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myelomeningocele and juvenile idiopathic arthritis in a
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Resumen

Introduccion: El diagnostico de mielomeningocele asociado con otra patologia es muy poco frecuente. Sélo se
encontré publicado un reporte de caso de un nifio con mielomeningocele, paralisis cerebral y artritis idiopatica
juvenil (Al)). El objetivo de este reporte es describir la evaluacion y el tratamiento de terapia fisica (TF) en una nifia
con diagnostico de mielomeningocele y All, en un hospital publico pediatrico.

Presentacion del caso: Nifia con diagndstico prenatal de mielomeningocele, que, con un afo y tres meses de
edad, comenzé seguimiento en la institucion en noviembre de 2015. A los cinco afos, se presentd con dolor,
calor, aumento de tamafio y deformidad de codos, mufiecas y rodillas de un afio de evolucion, por lo que fue
evaluada por el servicio de reumatologia, solicitando estudios complementarios para diagnostico diferencial. En
julio del 2021, se confirm6 el diagnéstico de AlJ, iniciando tratamiento farmacolégico y de TF adaptada, con lo
que alcanzé una mejoria en la actividad articular, la capacidad funcional y su calidad de vida.

Conclusién: Se describié la evolucién de una nifa con mielomeningocele, que fue diagnosticada de Al a los
cinco anos e inici¢ tratamiento farmacolégico y de TF adaptada, presentando mejoria en la actividad articular,
capacidad funcional y su calidad de vida.

Palabras claves: meningomielocele, artritis juvenil, pediatria, terapistas fisicos, diagndstico, reportes de casos.
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Abstract

Introduction: The diagnosis of myelomeningocele associated with another pathology is not frequent. Only one
case report of a child with myelomeningocele, cerebral palsy, and juvenile idiopathic arthritis (JIA) was found. The
objective of this study is to describe the evaluation and physical therapy (PT) treatment of a girl diagnosed with
myelomeningocele and JIA in a public pediatric hospital.

Case presentation: A girl diagnosed prenatally with myelomeningocele started follow-up in our institution at
the age of 1 year and 3 months in November 2015. At the age of 5 years, she presented with one-year history
of pain, heat sensation, and increased size and deformity of elbows, wrists, and knees. She was evaluated by
the rheumatology service in 2020. Imaging and laboratory studies were requested for a differential diagnosis. In
July 2021, the diagnosis of JIA was confirmed. She began pharmacological treatment and adapted PT, with an
improvement in her joint activity, functional capacity, and quality of life.

Conclusion: This case report describes the progress of a girl with myelomeningocele diagnosed with JIA at the
age of 5 years. She began pharmacological treatment and adapted PT, with an improvement in her joint activity,

functional capacity, and quality of life.

Keywords: meningomyelocele, arthritis juvenile, pediatrics, physical therapists, diagnosis, case reports.

Introduccion

La espina bifida (EB) forma parte de los defectos del
tubo neural y es una de las malformaciones congénitas
mas severas compatibles con la vida. Acorde al Registro
Nacional de Anomalias Congénitas, en Argentina nacen
alrededor de 124 nifios con EB por afio (prevalencia
5/10.000 recién nacidos). El 90% presentan mielome-
ningocele (MMC), la forma mas severa.'

Las nifias y los niflos con MMC desarrollan deformi-
dades ortopédicas congénitas y adquiridas, como parapa-
resia fliccida de miembros inferiores (MMII), disbalances
musculares y alteracién en la sensibilidad. Frecuentemen-
te, presentan compromiso neuroquirtrgico, hidrocefalia
con requerimiento de derivacién ventriculoperitoneal
(DVP) y compromiso visceral, con vejiga e intestino
neurogénicos.”” Al ser una patologia cronica compleja,
requieren una atencién interdisciplinaria.**  Si bien es
frecuente encontrar limitaciones del rango de movimien-
to y retracciones tendinosas, el compromiso articular no
presenta caracteristicas inflamatorias.” La evaluacion del
terapista fisico (TF) incluye la determinacion del nivel
funcional, el tipo de traslado segtn el ambito, el grado
de dependencia en las actividades de la vida diaria y la
necesidad de equipamiento ortésico.”

