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RESUMEN

La malformacién del corddn espinal hendido es una forma rara de disrafia espinal
oculta, se reporta que representa el 3 % de los disrafismos ocultos. El mayor
porcentaje de ellos es de localizacién lumbar. En la literatura cubana solo tenemos
referencia de 2 pacientes publicados, una adulta y otro caso pediatrico. Se reporta
un recién nacido remitido a nuestro centro por presentar meningocele occipital.

Se detecta la presencia de una fosita en regién sacro-coccigea, hipotonia muscular
en miembro inferior derecho, pie varo con poca movilizacién del miembro, e
incontinencia de esfinter vesical y anal. Los estudios de imagen demuestran la
presencia de 2 hemimédulas a nivel lumbar, por lo que se confirma que el recién
nacido presenta un sindrome de malformacion del cordon espinal hendido, una
entidad poco comun. Presenta, ademas, la particularidad de haber sido
diagnosticada en el periodo neonatal por exhibir desde su nacimiento
manifestaciones clinicas, como consecuencia de esta entidad, aspecto también
relevante, pues, habitualmente, la afeccidon expresa la sintomatologia mas tarde en
la vida, o se mantiene asintomatica.

Palabras clave: malformacién del corddn espinal hendido, disrafia espinal oculta,
diastematomielia, diplomielia, meningocele, recién nacido.

ABSTRACT

Split spinal cord malformation is a rare form of occult spinal dysraphia and is
reported in 3 % of occult dysraphisms which are mainly located in the lumbar
region. The Cuban literature made reference to two patients with this condition, an
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adult and a child. This is the case of a male newborn referred to our center because
he presented with occipital meningocele. The examination revealed a small fossa in
the sacrococcygeal region, muscular hypotonic in his right lower limb, varus foot
and little movement as well as anal and vessical sphincter incontinence. Imaging
studies show the presence of two hemicords at the lumbar region, so it is confirmed
that this newborn infant had split spinal cord malformation syndrome, which is an
uncommon entity. It is interesting to note that this malformation was diagnosed at
the neonatal phase because of its clinical manifestations, a relevant aspect since
this illness generally shows its symptoms in later life or remains asymptomatic.

Keywords: split spinal cord malformation, occult spinal dysraphia,
diastemanomyelia, diplomyelia, meningocele, newborn.

INTRODUCCION

Ollivier fue quien, por primera vez, utilizé el término de diastematomielia, en 1837,
que proviene del vocablo griego diastema (separacién) y myelo (médula).

En ocasiones se menciona también la diplomielia como sinonimia, pero Pang y otros
definieron que la diastematomielia se refiere cuando la médula esta separada
sagitalmente, y cada corddn esta envainado por la dura de manera individual,
separadas por un septum rigido (tipo 1), mientras que en la diplomielia una sola
vaina de la dura cubre la médula dividida sin un septum rigido (tipo 2).'? En la
actualidad tanto la diastematomielia, como la diplomielia, se incluyen en el término
malformacién del cordén espinal hendido (MCEH).3

La MCEH es una forma rara de disrafia espinal oculta. Se reporta que representa el
3 % de los disrafismos ocultos. El mayor porcentaje de ellos es de localizacion
lumbar.2* En la literatura cubana solo tenemos referencia de 2 pacientes
publicados, una adulta y otro caso pediatrico, este ultimo de inicio sintomatico en el
tercer afo de vida.>® Este es el primer caso reportado en nuestro servicio desde su
fundacion en 1992, y tiene la particularidad de ser un recién nacido con evidencia
de manifestaciones clinicas, como consecuencia de esta entidad, lo cual también es
relevante, y nos ha motivado a presentar los aspectos clinicos de este caso, pues
no es comun que se manifieste sintomaticamente tan temprano, segun lo revisado
en la literatura internacional.

PRESENTACION DE CASO

Se trata de un recién nacido del sexo femenino, hija de una madre de 19 afios de
edad, Gi-Po-Ao, con captacidon intermedia del embarazo a las 17 semanas, sin
antecedentes patoldgicos maternos de enfermedades, ni de alteraciones en los
estudios prenatales establecidos para el seguimiento del embarazo. Parto distécico
por cesarea a las 40 semanas por estado fetal intranquilizante, liquido meconial,
puntaje de Apgar 9-9 y peso de 3 260 g. En el examen fisico inicial se detecta como
hallazgo positivo una tumoracién en la region parieto-occipital, en la linea media,
de consistencia blanda, cubierta por membrana integra, de cerca de 2 cm.
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Se remite a nuestro servicio de Neonatologia desde el hospital materno donde nacié
por presentar esta anomalia, y con la impresion diagndstica de encefalocele.

