El disrafismo espinal |
oculto ‘ n

Médico Adjunto de Neurocirugia. Hospital Infantil Universitario Nifio Jesus,

'
&
M. Budke Neukamp ? ,_
(

Resumen

El disrafismo espinal oculto (DEO) comprende una
serie de malformaciones preferentemente de la
médula espinal caudal, a veces coexistentes entre
si, que estan adquiriendo una importancia creciente
en la clinica diaria.

Causa un sindrome principal que es el anclaje

del cono medular. EI DEO tiene una patogenia
disembriogénica multiple, que puede abarcar tanto
la primera, como la segunda neurulacién, y el
periodo de regresién caudal. Las malformaciones
incluidas en el DEO son, fundamentalmente:

el lipomielomeningocele, el seno dérmico, el
sindrome del filum terminale hipertréfico, la
diastematomielia y el quiste neuroentérico.

Una mayor concienciacién de esta patologia

por los pediatras, rehabilitadores y urélogos, asi
como el impacto diagnéstico de la resonancia
magnética, han hecho que estas malformaciones
del tubo neural se reconozcan y traten antes en la
actualidad.

Este articulo revisa algunas de las méas importantes
aportaciones en el sindrome de anclaje del cono
medular, el diagnéstico clinico, radiolégico, y el
tratamiento quirdrgico del mismo

Madrid \

Abstract

The term occult spinal dysraphism (OSD)
comprises different developmental anomalies
preferably involving the caudal portion of the
neural tube that are being increasingly important in
clinical practice.

Tethered cord syndrome, the result of traction on
the spinal cord, occurs with any of the entities
associated with OSD. It encompasses several
separate and sometimes coexisting malformations:
lipomyelomeningocele, dermal sinus, hypertrophic
filum terminale syndrome, diastematomyelia and
neuroenteric cyst.

Greater awareness of these conditions by
pediatricians, orthopedists and urologists and

the development of Magnetic Resonance Imaging
(MRI) have led to an early recognition and
management of the problem.

This work reviews some of the most important
observations published on tethered cord syndrome,
the embryogenesis of the spinal cord, the diagnosis
by clinical and MR| methods, and the management
of the different lesions described
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EL DISRAFISMO ESPINAL OCULTO

Introduccion

Se define el disrafismo espinal oculto
(DEO), la médula anclada con una breve
descripcion de la clinica, la incidencia y
las pruebas radiolégicas diagnésticas. Se
enfatiza la importancia del diagnéstico pre-
coz por el pediatra para evitar las secuelas
ortopédicas y urolégicas de esta enferme-
dad que, en muchos casos, pueden ser
irreversibles.

| disrafismo espinal oculto

(DEO) es una patologia carac-

terizada por la fusién incompleta
del tubo neural, en las que la lesién se
encuentra cubierta por piel sin obser-
varse exposicion del tejido nervioso. El
diagnéstico precoz es de gran impor-
tancia, ya que la correccién quirtrgica
oportuna puede prevenir dafio neuro-
légico irreversible. Existen alteraciones
cutdneas que se asocian a la presencia
del disrafismo espinal oculto (TablaI).
Debido a que, en muchos casos, estos
marcadores cutidneos son la Unica
manifestacién inicial de estas altera-
ciones, es fundamental que el pedia-
tra esté familiarizado con ellos, para
poder realizar el diagnéstico precoz y
derivar el paciente al especialista mds
adecuado.

Para el pediatra lo mds importante
es detectar la lesién, para asi preve-
nir el dafio neuroldgico progresivo,
irreversible que produce la médula
anclada. Este anclamiento tracciona
la médula, posiciondndola en un
nivel anormalmente bajo. En el feto,
la médula espinal y el canal espinal tie-
nen la misma longitud, el crecimiento
diferente que experimentan estas
estructuras en condiciones normales
lleva a un ascenso relativo del cono
medular. Al nacer, este estd ubicado
en L.2-1.3, alcanzando el nivel adulto
del cono (L1-L2) a los 2 o 3 meses
de edad. Al flexionar la columna nor-
mal, se produce un ascenso del cono;
si el cono estd anclado sufre dafio por
traccién repetida, lo que lleva a dafio
progresivo del segmento inferior de
la médula espinal. El sindrome de la
médula anclada se manifiesta en la
mayoria de los casos con alteraciones
sensitivas y motoras de las extremida-
des inferiores, que conducen a defor-
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maciones ortopédicas. Son comunes
otros sintomas y signos, tales como
lumbago, acortamiento de extremi-
dades inferiores, cojera, escoliosis y
cambios tréficos de la piel. Un 20%
de los pacientes presentan vejiga neu-
rogénica, que se manifiesta como enu-
resis o infecciones urinarias repetidas.
Una vez que aparecen estos sintomas,
la mayoria de estos son irreversibles.
Por este motivo, el diagnéstico de estas
condiciones debe ser precoz, es decir,
antes de que se desarrollen sintomas
neurolégicos®:2).

Se desconoce la incidencia real del
DEOQ en la poblacién normal. Al con-
trario que en la espina bifida quistica o
mielomeningocele, en la que el defecto
es evidente para obstetras y neonatélo-
gos, la deteccion de un estigma cutdneo
es a veces dificil pues, en un principio,
puede incluso no existir.

