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Impacto de la reseccién de la membrana atlantooccipital
posterior sobre la durabilidad de la descompresién del

foramen magno en pacientes pedidtricos con acondroplasia

Juan A.Medina, Yamila Basilotta, Romina Argafaraz, Javier Gonzélez Ramos
Divisién Neurocirugia, Hospital de Pediatria S.A.M.I.C. “Prof. Dr. Juan P. Garrahan”, Ciudad de Buenos Aires, Argentina

RESUMEN

Introduccion: la descompresion del foramen magno (DFM) en pacientes con acondroplasia puede asociarse a reestenosis
progresiva y necesidad de reintervencion. La reseccién de la membrana atlantooccipital posterior (RMAOP) se realiza en algunos
centros para ampliar el espacio suboccipital, aunque su impacto independiente sobre la durabilidad de la descompresion no ha
sido evaluado de forma aislada.

Objetivos: evaluar la asociacion entre la RMAOP y la supervivencia libre de eventos tras DFM en pacientes pediatricos con
acondroplasia.

Material y método: estudio retrospectivo unicéntrico que incluyé 33 pacientes menores de 18 afios sometidos a DFM primaria
entre 2013 y 2024. Dieciséis pacientes (48 %) recibieron RMAOP. El desenlace primario fue la supervivencia libre de eventos
(SLE), definida como reosificacion significativa (>50 % del canal) o reintervencién por compresion cervicomedular persistente. Se
estimaron curvas de Kaplan-Meier y se compararon mediante prueba de log-rank. Se realizé un modelo de Cox ajustado por edad
>24 meses, con validacion interna mediante bootstrap.

Resultado: se registraron 13 eventos (39.4 %). La SLE a 5 afios fue 100 % en el grupo RMAOP (sin eventos antes de 60 meses)
frente a 57.8 % en el grupo sin RMAOP (IC 95 %, 31.1-77.3; log-rank p = 0.0018). En el modelo de Cox ajustado, la RMAOP se
asocio con una reduccion significativa del riesgo de evento (HR 0.060; IC 95 %, 0.0067-0.531; p = 0.0115). No se observaron
complicaciones atribuibles a la RMAOP.

Conclusion: la RMAOP se asocié con una mayor durabilidad de la DFM sin incremento de morbilidad. Estos hallazgos respaldan
su incorporacion sistematica como complemento técnico en centros especializados, aunque requieren validacion prospectiva.

Palabras clave: Acondroplasia. Descompresiéon del foramen magno. Reseccion de la membrana atlantooccipital posterior.
Reintervencion quirdrgica

Impact of posterior atlanto-occipital membrane resection on the durability of foramen magnum decompression in pediatric
patients with achondroplasia

ABSTRACT

Background: foramen magnum decompression (FMD) in patients with achondroplasia may be associated with progressive
restenosis and the need for reoperation. Posterior atlanto-occipital membrane resection (PAOMR) is performed in some centers with
the aim of increasing the suboccipital space, although its independent impact on decompression durability has not been evaluated
in isolation.

Objectives: to assess the association between PAOMR and event-free survival following FMD in pediatric patients with
achondroplasia.

Methods: this retrospective single-center study included 33 patients younger than 18 years who underwent primary FMD between
2013 and 2024. Sixteen patients (48%) underwent PAOMR. The primary outcome was event-free survival (EFS), defined as
significant reossification (>50% of the canal) or reoperation due to persistent cervicomedullary compression. Kaplan-Meier curves
were estimated and compared using the log-rank test. An age-adjusted Cox model (>24 months) was performed, with internal
validation using bootstrap resampling.

Resuilts: thirteen events (39.4%) were recorded. Five-year EFS was 100% in the PAOMR group (no events before 60 months) versus
57.8% in the non-PAOMR group (95% ClI 31.1-77.3; log-rank p=0.0018). In the adjusted Cox model, PAOMR was associated with
a significant reduction in the risk of an event (HR 0.060; 95% CI 0.0067-0.531; p=0.0115). No complications attributable to PAOMR
were observed.