Aqgui se constata, ademas, la presencia de una fosita en regidén sacro-coccigea,
hipotonia muscular en miembro inferior derecho, pie varo con poca movilizacién del
miembro, e incontinencia de esfinter vesical y anal (Fig. 1).

A B

Fig. 1. A: fosita en regldn sacro-coccigea. Pliegues anales
ligeramente protruldos por la Incontinencla de esfinter. B; pie varo
con hipotonia muscular en miembro inferior derecho.

En la tomografia computarizada de craneo se aprecia imagen hipodensa
(densidades 5-10 UH) correspondiente a liquido cefalorraquideo y discontinuidad de
tabla interna; y en resonancia magnética de craneo, se aprecia imagen hiperintensa
y homogénea que protruye a nivel occipital a través de un defecto dseo, sin que
exista protrusién del tejido encefalico. Hemograma y coagulograma normal.

Se decide el tratamiento quirdrgico de urgencia por Neurocirugia para correccion
del defecto, y se confirma el diagndstico de meningocele, sin compromiso de otras
estructuras (encéfalo).

La evolucién posoperatoria fue favorable, pero no existia correspondencia de las
manifestaciones clinicas neuroldgicas de afectacion del miembro inferior derecho e
incontinencia esfinteriana, con su problema del meningocele occipital. Se decide
realizar otros estudios de imagen. En la resonancia magnética de la columna, en su
corte axial de abdomen, se observa inicialmente en regién toracica saco dural, con
médula normal, y descendiendo hacia regién lumbar alta, dos hemimédulas con
discreta dilatacion del canal (Fig. 2). En ultrasonografia de columna lumbar alta, se
observa saco dural ecollicido que confirma la presencia de dos hemimédulas (Fig. 3).
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Fig. 2. Resonancia magnética en corte axial T2. A: columna dorsal
baja normal. B: columna lumbo-sacra que muestra la medula
dividida en 2 hemimeédulas.

A B

Fig. 3. Ultrasonido en corte axial. A: columna dorsal baja normal.
B: columna lumbo-sacra gue muestra la meédula dividida en 2
hemimedulas.

DISCUSION

La MCEH es un defecto en la embriogénesis del tubo neural que podria ser debido a
la formacién de un tracto endomesenquimatoso por un canal neuroentérico
accesorio, entre el saco germinal y el amnios, lo cual divide el canal neural y la
notocorda, que da origen a una médula bifida. Segin el momento de la formacion
del tracto endomesenquimatoso y la infiltracién mesenquimatosa subsecuente, el
tubo neural puede dividirse en 2 componentes separados con un septum 0seo 0
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fibrocartilaginoso (diastematomielia), o permanecer un tubo neural simple con un
cordodn dividido por tejido fibroso (diplomielia), por lo que se considera en la
actualidad que ambas condiciones tienen una embriogénesis similar.t”

Esta malformacién congénita es mas comun en el sexo femenino, tal como reportan
en estudios de serie de casos.®® Coexiste generalmente con otras malformaciones
raquimedulares como: mielomeningocele, siringomielia, lipomielomeningocele,
hemivértebras y otras.21%!! La MCEH, a su vez, se expresa en 3 grupos de
manifestaciones clinicas, los cuales pueden dar la pista para estudiar y diagnosticar
esta anomalia. Los 3 grupos de manifestaciones clinicas serian: alteraciones
cutaneas, deformidades ortopédicas y sintomas o signos de disfuncién neuroldgica.
Las alteraciones cutaneas que acompanan a la afectacion medular pueden ser
manchas color vino de oporto en region lumbar y facial, poro dérmico, fistula de la
piel, hipertricosis acentuada, hemangioma, manchas oscuras o hipopigmentadas,
acrocordones, seudocolas y colas verdaderas y lipomas cutaneos. Las deformidades
ortopédicas que se presentan pueden ser escoliosis intensa, pie cavo-varo, dedos
en garra y restriccion de la movilidad. La expresion de la disfuncidon neuroldgica
esta dada por alteraciones sensitivas de las extremidades inferiores, debilidad y
atrofia de los miembros, hiporreflexia rotuliana bilateral y simétrica, aumento de la
dorsiflexion lumbar y afectacion del tono esfinteriano anal y vesical. 121>

El paciente que se presenta exhibia algunas de las manifestaciones relacionadas
con los 3 grupos; en este sentido, como manifestacién cutanea, tenia el hoyuelo
sacro-coccigeo, que como apuntan algunos autores, 617 puede calificarse de
marcador o estigma de una disrafia cerrada. Dentro de las afectaciones
ortopédicas, el pie varo; y por ultimo, los hallazgos neuroldgicos de hipotonia e
hipomotilidad del miembro inferior derecho, asi como incontinencia esfinteriana.