La artritis idiopatica juvenil (Al]) es la enfermedad
reumitica croénica mas comin en la infancia. Es de etio-
logia desconocida y se caracteriza por la presencia de
artritis en una o varias articulaciones, comenzando an-
tes de los 16 afos y persistiendo durante, al menos, seis
semanas. La AlJ constituye una importante causa de dis-

capacidad a corto y largo plazo.” La incidencia mundial
varia de 0,8 a 22,6 por 100000 nifios/ano, con una
prevalencia de 7 a 401 por 100000 nifios/afio."

La naturaleza cronica y fluctuante de esta patologia,
con brotes y remisiones, obliga a un seguimiento longi-
tudinal. En esta poblacion, las evaluaciones del TF inclu-
yen la valoracién de la actividad articular inflamatoria,
capacidad funcional, calidad de vida y dafio articular.''-"

La asociaciéon de MMC con otra patologia cronica
es muy poco frecuente, siendo atin mas infrecuente su
presentacion junto a AlJ, debido a su forma de presen-
tacion clinica. Realizando una basqueda exhaustiva en
la literatura, s6lo se encontré publicado un reporte de
caso de un nino con EB, paralisis cerebral y AlJ, en el
que se exponen las estrategias de abordaje.'®

El objetivo del presente reporte de caso es describir
la evaluacion y tratamiento del TE, en una nifia con diag-
nostico de MMC y AlJ, en un hospital publico pediatrico.

Presentacion del caso

Corresponde a una nina oriunda de Monte Grande,
con antecedentes perinatologicos de diagndstico pre-
natal de MMC y cesarea electiva. Se realizé correccioén
del defecto a los cinco dias de vida, presentando hi-
drocefalia con requerimiento DVP a los diez dias de
vida, con un Gnico recambio, por una disfuncion val-
vular, a los seis meses. A los cinco meses de vida, realizd
tratamiento con yesos seriados con técnica Ponsetti”,
con posterior tenotomia, por pie bot bilateral.” Ademas,
desde el periodo neonatal, presentd vejiga e intestino
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neurogénicos.®"” Nunca logré la bipedestaciéon ni la
marcha independiente.

Primera valoracién por TF

En noviembre de 2015, comenzo seguimiento en nuestra
institucidn, donde fue evaluada por primera vez por el
TE con 1 ano y 3 meses de edad, presentando sedestacién
independiente, sin compromiso en miembros superiores
(MMSS) ni retracciones articulares en MMII. Se determi-
né de manera tedrica y aproximada, limitado por la edad,
el nivel funcional, impresionando ser lumbar segtin la cla-
sificacién de CaNeo”. La nifia estaba equipada con valvas
de pie y tobillo (AFO, por sus siglas en inglés) y realizaba
estimulacién temprana, en centro cercano a su domicilio.
Se indicaron ejercicios de elongaciéon de MMII, cuidados
posturales, valvas largas con andador, comenzar con bipe-
destacidn asistida y ejercicios de pre marcha.

Evaluaciones de seguimiento

Continud las consultas con regular adherencia en 2015,
2017 y 2020. En Enero del 2020, a los cinco afios de
edad, la madre refiri6 dolor, incremento de la tempera-
tura, aumento de tamafio y deformidad de codos, mu-
fiecas y rodillas, de un afo de evolucion.

En la evaluacién por el TE se observd rigidez nu-
cal con limitacién en la flexidon de cuello. En MMSS,
presentd tumefaccion y limitacion articular en codos,
muifiecas, carpos, metacarpofalangicas (MTCF), interfa-
langicas proximales (IFP) y distales (IFD) a predominio
izquierdo, con dedos de mano izquierda en leve garra,
dolor en reposo que aumentaba ante la movilizacién
pasiva, y limitacion en la supinacidn, mas acentuada del
lado izquierdo. En MMII, present6 tumefaccion y au-
mento de temperatura local en rodillas, retraccion en
flexion de caderas y rodillas, pie izquierdo bot rigido,
debilidad muscular proximal con fuerza conservada
contra gravedad de extensores de rodilla -segin escala
del Medical Research Council®", sin movilidad activa
de tobillo, mostrando un nivel funcional lumbar bajo®.

Desde el punto de vista funcional, presenté inde-
pendencia en pasajes, con dependencia moderada para
el vestido y la higiene, segtin el indice de Barthel.?

