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MEDULA ANCLADA. EXPERIENCIA DE 10 ANOS

ANTECEDENTES.

SINDROME DE MEDULA ANCLADA.

Los nifilos con estigmas cutaneos de la linea media, en la espalda, con
anomalias congénitas genitales, anorectales y de la columna vertebral, son
generalmente portadores de anomalia que condicionan una fijacion baja de la
meédula espinal y un deterioro de la funcion de la médula espinal. Estas lesiones
pueden clasificarse en espina bifida abierta y cerrada; las cerradas estan
recubiertas por piel, pero manifiestan la enfermedad por estigmas cutaneos u
ortopedicos. Hay un tercer grupo de nifios, en el que se observo deterioro de la
funcion de la medula espinal sin estigmas visibles en piel, columna vertebral o
extremidades, constituyéndose como un verdadero disrrafismo oculto. Estos tres
grupos comparten un factor comuin que es la presencia de la parte baja de la
médula espinal anclada, que limita el desplazamiento de la médula espinal en el
plano céfalocaudal. La importancia especifica en la limitacion de este
movimiento, varia de un paciente a otro.

El la médula espinal anclada, ésta sufre estiramiento mecanico, distorsion, e
isquemia con las actividades diarias, crecimiento y desarrollo. Tal anclaje puede
ser causado por muchas condiciones, incluyendo filum terminale (FT) tenso o
lipomatoso, lipoma espinal, mielocistocele, quiste y seno dermoide,
diastomatomielia, mielomeningocele y aracnoiditis. Se ha observado que la

siringomielia y la hidromielia en ocasiones acompanan a estos padecimientos.



Embriogénesis de la médula espinal.

La embriogénesis es la parte del desarrollo ontoldgico, que va desde el inicio de
la gestacion hasta el fin de la organogénesis; ésta ira desde la cuarta hasta la
octava semana de la gestacion. Después de estas fechas se inicia el periodo

fetal.

Formacion del blastocisto.

La embriogénesis temprana del tubo neural se entiende mejor en el contexto
global del desarrollo embrionario temprano. Después de la fertilizacion y en
aproximadamente la 5ta division de celular (dia 4), el embrion humano consta de
una blastula esférica que contiene un anillo de células trofoblasticas, que estan
destinadas a formar la placenta, y un racimo de células colocadas
excéntricamente, la masa celular interna (o embrioblasto), que origina el
embrion. Al término de la primera semana de la gestacion, la masa celular
interna esta suspendida como una hoja de tejido dentro de la esfera, compuesta
de dos capas: el epiblasto y el hipoblasto. Esto establece un eje dorsoventral: el
epiblasto situado dorsalmente y adyacente al saco amniético mientras el
hipoblasto situado centralmente y adyacente a la vesicula umbilical o saco
vitelino.

Gastrulacion.

La tercera semana de desarrollo se caracteriza por la formacion de la linea
primitiva y de las tres capas germinativas a partir de las cuales se desarrollan

todos los tejidos y érganos del embrién



El proceso por el cual el disco embrionario bilaminar se convierte en un disco
embrionario trilaminar recibe el nombre de gastrulacion. Muchas células del
epiblasto se separan de las células vecinas y migran en sentido interno para
formar una laxa red de tejidos llamada mesoblasto, que se extienden en sentido
craneal y lateral para formar una capa entre el epiblasto y el hipoblasto,
conocida como mesodermo intraembrionario. Algunas células mesoblasticas
invaden el hipoblasto y desplazan lateralmente las células hipoblasticas. Esta
capa de nueva formacién se conoce como endodermo embrionario. Las células
que permanecen en el epiblasto forman la capa llamada ectodermo embrionario.
En consecuencia, el epiblasto es la fuente del ectodermo embrionario, del
mesodermo embrionario y de la mayoria del endodermo embrionario.

El ectodermo da lugar a la piel y al sistema nervioso. El endodermo es la fuente
de origen de los revestimientos epiteliales de las vias respiratorias y del tubo
digestivo, incluyendo las células glandulares de los 6rganos asociados como el
higado y el pancreas. El mesodermo da origen a las capas musculares lisas, los
tejidos conectivos, y los vasos que suministran sangre a estos drganos. El
mesodermo es también el origen de las células sanguineas y de la médula ésea,
del esqueleto, de los musculos estriados y de los érganos reproductivos y
excretores.

La gastrulacion comienza alrededor del dia 14 y termina alrededor del dia 19. La
formacion de la linea primitiva y de la notocorda son los procesos importantes

durante la gastrulacion.



La linea primitiva

Durante la 6ta etapa de desarrollo, usualmente en el dia 15, una banda de lineal
de epiblastos engrosada, conocida como linea primitiva, se hace presente en la
parte caudal de la linea media del lado dorsal del disco embrionario. La linea
primitiva aparece como resultado de la convergencia de las células epiblasticas
hacia la linea media en la parte caudal de la placa neural. Cuando aparece la
linea primitiva, es posible identificar el eje rostro-caudal, superficies dorsal y
ventral y lados derecho e izquierdo del embrion.

Al alargarse la linea primitiva por la afiadidura de células en el extremo caudal,
el extremo craneal se engruesa y forma el nodo primitivo o de Hensen. En el
extremo rostral de la linea primitiva, aparecer una depresion llamada blastoporo,
por donde se invaginara tejido de estirpe ectodérmica, hacia el dia 16 de la
gestacion, que se diferenciara en mesodermo, formando la notocorda vy
constituyéndose el todo en el embrion tridermico. Esta prolongacion crece entre
el ectodermo y el endodermo hasta llegar a la lamina procordal. El proceso
notocordal, en forma de varilla, no puede extenderse mas alla debido a que la
placa procordal esta firmemente fijada al ectodermo suprayacente y forma la
membrana bucofaringea.

Caudalmente a la linea primitiva hay una zona circular llamada membrana
cloacal. El disco embrionario sigue siendo bilaminar en este sitio y en la
membrana bucofaringea, porque el ectodermo y el endodermo embrionarios se
fusionan en estos sitios. Para la mitad de la tercera semana, el mesodermo

intraembrionario separa al ectodermo y al endodermo embrionario en todos los



sitios excepto en tres, a saber: 1) en la membrana bucofaringea, 2 en la linea
media cranealmente al nodo de Hensenn donde se extiende la prolongacion
notocordal, y 3) en la membrana cloacal caudalmente.

Desarrollo de la notocorda y del tubo neural.

La notocorda en el embrion humano se constituye en el eje en la linea media y la
base del esqueleto axial, siendo un potente inductor en el desarrollo del sistema
nervioso central, en la ontogénesis. Al desarrollarse la prolongacién notocordal,
el blastoporo forma una cavidad llamada conducto notocordal o central.

La notocorda se desarrolla de la manera siguiente: 1) el suelo de la prolongacion
notocordal o cefalica se fusiona con el endodermo embrionario subyacente; 2)
comienza la degeneracion de las regiones fusionadas; 3) aparecen aberturas en
el suelo de la prolongacion notocordal, de modo que el conducto notocordal el
saco vitelino con el amnidtico; 4) las aberturas rapidamente se fusionan vy
desaparece el suelo del conducto notocordal o central; 5) los restos de la
prolongacion notocordal o cefalica forman un surco aplanado llamado lamina
notocordal; 6) a partir del extremo rostral, la ld&mina notocordal se repliega para
formar la notocorda, y 7) el endodermo embrionario vuelve a ser una capa
continua ventralmente a la notocorda. La persistencia del conducto notocordal es
responsable de la presencia de una malformacion grave del sistema nervioso
central, con médula anclada, que es el quiste neuroentérico.