Conclusion: PAOMR was associated with greater durability of FMD without an increase in morbidity. These findings support its
systematic incorporation as a technical adjunct in specialized centers, although prospective validation is required.

Keywords: Achondroplasia. Foramen magnum decompression. Posterior atlanto-occipital membrane resection. Surgical
reintervention
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La acondroplasia es la displasia esquelética mds frecuente,
causada por mutaciones activadoras del gen FGFR3, con
una incidencia estimada de aproximadamente 4-5 por
cada 100000 nacidos vivos.* Se caracteriza por alteracién
de la osificacién endocondral y desarrollo anémalo de la
base del crineo, secundario a la fusién prematura de
las sincondrosis basales.*” Esta alteracién anatémica
determina una reduccién congénita del didmetro
anteroposterior del foramen magno, predisponiendo a
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compresién cervicomedular desde etapas tempranas de la
vida.®1¥

La estenosis del foramen magno constituye una
de las complicaciones neurolégicas mds graves de la
acondroplasia. Puede manifestarse con apnea central,
hipotonia axial, mielopatia progresiva o incluso muerte
subita en lactantes. ®'¥ En este contexto, la descompresién
del foramen magno (DFM), que combina craniectomia
suboccipital y laminectomia de C1, representa el
tratamiento quirtrgico estindar y ha demostrado mejorar
la sintomatologia neuroldgica y respiratoria. 1417

No obstante, pese a su eficacia inicial, la reestenosis
progresiva y la persistencia o recurrencia de sintomas no
son infrecuentes. En una revisién sistemdtica reciente, se
reporté una tasa de reintervencién cercana al 9 %, con
una morbilidad global del 21 %, incluidas la fistula de

(8 Las causas de

LCR e infecciones del sitio quirdrgico.
fracaso pueden comprender reosificacién Gsea progresiva
o persistencia de estructuras epidurales restrictivas en la
unién craneovertebral. (41

Con el objetivo de optimizar la amplitud y durabilidad
de la descompresién, algunos equipos incorporan la
resecciéon de la membrana atlantooccipital posterior
(RMAOQOP), estructura fibrosa densa ubicada dorsal al saco
dural en la unién craneovertebral. Aunque su reseccion se
realiza de manera intuitiva en diversos centros, el respaldo
cuantitativo que demuestre su beneficio independiente es
limitado. La mayoria de las series publicadas combinan
multiples modificaciones técnicas sin analizar el impacto
aislado de cada componente quirtrgico.**)

La hipétesis del presente estudio es que la incorporacién
sistemdtica de la RMAOP durante la DFM mejora
la durabilidad de la descompresién sin incrementar la
morbilidad quirdrgica. Para evaluar esta asociacion,
analizamos cohorte consecutiva de

una pacientes

DFM

primaria, utilizando andlisis de supervivencia y un modelo

pedidtricos con acondroplasia sometidos a

multivariable ajustado.

OBJETIVOS

Evaluar la asociacién entre la resecciéon de la membrana
atlantooccipital posterior y la supervivencia libre de eventos
tras la descompresién del foramen magno en pacientes
pedidtricos con acondroplasia.

MATERIALESY METODOS

Disefio del estudio y poblaciéon

Se realizé un estudio analitico de cohorte retrospectiva
unicéntrica en nuestra institucién. Se incluyeron todos los
pacientes menores de 18 afios con diagndstico genético

confirmado de acondroplasia sometidos a descompresién
primaria del foramen magno (DFM) entre enero de 2013
y diciembre de 2024.

Se excluyeron los pacientes con seguimiento inferior
a 12 meses y aquellos que requirieron procedimientos
concomitantes especificos para malformacién de Chiari no
relacionada con la estenosis primaria del foramen magno.

Este estudio se efectué de acuerdo con los principios de
la Declaracién de Helsinki. La aprobacién fue otorgada
por el Comité de Etica de nuestra Institucién.