La madre refirié mayor dificultad para el vestido por
compromiso de MMSS. Asimismo, relat6 rigidez matinal,
que cedia con la actividad, lo que hizo sospechar una
disfuncién valvular, que fue descartada posteriormente.

La paciente estaba equipada con valvas AFO, que
no utilizaba por deformidad articular, y silla de ruedas
manual, que lograba autopropulsar. En distancias largas,
aumentaba el dolor en MMSS. En la escala de movi-
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lidad funcional (FMS, por sus siglas en inglés) mostro
valores 1/1/1.%

Al momento de esta evaluacion, la nifia ya no reali-
zaba tratamiento con otro TF cercano a su domicilio, ya
que perdid cobertura en salud.

Como plan de tratamiento, se indicaron ejercicios
de elongacién de cadena posterior de MMII y cade-
na antero-interna de MMSS, cuidados posturales que
incluian pautas de uso de equipamiento y cuidados de
zonas de apoyo, y se confeccionaron férulas de material
termomoldeable para carpos, con indicacion de uso en
reposo.”* Ademés, se solicitd que retomara terapia fisica.

Debido al compromiso articular que no pudo ser
explicado por la patologia de base, se solicitd valoracién
por el servicio de reumatologia.

Evaluacion inicial y seguimiento en el area
reumatoldégica

En el estudio de laboratorio, presentd valores de eritrose-
dimentacion de 110 mm/h, proteina C reactiva de 304,
factor reumatoideo negativo y factores antinucleares ne-
gativos. El servicio de reumatologia solicitd valoracion
por el TF del grupo de seguimiento de enfermedades
reumaticas. El mismo constaté actividad articular infla-
matoria, limitacién de los rangos de movilidad articular
senalados previamente y rigidez matinal de 60 minutos
de duracidn, que cedia con la actividad. Ademas, evalud:
la puntuacién de actividad de la artritis juvenil version 10
(JADASI10, por sus siglas en inglés) que arrojé un valor de
30,2 "; el cuestionario de evaluacién de la salud infantil
(C-HAQ, por sus siglas en inglés) con un puntaje de 3'%;
la escala visual analoga del paciente (EVAP) con valor de
8%; la escala visual analoga de dolor (EVAD) con un valor
de 9%; la escala de capacidad funcional CAPFUN con
un puntaje de 0.4'%; el cuestionario pediitrico de calidad
de vida versién 4.0 (PedsQL™ 4.0, por sus siglas en in-
glés) con un valor de 42,54% al aplicarlo a la madre y un
valor de 34.85% al aplicarlo a la nifia'.

El plan de ejercicios terapéuticos (PET) desde la pri-
mera consulta se adaptd y dosifico teniendo en cuenta
que se encontraba con actividad inflamatoria. El mis-
mo incluy6 elongacién de cadena posterior, psoas, recto
anterior, tensor de la fascia lata y cadena anterointerna
de MMSS; fortalecimiento muscular a traves de con-
tracciones isométricas de cuadriceps, entrenamiento en
pasajes y transferencias de silla a cama y viceversa.® Asi-
mismo, se indicé un PET domiciliario, con su respec-
tiva dosificacion. Ademas, se modificaron las férulas de
material termomoldeable para ambos carpos, indicando
su uso durante el reposo nocturno®, y se confecciond

Inicio


http://www.ajrpt.com

Gomez S. AJRPT. 2022;4(3):p38-43
http://www.ajrpt.com

un collar blando a medida para mantener la columna
cervical estabilizada y alineada.

Diagnéstico de AlJ

El primer abordaje por el servicio de reumatologia
fue en enero del 2020, en el que se solicitaron estudios
complementarios para diagnéstico diferencial (labora-
torio completo, radiografias y resonancia magnética nu-
clear) y se indic6 naproxeno vy la realizacién de terapia
fisica. Debido al comienzo de la pandemia y a la irre-
gular adherencia de la familia, el diagnodstico de AlJ se
alcanzd en julio del 2021. Si bien la nifa presentaba una
enfermedad de base que podria generar artropatia, los
hallazgos encontrados no pudieron ser explicados por
el diagnostico de MMC; fueron descartadas causas in-
fecciosas. Por la persistencia de artritis cronica con reac-
tantes de fase aguda elevados, se indicd tratamiento con
metrotexate, naproxeno y terapia fisica.”’ Por respuesta
parcial al metrotexate, luego de seis meses de tratamien-
to, se indico etanercept (droga de accién bioldgica).”’