La notocorda es la estructura alrededor de la cual se forma la columna vertebra,|
se degenera y desaparece una vez que la rodean los cuerpos vertebrales, pero

persisten partes de ella en los nicleos pulposos de los discos intervertebrales.



La notocorda también induce al ectodermo que esta por encima de ella a formar
el sistema nervioso central, en la organogénesis (4° a 8° semana de la
gestacion). Se ha comprobado que una notocorda corta no facilita Ia
diverticulacion secundaria, y por consecuencia puede llegar a condicionar muy
severas malformaciones cerebrales, como la holoprosencefalia.

Neurulaciones primaria y secundaria.

Vesiculacion primaria y secundaria.

La médula Espinal se forma por dos procesos distintos. La Neurulacién primaria,
por la cual se forma la médula cefélica, y la Neurulacién secundaria que forma la
médula caudal.

La neurulacién primaria, que consiste basicamente el cierre del tubo neural,
inicia con el plegamiento dorsal de la placa neural en el punto medular de
bisagra (PMB) que esta anclado a la notocorda subyacente. Las crestas
neurales asi formadas, consisten de neuroectodermo aun adherido al ectodermo
cutaneo, que se elevan y convergen dorsalmente hacia la linea dorsal de la
médula espinal.

La formacion de PMB, o piso de la placa, depende de la influencia inductiva de
la notocorda adyacente. EI PMB provee un anclaje sélido para el dobles de
pliegue neural y determina la direccion dorsal éste. Esta direccion se toma
cuando el PMB transforma sus células neuroepiteliales columnares (células M)
en células en forma de cuia con una base bulbosa sobre el lado cercano a la
notocorda y un proceso apical ahusado que mira hacia el futuro surco neural,

principalmente a causa del nlcleo de células M, para acumularse en una



localizacion basal. Las células M también llegan a ser mucho mas cortas que las
celulas de la placa neural lateral (células L), y asi fomentar la direccién dorsal
especifica de la elevacion del las crestas neurales.

La elevacion y posterior convergencia de las crestas neurales, se deriva de
fuerzas intrinsecas y extrinsecas. La fuerza intrinseca es dada por
microfilamentos contractiles que semejan la actina localizada en los apices de
las células neuroepiteliales. Estos microfilamentos estan concentrados cerca del
piso de la placa y el punto medular lateral de las dos hojas de la placa neural, su
contraccién es responsable del surco dorsolateral de las crestas neurales que
conduce a la convergencia de éstas. Las fuerzas extrinsecas son dadas por
deslizamiento medular de la superficie ectodérmica, por expansion,
condensacioén y elongacion del mesodermo perpendicular y la notocorda, a lo
largo del eje de la placa neural.

Conforme las dos crestas neurales se acercan, las superficies opuestas del
neuroepitelio desarrollan filopodias, que se cree que ayudan en el
reconocimiento célula-célula, adhesién e inhibicién, asi como un compuesto de
abundante glucosaminoglicanos se encuentra en las membranas celulares de
las células plegables de pasos que culminan en la fusién estructural de las
crestas neurales para formar el tubo neural.

El ectodermo cutaneo permanece unido al neuroectodermo durante la flexion y
fusion inicial de las crestas neurales. La separacion del neuroectodermo inicia
después de completarse la fusion de las crestas neurales, en un evento llamado

disyuncién. Durante el proceso de disyuncion la migracion del mesénquima



ventrolateral hacia las crestas neurales es excluida totalmente del surco neural y
del lado ependimario del tubo neural.

La neurulacion primaria termina con el cierre del neuroporo posterior, e indica su
término, en la etapa 12 (dia 25-27) Para este periodo, la linea primitiva ha casi
totalmente degenerado, y su actividad es reemplazada por la eminencia caudal,
una masa de tejido pluripotente que dara origen a todos los tejidos caudales del
embrién caudal, incluyendo el material para médula espinal caudal, células de la
cresta neural caudal, notocorda caudal, somitas caudales al somita 30,
mesénquima e intestino caudal.

Es pertinente aclarar que en el momento del cierre del neuroporo posterior, y
conformacion del tubo neural, hacia el dia 27 de la gestacion, fin de la cuarta
semana, se inicia el proceso llamado organogénesis, que constara de una
diverticulacién primaria y una secundaria. En la primaria tenemos tres vesiculas,
prosencéfalo, mesencéfalo y rombencefalo y una parte que no sé vesicula, que
correspondera a la medula espinal, en la neurulacion primaria.

La vesiculacion secundaria, que se inicia hacia la sexta semana de la gestacion,
dara como resultado la division del prosencéfalo en telencefalo y diencafalo, el
mesencéfalo no se divide y el rombencéfalo se divide en metencéfalo y
mielencéfalo. La prolongacion medular no sé diverticula, tampoco, en esta
segunda diverticulacion.

Los conceptos de neurulacion, estan en relacion a la union de la médula sacra,
en S1, con el resto de dermatomas, en los procesos que se explicaran

enseguida.



En el humano no estan bien determinadas las caracteristicas de la neurulacion
secundaria y su integracion con el tubo neural primario. Se han descrito varias
teorias para explicar la formacion del tubo neural caudal. Miller y O'Rabhilly y
Schoenwolf (1) describieron embriones humanos que contenian un solo lumen,
(ventriculis terminalis) en el tubo neural secundario, continuo con el canal central
del tubo neural primario sin una zona de transicion, esto es, semejante a la
situacion del ratén. En contraste, la neurulacién secundaria en humanos descrita
por Lemire y cols y Bolli (1) es semejante al pollo. A pesar de no conocer el
mecanismo exacto de formacion (condensacion) y subsiguiente canalizacion del
tubo neural secundario, es bien conocida la etapa final de formacion de la
médula espinal caudal que implica la diferenciacion retrograda de estructuras
formadas durante la condensaciéon y canalizacion, que resulta en regresion y
total desaparicion de cola embrionaria. De la atrofia del tubo neural caudal
resulta la formacion del filum terminale, el cual conecta el futuro cono medular
con el vestigio medular coccigeo, un tejido mixto que contiene células
ependimarias, neuronas, células gliales embebidas en un tejido fibroso y graso
en un area general entre el coccix y la terminacion del saco dural.

Existe controversia respecto al nivel de la médula espinal que separa las partes
formadas por neurulaciéon primaria y neurulaciéon secundaria. Se cree que la
zona limite esta en cualquier parte entre segmento medular L2 y la punta del
cono. El sitio de cierre del neuroporo posterior ha sido estimado opuesto al
somitas 30/31. Esto corresponde al ganglio espinal y nivel vertebral de S1- S2.

Por tanto, es lagico asumir que, en el humano, la médula espinal cefalica a



segmento medular S2 es formada por neurulacién primaria, mientras los

segmentos sacros y filum terminale son formados por neurulacion secundaria.

Trastornos de la neurulacion primaria. Cierre del tubo neural:

Mielomeningocele

Mielomeningocele son formas de espina bifida en la cual un segmento focal de
meédula espinal se presenta como una placa plana de tejido neural que esta
expuesta a la vista en la linea media del dorso. Tal anomalia anatémica podria
resultar ya sea de un fracaso en cierre del tubo neural caudal o una disrupcion
secundaria y division de una médula formada normalmente.™*

La teoria de la “falta de oclusion”, postulada en 1896 por von Recklinghausen
(2), atribuye el defecto neural a un fracaso en el cierre del tubo neural y la “teoria
de la sobredistencion” introducida por Morgagni (2) en 1769, que atribuye el
defecto del tubo neural a la sobredistencion y ruptura del tubo neural
previamente cerrado, quiza debido a fuerzas hidrostaticas producida por un
liquido con hiperproteinorraquia dentro del tubo neural.