Una vez que se han detectado
alteraciones sospechosas, es necesario
descartar el diagnéstico de DEO, para
lo que se han utilizado distintas técni-
cas. De todas ellas, la de mayor utili-
dad es la resonancia magnética (RM).
La RM es una técnica no invasiva, sin
radiacién ionizante y de un alto poder
diagndstico. Actualmente, se consi-
dera el examen de primera eleccién
en la deteccién de DEO. Entre otras
cosas, permite determinar la exten-
sion intraespinal de las lesiones y la
localizacién exacta del cono medular,

Tabla I. Lesiones cuténeas que se

asocian al disrafismo espinal

- Aplasia cutis

- Hoyuelo dérmico

- Seno dérmico

- Cicatrices congénitas

- Nevos conectivos

- Piel hipertréfica

- Lesiones discrémicas

- Hipertricosis localizadas
- Neurofibromas

- Nevos melanociticos

- Teratomas

- Fibromas

- Cola verdadera o pseudocola
- Lipomas

- Lesiones vasculares

lo que es de gran importancia para
una eventual resolucién quirdrgica.
La ecografia lumbosacra puede ser
usada como una prueba de screening
en nifios menores de 6 meses (falta de
osificacién completa de la columna)
ante la sospecha de una disrafia espi-
nal oculta, para seleccionar los casos
que requieran estudio mds sofisti-
cado®),

Clinica del disrafismo
espinal oculto

Se detallan los principales signos y
sintomas del DEO, fundamentalmente, los
dependientes del anclaje del cono medu-
lar, asi como los que orientan en la clinica
diaria de la existencia del mismo, evitando
una posible meningitis o dafo neurolégico.

El cuadro clinico de estos pacientes
puede hallarse presente al nacer, pero
la mayor parte desarrolla sus sintomas y
signos neuroldgicos en las dos primeras
décadas de la vida, preferentemente en
la adolescencia.

Gran parte de la clinica del DEO
tiene su origen en un sindrome de
anclaje del cono medular, que impide el
ascenso normal del mismo hasta la que
seria su posicién definitiva en D12-11,
a lo largo del crecimiento.

La médula espinal anclada se
define como: una fijacién anormal
de la misma a alguno o varios de los
tejidos que la circundan. Esta restric-
cién, en principio compensada por
la traccién compensatoria del fi/um,
puede traducirse a la larga, en un dano
mecdnico y/o vascular, provocando una
hipoxia en las estructuras distales de
la médula.

Algunos autores han demostrado,
la existencia de una hipoxia local en el
tejido medular distendido, mediante
la evidencia de un metabolismo oxi-
dativo mitocondrial deficiente en
estudios de tejido neural del cono
traccionado, tanto en animales como
en el ser humano. Otros han obser-
vado por Eco-Doppler, una mejoria
llamativa de la microcirculaciéon del
tejido medular distal tras la seccién
del filum terminale en pacientes con
médula anclada. De hecho, cuando
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Hipertricosis

Figura 1. Lesiones cutaneas en la linea media del neuroeje, que conllevan riesgo de disrafismo espinal oculto.

se secciona el fi/um terminale, se
aprecia a veces la relajacién y recolo-
racién de un tejido medular estirado
y, ocasionalmente, mds pélido de lo
habitual.

El atrapamiento del cono medular
puede ocasionar un sindrome motor
de 12, de 22 motoneurona o mixto,
dependiendo del nivel de la malforma-
cién. En el neonato y lactante, puede
ser dificil dilucidar si existe defecto
motor o no, pues muchas veces este es
minimo y asimétrico. En ocasiones,
el defecto tréfico se esconde tras un
mayor volumen de grasa en una de las
extremidades inferiores.

Por lo general, en la médula anclada,
existe un lento y progresivo deterioro
neurolégico afectando a los esfinteres,
con una debilidad 7 crescendo de los
miembros inferiores y deformidad de
los pies, siguiéndole el dolor lumbar,
la afectacién sensorial de extremida-
des inferiores y escoliosis progresiva.
La sintomatologia del cono medular
atrapado se exacerba con el ejercicio
tisico, sobre todo, con el que implica
flexién del tronco®).

Hasta un 10% de los pacientes con
DEO presentan un Chiari tipo I (des-
censo de las amigdalas cerebelosas por
debajo del agujero magno, hallandose
a veces también descendido el tronco
cerebral).

Ademis de los dos sindromes neu-
rolégicos citados, existen otros signos
y sintomas especificos y comunes que
orientan al diagnéstico de DEO y que
se detallan a continuacién.

Estigmas cutaneos
Con relativa frecuencia, es la tinica

indicacién de DEO. Para el pediatra lo
mds importante es detectar la lesién,
para realizar el diagnéstico y asi pre-
venir el dafio neurolégico progresivo,
irreversible, que produce la médula
anclada. En el neonato, podemos
observar alguna anormalidad cutinea
muy sutil, en cualquier lugar posterior
del raquis o en la linea media de la
cabeza. Normalmente, se observan en
la linea media posterior a nivel de la
lesién subyacente, son multiples, y se
hallan presentes en al menos un 70%
de los nifios con disrafismo espinal
(Fig. 1).