Técnica quirurgica

Con el paciente en dectibito prono y bajo neuromonitoreo
multimodal, se realizé una craniectomia suboccipital de
aproximadamente 2 a 2.5 cm de didmetro y laminectomia
de C1,liberando el complejo 6seo del canal (drea de 2x2 cm
descripta en series de descompresion cervicomedular en

acondroplasia).®”)

Cuando
restriccién del flujo del liquido cefalorraquideo, se
reseccioné la  membrana atlantooccipital posterior
(RMAOP) mediante desbridamiento completo de la

misma y sus ligamentos hasta el reborde 6seo (Figura 1).

la ecografia intraoperatoria evidencié una

Tras la descompresién, si las pulsaciones durales
permanecian restringidas, se afiadié duroplastia con
pericrineo autdlogo; la técnica de Stevens y col. para el
injerto de pericraneo en procedimientos de fosa posterior
garantiza un cierre efectivo y reduce complicaciones
asociadas a injertos sintéticos.$1%)

Dado que la reseccién de la membrana no requiere
equipamiento adicional ni prolonga significativamente
el tiempo quirdrgico, su implementacién no implica una
curva de aprendizaje relevante ni genera costos adicionales,
lo que refuerza su factibilidad y aplicabilidad en la practica

clinica habitual.

\ 7 ) )
Figura 1. Durante una cirugia de descompresion del foramen magno, se observa la
membrana atlantooccipital posterior sefialada con una pinza Adson.
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Recoleccion de datos

Se registraron variables demogréficas (edad al momento
de la cirugia, sexo), clinicas (presencia de sindrome de
apnea obstructiva del suefio [SAOS] confirmado por
polisomnografia) y quirtrgicas (realizaciéon de RMAOP
y/o duroplastia). El grado de estenosis preoperatoria fue
evaluado mediante resonancia magnética utilizando el
Achondroplasia Foramen Magnum Score (AFMS), indice
validado para la estratificacién del riesgo de compresién

cervicomedular.??

Definicion de resultados

El desenlace primario fue la supervivencia libre de eventos
(SLE), definida como el tiempo transcurrido desde la
DFM hasta la primera de las siguientes condiciones:
significativa,  definida
ocupacién mayor al 50 % del canal

* Reosificacién Osea
como
medular en tomografia computada, con evidencia de
compresion.

* Reintervencién quirdrgica por

recurrencia de compresién cervicomedular, sustentada

en hallazgos clinicos e imagenoldgicos.

En los pacientes que presentaron el evento de interés, el

persistencia o

tiempo de seguimiento se definié como el intervalo entre
el inicio del seguimiento y la ocurrencia del evento. En
los pacientes que no presentaron el evento, el seguimiento
se contabilizé hasta el dltimo control clinico disponible,
considerindose observaciones censuradas.

Anailisis estadistico

Lasvariables continuas se expresaron como medianay rango
intercuartilico (RIC), y se compararon mediante prueba de
Mann-Whitney. Las variables categéricas se compararon
mediante prueba exacta de Fisher. La supervivencia libre
de eventos se estimé utilizando curvas de Kaplan-Meier y
se compard entre grupos mediante prueba de /og-rank. Para
evaluar la asociacién independiente entre RMAOP y riesgo
de evento, se construyé un modelo de regresién de riesgos

TABLA 1. CARACTERISTICAS BASALES

proporcionales de Cox ajustado por edad al momento de
la cirugia (224 meses), punto de corte correspondiente a la
mediana de la cohorte. Dado el numero total de eventos
(n =13), se limit6 el nimero de covariables para minimizar
el riesgo de sobreajuste.

La discriminacién del modelo se evalu6 mediante
el estadistico C de Harrell, con validacién interna por
remuestreo  bootstrap (200 iteraciones). Se consideré
estadisticamente significativo un valor de p <0.05. Todos
los anilisis se realizaron con R versién 4.3.

RESULTADOS

Caracteristicas de la cohorte
Se incluyeron 33 pacientes que cumplieron los criterios
de inclusién. Dieciséis pacientes (48 %) fueron sometidos
a reseccién de la membrana atlantooccipital posterior
(RMAOP), mientras que 17 (52 %) recibieron tinicamente
descompresién Gsea estindar.