La acumulacion de liquido cefalorraquideo (LCR), debajo de la placa neural
(PN), en el espacio subaracnoideo en desarrollo, condiciona el desplazamiento
dorsal de la PN determina el tipo de malformacion: 1.- la acumulacién de liquido
debajo de la PN eleva

ésta hasta la punta de un saco lleno de liquido, 2.- mientras la salida de LCR, a
través del canal central o desgarros de las uniones de la PN al tejido
circundante, permiten a la PN permanecer plana. En ambos casos estamos

hablando de mielomeningocele.



Un ndmero importante de agentes condicionan las alteraciones embriolégicas
previamente descritas. Como son citocalisinas o vinblastina, las cuales rompen
los filamentos de actina; los agentes bloqueadores de los canales de calcio, los
cuales interfieren con las contracciones de microfilamentos mediados por calcio;
fosfolipasa C o concanavalina A, la cual rompe la superficie celular de
glucoproteinas; o los mensajeros RNA de n-caderina, lo cual resulta en la mala
expresion de las moléculas de adherencia superficial n-caderina que produce
defectos del tubo neural en embriones de experimentacion. Otros agentes, tales
como acido retindico (vitamina A), hidroxiurea, y mitomicina C pueden producir
defectos del tubo neural al interferir durante el tiempo del desarrollo
neuroepitelial relativo al desarrollo de tejido neural no adyacente.

La deficiencia de folato materna o fetal se ha identificado como potencial causa
de mielomeningocele. La administracion materna de aminopterina, antagonista
del folato, produce defectos del tubo neural. La administracion, antes del
embarazo y durante éste, de folato reduce la recurrencia entre mujeres con
previos embarazos afectados asi como la incidencia en aquellos que nunca han
sido afectados.

Se sugiere que los defectos del cierre del tubo neural no necesariamente son
causados por la deficiencia absoluta de folato, sino mas bien al implicar
anormalidades de la via metabdlica que requieren folato, anormalidades que
pueden ser sobrellevadas con la administracion de folato. El folato y sus
metabolitos tetrahidrofolato y 5 metiltetrahidrofolato son importantes en una

variedad de reacciones metabdlicas del mamifero, incluyendo la sintesis de



purina y pirimidina, y por tanto DNA, y en la transferencia de grupos metil
durante la sintesis y metabolismo de ciertos aminoacidos.

Clinicamente se han descrito tres tipos de MMC: el 1er tipo, ocurre entre
descendientes célticos, irlandeses, escoceses, bretones, gallegos y asturianos,
que se caracteriza por lesiones de alto nivel con nivel sensorimotor alto y
frecuente retraso mental; el 2do tipo ocurre entre descendientes de la mezcla de
espafoles y arabes y se caracteriza por funciones sensorimotoras buenas y
minimo retraso mental a pesar de lesion de alto nivel y marcada hidrocefalia; el
3er tipo ocurre entre la tribu Sikhs que viven al oeste de Canada y se caracteriza
por lesiones de alto nivel con funciones sensorimotoras relativamente
preservadas. En México hay predomiancia en el Estado de México, Oaxaca,
Hidalgo. Estos Datos son una comunicacion personal del doctor Miguel Angel
Hernandez Absalon.

La incidencia del mielomeningocele es de 0.7-0.8 por 1000 nacidos vivos. Esta
incidencia en todo el mundo ha declinado en las dos Ultimas décadas de 0.6 a
0.3 por 1000 nacidos vivos entre 1984 y 1992. Esta disminucién se ha descrito
como parte en la mejor nutricibn materna y suplementos vitaminicos
periconcepcional, y a una amplia disponibilidad de pruebas diagnosticas
prenatales con un incremento significativo en el nimero de terminaciones
electivas.

El riesgo de recurrencia para padres con un nifio previamente afectado a

aumenta alrededor de 1-2% y para aquellos que tienen dos descendientes



puede ser tan alto como 10%. Para un padre con un mielomeningocele, el riesgo
de tener un nifio con un mielomeningocele es de alrededor del 3%

Actualmente el estudio prenatal para el diagnéstico del mielomeningocele es la
medicién de alfafetoproteina sérica en la madre en la 16-18 semanas de
gestacion. El aumento en los niveles de alfafetoproteina detecta un defecto
abierto del tubo neural. Otras condiciones que pueden causar aumento son la
edad gestacional y embarazos multiples, onfalocele. No puede detectar
malformaciones espinales cubiertas por piel tales como mielocistoceles, algunos
meningoceles y desordenes de la neurulacion secundaria que ocurren en
presencia de piel intacta. Un aumento en el nivel sérico de AFP debe ser
repetida. Todo esto acompafado de un ultrasonido. La sensibilidad de un
ultrasonido fetal es del 100%. La PN puede ser visualizada directamente y/o
asociada a anomalias vertebrales. El método final para identificar un
mielomeningocele es el analisis del liquido amnidtico para los niveles de AFP y
acetilcolinesterasa.

Lipomielomeningocele

Los lipomas intravertebrales son una coleccion nitida de grasa y tejido conectivo
que se adhiere a la médula espinal, en una PN abierta. Han sido propuestas un
nuimero de teorias para explicar su ocurrencia. Chiari y von Ricklinghausen
notaron que células grasas pueden aparecer normalmente en la pia aracnoides
y sugirieron que los lipomas pueden representar sobrecrecimiento de células ya
presentes (3). Los lipomas espinales pueden también resultar de diferenciacion

grasa del mesénquima perivascular, el cual normalmente invade la médula



espinal durante la vascularizacion del embrion. Otra teoria sugiere que los
lipomas se originan por disyunciéon prematura focal del neuroectodermo
permitiendo el acceso al mesénquima paraxial a la superficie dorsal del aun no
cerrado ectodermo neural. Tal mesénquima, en contacto con la superficie dorsal,
puede impedir el cierre dorsal del tubo neural y supone la asociacion del lipoma
con la PN abierta. Esta superficie dorsal del ectodermo neural se cree puede
inducir al mesénquima adyacente a formar grasa. Asi, el lipoma se forma dorsal
en la medula entre los cordones dorsales aplanadas. La superficie ventral del
ectodermo neural podria inducir al mesénquima circundante para formar pia
aracnoides y duramadre normal ventral a la placa neural. El lipoma podria ser
limitado lateralmente por pia aracnoides y duramadre. Ya que el lipoma y
aracnoides proceden del mesodermo y el ectodermo respectivamente; ningun
lipoma podra ser encontrado libre dentro del espacio subaracnoideo. No
obstante, el lipoma podria faciimente extenderse hacia arriba dentro del canal
central contiguo de la médula espinal, abultando el canal. La expansion variable
del espacio subaracnodeo ventral a la médula puede influir en el desarrollo de
cualquier meningocele asociado.

La mayoria de las formas comunes de lipoma espinal estan asociadas con
defectos definidos en la duramadre a través de la cual los lipomas pueden
extenderse desde la médula espinal al tejido subcutaneo. En estos casos, el
componente subcutaneo del lipoma forma una gran masa lumbosacra cubierta

de piel. Usualmente, el canal espinal subyacente tiene una espina bifida ancha.



Las anomalias sacras y anomalias de segmentacion estan presentes en casi el
50% de los casos.

Tipicamente conforme la placa neural se hernia fuera del canal rota y hace que
la superficie dorsal mire posterolateral o lateral, mas que directamente posterior.
El lipoma yace dorsolateral o lateralmente al tejido neural, condicionando una
rotacion de la PN y la médula en general. El par de raices derecha e izquierda
llegan a ser diferentes en longitud. Las raices que se originan de la superficie
rotada de la médula son mas largas y las raices que se origina del lado profundo
de la médula son mas cortas. Estas raices profundas pueden ser tan cortas que
acttian para anclar la médula.