Dentro de los estigmas cutdneos,
la hipertricosis puede ser localizada,
discreta o como un acimulo mayor
de pelos, como ocurre en el nevo, en
cola de Fauno, que se presenta con pelo
claro u oscuro y textura generalmente
sedosa. Cuando existe una gran canti-
dad de pelos, se asocia generalmente a
otros estigmas cutdneos y es altamente
indicativo de disrafismo espinal. Tam-
bién puede existir pelo escaso como un
hallazgo normal, lo cual hace dificil
la decision entre realizar o no estudio
completo.

El hemangioma cutdneo, también
llamado zewus capilar, consiste en una
zona eritematosa de la piel, a veces con
forma de llama, y puede ser una lesién
plana o elevada. Los hemangiomas
se asocian a disrafismo espinal, en
general, cuando son grandes (mayores
de 4 cm), muchos sobrepasan la linea

media y presentan una erosién o ulce-
racién en su superficie. Cuando son
pequefios, la asociacién con disrafia
espinal es menos frecuente. Pueden
existir, asimismo: dreas de hiperpig-
mentacion o hipopigmentacién (estas
Gltimas pueden ser residuales a un
meningocele intrafetal que regresé
espontineamente), aplasia de cutis o
apéndice cutdneo caudal que, normal-
mente, es de pequefio tamaifo. Todos
estos estigmas cutineos de disrafismo
suelen estar en linea media raquidea o
paramedial y asociarse varias a la vez(¥).

El hoyuelo o seno dérmico, que se
continda habitualmente con un tracto
tibroso, tiene significacién clinica solo
cuando este Gltimo comunica con la
teca lumbar (que termina en S2). El
hoyuelo coccigeo (que se aprecia en un
1-2% de la poblacién normal) con una
situacién caudal, no tiene mis rele-
vancia que la que implica mantener
en él una higiene exquisita con el fin
de evitar la infeccién. Sin embargo, el
hoyuelo que se halla por encima del
pliegue intergliteo obliga a ser rigu-
rosos en el diagnéstico y diligentes
en la cirugia, con el fin de evitar una
infeccién del SNC. A veces, existen
hoyuelos en zonas limite sacras dentro
del pliegue intergliteo alto, en los que
el estudio con RM descarta la comu-
nicacién del tracto sinusal con la teca
lumbar®.

Los lipomas, cuando son congéni-
tos, son altamente sugerentes de lesién
espinal; pueden estar ubicados en la
dermis, presentarse con una masa de
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grasa subcutdnea medial o parame-
dial irregular en su distribucién, no
dolorosa al tacto que, normalmente,
se continda a través de un defecto
vertebral posterior y dural, al interior
del canal raquideo (lipomielomenin-
gocele). En algunos casos, el estudio
radioldgico debe ser exhaustivo, dado
que hay conexiones intraespinales

minimas que deben ser descartadas o

diagnosticadas.

*  Los trastornos de esfinteres: ocu-
rren en un 25% de los pacientes,
especialmente en el lipomielome-
ningocele, y son diagnosticados
mis frecuentemente en la nifiez
tardia o en la adolescencia. Una
historia clinica cuidadosa es impor-
tante, especialmente en el lactante
y nifio pequefio, donde existe un
paso atrds en la continencia uri-
naria, siendo la falta de control
esfinteriano progresivamente cre-
ciente. Puede haber sintomas de
obstruccién y/o incontinencia. En
la mayoria de los casos, la lesion es
incompleta y se acompaiia de hiper-
tonia vesical, siendo frecuentes las
infecciones de vias urinarias. No es
habitual la incontinencia rectal de
origen neuroldgico, sin la presen-
cia previa de afectacién urinaria
importante. Los test urodinimi-
cos son especialmente valiosos en
el diagndstico precoz del DEOG).

*  Sindrome doloroso: se presenta
en un 20% de los nifios con dis-
rafismo espinal oculto, porcentaje
que aumenta al 80% cuando se
trata de pacientes adultos. El dolor
suele ser lumbar o de miembros
inferiores. En estos tltimos, suele
ser de cardcter difuso o radicular. A
veces, el nifio o adolescente refiere
la caracteristica subjetiva de un
desdoblamiento de extremidades
y tronco (como si fueran indepen-
dientes unas del otro). Existe, asi-
mismo, una limitacién dolorosa en
la movilidad del raquis que impide
al nifio la flexién hasta tocar el
suelo.

* Sindrome ortopédico: puede
limitarse a una desigualdad en la
longitud de ambas extremidades
inferiores; otras, deformidades de
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los pies del tipo equinovaro, casi
siempre progresivas. El signo orto-
pédico mds comin en el DEO es
la deformidad unilateral de un pie.
Ocasionalmente, se objetiva atrofia
o hipotrofia de miembros inferio-
res, por lo general asimétrica, y
pueden hallarse trastornos de la
sensibilidad, dificiles de objetivar
aveces, y que se traducen en tlceras
tréficas de los pies, quemaduras y
fracturas.

