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TiTULO: EVALUACION FUNCIONAL DE LA PATOLOGIA NEUROQUIRURGICA EN PACIENTES
CON ACONDROPLASIA: EXPERIENCIA EN UNA COHORTE PEDIATRICA EN LA ERA DEL
VOSORITIDE

INTRODUCCION: La patologia neuroquirdrgica representa una de las principales causas de
morbilidad en pacientes con acondroplasia, tanto por su prevalencia como por la gravedad de
las complicaciones asociadas. En los ultimos anos se ha demostrado que un diagndstico y
tratamiento precoz mejora los resultados neuroldgicos a largo plazo y reduce la mortalidad.
En este contexto decidimos reevaluar las estrategias de cribado y seguimiento en nuestro
centro, analizando los beneficios observados en los pacientes intervenidos precozmente, los
riesgos que se asumen con esta decision y si estos resultados se mantienen en los tratados
con vosoritide.

MATERIAL Y METODOS: Se realiza un estudio observacional retrospectivo de una cohorte de
38 pacientes acondropladsicos. Todos fueron evaluados mediante seguimiento
multidisciplinar, realizaadas de forma sistematica polisomnografias seriadas, cribados
auditivos y estudios de imagen craneocervical. La eAFMS se utilizé como herramienta principal
para indicar la descompresidon y en los Ultimos afios los pacientes con hidrocefalia fueron
tratados mediante ETV. Andlisis postquirdrgico a nivel neuroldgico, radioldgico y funcional, asi
como de las complicaciones asociadas y del porcentaje de reintervencion.

RESULTADOS: De los 38 pacientes analizados, 17 de ellos fueron sometidos a algun tipo de
intervencion neuroquirdrgica (44,74%), 14 casos de descompresion craneocervical (36,84%).
La polisomnografia no presentd cambios significativos tras la cirugia, pero si se evidencio una
mejoria a nivel neuroldgico con cumplimiento adelantado de los hitos de desarrollo motor en
los pacientes intervenidos precozmente. El uso de vosoritide no se asocié a mayor o menor
riesgo de compresién ni modifico la respuesta quirurgica.

CONCLUSIONES: El tratamiento precoz de la patologia neuroquirurgica no incrementa riesgos
y favorece un desarrollo motor mds temprano. El vosoritide no parece modificar la necesidad
de cirugia ni la evolucién de la estenosis, reforzando la necesidad de un seguimiento
multidisciplinar estructurado guiado por los hallazgos radiolégicos.
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