La mediana de edad al momento de la cirugia fue de
22 meses (RIC 14-30), sin diferencias significativas entre
los grupos (Tabla 1). La distribucién por sexo, la presencia
de SAOS sintomitico y la indicacién de duroplastia
fueron comparables entre ambos grupos, sin diferencias
estadisticamente significativas.

El seguimiento mediano global fue de 50 meses (RIC
25-96), sin diferencias entre los grupos (p = 0.93).

Eventos y desenlace primario
Durante el seguimiento se registraron 13 eventos

(39.4

necesidad de reintervencién y 6 reintervenciones por

%): 7 casos de reosificacién significativa con

persistencia o recurrencia de compresién cervicomedular
sin reosificacién mayor al 50 %. En términos absolutos, 11
de 17 pacientes sin RMAOP (64.7 %) presentaron eventos,
en contraste con solo 2 de 16 pacientes que recibieron
RMAOP (12.5 %), lo que refuerza la asociacion entre esta
maniobra quirdrgica y una menor tasa de reintervencién o

Caracteristica RMAOP (n=16) Sin RMAOP (n=17) Valorp
Edad, meses, mediana (RIC) 19.5 (11.5-33.8) 24.0 (19.0-30.0) 0.68
Sexo femenino, n (%) 8 (50.0 %) 10 (58.8 %) 0.73
Duroplastia, n (%) 3 (18.8 %) 0 (0 %) 0.1
SAQOS sintomiticos, n (%) 9 (56.3 %) 8 (47.1 %) 0.73
Seguimiento, meses, mediana (RIC) 64.5 (24.3-96.0) 50.0 (33.0-94.0) 0.93
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reosificacién significativa (Figuras 2 y 3).
Supervivencia libre de eventos
El andlisis de
significativas en la supervivencia libre de eventos entre los
grupos (Figura 4).

La supervivencia libre de eventos a 5 afios fue del 100 %

mostré  diferencias

Kaplan-Meier

en el grupo RMAOP (sin eventos antes de los 60 meses)
y del 57.8 % en el grupo sin RMAOP (IC 95 %, 31.1-
77.3). La diferencia entre curvas fue significativa (log-rank
p = 0.0018).

Ademids, se registraron tres  complicaciones
postoperatorias (9 %): un desgarro dural intraoperatorio
reparado primariamente, una laceracién de la arteria
vertebral controlada en el acto y una paresia transitoria
de nervios craneanos bajos. Todas las complicaciones
se resolvieron sin secuelas, y ninguna se atribuyd

especificamente a la realizacion de la RMAOP.

Anailisis univariado

En el anilisis univariado (Tabla 2), la RMAOP se asocié
con una reduccién significativa del riesgo de evento
(OR 0.078; IC 95 %, 0.012-0.48; p = 0.0039). Ni la
edad 224 meses, el sexo femenino, la presencia de SAOS
o la realizacién de duroplastia mostraron asociaciéon
estadisticamente significativa con la ocurrencia de eventos.

Anilisis multivariable

En el modelo de riesgos proporcionales de Cox ajustado
por edad =24 meses, la RMAOP se asocié de manera
independiente con una reduccién significativa del riesgo

Frecuencia de eventos postoperatorios segin grupo quirdrgico
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Figura 2. Frecuencia de eventos postoperatorios segtin grupo quirdrgico. Proporcion
de eventos seguin técnica quirdrgica. El 12.5 % (2/16) de los pacientes con RMAOP
presento eventos, frente al 64.7 % (11/17) en el grupo sin RMAOP.

de evento (HR 0.060; IC 95 %,0.0067-0.531; p = 0.0115).
La edad 224 meses no se asocié significativamente con
el riesgo de fallo (HR 0.606; IC 95 %, 0.154-2.382;
p = 0.473) (Tabla 3). El modelo mostré una adecuada
capacidad discriminativa, con un estadistico C aparente de

0.77 y un valor corregido por bootstrap de 0.73.

