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I INTRODUCCION

Infinidad de veces hemos escuchado la frase ila
Naturaleza es muy sabia!. El proceso que lleva a la
formacién de un nuevo ser humano es muy complejo,

desde el to de la mi fecundacibn en que se

inician una serie de cambios morfolégicos para constituir

el disco embrionario, del cual, poco a poco, se formarin

fas diferentes partes de! organismo.

Durante este perfodo mbitiples factores intervienen
para que finalmente llegue a término el embarazo, sin
embargo, es bien conocido que también pueden estar
en juego diversos factores que pueden condicionar que
fa formacibn de un nuevo ser sea fallida, ya sea en
forma parcial o total, y que esta falla puede o no ser
tan severa como para permitir que éste llegue a término

y se cumpla, entonces, "el milagro” de la vida.

La mayorfa de las ocasiones en que se produce
un aborto espontineo, es debido a que las alteraciones
en la formacibn del embribn eran muy importantes, al
grado de ser incompatibles con la vida, y sobreviene,

pues, el término de la misma de manera muy prematura.



Sin embargo, no siempre sucede asi. En ocasiones
las alteraciones en fa formacibn del embrién no son tan
severas como para interrumpir el embarazo, -digamos-
en forma patural... Existe un nOGmero muy extenso
de alteraciones funcionales Yy anatémicas que son
compatibles con la supervivencia de este nuevo ser,
es decir, permiten llegar a término un embarazo aunque
con defectos que, de no ser por los avances cientificos
Yy tecnolbgicos a los que ha llegado actualmente la
humanidad, estarfa condenado a fallecer en un japso
mayor o menor, dependiendo del grado y tipo de

alteracién.

Las Disrrafias Espinales comprenden un grupo de
alteraciones en la embriogénesis caracterizadas por un
defecto de fusibn del tubo neural. Dentro de este
problema existen diferentes grados que provocarén
manifestaciones cllnicas que, poco a poco, mermarin
la funcibn del individuo, comprometiendo asl su
desarrollo flsico y psicolégico dentro de una sociedad,
ademis de traer al individuo, riesgo de complicaciones

que pueden poner en peligro su vida.

Dado que estas = alteraciones son congénitas, es

decir, d ser detectad desde el nacimiento, la
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importancia de tratar las mismas en forma temprana es
vital, con objeto de poder ofrecer a estos nuevos seres

una vida sana y completa.

La palabra Disrrafia proviene del prefijo griego
"dys®, que significa desorden, imperfeccién, mal estado;
y "rhaphé® que significa sutura (1). Aplicado ésto a
las Disrrafias Espinales, se entiende, pues, que se trata
de un defecto en Ja fusibn o coalescencia del tubo
neural, que trae como resultado malformaciones diversas
que veremos mis adelante; algunos ejemplos de éstas
son el meningocele, mielomeningocele, lipomeningocele,

etc.

Existen diversas  clasificaciones de acuerdo a los
componentes de la malformacién. Para fines didacticos
hemos escogido la clasificacién de Byrd la cual es una
modificaci6n de la propuesta por Harwood-Nash y col.,
ésta estd basada en la presencia o ausencia de una masa

dorsal (2) (Tabla 1).

La primera categorla consiste en Disrrafias Espinales

asociadas a una masa dorsal no cubierta por piel, estas

ielocele y miel ingocel

son




La segunda categoria consiste en Disrrafias
Espinales asociadas a masa dorsal cubierta por piel,
comprende lipomielomeningocele, mielocistocele Y

meningocele posterior.

La tercera categoria consiste en Disrrafias Espinales
sin masa dorsal (Disrrafias ocultas) y que comprende
el grupo mis amplio: diastematomielia, seno dérmico
dorsal, lipoma espinal, meningocele sacro anterior,
meningocele torfcico lateral, y sindrome de la notocorda

hendida.

La clasificacibn y terminologfa de los trastornos
de desarrollo espinal ha tenido variaciones, y en
diversas épocas han nacido términos que, al paso de
los afios, permanecen, sin que en sentido estricto

describan la alteracitn.

Asl  pues, ter térmi como Espi bifida
abierta, Espina bifida oculta, Espina blffida qulstica.
Si tomamos en sentido estricto estos términos, podrlamos

decir que Ja Espina blfida oculta se refiere a aquellos
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en los cuales el defecto de fusiébn no es visible
como el caso- de la diastematomielia, o aquellos casos

en que como hallazgo al realizér una radiograffa simple



de columna detectamos falta de fusién de alguna vértebra

sin que necesariamente exista compromiso neuroldgico.

En el caso de la Espina blfina abierta, actuaimente
se utiliza en forma indistinta el término de Espina bifida
quistica, aunque en sentido estricto, al hablar de Espina
bffida abierta, deberlamos referirnos a aquellos estados
en los que no existe un verdadero epitelio cubriendo
el defecto, tal es el caso del mielomeningocele o el
raquisquisis (Fig 2,d y 2,e); en cambio, al hablar de
Espina bifida qulstica, habrla que sefialar en sentido
estricto a aquellos defectos en los que existe una masa
dorsal qulstica epitelizada en mayor o menor grade, como

el caso del meningocele, lipomielomeningocele, etc.

ia importancia primordial de estos trastornos radica
en el compromiso neurolbgico que puede tener cada caso

en particular.