*  Escoliosis: se aprecia en el 70-95
por ciento de los pacientes con
diastematomielia. En largas series
de escoliosis, se ha encontrado un
5% de diastematomielia. Se debe
pensar en toda escoliosis, en la
posibilidad de que exista un dis-
rafismo espinal oculto, dada la
catdstrofe que pudiera suponer la
correccién quirdrgica de la misma,
en presencia de un cono medular
atrapado.

Radiologia

En la radiologia simple de raquis,
se pueden hallar diversas anomalias, ya
sean aisladas o con frecuencia multi-
ples: escoliosis, fusién parcial o com-
pleta de cuerpos o laminas vertebrales,
dilatacién fusiforme del canal raqui-
medular con aumento de la distancia
interpedicular, signos de agenesia sacra
parcial o total y signos de masa sacra o
mediastinica.

La ecografia de alta resolucién es
otra alternativa, que permite una eva-
luacién répida no invasiva y de bajo
costo. Dado que los elementos espi-
nales posteriores no se encuentran osi-
ficados en los neonatos, se ha sefialado
que podria tener un rol en los pacientes
menores de 6 meses®. Algunas veces,
es suficiente para descartar malforma-
cién raquimedular en el neonato y en el
lactante menor de 6 meses, revelando
la situacién del cono medular, asi como
masas quisticas o heterogéneas dentro
del canal, y es 1til para dilucidar si el
tracto fibroso del hoyuelo cutineo llega
a la teca lumbar.

Cuando se opta por este método,
es importante explorar la médula espi-
nal en toda su extensién, debido a que

los defectos cutdneos no siempre se
encuentran localizados sobre la disrafia
espinal. Sin embargo, la interpretacién
de la ecografia es dificil y depende del
grado de experiencia del radiélogo.

La tomografia axial computarizada
(TAC) es util en el DEO para descar-
tar anomalias vertebrales. Con la TAC
helicoidal se puede visualizar el tejido
neural, pues permite la reconstruccién
en todos los planos y es atin més fiable
con la inyeccién de contraste intratecal.
Este ultimo es especialmente ttil para
ver la conformacién del tabique seo y
fibroso de la diastematomielia.

La imagen por resonancia mag-
nética (RM) es la técnica de eleccién
en el estudio del DEO y deberia ser
siempre la primera en utilizarse ante
una sospecha diagnéstica. Es de gran
ayuda, inicialmente, la proyeccién sagi-
tal en T1, pues define con exactitud la
anatomia y situacién del cono medular.
Ademas, descarta otro tipo de pato-
logia, a veces acompafiante al DEO,
como puede ser el tumor, la siringo-
hidromielia y el quiste extradural o
intradural?,

Entidades clinicas asociadas
al DEO

Se describen y analizan las caracte-
risticas de las principales malformaciones
del DEO, con las implicaciones clinicas
generales, fundamentalmente, la médula
anclada y la posibilidad especifica de una
meningitis, en el caso del seno dérmico.

Médula anclada

Se debe sospechar en pacientes
con espina bifida y clinica progresiva
de mielorradiculopatia, y en pacientes
con diastematomielia, sindrome del
filum terminale, seno dérmico, lipo-
mielomeningocele, meningocele y mie-
lomeningocele. Los sintomas no pare-
cen que sean debidos directamente a la
traccién y al anclaje, pero estos ultimos
si producen una isquemia medular por
los traumatismos repetidos durante los
movimientos del raquis a lo largo de la
vida, existiendo una disfuncién de las
neuronas de la médula por alteracién
del metabolismo. Cuando las traccio-



Figura 2. Foto de la zona lumbar de paciente con DEO asociado a lipoma subcuténeo lum-
bosacro, con lipomielomeningocele y médula anclada.

nes son minimas, la clinica puede ser
reversible(®).

Clinicamente, presentan dolor y
disminucién de fuerza en miembros
inferiores. Disfuncién vesical e intes-
tinal. Alteraciones de la sensibilidad y
estigmas cutdneos.

La indicacién de tratamiento qui-
rirgico profildctico del cono medu-
lar anclado es muy discutida, sobre
todo, por los resultados conseguidos
y las complicaciones. Estd descrita

Figura 3. Dibujo representativo de lipoma
subcutaneo lumbosacro asociado a lipomie-
lomeningocele y médula anclada, con raices
sacras englobadas en el lipoma.

una mejoria en un 10% de los casos,
en aquellos pacientes con sintomas,
recidivando en el 13% de las ocasio-
nes. El empeoramiento vesical es el
mds frecuente y el primero en apare-
cer, seguido por el ortopédico. No hay
dudas con respecto a la indicacién de
tratamiento quirurgico, en los casos
con clara sintomatolog{a®.

Lipomas

Lipomielomeningocele es la forma
mas frecuente (75% de los lipomas). Se
extiende desde la médula a través de la
espina bifida hasta el espacio subcuta-
neo coexistiendo, de forma constante,
con el anclaje del cono medular.

