico de la escoliosis congénita se considera
como bueno, lo que corresponde a la verdad con ciertas excepciones
(fig. 8). Los factores mas importantes que agravan el pronéstico son:
1.° La localizacién sacrolumbar de la escoliosis, pues entonces no es po-
sible que por debajo de la misma se forme una curvatura de compensa-
cién. 2.° La agenesia o hipoplasia de la parte posterior de las vértebras,
laminas y podiculos, lo que da lugar a una lordoescoliosis de evolucién
grave. 3.° La falta de costillas y sobre todo la soldadura de las mismas,
pues entonces en este tltimo caso el crecimiento acentia de un modo
extraordinario la enfermedad (fig. 9). 4.° La existencia de una paraplejia
que, como ya hemos dicho, es mas frecuente en la escoliosis congénita
que en la de otros tipos.

—¢Puede afiadirnos algo en relacién con el tratamiento de la es-
coliosis congénita?

El tratamiento fundamental es el postural y atn mejor el postu-
rofuncional. Por ejemplo, a partir de los dos meses el nifio es capaz de
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no o sindrome de HurrLer. Obsérvese la disposicion
en anzuelo —espolén dirigido hacia abajo— de algunas vértebras lumbares.
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Fic. 9. — Soldadura de la novena y
décima costillas, hasta cierto punto
compensada por la ausencia de la
octava; ausencia que puede favore-
cer del tratamiento ortopédico.

Fic. 8. — La localizacién dorsal de
la escoliosis congénita permite, en
muchos casos, una curvatura de com-
pensacién por encima y debajo del
angulo que forman las vértebras pro-
ximas a la zona malconformada.




312 L. GUBERN SALISACHS

levantar su cabeza en posicion de dectibito prono. Podemos ensefar al
nirno objetos que llamen su atencién por  lado que resulte mas conve-
niente para que la contraccién de los masculos cérvicodorsales tienda
a corregir la desviacién. Las caracteristicas del tiempo biolégico, sobre
el cual hemos insistido en muchas ocasiones, potenciara nuestras accio-
nes terapéuticas (fig. 10). Hemos de tener [l)r{-:sente que, segun calculos
que efectuamos hace algunos anos, inmovilizar en una posicion deter-
minada la columna vertebral durante un dia del primer mes, equivale
a hacerlo durante 500 dfas a los 14 afios. Esto lo expresan magnificamen-
te estos versos alemanes: “El 4rbol pequenio es facil doblarlo, cuando
sea leno no podras lograrlo™.

Fic. 10. — Escoliosis congénita. La radiografia de la izquierda corres-
ponde a los tres meses de edad, y la de la derecha a los dos aiios. Co-
reccion completa de la escoliosis.

El tratamiento quirtrgico puede estar indicado en ciertos casos y
tendrd caracteristicas especiales: 1.° Desde que RoyLe, en 1928, pu-
blicé el buen resultado que obtuvo extirpando parcialmente una vérte-
bra en un nifio de dos afios y medio, se han publicado varios casos de
extirpacion de hemivértebras con buen resultado. Este procedimiento
se efltjectuaba en dos etapas y se consideraba impracticable en la region

dorsal. GoLpsTEIN, en 1964, considera que los recientes progresos en el
abordaje de los cuerpos vertebrales por via anterior, junto con los de la
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anestesia y medicina paraquirtrgica, hacen factible, con un minimo de
riesgo, la reseccion de los {sgmentos vertebrales. 2.° La fusiéon precoz
puede estar indicada en los casos .de agenesias o hipoplasias manifiestas
de los pediculos y las laminas. En estos casos uno puede verse obligado
a intervenir a un enfermo de menos de 5 afios. Delglemos tener en cuen-
ta que la fusién vertebral perturba muy poco el crecimiento, como he-
mos II})Ddido comprobar nosotros en un caso intervenido a los 4 anos y
que hemos podido volver a ver cuando tenia 18. 3.° La resercion costal
precoz esta indicada cuando existen sindstosis costales, ya que, como
va hemos apuntado, con el crecimiento se agrava extraordinariamente
la escoliosis.

Es fundamental iniciar precozmente el tratamiento postural de
toda actitud escolidtica o, atin con mas razén, de toda escoliosis —el
diagnéstico diferencial entre ambas ya hemos dicho que no siempre es
facil—. El ideal seria que al terminar el periodo de gestacion externa,
o sea cuando el nifo adopta la actitud erecta, empieza a andar, y la
columna vertebral inicia su funcién de sostén, no exista ninguna des-
viacién patolégica en el plano frontal o ésta sea todo lo minima que per-
mitan las caracteristicas anatémicas del proceso. En esta forma, en al-
gunos casos efectuaremos una auténtica profilaxis y, por supuesto, nos
acercaremos a los postulados de la medicina que es funda-
mentalmente preventiva.
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