Dado que existen diferentes tipos y grados de
malformacién, la clinica que presente el paciente serd
muy variabte. Es importante ademé&s, tomar en cuenta
que la clinica puede tener relacién directa con la

malformacién espinal por si misma, o estar relacionada



con otras alteraciones que se asocian a estos defectos
espinales. La incidencia de malformaciones asociadas
a Disrrafias Espinales puede ser de hasta 92.5%, siendo
las més frecuentes: médula anclada 66%, y maiformacién
de Arnold-Chiari tipo Il 38%, otras malformaciones
asociadas son: siringomielia 28.5%, Arnold-Chiari tipo

1 19%, hidromielia 73, y diastematomielia 83 (3).

Las manifestaciones clinicas, como se mencioné
previamente, pusden variar dependiendo del grado de
alteraci6bn y la localizacibn de ésta. Asl, pues, si la
Disrrafia compromete tejido nervioso puede haber
alteraciones sensitivas, motoras y/o de esfinteres,
pudiendo ser desde sblo leves alteraciones sensitivas,
hasta la paraplejia, anestesia con nivel sensitivo
determinado por [a topograffa, e incontinencia de
esfInteres. En ocasiones, la alteracibn neurolbgica en
las Disrrafias radica solamente en afeccibn esfinteriana,
lo cual implica un problema diagnéstico, ya que al ser
una alteraci6bn congénita, la valoracién cllnica no es
posible desde el nacimiento, y se hace necesario contar
con tecnologla especializada para que, una vez teniendo
la sospecha de afeccibn a dicho nivel, sea posible
realizar estudios radiolbgicos especiales, asl como

electrofisiolégicos. para poder establecer el grado de
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afeccién (3-13).

En algunos casos leves, sin embargo, no es sino
hasta la adolescencia o la edad adulta, que los pacientes
inician con sintomatologfa neurolégica (14-17). En otros
casos en los que existe algin defecto visible sobre la
regibn dorsal (lipoma, pelos), no es sino el defecto

estético lo que hace al paciente solicitar ayuda y

tr ito del

A través de los aflos y con el advenimiento de
nuevas y diferentes técnicas, el diagnéstico de este
tipo de anomallas ha variado. Es obvio que cuando se
trata de defectos con algin estigma cuténeo, como pelos,
hundimientos, angiomas, o se trata especificamente de
Espina brfida abierta o qulstica, el diagnéstico puede
y debe ser realizado al momento del nacimiento; sin
embargo, existen casos de Espina bifida oculta, que
no es sino con base en trastornos secundarijos al dafio

neurolégico, que pued ser d dos. Por otro lado,

ademfis del diagnéstico clfnico, es necesaria la ayuda
de otros métodos para determinar las alteraciones
anatémicas que no p‘odemos ver. Tal es el caso de los

di de i . Con la invencién de los Rayos X

a principios de siglo, y el uso propagado de este método
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diagnéstico, se empiezan a realizar los primeros

diagnésticos radiolégicos de estos padecimientos.

Posteriormente se agrega el uso de materiales de
contraste, mds tarde, hacia los aflos 70's el advenimiento
de la Tomografla Axial Computada (TAC), simple y
contrastada, y finalmente en los 80's y 90's la
Ultrasonograffa (USG), y la Imagen de Resonancia
Magnética (IRM).

En su época, cada uno de estos métodos ha sido
sumamente @Gtil para acercarse, cada vez més, a un
diagnfstico més preciso que ha derivade en un wmejor
entendimiento de la patologfa y, por ende, en un mejor

a ordaje quirGrgico de estas lesiones.

En un principio las Rx permitfan, con bastante
certeza, detectar el sitio exacto de la falta de fusién
a nivel vertebral, posteriormente, con el uso de medios
de contraste, se empezb a delimitar la conexién del
espacio subaracnoideo con algunos defectos como el

Meningocele.

Sin embargo, la gran variedad de malformaciones

estaba lejos de ser evaluada por completo solamente con



Rx simples y contrastadas. Hubo wun perfodo de
estancamiento en cuanto a diagnbstico y tratamiento,
ya que existla patologla que no se detectaba con tanto
detalle como en (a actualidad, y por ésto el tratamiento,

en ocasiones, era incompleto o tnadecuado.

En los afios 70's, con el advenimiento de la TAC,
los diagnbsticos empezaron a ser mis precisos, y, por
jo tanto, el tratamiento quirirgico cada vez mejor. Sin
embargo, la TAC tiene el inconveniente de que aparte
de producir radiaci6n jonizante, s6lo se obtienen
imbgenes axiales y reconstrucciones en plano sagital
y coronal que, en ocasiones, distan de acercarse a la

realidad anatémica del defecto (25-28).

En flos afios 80's, la USG gana terreno dentro de
fa imagenologfa; es un estudio de bajo costo, no produce
radiacin y puede identificar ciertas caracteristicas
anatémicas con bastante precisibn; sin embargo, se

traron limi , era necesario un defecto 6seo

amplio para permitir la adecuada exploracibn vy

diagnéstico (29-33).

Durante la misma década de los 80, surge la IRM,

estudio de imagen que revoluciona el diagnbstico de la

]



patologla del Sistema Nervioso, dada la fidelidad de
reproduccién anatémica. Permite delimitar diferentes
"densidades” de tejidos y dar un diagnéstico mis
especlfico de la patologia estudiada. Sin embargo, no
se escapd de tener limitantes. La IRM permite el estudio
multiplanar, pero no muestra adecuadamente el tejido

6seo, factor muy importante en las Disrrafias.