DISCUSION

La estenosis del foramen magno constituye una de
las complicaciones neuroldgicas mds relevantes de la
acondroplasia, y su tratamiento mediante descompresién
suboccipital ha demostrado mejorar la sintomatologia

Figura 3. Evolucion radioldgica de un paciente representativo sin RMAOP. A y B) Control postoperatorio inmediato. Se aprecia la reseccion dsea circunferencial y la
ampliacion del calibre anteroposterior del foramen magno. C y D) Se observa una reosificacion progresiva: un reborde dseo neoformado reduce el diametro del canal. Ey F)
Misma reosificacion con reconstruccion tridimensional.
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TABLA 2. ANALISIS UNIVARIADO DE FACTORES ASOCIADOS A LOS EVENTOS

Variable % eventos (Si) % eventos (No)  OR (odds ratio)  Valor p (Fisher)
RMAQOP 2/16 (12.5 %) 11/17 (64.7 %) 0.078 0.0039

Edad >24 meses  8/16 (50.0 %) 5/17 (29.4 %) 2.4 0.296

Sexo femenino 9/18 (50.0 %) 4/15 (26.7 %) 2.75 0.284

SAOS 6/17 (35.3 %) 7/16 (43.8 %) 0.7 0.728
Duroplastia 0/3 (0 %) 13/30 (43.3 %) 0 0.261

TABLA 3. MODELO DE REGRESION DE COX PARA RIESGO DE FALLO

Variable HR
Reseccién de la membrana 0.06
atlantooccipital posterior

Edad > 24 meses 0.606

5,11,14-17)

Sin

reestenosis progresiva y la necesidad de reintervencién

respiratoria y neuroldgica.t embargo, la
contindan siendo un desafio clinico, con tasas variables
reportadas en la literatura.*)

En la presente cohorte, la incorporacién de la reseccién
de la membrana atlantooccipital posterior (RMAOP)
se asocié con una mejora sustancial en la durabilidad de
la descompresién. No se registraron eventos durante los
primeros 5 afios en el grupo RMAOP, mientras que mds del
40 % de los pacientes sin esta maniobra presentaron eventos
en el mismo periodo. Esta diferencia fue consistente, tanto
en el andlisis univariado como en el modelo multivariable
ajustado, donde la RMAQOP se asocié con una reduccién
significativa del riesgo de fallo (HR 0.060).

Desde el punto de vista anatémico, diversos estudios
quirdrgicos han descripto la presencia de estructuras
fibrosas densas y engrosamiento epidural dorsal en la
unién craneovertebral de pacientes con acondroplasia. 1419
Aunque dichas series no evaluaron de forma aislada la
resecciéon de la membrana atlantooccipital posterior,
estos hallazgos sugieren que la persistencia de estructuras
restrictivas dorsales podria contribuir a la recurrencia de la
compresién cervicomedular. En este contexto, la reseccion
completa de dicha membrana podria reducir la resistencia
epidural residual y favorecer una mayor amplitud funcional
del espacio suboccipital.

Un aspecto relevante de nuestro estudio es la utilizacién
de wun criterio radiolégico cuantitativo para definir
reosificaciéon  significativa (>50 % del canal), lo que
permite objetivar el fenémeno de reestenosis y reducir la
subjetividad diagnéstica. Este umbral mostré correlaciéon

IC95 % Valor p
0.0067-0.531 0.0115
0.154-2.382 0.473

con la necesidad de reintervencién, lo que sugiere que
podria utilizarse como herramienta de seguimiento
estructurado en futuras cohortes.

La tasa global de eventos observada (39.4 %) es superior
a la reportada en revisiones sistemiticas recientes.?? Esta
diferencia puede explicarse por el largo seguimiento de
nuestra cohorte y por la inclusién de eventos clinicos sin
reosificaciéon mayor al 50 %, lo que amplia la definicién
tradicional basada exclusivamente en criterios radiolégicos.
Asimismo, la proporcién relativamente alta de pacientes
sintomidticos con SAOS refleja la naturaleza terciaria del
centro.