Clasicamente se describe que las manifestaciones clinicas, como consecuencia de la
MCEH, no comienzan tan temprano en la vida,'%7:18 incluso puede ser
diagnosticado fortuitamente, estando el paciente asintomatico.® En ocasiones el
comienzo de la sintomatologia aparece con el crecimiento del nifio y esta
determinado por la presencia de médula anclada.?2°

En el estudio de Miller y otros se sefiala un caso en el cual la edad de inicio de las
manifestaciones neuroldgicas fue antes del primer afio de vida, pero no esta
explicito si comenzaron en el periodo neonatal, o en los meses siguientes de la
etapa de lactante.'? Este paciente se presentd con disfuncidon vesical, déficit
sensorial y debilidad, y respecto a las manifestaciones musculo-esqueléticas
presentaba disrafia espinal, pie cavo y escoliosis.

Carrasco y otros?! reportan un caso de holoprosencefalia lobar asociada a
diastematomielia, en el que un neonato presentaba paresia congénita de ambos
miembros inferiores, y mencionan que no encontraron descrita previamente la
asociacion entre la forma menos severa de holoprosencefalia y la afectacion motora
de los miembros inferiores, la cual estaba presente desde el periodo prenatal, y
consideran que probablemente era debido a la malformacién medular
acompafante.

Un neonato con diagndstico prenatal de una lesidon lumbar, y que se comprobd
posnatalmente la presencia de diastematomielia asociada con mielosquisis en un
hemicordén, exhibié en el examen neuroldgico pobre respuesta motora de la
extremidad inferior derecha con alguna rigidez en la caida del pie de ese lado,
mientras que en la extremidad contralateral se not6 disminuciéon de la fuerza
motora con cierta hipertonia.??
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Los casos mencionados anteriormente son apenas los que hemos podido identificar
en la literatura internacional que presentaron sintomatologia desde el periodo
neonatal, por lo que nuestro paciente resulta relevante en este sentido.

Mediante estudio de ultrasonografia a la embarazada se puede identificar esta
anomalia en el periodo prenatal.#1820.23.24 | 5 captacion del embarazo de la madre
de este paciente no se hizo tempranamente, pero a partir de su captacion, no se
hace referencia a que haya tenido alteraciones en los estudios de seguimiento a la
embarazada para detectar anomalias prenatales. En el periodo posnatal el
diagnostico de esta entidad se fundamenta en las manifestaciones clinicas
mencionadas anteriormente, junto con los estudios de imagen (ultrasonido,
tomografia computarizada y resonancia magnética nuclear).'®2526 Para algunos
autores la resonancia magnética es el estudio imagenoldgico mas sensible para
detectar un paciente con MCEH, y como tal, debe ser de primera eleccién en
aquellos casos de alta sospecha diagndstica,!®?” o para confirmar los hallazgos
detectados por ultrasonografia, y perfilar otros detalles prondsticos.?* Ademas,
recomiendan que debe realizarse a lo largo de toda la médula, ya que los defectos
en la piel no siempre estan sobre el disrafismo espinal, como ha sido demostrado
en estudios de serie de casos.!®

Para el tratamiento de este tipo de paciente se necesita de un equipo
multidisciplinario, que incluye a neonatdlogos, neurocirujanos, ortopédicos,
fisiatras, imagendlogos, urdlogos, genetistas y pediatras.

Se concluye que la paciente que se presenta con MCEH tiene una entidad poco
comun, y tiene ademas la particularidad de haber sido diagnosticada en el periodo
neonatal, por exhibir desde su nacimiento manifestaciones clinicas, como
consecuencia de esta entidad, aspecto también relevante, pues, habitualmente, la
afeccion expresa la sintomatologia mas tarde en la vida o se mantiene
asintomatica.
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