La solucién de estas limitantes de cada estudio ha
sido resuelta utilizando dos o més modalidades para llegar
a un diagnstico mas certero, es asi, pues, que en
mlltiples sitios se utiliza conjuntamente IRM, TAC, USG,
Rx simples. Sin embargo, dada la no invasividad de

la IRM y la fidelidad anatémica, actu te se considera

el estudio diagnéstico de eleccibn para pacientes con

Disrrafias espinales (33-30}.

A pesar de considerarse el estudio de lmagen de
elecciébn para las Disrrafias, la IRM tiene la desventaja
de no poder dar una informacion sobre el defecto 6seo
que sobrepase a la obtenida por TAC. Los estudios
realizados a la fecha, utilizando TAC, estan enfocados
a cortes axiales con o sin contraste que, por un lado
nos muestran el defecto 6seo en fragmentos al realizar

cortes axiales, y por otro lado, al utilizar medio de
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contraste se convierte en un método invasivo, que
ademds, en casos de médula anclada, conlleva un riesgo
mayor de dafio medular por la posicibn o situaci6n

anormal de la médula espinal (35).

Al paso del tiempo, el tratamiento de estas
alteraciones ha tenido diferentes corrientes en cuante
al tiempo ideal para la correcciébn y al tipo de cirugla

para aliviar este mal.

Es muy importante el hacer una adecuada valoracién
neurolégica preoperatoria, con objeto de que podamos
tener parametros adecuados para evaluar la respuesta

al tratamiento (18-22).

En la actualidad, la tendencia es que, una vez
hecho el diagnéstico, la cirugla temprana podré ofrecer
al paciente mejores resultados, cada caso deberd
individualizarse dependiendo del tipo especifico de
patologfa, sin embargo, el alivio temprano de dicha
patologla podrd redundar en mayor beneficio para el
paciente (23). Por otro lado, en casos de Espina bifida
abierta, el riesgo de ruptura de la misma con creacibn
de fistula de Liquido Cefalorraquidec y la consecuente

predisposicién a infeccion, hace imperativo el tratamiento
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quiriirgico temprano de este tipo de lesiones (24).

La finalidad del presente trabajo es mostrar la
sensibilidad de la reconstruccién tomogréafica en tercera
dimensiébn, con objeto de complementar el estudio de

estas anomalias en la fusién del tubo neural.

A la fecha, no conocemos ninglin reporte en la
literatura sobre la utilizaciébn de este método no invasivo,
como complemento del estudio y diagnbstico de estas

16 . P,

mac . Per que podrla convertirse,

asoclado a la IRM, en los estudios de eleccién para el
diagnéstico mis preciso de estas anomalfas con objeto
de obtener una mejor y méis detallada informacién y asl
el planteamiento quirirgico podrs redundar en mejores

resultados para los pacientes.
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i EMBRIOLOGIA

En la actualidad no existe duda en cuanto a la
complejidad del desarrolio del Sistema Nervioso Central.
Dada su intrincada anatomfa, no podrfamos hacer a un
fado fa relacibn que guarda con estructuras como el
créneo, columna, meninges y vasos sanhgulneos. Las
relaciones entre estos diferentes componentes se hacen
evidentes desde etapas tempranas de fa embriogénesis,
y continGa durante el proceso de crecimiento después

del nacimiento.

El abordaje tradicional del desarrolio del Sistema
Nervioso Central, se ha basado primordialmente en la

embriogénesis de formas no humanas.

Desde los cursos de embriologla en Ja Escuela de
Medicina, se estudia la embriologla en modelos de aves
o anfibios, ademis de que dichos cursos tienen que
abarcar toda la embriofogfa, no pueden profundizar tanto

en un solo aspecto.

Por otro lado, los estudios dirigidos al Sistema
Nervioso, incluso en embriones humanos, y que han

permitido un conocimiento m8s amplio de las diferentes
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etapas y cambios, habitualmente son publicados en
revistas especializadas en la materia que pocas veces

estin al alcance del clinico (81-57).

Existen maltiples colecciones de embriones humanos
en diferentes etapas alrededor del mundo; sin embargo,
estas son mis bien conocidas por los anatomistas y

embriblogos y no por los clinicos.

Dentro de los trabajos mds destacados al respecto,

figuran los de los Doctores O'Rahilly y Muller (85-55).

Es desd la i i dacibn que inicia el

desarrolio del individuo. Durante las primeras cuatro
semanas, el ' cigoto sufre cambios importantes para
constituir finalmente el disco germinativo o embrién
trilaminar. Esto es, se han constituldo las tres capas
germinativas  primarias: el ectodermo, el mesodermo y

el endodermo.

A partir de Ia cuarta y hasta la octava semana,
se desarrolla el perfodo embrionario, el cual es
considerado el perfodo més importante del desarrollo
humano, ya que durante éste se lleva a cabo el principio

de la formaci6bn de todas las estructuras internas y

12



externas (58).

Es importante seflalar que, desde el punto de vista
embriolégico, este perfodo se divide en 23 etapas u
horizontes, cada una de las cuales tiene una duracibn

de 2 a 3 dfas y estin basadas en criterios morfolégicos.