Los lipomas estin formados por
tejido graso, conectivo e incluso tejidos
de otras extirpes, parcialmente encap-
sulados. La mayoria de los lipomas,
se extienden desde la médula espinal
hasta los tejidos subcutdneos, donde
hacen relieve como una masa de tacto
blando. Existe, por lo tanto, tejido
graso localizado a nivel subcutineo,
epidural, intradural e intramedular,
infiltrando el cono y entremezclindose
con las raices que forman la cola de
caballo (Figs. 2 y 3). A veces, esta mal-
formacién tiene una disposicién caudal
pura, ancldndose en la terminacién del
cono medular y otras es mixta, con una
localizacién dorso-caudal respecto al
cono medular.

EL DISRAFISMO ESPINAL OCULTO

La mayor parte de los pacientes
con lipomielomeningocele (hasta un
90%) presentan una masa blanda sub-
cutdnea, acompafada o no de otros
estigmas cutineos de DEO; la cuarta
parte de los mismos tienen patologia
esfinteriana vesical y, de un 20 a 50%,
presentan deformidad en el pie u otros
signos neuroldgicos u ortopédicos. Los
lipomas o fibrolipomas son lesiones
histolégicamente estables, los lipoci-
tos que los forman son normales y la
lipogénesis o lipolisis siguen en ellos
las mismas leyes que en el resto del
organismo. Debido a la diversidad de
formas, por la localizacién y composi-
cién, se agrupan en:

+ Lipomas intradurales: represen-
tan menos del 1% de los tumores
medulares. Se pueden localizar
a nivel cervical, dorsal o lumbar,
y aunque tienen un componente
extradural, no se objetivan a simple
vista en la espalda (Fig. 4).

* Lipomielomeningoceles: consisten
en un lipoma que, por un lado,
estd unido a la superficie dorsal
de una médula abierta y no neu-
rulada y, por el otro, se funde con
la grasa subcutinea protruyendo
en la regién lumbosacra. Se suele
asociar un meningocele al lipoma

(Figs. 2y 3).

Figura 4. RM lumbosacra en secuencia T1,
observandose lipoma lumbosacro caudal con
médula anclada.
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* Lipomas del filum terminale:
se localizan habitualmente en la
regién extradural del fi/um, pero
también pueden involucrar la parte
intradural. Se puede asociar un
pequefio quiste.

En el diagnéstico neurorradiol6-
gico con RM lumbosacra, se observa
perfectamente el lipoma con una sefal
de intensidad aumentada respecto al
resto de los tejidos esqueléticos y neu-
rales, la posicién del cono medular y
su relacién con el lipoma y las raices
lumbosacras. La microcirugia tiene
como objeto desanclar la médula y
extirpar la mayor cantidad de lipoma
posible, pero teniendo presente la ne-
cesidad de respetar la integridad del
cono medular y raices nerviosas. Los
potenciales evocados son de ayuda
para establecer la diferencia entre el
cono medular y el fi/um, diagnésti-
co imprescindible para la seccién del
filum 'y su desanclaje.

De los pacientes operados, un 20%
mejorardn su sintomatologia, un 5%
empeorardn y, aproximadamente, el
75% de los mismos permanecerdn con
los mismos sintomas(10).

Seno dérmico

Es una estructura tubular, recu-
bierta en su interior por una capa de
epitelio. Se sitta principalmente en la
linea media lumbosacra, por encima
del pliegue glateo, y consiste en un
hoyuelo de la piel que se continda con
un tracto fibroso que puede llegar: al
tejido subcutdneo, al hueso, al espacio
epidural, al espacio subaracnoideo o
al propio cono medular. En estos ulti-
mos, el tracto sinusal puede terminar
0 contener en su trayecto un tumor
dermoide en el que, ocasionalmente,
pueden hallarse gérmenes o pus en su
interior, causando un cuadro de menin-
gitis bacteriana.

El diagnéstico de seno dérmico,
por lo general, se produce durante los
dos primeros afios de vida, bien por
una inspeccién rutinaria de Pediatria
o bien por meningitis de repeticién.
Es critico enfatizar la importancia de
la exploracién por parte del pediatra,
no solo de la regién dorsoespinal del
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lactante, sino también la linea media
del cuero cabelludo, desde la region
suboccipital hasta el cartilago nasal,
descartando la existencia de cualquier
hoyuelo cutineo, por supuesto, con
mucha mayor atencién en un nifio con
meningitis.

El diagnéstico se confirma con
una RM de alta resolucién, que pon-
drd de manifiesto las caracteristicas
del tracto, la existencia o no de un
quiste dermoide y un cono medular
anclado.

El tratamiento quirdrgico con-
siste en una extirpacién del tracto
en toda su extensién, hasta su unién
con la duramadre, con la reseccién
del quiste dermoide en caso de existir,
eliminando de esta manera la comu-
nicacién con el exterior. En el mismo
acto quirdrgico, se procederd al des-
anclaje del cono medular. Nunca se
debe sondar ni inyectar un tracto
sinusal y la cirugia debe ser radical
y temprana.

El seno dérmico frustrado (“dim-
ple” de los autores anglosajones). Es
una invaginacién cutinea en la regién
media coccigea que existe en un 2-4%
de la poblacién normal, no suele comu-
nicar con el espacio subaracnoideo
lumbar y no precisa, por lo general,
tratamiento quirdrgico(d).