Ultima evaluacién motora funcional

A sus siete anos, en MMSS presentaba actividad articular
inflamatoria, con limitacidn articular en codos, munecas,
MTCEIFP e IFD a predominio izquierdo, retraccion en
flexién de codos, dedos de mano izquierda en leve ga-
rra y limitacion en la supinacién, mas acentuada del lado
izquierdo. La rigidez matinal era de menor duracién (30
minutos) y cedia con la actividad. La reevaluacion de las
escalas arroj6 un JADAS10 de 24,6 puntos, un CHAQ
de 2,875, un valor de EVAP de 5 y de EVAD de 3, un
CAPFUN de 0,6 puntos, una PedsQL™ 4.0 madre de
54,34% y una PedsQL™ 4.0 nifia de 47,30%.

En MMII, presentaba progresion de las retracciones
en flexién y mayor debilidad en extensores de rodilla,
sin cambios en la asistencia necesaria para las actividades
de la vida diaria.

Si bien no se modificé la puntuacién del indice de
Barthel, la madre refirié mayor autonomia secundaria a
una disminucién de la sintomatologia en MMSS.

Con respecto al equipamiento, presentaba regular
adherencia al uso de las férulas de mano por dolor ante
su colocacion, por lo que fueron modificadas; el collarin
cervical lo utilizaba en reposo; y la silla de ruedas ma-
nual que lograba autopropulsar, se encontraba en regu-
lar estado de mantenimiento, por lo que se encontraba
en trimite para renovarla.

En cuanto al tratamiento de rehabilitacidn, recibia
atencién con un TFE una vez por semana en el ambito
extrahospitalario, y realizaba un PET domiciliario.
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En la Figura se detalla la evolucién de la paciente,
que continda en seguimiento por los grupos interdisci-
plinarios de nuestro hospital.

Discusion

En este reporte de caso, se describe la evolucién de una
nifia con diagnostico de MMC, su asociacidon con AlJ y
las dificultades ante una nueva sospecha diagnoéstica de
patologia cronica, cuando ya se presenta una condicién
cronica compleja preexistente.

Es posible que la asociacién entre MMC vy paralisis
cerebral sea mas frecuente de lo reportado, ya que los
factores de riesgo para su desarrollo son similares.”® Es
frecuente encontrar Arnold Chiari e hidrocefalia que re-
quiera una DVDP, con sus potenciales disfunciones en ni-
nos con MMC, lo que podria justificar que presenten le-
siones del cerebro que involucren centros motores.'® Sin
embargo, es muy poco frecuente encontrar la asociaciéon
de MMC con otra patologia cronica. Las ninas y los nifios
con MMC estan en riesgo de desarrollar neuroartropatia,
con articulaciones indoloras, inestables y frecuentemente
deformadas que acompafian al déficit neuroldgico; pero
no presentan compromiso inflamatorio articular ni ar-
tritis de caracter crénico, por lo que, cuando esto ocurre,
deben evaluarse posibles causas infecciosas o reuméticas.”

Esenyel y Currie realizaron un reporte de caso de un
nino con MMC, AlJ y paralisis cerebral que, a diferencia
de nuestro caso, fue prematuro, con compromiso central,
retraso en las pautas madurativas, diagndstico postnatal de
MMC vy nivel funcional lumbar alto.'® Nuestra paciente
no presentaba compromiso central y su nivel funcional
era lumbar bajo,lo que no permitiria comparar la evalua-
cién, el tratamiento y los resultados de ambos casos. Ade-
mas, la primera evaluacion por un TF fue a los 4,5 anos
(en nuestro caso fue un afio y tres meses) y no se descri-
ben los analisis de laboratorio, el tiempo que transcurre
hasta la confirmacién del diagnéstico reumatico ni el
plan de rehabilitacion.'® Entre las similitudes, encontra-
mos la indemnidad de la funcién en MMSS previo al
inicio de sintomas reumaticos, el inicio de los mismos a
los cinco afios, el compromiso a predominio de mufie-
cas, la rigidez matinal y el dolor con limitacién funcional.
Ademas, ambos pacientes recibieron metrotexate al mo-
mento del diagnostico de la AlJ.