En cuanto al perfodo fetal, que abarca desde la
novena semana hasta el nacimiento, .no se han
determinado etapas, por lo que las observaciones sobre
el desarrollo en la misma se basan en la edad gestacional

y tamafio del feto.

E! concepto del perfodo de terminacibn es importante
al analizar malformaciones durante el perfodo embrionario
y fetal. Se define el perfodo de terminacibn como el
punto més alld del cual no puede ocurrir - una
malformaci6bn especlfica. No todas las malformaciones
del Sistema Nervioso Central se puede pensar que
ocurran en un punto en el desarrollo, y algunas tienen
un amplio margen de tiempo. Para ilustrar estas

diferencias, se exponen los siguientes ejemplos:

El mielomeningocele se ha demostrado, tanto en

forma experimental como en embriones humanos, que

15



se desarrolla como resultado de la falta de cierre del
tubo neural, mas frecuentemente caudal. Si se consultan
las etapas de desarrollo embrionario, encontraremos que
el tubo neural se cierra hacia la etapa 12, por lo que,
cualquier embribn con el tubo neural abierto después

de esta etapa es anormal.

1a etapa 12 (3-5 mm. de longitud, 256 dias
postovulacién)  representa, pues, e periode de
terminacién para el mielomeningocele, y en este caso
en particular, se puede determinar el momento en que
dicha malformacién del Sistema Nervioso Central :';e puede

desarroflar.

En contraste, el perfodo de terminacién para la
microcefalia, por ejemplo, no es preciso desde el punto
de vista del andlisis cllnico y aun dificil determinar
mediante una evaluacién neuropatolégica. La microcefalia
puede ser ocasionada por mGlitiples causas y a cualquier
edad durante la vida prenatal. Existen en medio de estas
dos malformaciones, mOltiples anomalfas como la agenesia
del cuerpo calloso, hipoplasia del wvermis cerebeloso,
etc. En estas situaciones es posible acortar el perlodo

de tiempo en que pueden ocurrir a algunas semanas.

16



En los Gltimos afos se ha expandido el estudio
embriolbégico del Sistema Nervioso, Yy especificamente
se han centrado miltiples estudios al periodo de Ia

formacién del tubo neural.

En especial son siete las etapas que han tenido
mds expansibn en cuanto al desarrollo del Sistema

Nervioso Central.

ETAPA 8 (18 dfas)

Es la etapa de inicio de la organogénesis y no hay
somitas. Estin presentes la Iinea primitiva, la notocorda
y el nodo primitivo o de Hensen. La notocorda ests
fusionada ventralmente con el endodermo y con el
mesoblasto lateralmente, adem&s de tener un canal en
su interior. Se puede definir una placa neural pero la

presencia del surco es variable.

ETAPA 9 (20 dlas)

Esta etapa esti determinada por la presencia de
tres pares de somitas. La palabra somita proviene del
griego "soma®, que significa cuerpo. Las somitas originan
la mayor parte del esqueleto axial y la musculatura

concomitante, al igual que una buena parte de la: dermis.
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Se presentan ya fas dreas Que se  thesigraran
prosencéfalo, mesencéfalo y romboncifaly. La  placa
neural se estd invaginando y ol surcoy neural  estd
presente hasta en 708 de su extensidn, so  pueden

identificar algunas células de la cresta neural, (Flg 1,a)

ETAPA 10 (22 dins)

Quizds una de las eotapas mis  importintes del
desarrollo embrionario. Dentro de las carscteristices
més importantes en esta etapa filguran a prasancin de
& a 12 pares de somitas, el clerre Iniclol del tubo neural

y se detecta por primera vez el telencéfalo. (Flg 1,b)

El primer cierre del tubo neural se Have a cabo
en el rombencéfalo y/o la regibn cervical suparior. Fsto
fue encontrado en todos los embriones con niste o mAn
pares de somitas, pero el proceso de cierre Inlcia cuando
hay cinco pares de somitas. El modo en que «f tubo
neural se cierra es muy complejo ¢ involucra estructurss

aledafas.

Los pliegues neurales rostrales esién  tenjendo
cambios dramdticos y ia flexura o curvaturs mesenceléiics
se hace més aguda durante esta etapa. El clerre continug
del tubo neural es difm en las reglones youtrsl

it




(cerebro) y caudal (médula espinal). Es importante
recalcar que existen grandes diferencias en crecimiento
en las diferentes regiones. EI prosencéfalo aumenta,
el mesencéfalo no cambia, el rombencéfalo disminuye
y la médula espinal aumenta cinco veces de la etapa
9 a la 10. Los cambios en el cierre y la longitud, estan
relacionadas con el nivel de actividad mitética y la
formaci6n de nuevas somitas. Otro cambio a nivel caudal
es que la placa neural se extiende mas alld del canal
neuroentérico, donde existe una transicion de células

del neuroectodermo a ectodermo indiferenciado.

El desarrollo de la cresta neural se ha incrementado
notablemente y el primordio y surco 6pticos son apenas
identificables en las regiones rostrales del tubo neural

cerrado. (Fig 1,c)

ETAPA 11 (24 dfas)

Se caracteriza por la presencia de 13 a 20 pares

de somi ademis es la et en la que el neuroporo

L4 Lot

rostral se cierra.