Sindrome del filum terminale

En el adulto, la médula espinal
termina a nivel de L1-L2, pero en
1% de la poblacién puede extenderse
por debajo de L2. EI cono medular
se continda con el filum terminale,
que es un cordén fibroso y fino que
estd anclado en su extremo inferior al
periostio de la primera vértebra cocci-
gea, mezclado con las raices nerviosas
de esta zona que forman la “cola de
caballo”.

El sindrome del filum terminale
se produce debido a una fase de regre-
si6n caudal defectuosa. Es una forma
de DEO, en la cual existe un atrapa-
miento y tensién del cono medular
debido a un filum terminale corto
y grueso, a veces lipomatoso (aproxi-
madamente, el 25% de los casos), sin
ninguna otra malformacién asociada.
Se debe a un fracaso de la involucién

de la médula espinal terminal, del alar-
gamiento de las raices nerviosas o bien
de ambos.

La sintomatologia se debe funda-
mentalmente a la traccién por la fija-
cién del filum, en un nivel inferior al
fisiolégico. Clinicamente, aparece una
dificultad para la marcha que oscila
desde rigidez a falta de fuerza, dolor
de espalda y disfuncién vesical.

Radiolégicamente, pueden no
presentar alteraciones, pero aproxima-
damente en la mitad de los estudios
aparecen signos 6seos de espina bifida
oculta.

La prueba diagnéstica de eleccion
es la RM del raquis, que nos permite
observar el fi/um hipertréfico o lipo-
matoso y valorar el grado de descenso
del cono medular.

El tratamiento quirdrgico consiste
en la seccién del citado fi/um tras una
laminotomia lumbosacra2).

Diastematomielia

Es una malformacién que se carac-
teriza por un desdoblamiento sagital
de la médula espinal, en uno o varios
segmentos. Se acompaiia de un tabique
medial 6seo o fibroso que divide a la
médula en dos mitades, a veces incluso
con duramadre independiente.

En un pequefio porcentaje afecta
a varios niveles, siendo la localizacién
mds frecuente, la dorsolumbar. Fre-
cuentemente, se acompaﬁa de otras
malformaciones como: mielomenin-
goceles, meningoceles, lipomas, senos
dérmicos, hemivértebras con cifosis,
escoliosis y f7lum terminale hipertré-
fico. Pueden también asociarse mal-
formaciones viscerales (rifién, recto,
Utero).

Dentro de los estigmas cutineos de
esta malformacién, llama la atencién la
frecuencia de la hipertricosis en linea
media raquidea.

La TAC con metrizamida y la RM
raquideas son técnicas muy fiables de
diagnéstico y localizacidn, a pesar de
la muy frecuente coexistencia de esco-
liosis que dificulta el estudio de neu-
roimagen.

Recientemente, se ha clasificado
la diastematomielia en dos tipos: la
diplomielia tipo I, en la cual existen



dos médulas alojadas cada una en dura-
madres diferentes y separadas por un
septum 6seo, y la diplomielia tipo II,
en la que existe una tnica duramadre
para ambas médulas, que se hallan
separadas por un tabique fibroso.
Ambos tipos tienen los mismos sin-
tomas y signos.

La forma aislada tiene un pronds-
tico mds favorable. La cirugia de la dis-
tematomielia consiste en el fresado del
tabique intermedular, reconstruyendo
la duramadre en los casos necesarios y
desanclaje medular(3).

Quiste neuroentérico

Su incidencia es rara y se encuentra
con mayor frecuencia en el mediastino
posterior que dentro del raquis. Esta
malformacién consiste en un quiste
o trayecto fistuloso que, en su forma
mds pura, comunica el tracto respira-
torio o digestivo con la regién raqui-
medular. Representa la persistencia
parcial del conducto neuroentérico o
canal de Kovalevsky y se acompaiia,
frecuentemente, de anomalias verte-
brales de diferentes grados. El quiste
intraespinal puede diagnosticarse,
casualmente, al intentar clarificar un
quiste mediastino. Puede también
cursar con clinica de tumor medular,
siendo a veces dificil su diagnéstico.
Normalmente se acompafia de arac-
noiditis crénica debido a rupturas
quisticas previas.

El diagnéstico se realiza con RM y
el tratamiento quirdrgico depende de la
localizacién y de los 6rganos afectados.
A veces, se requieren cirugia en dos
tiempos, uno para el tracto digestivo o
respiratorio y el otro para la extirpacién
de la pars raquimedular.

Meningocele sacro anterior

El meningocele anterior es una
entidad rara en la que existe una her-
niacién del saco dural a través de la
cara anterior del sacro. El saco de la
malformacién, ademds de contener
duramadre, aracnoides y LCR, puede
albergar tejido neural.

Esta malformacién produce, por
lo general, anclaje medular pero si el
saco es grande, su diagndstico, en prin-
cipio, es el de una masa pélvica. Los

sintomas derivan de la compresién de
las estructuras pélvicas por la masa del
saco célico, provocando: estrefiimiento,
urgencia urinaria y/o dolor lumbar. En
la palpacién abdominal o exploracién
rectal, se puede apreciar al tacto una
masa blanda diagnéstica, que se defi-
nird y delimitard con la RM espinal.
La radiologia simple demuestra, en
ocasiones, un sacro en cimitarra, que
se puede ver también en otras masas
presacras como el teratoma. La mielo-
TAC con metrizamida es, asimismo,
diagnéstica.