Los lipomas intradurales y lipomas con duramadre deficientes contribuyen de 20
a 50% de los casos de disrrafismo oculto. En estos pacientes, la imagen de
resonancia magnética (IRM) revela la gran masa subcutanea de grasa, la espina
bifida posterior, la insercion del lipoma dentro de la superficie de la PN y
cualquier meningocele asociado. La union liponeural puede ser relativamente
lisa o estrellada. A menudo, se observa en la union liponeural una variedad de
bandas gruesas de densidad incrementada y parece representar tejido fibroso
en la interfase entre el tejido neural y la grasa. La grasa tiene intensidad de
sefial alta en imagenes ponderadas en T1, se destaca de la sefal baja del LCR
y de la sefal intermedia del tejido neural. En las imagenes ponderadas en T2, la
intensidad de senal de la grasa disminuye, mientras la de LCR aumenta, tanto
que el LCR llega a ser hiperintenso tanto o mas que la grasa. La IRM muestra

mas claramente las caracteristicas el plano sagital que la tomografia computada



(TC), mientras la TC con inyeccion lumbar de contraste muestra el plano axial
mas claro que la IRM. Este dltimo ya no es practicamente utilizado.

La ultrasonografia llega a ser extremadamente atil en recién nacidos para
determinar la estructura de muchas de estas lesiones espinales congénitas.
Porque el hueso inmaduro permite penetrar el ultrasonido y dar excelentes
detalles estructurales, puede determinar anclaje y extension de la lesion. Los
pacientes pueden ser operados solamente con este estudio de imagen.

La literatura reporta que del 50 al 70% del déficit motor causado por lipomas
espinales no son revertidos por la cirugia (4,5,6) El peor prondstico ha sido
reportado para la resolucion de la funcion anormal de la vejiga.

La mayoria de los nifios afectados son asintomaticos al nacimiento (7). En 1950,
Bassett (2) enfatizd el deterioro funcional en pacientes con lipomas del cono
medular. Los déficits neurologicos progresivos estan vinculados con el
incremento de la edad del paciente en una relacion logaritmica. Algunos autores
mantienen que todos los ninos con lipomas del cono medular pueden llegar a ser
sintomaticos por la edad de 4 afios (7). Por otra parte, se han reportado casos
de pacientes que permanecen asintomaticos en la vida adulta temprana.

Seno dérmico.

Los senos dérmicos son tubos de epitelio, delgado, usualmente en la linea
media que pasan a hacia dentro desde la piel del dorso hacia el canal espinal y
médula espinal. Estos parece que se originan de la separacion focal incompleta
entre el ectodermo cutaneo y el ectodermo neural, en la 4ta semana del

desarrollo embrionario. Si el ectodermo superficial fracasa en un punto para



separarse del ectodermo neural, entonces se crea una adherencia focal
segmentaria. Conforma la médula se oculta profundamente y es rodeada por el
desarrollo de la columna vertebral. Por las diferencias del grado de crecimiento
entre el tejido neural y vertebral conduce al ascenso de la médula y se crea un
defecto, tubo epitelial, alongado que conecta el segmento medular con el
segmento apropiado de la piel. Asi el seno dérmico dorsal parece ser un ejemplo
de disyuncion incompleta o tardia.

La incidencia de seno dérmico es mas alta en la regién lumbosacra, la cual es el
sitio de localizacion del neuroporo posterior y una de las tltimas partes de las
crestas neurales en fusionarse.

Usualmente la expansién focal del seno dérmico forma los quistes dermoides y
epidermoides. Ellos también pueden originarse de restos congénitos o ser
adquiridos como lesiones iatrogénicas resultantes de la implantacion de
elementos viables de epidermis y dermis por agujas espinales no provistas por
trocar o en la reparacion de un mielomeningocele. Tales implantes pueden ser
tnicos o multiples, subcutaneos, intradurales o intramedulares.

La manifestacion clinica mas frecuente del seno dérmico es un punto hundido en
la piel de la linea media. Ocasionalmente, ellos yacen justo fuera de la linea
media y raramente son dobles. Cominmente hemangiomas pequenos circundan
el ostium. La localizacién mas comun es la lumbosacra y en segundo lugar la
occipital. El seno dérmico frecuentemente provee una via a través de la cual la
infeccion puede ascender retrogradamente hacia el canal espinal. Tal infeccion

puede condicionar a aracnoiditis, meningitis y abscesos.



Tipicamente el tracto del seno dérmico se extiende hacia adentro desde la
superficie de la piel a una profundidad variable. Pasa profundamente a través de
las capas subcutaneas, del rafe de la linea media, o entre la lamina bifida hacia
la duramadre, puede terminar en o antes de la duramadre; en la mayoria de los
casos, el tracto se extiende dentro del canal espinal profundo a la duramadre.
Frecuentemente, una pequefia manga de duramadre y aracnoides marca el
punto en el cual el tracto penetra la duramadre. El tracto puede terminar en el
espacio subaracnoideo como un tubo abierto, a través del cual puede haber una
fistula de liquido cefalorraquideo (LCR). El seno dérmico puede también
terminar en un nodulo fibroso situado entre las raices y la cauda equina. En mas
del 60 % de los casos, el tracto se incorpora o termina en un quiste epidermoide
o dermoide. Aproximadamente el 30% de éstos estan asociados con un seno
dérmico. El seno dérmico puede causar anclaje por una banda gruesa de tejido
unido al cono o como resultado de una cicatriz producida por meningitis quimica
o bacteriana.

En TC, el seno dérmico aparece como un tracto lineal denso que se extiende
hacia adentro desde el ostiumn en la piel, a través de un tejido subcutaneo
hiperdenso. Ocasionalmente, un delgado lumen hiperdenso puede observarse
dentro del tracto. El curso intraracnoideo del seno se muestra bien con una
mielotomografia, como un defecto de llenado lineal que asciende dentro del LCR
hacia el cono. Una masa hiperdensa a lo largo de este curso, tipicamente,
representa un quiste o un tracto o seno dermoide o epidermoide. La IRM

muestra el curso extraespinal del seno dérmico como un tracto de sefial baja
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que atraviesa la grasa subcutanea de alta sefial hacia la duramadre y es el
examen de eleccion en estas enfermedades.

Diastomatomielia.

La diastomatomielia es una palabra griega que significa médula en horquilla , en
donde existiran, dos hemimédulas, no necesariamente simétricas. La
diastomatomielia fue descrita Olliver en 1837 (2). La hendidura puede ser larga o
muy corta. Predomina en mujeres con una frecuencia de 66% del total, o tan alto
como 94%. En la mayoria de los casos, un parche denso de vellos como una
cola de fauno o un nevo cutaneo sobresale en el sitio de la diastomatomielia.
Aun se desconoce la génesis de la diastomatomielia. Las teorias se centran
sobre (1) anormalidades primarias en el tejido extraneural que condicionan
escision de la médula, y (2) las anormalidades primarias del tejido neural que
inducen cambios secundarios en el hueso circundante y tejidos conectivos.