Otros cambios importantes incluyen la transformacién
de la placa notocordal en notocorda y el contacto

continuo de la misma con el tubo neural suprayacente.y

19



La reqibn de la antigua linea primitiva, ahora se
incorpora a la eminencia caudal que estd en continuidad
con la notocorda caudal. El crecimiento global sufre una
desaceleracién en esta etapa, pero se nota un leve
crecimiento del prosencéfalo, ninguno en el mesencéfalo,
disminucién en ef rombencéfalo, aumento continuo en
fa médula espinal y disminucibn en la eminencia caudal.
Es por esto que, en el momento en que se lleva a cabo
el cierre bidireccional del tubo neural, el crecimiento

del cerebro se encuentra en cierta forma estético.

ETAPA 12 (26 dfas)
Los embriones en esta etapa tienen 21 a 29 pares

de it: ademés de completar el cierre del tubo neural

»

a nivel del neuroporo caudal. Después de esta etapa,
el material para la elongaci6n ulterior del tubo neural,
deriva de !a eminencia caudal mediante un proceso
llamado neurulacitn secundaria. Cuando el cierre del
neuroporo caudal se completa ya no existe continuidad
entre el neuroepitelio y la cavidad amnibtica, lo cual
tiene gran importancia cifnica. Otra caraterfstica de esta
etapa en cuanto al Sistema Nervioso Central, es que
1a notocorda se separa del endodermo y del tubo neural

précticamente en toda su Iongitud‘. (Fig 1,d)
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El sitio de cierre del neuroporo caudal, ha sido
de interés dada su relaci6n con la patogénesis del

mielomeningocele.

ETAPA 13 (28 dfas)

Esta etapa representa el primer momento en que
se han completado el cierre del tubo neural y el proceso
de neurulacibn primaria. Es Iimportante recalcar que
las cuentas sucedidas hasta el momento se han levado
a cabo durante el primer mes del embarazo. Ahora ya

existen entre 30 y 39 pares de somitas.

ETAPA 138 (32 dfas)

El prosencéfalo ocupa aproximadamente el 25% de
la longitud total del cerebro y existe ya la formacibn
temprana de los hemisferios cerebrales (en. una tercera
parte de los embriones) y de las placas cerebelosas.
Estin presentes tres capas en la pared del cerebro en

desarrollo.

Estas son, pues, las siete etapas en las cuales
podemos centrar la méxima atencién en cuanto a inicio
del desarrollio del Sistema Nervioso Central se refiere.
De ninguna manera debemos pensar que - todas las

malformaciones ocurren en este periodo, péro sI debemos
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tomarlo en cuenta como el periodo de mayor riesgo y
dentro del cual ocurren la mayorfa de las malformaciones

més frecuentes del Sistema Nervioso Central.

No todas las malformaciones del Sistema Nervioso
Central pueden explicarse sobre las bases del
conocimiento del desarrollo embrionario. Primero porque
cuando sucede un proceso anormal, habitualmente
involucran otras estructuras adyacentes. Segundo,
muchos factores que causan malformaciones son en forma
destructiva y no deteniendo o alterando el proceso de
embriogénesis, tal es e! caso de las infecciones. Tercero,
no todas las malformaciones tienen un perfodo de
terminacién preciso, por lo que el origen de las mismas
es puramente especulativo. Cuarto, algunas
malformaciones se encuentran asociadas con otras (por
ejemplo agenesia del cuerpo calloso y malformacién de
Dandy-Walker), sin tener necesariamente un factor
etiolégico com(in. Quinto, dentro de cada grupo de
malformaciones, algunas estan asociadas con sindromes
genéticos de expresibn variable. Debido a estos y otros
factores, es preciso considerar algunas malformaciones
como inexplicables desde el punto de vista de la
embriologfa. Sin embargo, hay que recordar que algunas

sT pueden definirse con precisibn en ciertos grupos (59).
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La manera de evaluar las malformaciones del Sistema
Nervioso Central puede hacerse més sencilla si se aprecia
la secuencia de eventos involucrados. No todas las
evoluciones adversas son malformaciones, pueden ser

también déficit funcionales o muerte intrauterina.

Asi pues, existen tres niveles a considerar. EIl
primero es la causa que se refiere a la accibn de un
factor ambiental sobre el embri6n, dentro de éste se
incluyen drogas, agentes quimicos, infecciones vy
problemas dietéticos. Con base en ésto se considera
el segundo nivel que serd el mecanismo, esto es, las
reacciones dentro del embrién. Dentro de este mecanismo
se contemplan alteraciones cromosémicas, falta de
sustrato o precursores, fuentes de energlq aItefadas,
inhibicibn enzimitica y cambios en las caracteristicas

de la membrana.

La reacci6én provocada por lo anterior nos flevars,
pues, al tercer nivel, la manifestacion propiamente que
no significa otra cosa que la patogenia actuando en uno
o mids de los siguientes: falla en la interaccién celular,
reduccibn en la biosintesis, alteracién en el movimiento
o cambios morfogenéticos, ruptura del tejido, muerte

celular o alteraci6bn en las secuencias de diferenciacibn,
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Finalmente, todo esto completard la secuencia y resultars
en la evolucién, por ejemplo, de malformacibn, retraso

en el crecimiento, déficit funcional o muerte intrauterina.

