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La displasia metatrópica es una rara displasia espondiloepimetafisaria, en la que se produce una interrupción de la osificación encondral,

dando lugar a un característico fenotipo cambiante. Desde el punto de vista del raquis destaca la platiespondilia, con el desarrollo de una

hipercifosis progresiva y grave, que condiciona una enfermedad pulmonar restrictiva, y una estenosis de canal con mielopatía.
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Presentamos un Caso de un niño de 9 años con diagnóstico genético de displasia metatrópica.

A la exploración destacaba una hipercifosis rígida severa con actitud en marcha agachada, con un flexo de

cadera reductible, un flexo de rodilla de 20º y un Thomas positivo (imagen 1).

Resultados:
Tras la tracción con halo, la cifosis se corrigió a 79º (imagen 3), y tras la colocación de las barras de crecimiento, se obtuvo una cifosis
torácica final de 61º, con un balance sagital neutro (imagen 4). La evolución clínica y funcional fue favorable (imagen 5)

Discusión:
La historia natural de la displasia metatrópica condiciona el desarrollo de cifosis muy severas, frecuentemente por encima de los 90º a edades muy

tempranas. Clásicamente se ha considerado esta enfermedad como resistente al tratamiento quirúrgico, y la base del mismo consistía en el uso de

corsé hasta que el desarrollo madurativo permitía una cirugía definitiva con fusiones vertebrales extensas.

Este caso muestra que, en el paciente esqueléticamente inmaduro, el tratamiento secuencial con halo e instrumentación con barras de

crecimiento permite una corrección progresiva e importante, con buenos resultados.

Nuestro objetivo es describir su manejo, a propósito de un caso.

Se realizó un tratamiento secuencial:

Halo de tracción craneal

Instrumentación T2-L3 con barras
de crecimiento tradicionales

5 semanas

9 meses

Elongación semestral de las barras

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

Telerradiografías (imagen 2):

- Cifosis torácica T5-T12: 116º

- Desequilibrio sagital de +10 cm

- Cartílago trirradiado abierto

Resonancia magnética:

Estenosis de canal en T10-T12,
sin signos de mielopatía.
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