Una de las teorias mas aceptadas, del primer grupo, fue propuesta por Bremen,
de un canal neuroentérico accesorio persistente. El canal neuroentérico normal
es una conexion transitoria del saco de vitelino, a través del blastoporo, al
amnios. El tejido neural asociado con el canal neuroentérico normal se
desarrollara en el extremo caudal de la neurulacion. Bremen sugirié que estos
pueden, también, ser canales neuroentéricos accesorios. Si este canal o un
accesorio persiste, la palca neural podra dividirse focalmente, quizas
conduciendo la formacion de hemimedulas en este sitio. La persistencia de un
canal neuroenterico accesorio que atraviesa la notocorda y placa neural puede

explicar la asociacion de multiples anomalias de segmentacion, hemivértebras,
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vértebras en mariposa, espina bifida, lesiones en la piel, duramadre y médula
hendida, y quistes en la linea media y tumores que son asociados con
diastomatomielia. Alternativamente, las células notocordales encuentran una
obstruccion, como una adherencia en la linea media entre el ectodermo y el
endodermo, entonces las células notocordales pueden migrar hacia la derecha o
izquierda alrededor de la adhesion, o a ambos lados de la adherencia. Como
resultado la notocorda podria desarrollarse con una escotadura focal derecha,
izquierda o un hoyo central. Ya que la notocorda guia la formacién de las
vértebras, estas alteraciones en la notocorda podrian crear, respectivamente,
una agenesia vertebral unilateral, (Ej. Hemivértebra) o una vértebra en anillo (ej.
vértebra en mariposa) con espina bifida posterior y colaborar activamente a la
formacion del espolon oseo.

La teoria mas interesante del segundo grupo, sugiere que los bordes laterales
de la placa neural en aproximacion hacia la linea dorsal, antes de fusionarse en
un solo tubo, ellos pueden enrollarse ventralmente, afectar la vertebra adyacente
a la placa anormal y formar dos, no necesariamente simétricos, tubos neurales,
uno a cada lado de la linea media. Los dos tubos pueden permanecer
cercanamente unidos o migrar lateralmente. Entonces, el mesénquima puede
migrar entre los tubos. Si la distancia entre éstos fuera pequena, el mesénquima
entre ellos puede ser inducido a formar solamente pia y aracnoides, creando una
diastomatomielia estrecha con ambas hemimedulas localizadas dentro de un
solo tubo aracnoideo y dural. Si la distancia entre los tubos fuera mayor, el

mesénquima entre los tubos puede ser inducido a formar aracnoides,
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duramadre, y hueso, creando una amplia diastomatomielia hendida con dos
hemimedulas, cada una dentro su tubo aracnoideo y dural, separados por un
espolén dseo, osteocartilaginoso y cartilaginoso.

La diastomatomielia podria también representar una forma abortiva de gemelos.
En algunos casos sobresale un nevé cutaneo en la linea media del dorso,
usualmente cerca del sitio de la diastomatomielia. El estigma cutaneo mas
caracteristico es un gran nevé con hipertricosis, la “cola de fauno”.

El canal espinal casi siempre es anormal en los pacientes con diastomatomielia.
Los pacientes presentan, en 85% de los casos, alteraciones de la segmentacion
como hemivértebras, vértebras en mariposa, vértebras en bloque, y espacios
discales intervertebrales estrechos. La dimension sagital de los cuerpos
vertebrales esta disminuida y la distancia interpedicular es ancha a nivel de la
diastomatomielia. Las laminas estdn mas proximas de lo normal que en otros
casos de espina bifida; tenemos lamina engrosada o fusién entre las laminas de
segmentos adyacentes. La combinacion de espina bifida y fusion
intersegmentaria de la lamina se presenta en 60% de los casos y es altamente
sugestiva del diagnostico.

La escoliosis y cifosis se presente del 50% al 60% de los casos. Mientras la
cifosis del mielomeningocele es neurogénica, la de la diastomatomielia es
mecanica. La extension a la cual el anclaje medular contribuye a la escoliosis es
incierta y casi 50% de los pacientes con diastomatomielia también tienen

hidromielia, la cual puede contribuir a la progresion de la escoliosis.
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En la diastomatomielia, cominmente el cono medular esta en una posicién baja.
Las dos hemimédulas son mas estrechas que una normal y casi siempre (91%)
se reunen distalmente para formar una sola médula espinal por debajo de la
hendidura. En 30% de los casos las dos hemimédulas son asimétricas en
grosor. Usualmente cada hemimédula da origen a raices ventrales y dorsales
ipsilaterales. Pueden estar presentes raices nerviosas accesorias. El filum
terminale es casi siempre grueso, puede anclar la médula y requerir seccion
para liberar la médula anclada.

Las meninges que circundan la médula pueden estar o no estar hendidas. La
relacién exacta de la aracnoides y la duramadre a las hemimédulas es altamente
significativa y define dos formas distintas de diatomatomielia que requieren dos
formas distintas de tratamiento. En la mayoria de los casos (50-60%), las dos
hemimédulas estan envueltas juntas en una sola vaina aracnoidea/dural. En
estos casos, nunca hay un espolon ¢seo. En el resto de los casos, 40-50%, las
meninges estan hendidas focalmente, tanto que cada hemimédula es contenida
en su propia vaina de aracnoides/duramadre.

El espolon es medial y es formado de hueso, cartilago tejido fibroso, que tiene
uno o varios centros de osificacion que maduran con la edad, tanto que,
dependiendo de esto, uno puede no ver hueso, varios fragmentos pequefios de
hueso separados por cartilago, un espolén éseo completo pero aun separada de
la vértebra o lamina por cartilago, o un septum completo de hueso que atraviesa
completamente el canal espinal. En pacientes con meninges hendidas, la parte

fibrosa /o espolon o6seo ancla la médula. El espolén o6seo esta localizado
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frecuentemente en la terminacién caudal de la hendidura en la médula espinal y
parece presionar contra la superficie medial a las dos hemimédulas y a la punta
donde se retnen las médulas. La cirugia es requerida para resecar el hueso, la
parte fibrosa y liberar la médula espinal.

En la TC, la diastomatomielia con meninges hendidas y espolon o6seo es
detectada por virtud de las anomalias vertebrales y el espolén 6seo. El filum
terminal grueso puede ser detectado por una imagen hiperdensa. Sin embargo,
las relaciones anatémicas se observan mejor en una mielotomografia, en la cual
se observan las hemimédulas y las raices nerviosas que se originan de ella, con
la imagen tipica de “canon doble de escopeta”.

La IRM demuestra mas facilmente las dos hemimédulas, provee cortes
coronales y axiales a través de la hendidura, y podria demostrar hidromielia que
enlaTC.

Ambos estudios son necesarios para abordar a la diastematomileia

Quiste neuroentérico.

Los quistes neuroentéricos son entidades raras, que constan de restos de la
comunicacién entre saco amniotico y vitelino, dentro del conducto raquideo o por
delante de los cuerpos vertebrales en el mediastino, el abdomen o el cuello. Los
quistes a veces tienen conexiones por medio de un tallo con las meninges y la
médula espinal a través de un defecto en forma de tinel en los cuerpos
vertebrales. La pared del quiste semeja histolégicamente al tejido del intestino
anterior. Se presentan de manera asilada, o como parte de un grupo de

anomalias raquideas como la malformacion de Klippel-Feil, lipoma raquideo y
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siringomielia. Se presentan en cualquier nivel de la columna vertebral, pero son
mas frecuentes entre C3y T7.

En estas lesiones se pueden encontrar anormalidades vertebrales, tales como
un cuerpo vertebral ensanchado resultado de la proliferacion 6sea alrededor del
trayecto que termina por desaparecer o un defecto circular en el cuerpo vertebral
producido por la persistencia del tracto. Dado que el trayecto neuroentérico se
alarga y distiende durante el crecimiento, el conducto puede dividirse en
diverticulos no comunicantes que se encuentran a cierta distancia entre si. La
persistencia de soélo una porcion del trayecto produce un quiste Unicamente
dentro del conducto raquideo (9). Los quistes por lo general estan situados en la
parte anterior dentro del conducto raquideo, aunque se han descrito en la parte
dorsal, y pueden ser intradurales, extramedulares o intramedulares.

