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RESUMEN

La Escoliosis Congénita es un sindrome poco comun y pobremente comprendido. Las anomalias
del desarrollo vertebral durante el primer trimestre del embarazo suelen provocar deformidades
estructurales de la columna vertebral, visibles ya desde el nacimiento o que se manifiestan durante
la primera etapa de la infancia. En este trabajo se presenta el caso de un lactante de 45 dias de
nacido con Escoliosis Congénita asociada a defecto costal. Se destacan los hallazgos encontrados
al examen fisico y el resultado de los complementarios que hicieron posible el diagnéstico.

DeCS: ESCOLIOSIS / Congénita.
SUMMARY

Congenital scoliosis is an uncommon and poorly understood syndrome. The anomalies of vertebral
development during the first trimester of pregnancy usually cause structural deformities of the spine,
already visible from birth, or manifested during the first stage of childhood. In this work, the case of
a 45 day-old nursling with congenital scoliosis associated to a costal defect is presented. Findings
on physical exam and the result of the complementary ones that made the diagnosis possible are
highlighted.

MeSH: SCOLIOSIS / congenital
INTRODUCCION

La Escoliosis ldiopatica es un sindrome comin pero pobremente comprendido. La Escoliosis
Congénita es menos comun pero mucho menos comprendida. (1)

Las anomalias del desarrollo vertebral durante el primer trimestre del embarazo suelen provocar
deformidades estructurales de la columna vertebral que son visibles ya en el nacimiento o que se
manifiestan durante la primera infancia. Puede tratarse de una deformidad aislada o asociarse con
malformaciones de otros drganos que se desarrollan al mismo tiempo que la columna.

La Escoliosis Congénita puede clasificarse en:



e Falta total o parcial de la formacion de una vértebra.
e [Falta de segmentacion total o parcial.
e Mixta.

El 20% de los nifios con Escoliosis Congénita parecen también malformaciones genitourinarias,
siendo las mas frecuentes la agenesia renal unilateral y la duplicacién ureteral, asi como el 10 al 15
% que presenta cardiopatia congénita. Esto se debe a que estos érganos estan situados al mismo
nivel segmentario.

Esta entidad se asocia asimismo a sindromes como el de Klippel-Feil y la asociacion VATER
(Trastornos vertebrales, fistula traqueoesofagica y agenessia anal).(2)

En conjunto alrededor del 25% de los pacientes con Escoliosis no sufren progresion de la curva, y
por lo tanto no necesitan tratamiento. Sin embargo en el 75% restante existe cierta progresion y
alrededor del 50% necesita tratamiento (2,3).

Clinicamente el lactante escoliético manifiesta una tendencia a mantener el tronco y la cabeza
girada hacia el lado de la concavidad (3).

PRESENTACION DEL CASO

Paciente DPD sexo masculino de la raza blanca con antecedentes de parto distdcico por cesarea
por toxemia grave con peso al nacer de 2840 g a la edad gestacional de 37,5 semanas con puntaje
de APGAR 8/9, como dato positivo al examen fisico se constata mancha café con leche a nivel de
la linea axilar posterior derecha.

A los 45 dias de nacido es llevado a consulta por notarsele depresién toraxica a nivel de la mancha
café con leche que no tiene movimiento paradojico e impresiona ausencia de costillas por lo que se
realizan radiografia de térax encontrandose alteraciones a nivel de la columna vertebral y parrilla
costal derecha, por lo que se decide su ingreso para valoracion multidisciplinaria y descartar la
posibilidad de otras malformaciones congénitas asociadas.

Es ingresado en el Hospital Pediatrico Provincial de Sancti Spiritus donde se le realizan multiples
investigaciones relacionandose a continuacién a continuacion las de mayor valor:

Se realiza Ecocardiograma: Normal.

¢ Neurologia: Desarrollo psicomotor acorde a su edad. Ultrasonido por fontanela anterior no
encontrandose dilataciones del sistema ventricular.

e Genética: Impresiona defecto de campo aislado y no un sindrome genético.

e Ultrasonido abdominal: No alteraciones ultrasonograficas de las estructuras
intrabdominales.

e Rayos X de torax: Hipoplasia de hemitérax derecho. Marcada deformidad costal (4-7
costilla) y defecto del cierre de los arcos posteriores de DI- D IV y de D VII- D IX (Figura No
1).

Es valorado por un equipo multidisciplinario integrado por: Pediatras, Ortopédicos, Cardiélogos,
Neur6logos y Genetistas. Se concluye el caso como una Escoliosis Congénita asociado a defectos
costal con seguimiento por ortopedia para detectar precozmente progresion de la deformidad y
tratamiento quirdrgico de ser necesario.



CONCLUSIONES

Los hallazgos encontrados al examen fisico del paciente y los resultados de los examenes
complementarios, apuntan claramente hacia el diagnéstico de esta enfermedad.

En la bibliografia revisada solo encontramos mencion sobre la Escoliosis asociada a defectos
costales en el Sindrome de Jarcho- Levin, el que se manifiesta por cuello y estatura corta,
deformidades de la jaula toracica y enfermedad restrictiva del pulmén que generalmente es la
causa de muerte temprana lo cual no se corresponde con nuestro caso.(1)

Los estudios realizados sugieren que la escoliosis congénita tengan un componente genético
significativo que obedece a un grupo heterogéneo de mecanismos patogénicos variados.(4)

Los elementos esenciales en la evolucion de la deformidad congénita de la columna son el
diagnéstico precoz y un rapido tratamiento.
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ANEXOS

Figura No 1



