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Resumen

Objetivos: Lamucopolisacaridosis tipo VII o enfermedad de Sly consiste en una metabolopatia hereditaria
debida ala deficiencia de la ?-glucouronidasa lisosomal. Entre sus caracteristicas esta la aparicion de
estenosis e inestabilidad atlantoaxial, asi como en la unidn cervicodorsal y toracolumbar, fundamentalmente
presentandose como curvas cifoticas complejasy de dificil mangjo. El objetivo de este trabajo es presentar un
caso de estabilizacién anterior cervicodorsal en una paciente pediatrica con enfermedad de Sly.

Métodos: Nifia de 4 anos diagnosticada de mucopolisacaridosistipo VI que requeria tratamiento enzimético,
y con antecedentes de linfedema congénito, ductus arterioso persistente y alteraciones esquel éticas propias de
su enfermedad con lordosis lumbar, protrusién esternal y estenosis canal charnela cervicodorsal observadas
en RM. La paciente acude a nuestro centro para estabilizacion de segmento cervico-dorsal, previo ainclusion
en ensayo clinico, encontrandose asintomatica desde €l punto de vista neurol ogico.

Resultados: La paciente se intervino mediante un abordaje anterior trans-esternal tipo trap-door mediante
exposicion anterior de los cuerpos vertebrales y fijacion con tornillosy placa desde C4 aD2 y fusién con
injerto 6seo adicho nivel. Trasla cirugiala paciente presentd una buena evolucién clinica, sin
complicaciones, extubada en quirofano y retirandose el tubo de térax sin incidencias en las siguientes horas.
En las imagenes postoperatorias de control se observo un adecuado realineamiento vertebral en el
postoperatorio inmediato. Posteriormente la paciente permaneci ¢ asintomatica desde el punto de vista
neurol égico.

Conclusiones: Laluxacion vertebral con cifosis cervicodosal marcada en pacientes con mucopolisacaridosis
es un grave problema espinal que puede llevar desde la paraparesia o tetraparesia hasta una afectacion
neurol 6gica completa. La estabilizacion preventiva permite evitar futuras complicaciones debido alas
alteraciones vertebral es tipicas de estos pacientes en ausencia de morbilidad. Una técnica anterior
transesternal permite estabilizar la charnela cervico-toracica con seguridad.
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