Los quistes neuroentéricos por lo general se detectan el la infancia. En los nifios
menores la lesion se puede presentar como una masa toracica o abdnominal
con afeccién cardiorrespiratoria 0 como una masa cervical con compresion
traqueal, o bien pueden detectarse por las anomalias vertebrales. En los adultos
y en los nifios mayores tienden a presentar signos de compresién en la médula
espinal en la region cervical o dorsal y rara vez condicionan meningitis con
microorganismos intestinales.

El diagnostico se realiza, ademas del cuadro clinico, con la TAC y la IRM, asi
como radiografias simples.

El tratamiento quirtrgico requiere primero el tratamiento de la lesion

intrarraquidea.
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Trastornos de la neurulaciéon secundaria.

Sindrome del filum terminale tenso.

El sindrome de filum terminale (FT) tenso es una forma de disrafismo espinal
oculto en el cual la médula espinal esta anclada por un FT grueso anormal, y
tenso. Normalmente, el tubo neural se desarrolla un poco mas alla del somita 42,
posteriormente la médula ascendera. El alargamiento del filum resulta del
escaso crecimiento de los elementos de la neurulacién secundaria y del
crecimiento mas rapido de la columna vertebral. Fracaso de la involucién de la
médula terminal y/o fracaso del alargamiento del FT condiciona el sindrome de
FT tenso.

Por definicion el sindrome de FT tenso, debe tener una médula espinal anclada,
debe medir mas de 2 mm. de diametro y no debe de haber otra causa de anclaje
medular. La punta del cono medular se localiza por debajo del segmento L2 en
86% de los casos. En 10% a 25% de los casos, la medula espinal se continua
caudalmente para fijarse al saco tecal distal sin terminacion nitida. El fibrolipoma
del filum, parte de este sindrome, se presenta en 29% de los casos.

La cifoescoliosis esta presente en 14% y mejora después de la seccion del FT
en un tercio de los casos. Usualmente hay un defecto en los arcos de la columna
lumbosacra, usualmente en L4, L5 y/o S1. Sin embargo, se han reportado nifios
con incontinencia y con una IRM normal que mejoran después de la seccion del

FT patolégico.
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Los nifios usualmente tienen hallazgos en la cistometria consistentes con una
vejiga neurogénica. Las IRM y la TC, podemos ver un cono medular en o cerca
del nivel normal, y el filum parece normal o puede contener una pequefa
cantidad de grasa, con imagen dentro del FT hiperdensa o hiperintensa; puede
estar presente una espina bifida oculta. La fisiopatologia en estos casos aun
permanece obscura.

Recientemente se ha descrito, un sindrome de dolor y vejiga neurogénica con la
punta del cono medular en el nivel normal (8). Este puede estar acompanado por
espina bifida oculta o un lipoma en el filum terminal. Estos nifios mejoran
después de la liberacion del FT.

Fisiopatologia de la médula anclada

La disminucion del diametro de la médula espinal anclada antes de la liberacion
quirlrgica, y la retraccién del segmento proximal que sigue a la liberacion,
sugiere que la traccion mecanica sobre la médula espinal puede ser un
mecanismo que expligue la disfuncion medular en pacientes con médula
anclada. La observacion de que la longitud de los segmentos intramedulares
estd incrementada inmediatamente rostral al punto de anclaje, ademas del
estiramiento de la médula, se implica en la patogénesis de la disfuncion medular
asociada con anclaje. Se ha observado que la extension y flexion de la pelvis
esta asociada con relajacion y tension de la médula, respectivamente. Esta
observacion es uatil para explicar los cambios posturales vistos en estos
pacientes y sugiere que el estiramiento intermitente de la médula puede ocurrir

con el sentarse, pararse y con las actividades diarias, condicionando
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exacerbacion del déficit. Breig sugiere que los sintomas ocurren, en el sindrome
de médula anclada, cada vez que un factor mecanico interfiere con la elongacion
maxima que la médula espinal puede soportar. Parece probable que la médula
anclada limita ésta, cada vez que se realizan movimientos corporales y hay un
incremento de la estatura.

Se ha observado que multiples nervios periféricos son elongados y deformados
alrededor de la médula espinal distal. La disfuncién de estos nervios puede
ayudar a explicar la debilidad, deformidades ortopédicas y dolor.

Los vasos sanguineos que cubren la medula espinal a menudo se aprecian
delgados y se convierten en dilatados e hiperhémicos después de la liberacion
de la médula. Esta observacion sugiere que cualquier proceso que conduzca a
elongacion y estiramiento de la médula tal como flexion de la pelvis, flexion
cervical, crecimiento y desarrollo y cambios en la curvatura de la vértebra puede
conducir a isquemia intermitente pero crénica, repetitiva o progresiva, con
resultante disfuncion de la médula espinal. Yamada y cols. (9) han sugerido que
hay anoxia mitocondrial dentro del cono medular del paciente con la médula
espinal anclada. En el gato, el anclaje de la médula produce cambios en la
actividad oxido-reduccion del citocromo A1, A3 (9). La progresion lenta de los
sintomas neuroldgicos soporta el concepto de insuficiencia vascular como un
factor en la disfuncién medular. El estiramiento puede también reducir la
irrigacion sanguinea a los nervios periféricos y podria conducir a dolor y

debilidad.
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Reigel (9) obtuvo potenciales evocados somatosensoriales (PESS) por
estimulaciéon del nervio peroneo en 40 pacientes quienes subsecuentemente
sufrieron una liberacion de médula anclada, y la respuesta evocada de las
extremidades inferiores fue frecuentemente asimétrica. Estudios seriados
alrededor de un periodo de 6-12 meses antes de la cirugia demostrd, con el
tiempo, incremento en la latencia y reduccion de la amplitud de la respuesta
evocada, sugiriendo disfuncion progresiva. Después de la cirugia, 33 pacientes
de 40 mostraron disminucién de la latencia de la respuesta. Recientemente un
estudio mostré escaso valor predictivo o correlacion de la médula anclada con
los PESS (10).

CARACTERISTICAS CLINICAS DEL SINDROME DE MEDULA ANCLADA.
Cutaneas

Las lesiones en las cuales el tejido neural esta oculto por una piel intacta se les
conocen como disrrafismo espinal oculto. Cuando existen, las huellas cutaneas
indican claramente una lesion subyacente. Solamente unas pocas de estas
lesiones son verdaderamente ocultas y podrian ser reveladas solamente por el
inicio del deterioro neurolégico. Este grupo comprende una coleccion
heterogénea de lesiones que incluye seno dérmico, lipoma espinal, sindrome de
FT tenso, meningocele sacro anterior, quiste neuroentérico, y diastomatomielia.
Estas lesiones comparten las caracteristicas comunes que la médula espinal
que puede estar hendida y/o anclada en una posicion baja. Los estigmas
cutaneos tales como un simple poro mas ancho con un pelo en medio, ostium en

la piel con o sin umbilicacién, apéndice en la piel, nevd hemangiomatoso, y
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nevos de diversa extension, zonas de hipertricosis, generalmente situados en la
linea media, sefialan la presencia de una patologia oculta de la columna y
médula espinal.

Los lipomas medulares se presentan generalmente como una masa a nivel de la
parte baja de la espalda, de diversas magnitudes, de consistencia renintente y
generalmente sin grandes datos clinicos.

El mielomeningocele, disrrafismo abierto, no deja lugar a dudas. La presencia de
la placa neural, con o sin quiste anterior y de diversas magnitudes, hacen
sencillo su reconocimiento.

Deformidad neuro-ortopédica

El 75% de los pacientes con disrafismo oculto tienen una o mas deformidades
ortopédicas. Las complicaciones mas comunes expresadas por el paciente o
familiar son cambios en la marcha, debilidad, deformidad, y dolor. Los cambios
en la marcha y debilidad se presentan con igual frecuencia entre aquellos con
niveles motores y sensitivos lumbar y sacro.

