ECOLIOSIS INFANTIL GRAVE COMO PARTE DEL SINDROME DE SOTOS
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Introduccion y objetivo

La escoliosis infantil puede aparecer como patologia aislada o bien formar parte de un sindrome, como el
sindrome de Sotos. El sindrome de Sotos es un cuadro autosomico dominante en el que encontramos una
apariencia facial tipica, sobrecrecimiento y frecuentemente con algun grado de déficit intelectual, de aprendizaje o
desarrollo. Pueden aparecer otras alteraciones en el rifidén, corazon y columna.

El objetivo es presentar el tratamiento quirdrgico como solucion a la evolucion natural de la escoliosis en una (mégenes radiograficas pre-cirug>
paciente diagnosticada de Sindrome de Sotos.

Material y métodos

Presentamos el caso de una paciente de 7 afios diagnosticada de sindrome de Sotos que en el contexto de su
enfermedad presenta una escoliosis infantil grave. Desde los 4 ainos se ha tratado de forma conservadora con corsé,
no siendo suficientemente efectivo, ya que se evidencio una progresion de la escoliosis, con una doble curva, 54°
toracica y 75° lumbar.
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A la exploracion no se encuentran hallazgos patoldgicos, salvo un test de Bending positivo, con nula reduccion = ' 4 A W | Anguio | 53 37 grados
mediante maniobras. El estudio mediante resonancia magnética es normal. | | |

Ante esta situacion, se decide tratamiento quirdrgico, previa colocacion bajo anestesia general de un halo
craneal de traccion durante 3 semanas, partiendo desde 2Kg, y aumentando gradualmente hasta la intervencion.

Entonces, se procede a la intervencion quirdrgica, bajo abordaje dorsal habitual, y se colocan tornillos
pediculares en T3, T4, L3 y L4, que se unen mediante barras magneticas.

Resultados y discusion

Tras la intervencion se consigue una escoliosis de 35 grados toracica y 34 grados lumbar, y se comprueba la
ausencia de alteraciones neuroldgicas. Tras 6 meses de evolucion, presenta un control radiografico similar al previo,
refiriendo tener mejor calidad de vida que mientras portaba el corse.

La gran mayoria de los casos de Sindrome de Sotos se deben a una microdelecion 5935 o una deleccion con
deficit de la proteina NSD-1. El desarrollo de escoliosis es una las manifestaciones musculoesqueléticas mas et
frecuentes en el Sindrome de Sotos, por lo que el seguimiento a estos pacientes en la consulta es fundamental, con S0

exploracion fisica y radiografias de toda la columna, tanto en anteroposterior como lateral.

El uso de corsé en la edad temprana puede controlar la deformidad, aunque en curvas muy graves o que se
presentan a edades muy precoces no es capaz de detener la evolucion natural de la enfermedad. Sin embargo, hay
pacientes que manifiestan la deformidad en una edad avanzada y no suele ser lo suficientemente grave como para
precisar tratamiento, aunque esto ultimo no es lo habitual.
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Conclusion

La escoliosis infantil puede presentar una evolucion variable, desde formas con un desarrollo lento hasta casos
con una evolucion rapida y deformante a pesar de tratamiento ortopedico.

El tratamiento con barras magnéticas evita el desarrollo de la curva y permite el crecimiento de la columna sin
otras medidas invasivas. Sus complicaciones y riesgos no son diferentes a una instrumentacion habitual en una
cirugia de columna, aungue esta alternativa debe reservarse a los casos en los que no podemos esperar a la
madurez esquelética para realizar una artrodesis definitiva.
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