Se recomienda tratamiento con-
servador cuando se trata de un saco
pequefio asintomdtico. Si es grande o
produce sintomatologia, se realizard
abordaje quirargico.

Tratamiento quirargico
del DEO

Se sefalan los principales detalles
quirdrgicos que haran una mas eficiente
y facil cirugia y evitaran las complicacio-
nes mas frecuentes, como son: el rean-
claje medular y la fistula postoperatoria
del LCR.

En cuanto al tratamiento del DEQO,
la cirugia es el tratamiento de eleccién
y debe practicarse antes de que den
comienzo los sintomas neuroldgicos.
La cirugia permite la prevencién del
desarrollo de un déficit neurolégico,
que puede ser irreversible y perma-
nente, una vez establecido, ya que una
vez que se detecten, el tratamiento
quirdrgico solamente podria restable-
cer un 25 0 50% de la funcién perdida,
aunque en la mayoria de los casos, Gni-
camente, actda frenando la progresién
del deterioro. El momento ideal para
la realizacién de la cirugfa es un tema
controvertido en los casos asintomati-
cos. El tratamiento quirdrgico precoz
tiene como objetivo la prevencién del
deterioro de la funcién motora y de los
sintomas urolégicos durante el creci-
miento.

Con las técnicas microquirdrgicas
actuales y la monitorizacién neuro-
fisiolégica intraoperatoria, se reco-
mienda el tratamiento quirdrgico
cuidadoso para evitar la traccién y la
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compresion del cono medular y de las
raices sacras.

Independientemente de la obliga-
toriedad del uso del microscopio y de
la coagulacién bipolar, se recomienda
practicar laminotomias osteoplasti-
cas (con reposicién intraoperatoria de
laminas) con objeto de minimizar al
maximo la posibilidad futura de cifoes-
coliosis.

Durante la cirugia del lipomielo-
meningocele, se debe pensar en que
el principal objetivo de la misma es
desanclar la médula espinal y que, a
veces, existen raices nerviosas funcio-
nantes, aberrantes, en el propio tejido
lipomatoso (especialmente, en el ado-
lescente). La mayor parte de los autores
desaconsejan una extirpacién total de
este Gltimo, y se considera razona-
ble limitar la reseccién del lipoma al
70-80%. El uso del laser, bien sea de
CO3 o Ytrio, se muestra muy eficaz en
la vaporizacién de la masa lipomatosa.
Uno de los mayores problemas en este
tipo de cirugia es el dilucidar cudndo
nos hallamos o no ante tejido neural
funcional. Para ello, es fundamen-
tal la monitorizacién con potenciales
evocados intraoperatorios motores y/o
sensoriales, asi como la estimulacién
intraoperatoria de las dreas S2, S3 y
S4, a través de manometria y/o registro
electromiografico.

Para evitar el reanclaje medular, se
agrandara el saco tecal con un parche
de duramadre artificial, dejando la
médula flotando en LCR para evitar
nuevas adherencias.

Con el fin de evitar la fistula de
LCR postoperatoria, se cerrard la dura-
madre con sutura no reabsorbible, con-
tinua y hermética. De la misma forma,
se tendrd especial cuidado en el cierre
de los planos superficiales, evitando los
espacios muertos. En el postoperato-
rio, se colocard al paciente en posicién
prona por un tiempo de 3-5 dias.

En la cirugia de la diastematomie-
lia, se realiza un fresado microscépico
y cuidadoso del tabique intermedular,
reconstruyéndose una tnica durama-
dre. Cuando esta malformacién se
acompafia de filum terminale hiper-
tréfico se deberin liberar, simultinea-
mente, ambos anclajes.
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El tratamiento del seno dérmico es
siempre la cirugia radical y temprana,
antes de dar ninguna sintomatologia
por anclaje medular o meningitis. El
neurocirujano debe ser riguroso en la
extirpacién completa del tracto y del
tumor intradural, si existiera.

En los casos de filum terminale
hipertréfico o lipomatoso con médula
anclada, la cirugia minimamente
invasiva con seccién endoscépica del
filum, también puede ser una opcién
recomendable(14).
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Paciente de 3 afios de edad, derivado por su pediatra
de zona por angioma en la regién lumbosacra, con pequefio
orificio cutaneo.

Anamnesis

La historia clinica revelaba un episodio previo de menin-
gitis, de etiologia no filiada, hacia un afio. Por lo demas,
no figuraban otros antecedentes personales importantes.
El cuadro infeccioso meningeo fue tratado por el pediatra
con éxito, tras ingreso en hospital comarcal y antibioterapia
(cefotaxima y vancomicina).

El paciente es derivado a la consulta de neurocirugia por
sospecha de disrafismo espinal oculto.

La exploracién neurolégica del nifio era completamente
normal para su edad, excepto por la presencia de un pequefo
angioma cutaneo de 2 cm asociado a orificio cutaneo en el
centro del angioma (Fig. 5).