A menudo se encuentra espasticidad asociada con anormalidades de la marcha.
Las deformidades ortopédicas mas comunes en los pies son deformaciones en
varo, valgo, y cavos. Es comun la atrofia y amiotrofia de una o ambas
extremidades inferiores. Luxacion recurrente de la cadera y cambios
rotacionales de las extremidades ocurren en 27% de los nifios y estan asociados
predominantemente con niveles sensitivos lumbares y motores. Una Uunica
observacion en pacientes con medula espinal anclada es el desarrollo de

cambios progresivos en la postura consistentes en flexion de las rodillas,
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incremento en la lordosis lumbar, y aumento de la base de sustentacion. La
historia natural del sindrome muestra progresion de las anomalias antes
descritas en minimo 30% de los pacientes, predominantemente aquellas con
niveles sensitivos y motores sacros.

Dolor y pérdida sensitiva.

La pérdida de la sensacion en la parte inferior del cuerpo es a menudo vaga y
subjetiva, mas aun cuando se trata de lactantes o preescolares. La disminucién
de la sensibilidad es a menudo asimétrica y sin seguir claramente a los
dermatomas. Se ha visto pérdida de la sensacion en “calcetin”. La pérdida de la
sensacion puede manifestarse por el desarrollo de una ulcera o callosidad en el
pie. La pérdida de la sensacion sobre el periné es un hallazgo temprano comun.
El dolor es una manifestacion comun en al médula anclada. El dolor a menudo
se irradia hacia la region anterior del muslo y hacia arriba de la columna. Es
comun dolor en el periné y genitales. La flexion del cuello o tronco puede a
menudo reproducir el dolor y la postura lordética y la flexion de la rodilla puede
prevenir el dolor. Afortunadamente el dolor, de todos los problemas presentados
en la médula anclada en la nifiez, es el sintoma mas aliviado con el desanclaje.
Disfuncién urolégica

Las anormalidades uroldgicas usualmente son mal interpretadas en los nifios.
Usualmente son descubiertas durante la evaluacién del nifio por otros signos de
médula anclada. La ultrasonografia o la IRM puede demostrar una vejiga grande

y la cistometria confirma generalmente anormalidades de la funcion.
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En la edad preescolar llega a ser obvio el fracaso del entrenamiento, enuresis,
infeccién de la vejiga, e incontinencia urinaria de esfuerzo.

Incontinencia de esfinteres anales, encopresis e incontienencia fecal.

En muchas ocasiones las manifestaciones clinicas se inician con la perdida de
continencia fecal, sea por trastornos de los esfinteres del ano o por pérdida de la
sensibilidad rectal o por ambos. En dado caso este inicio de presentacion
siempre es dramatico y obliga a los padres a consultar.

PLANEACION DEL TRABAJO:

Justificacion.

El sindrome de médula anclada es una enfermedad frecuentemente observada
en la poblacion del Hospital Infantil de México Federico Gomez que requiere la
evaluacion de sus caracteristicas clinicas y poder determinar estadisticas que
nos permitan identificar peculiaridades particulares que desconocemos. De esta
manera, poder modificar con bases firmes la actitud médica hacia los nifios
afectados por esta enfermedad.

Otra razon que justifica el presente estudio es publicar la experiencia del
Servicio de Neurocirugia Pediatrica del Hospital Infanti de México en el
tratamiento del Sindrome de Médula Anclada que enriquecera la bibliografia
méxicana de esta patologia, hasta cierto punto olvidada por la aparente, pero no
cierta, sencillez de su tratamiento que ha condicionado su menosprecio por los
nerocirujanos de adulto y poder de esta manera modificar la perspectiva de

minusvalia que se tiene de este sindrome.
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Planteamiento del problema

La meédula anclada es un problema frecuente, observado en la poblacion del
Hospital Infantil de México Federico Gomez, cuya evolucion natural condiciona
incapacidad si no es tratada quirirgicamente. Por tal motivo hacemos las
siguientes preguntas: ;jEs verdaderamente necesario el tratamiento quirdrgico
de la médula anclada, hay agravacion continua cuando no se operan?, ¢ Cual es
el estado clinico posquirurgico de los pacientes sometidos a desanclaje medular,
cuando es necesario reinervenir?

Objetivo general

Describir, analizar y sacar conclusiones de los casos de sindrome de médula
anclada tratados en el hospital infantil de México en un periodo de 10 afios.
Objetivo especifico

Conocer la frecuencia de las diferentes patologias que condicionan el sindrome
de médula anclada

Conocer la evaluacion preoperatoria, tratamiento quirdrgico, evolucion
postoperatoria y su estado clinico en la poblacién pediatrica del hospital infantil
de México en un periodo de 10 afios.

Ademas, conocer la frecuencia de reanclaje medular.

Material y Método.

Disefio del estudio

Es un estudio retrospectivo, descriptivo y transversal.
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CRITERIOS DE INCLUSION

Se incluiran todos los pacientes operados por primera vez de desanclaje
medular, durante el periodo comprendido de Mayo del 1ro de Mayo de 1994 al
1ro de Mayo de 2004 por el diagnéstico de sindrome de médula anclada de la
region lumbosacra.

CRITERIOS DE NO INCLUSION

Se excluiran todos los pacientes con expediente incompleto.

Agquellos que no hallan sido operados por primera vez en el hospital infantil de
México.

Aquellos casos de medula anclada que no sean de la regién lumbosacra.
CRITERIOS DE ELIMINACION

Pacientes con sindrome de regresion caudal.

METODOLOGIA

Se revisaron los expedientes de los pacientes operados con diagnéstico de
médula anclada, atendidos y sometidos a tratamiento quirtrgico por primera vez
en el Departamento de Neurocirugia Pediatrica del Hospital Infantil de México,
Federico Gdmez, en el periodo comprendido del 1ro de Mayo de 1994 al 1ro de
Mayo del 2004.

Se incluyeron 40 pacientes que cumplieron con los criterios de inclusién, de los
que se clasifico la edad, el sexo, manifestaciones clinicas (estigmas cutaneos,
alteraciones motoras, sensitivas, ortopédicas, urolégicas e intestinales), estudios

imagen de resonancia magnética, tomografia computada, radiografias,
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potenciales evocados somatosensoriales, tratamiento quirlrgico, cirugia
subsiguiente, complicaciones postoperatorias y seguimiento.

Todos los datos se tabularon y graficaron con el programa SPSS 10.0 de
Windows.

RESULTADOS.

Los resultados se dividieron en los siguientes rubros:

| DATOS GENERALES:

Incluyeron la edad, sexo y diagnéstico.

Il MANIFESTACIONES CLINICAS:

Se dividieron en nivel afectado, alteraciones motoras, sensitivas, ortopédicas,
urologicas.

Il DIAGNOSTICO:

Se reportaron los resultados de los potenciales evocados somatosensoriales y
estudios de imagen realizados.

IV TRATAMIENTO:

Se valord el tratamiento quirdrgico, el abordaje quirdrgico empleado, cirugia
subsiguiente y complicaciones.

V SEGUIMIENTO.

| DATOS GENRALES.

Se incluyeron 40 pacientes en el estudio, 12 (30%) fueron del sexo masculino y
28 (70%) del sexo femenino. (Tabla No.1)

Con respecto al grupo de edad, el mayor nimero de casos se observé en el

grupo de lactante menor con 15 (37.5%) pacientes, este grupo de edad continuo
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su predominio cuando se cuando se comparo con el sexo, 10 casos en el sexo

femenino y 5 en el masculino. (Figura No.1)

Tabla No. 1 Frecuencia de Sexo

sexo

Frequency Percent

masculino 12 30.0
femenino 28 70.0
Total 40 100.0

GRAFICA No.1 FRECUENCIA POR EDAD Y SEXO

GRUPO DE EDAD
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Il MANIFESTACIONES CLINICAS.