Ante el compromiso de MMSS, en nuestro caso se
sospechd de disfuncién valvular, la cual fue descartada.
Por el contrario, Esenyel y Currie lo asumieron inicial-
mente como médula anclada y realizaron tratamiento
quirtirgico, sin cambios en los sintomas.'®
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P
Prenatal 2015 Junio 2020 Enero 2022
Diagnostico de MMC Inicia seguimiento Evaluacion reumatica Ultima evaluacion
Primera evaluacion por TF. JADAS10: 30.2. CHAQ: 3. JADAS10: 24.6. CHAQ: 2.875. EVAP:
Edad: 1 afio y 3 meses. Valvas EVAP: 8. EVAD: 9; CAPFUN: 3. EVAD: 5; CAPFUN: 0.6. PedsQL
AFO. ET. 0.4. PedsQL madre: madre: 54.34%; PedsQL nifia: 47.30%.
42.54%; PedsQL nifia: Sin cambios en MMSS. RM: 30 min.
34.85%. FC. CC. SR. PET. Progresion de retracciones de MMII.
Barthel 45. FMS 1/1/1.FC. CC. SR. TF. PET.
2014 Enero 2020 Julio 2021
Nacimiento Inicio de sintomas Diagnostico de AlJ
Cesérea electiva. Cierre del reumaticos Artritis cronica. Tratamiento
defecto (5 ddv). DVP (10 Compromiso en codos, farmacoldgico.
ddv). Cx pie bot (5 meses). mufiecas, carpos, MTCF, IFP e
Disfuncion valvular, recambio [FD. RM: 60 min.. NF: lumbar
DVP (6 meses). bajo. Barthel 45. FMS 1/1/1.
SR.FC.
Figura. Linea de tiempo.
La figura muestra la evolucion desde el periodo prenatal hasta la ltima evaluacion. Se observan los eventos mas relevantes con respecto a las evaluaciones por los TF, el
inicio de sintomas reumaticos y su evolucion.
MMC: mielomeningocele; ddv: dias de vida; cx: cirugia; DVP: derivacion ventriculoperitoneal; TF: terapista fisico; AFO: siglas en inglés de ortesis de tobillo y pie;
ET: estimulacion temprana; MTCF: articulacion metacarpofalangica; IFP: articulacion interfalangica proximal; IFD: articulacion interfaldngica distal; RM: rigidez matinal;
min: minutos; NF: nivel funcional; FMS: siglas en inglés de la escala de movilidad funcional; SR: silla de ruedas; FC: férulas de carpos; JADAS10: siglas en inglés de
la puntuacién de actividad de la artritis juvenil version 10; CHAQ: siglas en inglés del cuestionario de evaluacién de la salud infantil; EVAP: escala visual andloga del
paciente; EVAD: escala visual andloga de dolor; CAPFUN: escala de capacidad funcional; PedsQL: siglas en inglés del cuestionario pediatrico de calidad de vida;
CC: collarin cervical; AlJ: artritis idiopatica juvenil; PET: plan de ejercicios terapéuticos; MMSS: miembros superiores; MMII: miembros inferiores.
-

Probablemente, en ambos casos, la sintomatologia
inflamatoria se expres6 mas en MMSS por el compro-
miso motor y sensitivo de MMII, secundario al MMC.
La alteracién de la sensibilidad a nivel distal dificulta la
evaluacién del dolor y la actividad inflamatoria.®

Este trabajo cuenta con limitaciones propias de su
disefio. Ademis, debido a la particularidad del caso, di-
ficulta encontrar en la literatura reportes similares para
poder comparar el abordaje. La irregular adherencia de
la familia, con pérdida de turnos y ausencias, no permi-
t16 un seguimiento y tratamiento adecuado.

Conclusién

En este reporte de caso se describid la evaluacion y tra-
tamiento del TF en una nifa con diagndstico de MMC
y AlJ. La nifia con MMC fue diagnosticada de AlJ a los
cinco anos, inicid tratamiento farmacoldgico y de tera-
pia fisica adaptada, presentando mejoria en la actividad
articular, la capacidad funcional y su calidad de vida,

continuando su seguimiento por los grupos interdisci-
plinarios de nuestro hospital. Hasta la actualidad, es el
primer reporte de caso en nuestro pais que describe la
asociaciéon entre MMC y AlJ.
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