A pesar del avance en el conocimiento del desarrollo
embrionario, sé6lo algunas malformaciones, como se indicé
previamente, tienen un perlodo de terminacién que hace
posible determinar con cierta exactitud el momento en
que sucedieron. Sin embargo, lo més importante
constituye el saber la etiologla con objeto de prevenir
éstas. Sin embargo, a la fecha se sabe que la
etiologfa es multifactorial. Conocemos algunos téxicos
que pueden provocar alteraciones durante este perfodo
tan importante, sblo nos queda, poco a poco, intentar
eliminar tantos factores etiolbgicos como sea posible,
con el fin de intentar abatir la incidencia de estos
defectos, que si bien, muchos no son mortales por sf
mismos, sf producen alteraciones que Ilevan a un

individuo a tener una vida Ilena de sinsabores.
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HI  ANATOMIA

La anatomia, escribi6 Vesalio en el prefacio de su
Fabrica (1543), "debe ser considerada como el cimiento
més firme de todo el arte médico y su elemento

primordial" (60).

"La anatomla es a la fisiologfa, lo que la geografia
es a la historia® (Fernel): es el escenario de los

acontecimientos (60).

Sin duda alguna, al paso del tiempo y desde hace
muchos afies, el conocimiento anatémico ha dado la pauta
del conocimiento médico. Al hablar de practicamente
cualquier tipo de patologla, no podemos pasar por alto

el conocimiento del sustrato anatémico de la misma.

Ya anteriormente hablamos del desarrollo
embrionario, que no es otra cosa que el conocimiento
anatémico de Ila organogénesis. Intentaremos pues,
esbozar- las bases anatébmicas de las Disrrafias en
general, partiendo, por supuesto, del "conocimiento de
la anatomla normal de las estructuras que se encuentran

comprometidas en la patologla que nos ocupa.
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Al describir la anatomia de las Disrrafias, tendremos
que tener un entendimiento de las diferentes estructuras
involucradas en esta malformaci6on congénita. Asl pues,
tomaremos en cuenta fla columna vertebral, masculos
paravertebrales y piel como continente, y la médula
espinal y/o raices nerviosas con su cubierta (meninges)

como contenido.

La columna vertebral estd formada por un grupo
de 33 a 33 huesos irregulares llamados vértebras, siendo
éstas independientes pero unidas entre si por diversos
ligamentos y articulaciones. La wvértebra tipo consta de:
un cuerpo, dos pediculos, dos Ilaminas, dos apbéfisis
transversas y wuna apbfisis espinosa. La uni6bn de Ilos
pediculos y las laminas con el cuerpo vertebral
constituyen un “puente® que, al unir todas las

vértebras, forman el llamado canal raquideo.

Sobre las vértebras descansan y toman incersién
los mOsculos paravertebrales, a compaiados de diferentes
figamentos Y prolongaciones aponeuréticas que
constituyen en conjunto la masa paravertebral.
Inmediatamente por encima de éstas se encuentra e) tejido
graso subcutineo, y finaimente el epitelio que lo cubre,

que._constituye la piel..
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En lo que a contenido se refiere, entiéndase éste
como las estructuras que se encuentran dentro del canal
raquideo, estas son la médula espinal y ralces nerviosas,
las cubiertas de las mismas que son las meninges,
constituidas por la plamadre y aracnoides que se
encuentran en Intimo contacto con !a médula espinal,y
la duramadre, la capa mids externa de las meniges
formada por tejido fibroconectivo y separada de las
precedentes por los espacios subdural y subaracnoideo.
Por fuera de la duramadre, y aOn dentro del canal
raquideo, encontramos los vasos sanguineos peridurales
Yy un tejido graso laxo, que sirve como protecci6n al

tejido nervioso contenido dentro de este canal .

Una vez analizada la anatomfa normal de las
estructuras involucradas en esta patologfa, intentaremos,
de manera esquemética, esbozar la anatomla general de
los tipos m&s comunes de Disrrafias Espinales, haciendo
énfasis en los dos tipos de Disrrafia mas frecuentemente

encontrados en el presente estudio.

Tomaremos, pues, como base para este tipo de
anomalfas, una de las formas més frecuentes y sencillas
desde el punto de vista anatémico, para intentar

establecer las bases morfolégicas y, partiendo de ésto,
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poder explicar los diferentes componentes en las
variedades de mielomeningocele, lipomielomeningocele

y lipoma espinal.

En el meningocele existe falta de fusién del
continente con la consecuente exposicibn de parte del
contenido (duramadre) a nivel superficial, es decir,
el continente (piel, tejido graso subcutineo, masa comin
vertebral y vértebras) no esti fusionado y encontramos,

a la exploracién, exposici6bn de la duramadre (Fig 2,b)

En ¢l caso del mielomeningocele, se trata de la
misma alteraci6n anatémica, aunada a la presencia de
tejido nervioso dentro del “saco herniado®.

Este puede ser la médula espinal o simplemente ralces

nerviosas, dependiendo de la localizaci6bn. (Fig 2,c)

En los casos de lipomielomeningocele y lipoma
espinal, existen diferencias anatémicas que, desde la
misma nomenclatura, son evidentes. En este tipo de
Disrrafias, existe un componente de tejido adiposo que,
al andlisis microscépico, tiene diferentes componentes,
llegando a encontrarse tejido adiposo con bandas fibrosas,
células ependimarias, tejido muscular, células nerviosas,

o incluso tejido cartilaginoso embrionario (61).
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Anatémicamente estin constituidas por un defecto
en el continente que abarca estructuras O6seas, masa
com(in vertebral y tejido graso. Dentro de éstas existen

diferentes variedades (Fig 3,a.b y c)

Hay casos en los que el lipoma se hace evidente
a la exploracién ya que produce un aumento de volumen
en la regibn dorsal, el cual puede ser de tamafio
variable, ademis de extenderse hacia el canal raquideo,
provocando anclamiento medular, ya sea directamente
sobre la placa neural o médula espinal, o sobre el filum

terminal en los casos de lesiones m4s caudales.