Prueba radiolégica
Se realiza RM lumbosacra en nuestro centro, eviden-
ciandose trayecto tubular hipointenso en secuencias T1 e
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Caso clinico

hiperintenso en T2, que se extiende desde la superficie
cutédnea lumbar en linea media hasta intrarraquidea, en
comunicaciéon con cordén intratecal, que se ubica poste-
rior y lateral derecho a raices del filumy alcanza el cono
medular a nivel L2-L3.

Se asocia a imagen quistica a nivel L1-L2, redondeada
de 1 cm de diametro de intensidad, de sefial similar al LCR
en todas las secuencias realizadas (no present6 realce tras
la administracién de contraste), que podria corresponder a
quiste epidermoide/dermoide intramedular, asociado al tracto
fibroso (Figs. 6y 7).

El nifio fue intervenido quirdrgicamente por neurociru-
gia, realizandose laminotomia osteoplastica (con reposicion
de las apofisis espinosas) y con técnicas microquirdrgicas
y monitorizacién neurofisiolégica intraoperatoria, se realiza
una reseccion completa del tracto fibroso y del quiste intra-
medular, llegandose desde la piel al quiste intramedular
conectado al trayecto fibroso. La evolucién quirtrgica fue
favorable sin complicaciones y sin empeoramiento motor
y urodinédmico.

Figura 5. Foto de la zona lumbosacra del ~ Figura 6. RM (T2) que evidencia seno dérmico  Figura 7. Dibujo representativo del

paciente, observandose pequefio angioma 'y tracto fibroso.
asociado a orificio cutaneo por encima del

pliegue interglateo, indicativo de disra-

fismo espinal oculto.

tracto fibroso conectado al cono
medular.
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&9 Cuestionario de Acreditacion
L e

A continuacidn, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que
debera contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.

Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de
caracter unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se
podran realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes nimeros de la revista durante el periodo sefialado
en el cuestionario “on-line”.

Caso clinico
14. ;Cual es la principal complicacién

El disrafismo espinal oculto
9. ¢Cuildelos sintomas descritos, no

e. Mielografia lumbar.
12.:Cudndo se debe sospechar de la

estd relacionado con el sindrome
de médula anclada?
Trastorno de esfinteres.

presencia de un seno dérmico con
comunicacién intrarraquidea?

del seno dérmico con trayecto fi-
broso que comunica la piel con el

a. a. Por la presencia de un hoyuelo espacio intrarraquideo?

b. Pie equinovaro. cutdneo en el pliegue inter- a. Escoliosis.

c. Escoliosis. gliteo. b. Pie equinovaro.

d. Ataxia en los miembros infe- b. Por la presencia de un angioma ¢. Dolor lumbar.

riores. plano en las nalgas. d. Meningitis.

e. Dolor lumbar. c. Por la presencia de un hoyuelo e. Fistula de LCR por el trayecto
10. La ecografia lumbar es una prueba cutdneo, por encima de pliegue fibroso.

diagnéstica en los nifios con sos- intergliteo en la regién lumbar.  15.En la exploracién fisica del nino,

pecha de disrafismo espinal oculto

(DEO):

a. En todos los nifios con angioma
cutdneo en region lumbar.

b. En nifios con menos de 3 afios
con lesiones cutineas sospechas
de DEO.

c. En nifios con menos de 6 meses
con sospecha de DEO.

d. En nifios con menos de 5 afios
con ausencia de apdfisis espi-
nosa de L5-S1.

e. En todos los nifios con estigmas
cutdneos en regién lumbosacra.

11. ;Cudl de las siguientes pruebas ra-

diolégicas es mds especifica para
diagnosticar el disrafismo espinal

d. Por la presencia de una asi-
metria de la musculatura en la
regién lumbar.

e. Porla ausencia de apéfisis espi-
nosa de S1.

13. El tratamiento quirtrgico del dis-

rafismo espinal oculto (DEO) con

médula anclada estd indicado:

a. Enlos pacientes con evidencia
radiolégica de escoliosis.

b. En los casos de DEO con
médula anclada y clinica neu-
rolégica progresiva.

c. Profilicticamente en los pacien-
tes con diagnéstico de médula
anclada antes que se desarrolle
la clinica neurolégica.

16.

¢qué estigma cutdneo es mds sos-

pechoso de seno dérmico con tra-

yecto fibroso asociado a médula

anclada?

a. Angioma cutineo.

b. Ausencia de palpacién de ap6-
fisis espinosa de S1.

c. Asimetria en el pliegue inter-
gliteo.

d. Oirificio cutineo por encima del
pliegue intergliteo.

e. INevus melanocitico.

¢A qué especialista deberia ser

derivado un paciente, ante la sos-

pecha de disrafismo espinal oculto

(DEO) con médula anclada y cli-

nica neurolégica?

oculto (DEO)? d. En todos pacientes con estig- a. Neurélogo.

a. Tomografia computadorizada mas cutdneos de DEQO, inde- b. Neurofisiélogo.
(TAC). pendiente de la presencia de c. Urélogo.
Ecografia lumbosacra. médula anclada. d. Neurocirujano.

c. Radiografia de la columna lum- e. En pacientes con ausencia de la e. Traumatdlogo.

bar.

d. Resonancia magnética.
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apdfisis espinosa de L5 y S1, sin
otras alteraciones en la RM.
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