Es importante destacar que la RMAOP no se asoci6
a un incremento de la morbilidad. Las complicaciones
observadas fueron comparables a las reportadas en otras
series de DFM en acondroplasia, y ninguna fue atribuible
especificamente a la reseccién membranosa.©!)

Desde el punto de vista metodoldgico, el tamafo
muestral limitado y el disefio retrospectivo constituyen las
principales limitaciones del estudio. Si bien el numero de
eventos (n = 13) permitié un modelo multivariable ajustado
por edad, se evité la inclusién de covariables adicionales
para minimizar el riesgo de sobreajuste. Ademds, aunque la
validacién interna mediante boosstrap mostré una adecuada
capacidad discriminativa, la amplitud de los intervalos de
confianza refleja la incertidumbre inherente a cohortes
pequeiias.

Por dltimo, si bien la asociacién observada es robusta
y consistente, el disefio no permite establecer causalidad
Estudios
mayor tamafio muestral y seguimiento estandarizado

definitiva. prospectivos multicéntricos con
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serdn necesarios para confirmar estos hallazgos y evaluar
el impacto funcional a largo plazo, incluyendo variables
neurocognitivas y respiratorias, como se ha propuesto en
estudios recientes sobre manifestaciones craneocervicales
aparentemente benignas en acondroplasia.®?

En conjunto, nuestros resultados sugieren que la reseccién
sistemdtica de la membrana atlantooccipital posterior
podria representar un complemento técnico simple y seguro
que mejora la durabilidad de la descompresién del foramen
magno en pacientes pedidtricos con acondroplasia.

CONCLUSION

La reseccién de la membrana atlantooccipital posterior
durante la descompresién del foramen magno en
pacientes pedidtricos con acondroplasia se asocié con una
mayor durabilidad de la descompresién y una reduccién
significativa del riesgo de reintervencién, sin incremento
de la morbilidad quirurgica.

En nuestra cohorte, no se registraron eventos durante
los primeros 5 afios en el grupo sometido a RMAOP,
en contraste con una tasa sustancial de eventos en los
pacientes tratados dnicamente con descompresién Gsea.

Esta asociacién se mantuvo significativa tras ajuste por
edad en un modelo multivariable.

Si bien el disefio retrospectivo y el tamafio muestral
limitado requieren una interpretacién prudente, la
magnitud y consistencia del efecto observado respaldan la
consideracién de la RMAOP como complemento técnico
sistemdtico en la DFM para acondroplasia pedidtrica. La
validacién prospectiva en cohortes multicéntricas permitird
confirmar estos hallazgos y definir con mayor precisién su
impacto clinico a largo plazo.
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COMENTARIO

La acondroplasia, la displasia esquelética mds frecuente, presenta distintas situaciones anatémicas, alguna de ellas de
gravedad extrema, como la estrechez del foramen magno que si no es detectada a tiempo puede conducir a la muerte por
apnea producida por compresién cérvico medular.

Histéricamente, el tratamiento que se ha aplicado fue la descompresiva del foramen: craniectomia suboccipital de 2 cm
y laminectomia de C1. Intuitivamente muchos de nosotros realizamos también la seccién del ligamento atlantooccipital
posterior, pero en mi caso evito esto iltimo en los nifios menores de 1 afio por temor a la fistula de LCR, pues en estas
edades el riesgo de fistula es mayor por la macrocefalia y ventriculomegalia que presentan, y donde una minima laceracién
de la duramadre puede provocar una fistula de dificil resolucién.

Después de leer este articulo, donde se demuestra fehacientemente y con un exquisito y completo andlisis estadistico,
no cabe duda de que la seccién del ligamento atentia o evita la tan temida reosificacién, cuyo tratamiento es mds complejo.
En la literatura que he consultado para comentar este articulo, no he encontrado un estudio similar que demuestre
estadisticamente el beneficio de la seccién del ligamento atlantooccipital.

Felicito a los autores por la prolijidad de la presentacién y por ayudar a cambiar nuestra conducta terapéutica, que de
ahora en mds los neurocirujanos pedidtricos ya no dudaremos en el beneficio de seccionar el ligamento atlantooccipital
en estos casos y en otras patologias similares.
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