Existen otros casos en los que el lipoma no provoca
aumento de volumen por encontrarse a nivel més
profundo, son los Illamados lipomas espinales, donde
existe defecto en Ia fusibn de partes 6seas con la
concomitante existencia del lipoma que invade el canal
raquideo y las estructuras que se encuentran dentro

de éste (62) .

Cabe sefialar que en los casos de lipoma espinal
o de lipomielomeningocele, la cubierta epitelial (piel)
estd conservada, pudiendo, en ocasiones, ser detectados

clinicamente s6lo aquellos casos en los que se hace obvia
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una masa en la regi6n dorsal.

El algunos tipos de Disrrafias ocultas, el {nico
dato clinico puede ser la existencia de "marcas cutineas®
o estigmas cutaneos que pueden ser pelos, angiomas,
hundimientos puntiformes o nevos que pueden o no estar

pigmentados (63) (Fig 2,a y 8)



una masa en la regi6n dorsal.
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IV MATERIAL Y METODOS

Se estudiaron 10 pacientes en total, quienes fueron
captados a través de la consulta externa del INNNMVS
y del INP, con base en la sospecha diagnéstica de

Disrrafia espinal, basados en los hallazgos clinicos.

Todos los pacientes correspondieron a los grupos
de Espina blifida abierta (EBA) y Espina bifida oculta

(EBO), de acuerdo con la clasificacibn utilizada.

El grupo estuvo constituldo por seis pacientes del
sexo femenino y cuatro del sexo masculino. Las edades
fluctuaron entre dos semanas y 35 afos de edad.
Tuvimos seis pacientes con mielomeningocele y cuatro

con lipomas lumbosacros.

Dos de los pacientes acudieron a consulta por el
defecto estético més que por la sintomatologfa. EJ resto
de los pacientes fue detectado desde temprana edad y
citados a hospitalizacibn para su tratamiento quirGrgico.

Los hallazgos se describen en la Tabla 3.

A todos los pacientes se les realizé fotografia

clinica, IRM (MRMAX 0.5 Tesla, Genera!l Electric) Yy
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Tomografia Computada en Tercera Dimensidn (CT3D)
(TCT600XT, Toshiba)l. En el caso del estudio de TC3D,
solamente se hicieron las adquisiciones en cortes axiales
de 1 a 2 mm para posteriormente sHlo  procesar
reconstrucciones en tercera dimension en  diferentes
posiciones de la columna. Para las (migenes de IRM,
se realizaron cortes axiales, coronales y sagitales, asl
como secuencias en T1 y T2, de acuerdo a cada caso.
En los casos de pacientes pedifitricos, se utilizd sedacion
durante e! estudio para cvitar artefactos por el
movimiento, utilizando Tiopental a dosis de 3 my/Ky

de peso y Atropina 10 mg/Kg en dosis (nica.

Los pacientes fueron Hevados a cirugla, realizando
reparacién del defecto y liberaclon medular en aguellus
casos que asf lo requirieron. Para cada caso se utllizaron
técnicas quirGrgicas especfficas de acuerdo al problema

particular.

Finalmente, se analizaron los estudios de imagen
y se compararon con fos hallazgos transoperatorios, para

intentar corroborar los mismos.

la evolucién peostopratoria de fa sintomatologla,

sélo pudo ser evaluada en los casos 2, 3 y & mediante
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el interrogatorio.
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V - RESULTADOS

En todos los estudios de imagen se demostré
anormalidad. En los cuatro pacientes con lipoma se
demostré adecuadamente médula anclada por medio de
la IRM, incluso se observé la existencia de tejido adiposo
invadiendo el canal raquideo (Fig 3). En los casos con
mielomeningocele, se demostr6 la presencia de tejido
nervioso dentro del saco herniado, asl como Ilas
caracteristicas Ilquidas del! contenido del mismo,

equiparables a LCR.

La TC3D pudo demostrar el defecto éseo en todos
los pacientes, y al comparar las imigenes con las
descripciones operatorias, pudimos corroborar un 100%
de especificidad para tal fin. En Jos 10 casos estudiados
pudimos corroborar las imigenes de IRM y TC3D al 100%
con los hallazgos operatorios.

Desde e! punto de vista clinico, pudimos ct;ns!atar
mejorfa cllnica s6lo en aquellos pacientes en quienes,
por su edad, se les podia interrogar en cuanto a la
evolucibn de su sintomatologfa. Los tres pacientes

refirieron mejorfa de los sintomas, en particular de la

afecciébn esfinteriana.
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En  todos los pacientes fue corregido el defecto
cutineo. Sélo una paciente presentd infeccion local a
nivel de la herida, misma que fue resuelta con uso de

antibibticos.
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VI CONCLUSIONES

Hasta fechas recientes se ha postulado que el
estudio de eleccibn en pacientes con Disrrafias espinales
es la IRM, dada su sensibilidad para demostrar la
anatomia del defecto, ademés de consistir en un método

no invasivo.

De acuerdo a los resultados obtenidos en el
presente estudio, creemos que, actualmente, con el uso
combinado de TC3D e IRM, podemos obtener una
evaluacibn integral de las Disrrafias espinales en forma
preoperatoria, con un método imagenolbgico NO invasivo

y con una certeza diagnbstica del 100%. (Fig %)

La wmayor utilidad de la combinacibn de estos dos
métodos, creemos que es aplicable primordialmente a
los casos de Espina bifida oculta en sus diferentes
variedades (Tabla 1), ya que, en ocasiones, es dificil
estimar en bases clinicas la extensibn exacta del defecto
6seo, que para fines de técnica quirlGrgica es importante,
ya que es necesario detectar y conocer el nivel b6seo

sano inmediatamente rostral a ta Disrrafia.

En los casos en que existe engrosamiento del filum
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terminal, médula anclada o siringomielia, la especificidad
de estos estudios, en especial de la IRM, permite
establecer un plan quirGrgico y serd menos frecuente

encontrarse sorpresas.

Creemos que la mejor valoracién de las alteraciones

asociadas, especific el engr i del filum
terminal y la médula anclada, se puede llevar a cabo

realizando proyecciones sagitales y coronales de IRM.

Otro elemento a tomar en cuenta, es la accesibilidad
a este tipo de estudios (TC3D e IRM). Ambos son
estudios de un costo elevado, adem&s de no estar
disponibles en cualquier sitio. Sin embargo, si
equiparamos costos VS fa NO invasividad de los estudios,
és dedr, contra el riesgo de lesi6n medular durante
la puncién para administrar el medio de contraste, y
si ademis tomamos en cuenta que esta patologla debe
ser manejada por un Neurocirujano, preferentemente
en un Hospital de Tercer Nivel, el beneficio que

obtendria el paciente superarfa estos dos inconvenientes.

Con base a lo antes descrito creemos que la utilidad
de la- TC3D como estudio de diagnéstico para  las

Disrrafias espinales, conjuntamente con la IRM, debe
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de formar parte del protocolo de estudio de pacientes
con dicha patologla, alcanzando asli el ideal de tener

un método de diagnéstico 1003 efectivo y NO invasivo.
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DISRRAFIAS ESPINALES ASOCIADAS A MASA
DORSAL SIN PIEL (EBA)

- Mielomeningocete

- Mielocele

DISRRAFIAS ESPINALES ASOCIADAS A MASA
DORSAL CON PIEL (EBQ)

Li sl i 1
- P 1goceie

- Mielocistocele

- Meningocele posterior o dorsal

DISRRAFIAS ESPINALES OCULTAS (EBO)

- Diastematomielia

- Seno dérmico dorsal

- Lipoma espinal

- -Meningocele sacro ventral o anterior
- Meningocele toracico latral

- Sindrome de la notocorda hendida

Tabta 1.

CLASIFICACION DE LOS TIPOS MAS COMUNES
DE DISRRAFIAS ESPINALES
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Notocorda

Ectodermo
superficial

Cresta neural

Pliegue neural

Zona intermedio de
la cresta neural

Tubo neural

FIGURA

Surco neural

Ganqlio de lo
raiz dorsal



A  Espina bifido seuita B Moningocele c Mislomeningocels

e

Wijdo neural
Yojido neurol phgodo

D Raquisquisis E Requisquisis

FIGURA 2



FIGURA 3
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[STA TESIS MO DEBE
SALR BE LA BISLIGTECK
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»

FIG.

5

IRM y TC3D de nifio 2/12 con lipomielomeningocele.
La IRM demuestra la presencia de tejido adiposo
invadiendo el canal raquideo, asl como e}
anclamiento medular. La TC3D, demuestra falta
de fusibn de L3-8 y 5 y de SI.
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FIGURA 5
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FIG. 6

IRM Yy TC3D de pacien!e masculino de 14 afios con
fip La (RM muestra presencia

de flipoma que incluso invade conducto raquideo,
asl como situacibn anormal de la médula. espinal.
La TC3D demostré que la Disrrafia se encontraba
en S1-2 y 3.
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FIGURA 6
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s

Rx simples y
contrastadas

CT/MCT

usG

CT3D

Radiacion

ionizante Costo
+H Bajo

H Alto

- Bajo

- Alto

+ Alto

I= lavasivo

Tabla 2.

Invasividad pasl?l:?l:;:la?d:s ps:rntilsblg:;i
! - +
1 . “
Ni + ‘ -
Nl oo +
NI + -

NI= No Invasivo

- VENTAJAS Y DESVENTAJAS DE LOS DIFERENTES ESTUDIOS DE IMAGEN.



Paciente Edad Sexo Alt. Cutinea

Lipoma LS
1 2 meses L Hundimiento
Pelo
2 14 afos M Lipoma LS
3 27 ailos F Lipoma S
L} 35 afios F Lipoma LS
5 3 semanas M mMCc
6 2 meses F MC
7 A meses M MC
8 7 meses F Lipoma LS
9 5 semanas F mCc
10 3 meses F mMC

LS= Lumbosacro
S= Sacro
‘MC= Meningocele

Tabla 3.
CARACTERISTICAS CLINICAS
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