Las manifestaciones clinicas de los pacientes se dividieron en:

El lipomielomeningocele fue el diagnéstico mas comuin con 21 casos (52.5%),
uno de ellos en combinacién con un seno dérmico y se presento mas
frecuentemente en el grupo de lactante menor, con 13 casos (32.5%). El
mielomeningocele fue el segundo diagndstico mas comun con 9 casos (22.5%),

todos ellos se operaron en el grupo de neonatos. (Grafica No.2).

GRAFICA No. 2. FRECUENCIA DE DIAGNOSTICO
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LMMC Dmm-Fi-Sd seno dermico  Quiste aracnoideo

DIAGNOSTICO

MM= mielomeningocele, LMMM= Lipomielomeningocele, Sd= Seno dérmico

Dmm= Diastomatomielia, FtI= Filum terminal lipomatoso, L= Lipoma
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GRAFICA No 3. FRECUENCIA DE EDAD Y DIAGNOSTICO
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ESTIGMAS CUTANEOS

La manifestacion cutaneas mas frecuentes fue un lipoma subcutaneo en 22
(55%) pacientes, 7 de ellos combinada con un nevé, esta ultima fue la segunda
de mayor presentacion que se observo en 21 pacientes, 14 de ellos combinadas

con algun otro estigma cutaneo. (Tabla No. 2)
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Tabla No. 2 ESTIGMAS CUTANEOS

Frecuencia | Porcentaje
Lipoma subcutaneo 15 375
Ls-N 7 17.5
Nevo 5] 15.0
N-Ht 4 10.0
N-Ht-0 4 25
N-O 1 25
N-Sp 2 5.0
Hipertricosis 1 25
Ht-O 1 25
Ostium en la piel 1 25
No estigmas 1 25
Total 40 100.0

LS= lipoma subcutéaneo, N= Nevo, A= Ostium, HT Hipertricosis

Sp= mielomeningocele cubierto por piel con LCR

ALTERACIONES MOTORAS.

En la valoracion preoperatorio la frecuencia mas comun fue la ausencia de
alteraciones motoras en las extremidades, la manifestacion clinica como
alteracién fue la paraparesia en 8 (20%) pacientes, en 3 casos (3.5%) de forma
aislada y en 5 casos (12.5%), en combinacion con alguna otra alteracién motora;
un paciente presento paraplejia (2.5%). En el estado postoperatorio solamente
14 casos (35%) continuaron sin alteraciones motoras, la alteracion motora mas
comun fue la paraparesia, 14 casos (35%), 7 (17.5%) de ellos en combinacion
con otra alteracion motora; la segunda manifestacion mas comun fue la
monoparesia se observo en 5 casos (12.5%), y la tercera manifestacion motora

mas comun fue la monoplejia en 3 casos (7.5%). (Tabla 3 y 4)
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Entre los pacientes sin alteraciones motoras en el periodo preoperatoro el
lipomielomeningocele fue el mas frecuente, 16 casos (40%), 7 (17.5%) de ellos
en el postoperatorio continuaron sin alteracién motora. Sin embargo es de
conocerse que la mayoria de lipomielomeningoceles se presentaron en lactantes
menores y que en ocasiones el examen clinico inicial, a esta edad, no puede ser
muy claro. De los 3 pacientes, (7.5%), con mielomeningocele sin alteraciones en
el periodo postoperatorio ninguno persisti6 sin alteraciones motoras. Sin
embargo, cuatro pacientes, (10%), con mielomeningocele que presentaron
paraplejia en el periodo preoperatorio sélo 2 pacientes (5%) continuaron con

paraplejia.

TABLA No.3 ALTERACION MOTORA PREOPERATORIA

Frecuencia | Porcentaje
Sin alteraciones 24 60.0
Paraparesia 3 7.5
bf 1 25
bfh 1 25
bfk 1 25
bgi 1 25
bh 1 25
Monoparesia 1 25
cfh 1 25
Paraplejia 1 2.5
dgi 4 10.0
Hiperrefiexia 1 25
Total 40 100.0

b= paraparesia, c= monoparesia, d= paraplejia,

f= hiporreflexia, g= arreflexia, h= hipotonia, i= Atonia.
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TABLA No. 4 ALTERACION MOTORA POSTOPERATORIA

Frecuencia | Porcentaje |
Sin alteraciones 14 35.0
Paraparesia 7 17.5
befgk 1 25
bf 2 50
bF 1 25
bfh 2 5.0
bai 1 25
Monoparesia 5 125
cefh 1 25
cegk 1 25
ck 1 25
dgi 2 50
daik 1 25
Hiperreflexia 1 25
Total 40 100.0

b= paraparesia, c= monoparesia, d= paraplejia, e= monoplejia,

f= hiporreflexia, g= arreflecia, h= hipotonia, i= Atonia, k= Hipotrofia



TABLA No.5 RECUENCIA DE ALTERACION MOTORA PREOPERATORIA POR DIAGNOSTICO

Count
ALTERACION MOTORA
Sin
alter | Para | Mono Hipe | b | b
acio | pares | pares | Para |rmefle | f | f
nes ia ia plejia | xia h | k Total |
DX MMC 3 N 9
LMMC 16 1 1 20
Seno dérmico 1 1 1 5
Quiste 1 1
aracnoideo
LMMC-Sd 1 1
Dmm-Ftl-Sd 1 1
Dmm-Sd-L 1 1
Sd-L 1 1 2
Total 24 3 1 1 1 111 40

MM= mielomeningocele,

Dmm= Diastomatomielia,

LMMM=Lipomielomeningocele,

Sd= Seno dérmico,

Ftl= Filum terminal lipomatoso, L= Lipoma, b= paraparesia, c= monoparesia, f=

hiporreflexi

g= arreflexia, h= hipotonia, i= Atonia, k= Hipotrofia

43



TABLA No. 6. ALTERACION MOTORA POSTOPERATORIA POR DIAGNOSTICO

Count

ALTERACION MOTORA

Sin b g |G d

altera Hiper cf biblele d|ag
cione | Parap | Monop |reflex | b |g |b|f (g |f |a|c|g|i | Tot
- s aresia | aresia ia Flk|r|hlifnlk [k]i|k] a
DX MMC 2 1 N 111 2 9
LMMC 7 3 3 1 (211 111 1 20
Seno dérmico 3 1 1 5
Quiste 1 1

aracnoideo

LMMC-Sd 1 1
Dmm-Ful 1 1
Dmm-Sd-L 1 1
Sd-L 1 1 2
Total 14 7 5 ¥ 13121211 ]1j1]2]1 40

MM= mielomeningocele, LMMM= Lipomielomeningocele, Sd= Seno dérmico,
Dmm= Diastomatomielia,

FTL= Filum terminal lipomatoso, L= Lipoma, b= paraparesia, c= monoparesia,
d= paraplejia,

e= monoplejia, f= hiporreflexia, g= arreflecia, h= hipotonia, i= Atonia, k=

Hipotrofia.

ALTERACIONES SENSITIVAS.

La mayoria de los pacientes no presentaron alteraciones sensitivas, 31 casos
(77.5%), en el periodo preoperatorio. La alteracién mas comun fue la hipoestesia
en 5 pacientes, 5 casos (12.5%), seguido de hipoestesia y dolor, con 2 casos

cada uno. (Grafica No. 2 y 3)
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GRAFICA No. 4 FRECUENCIA DE ALTERACIONES
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GRAFICA No.3 FRECUENCIA DE ALTERACIONES
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MANIFESTACIONES ORTOPEDICAS

En el periodo preoperatorio 27 pacientes (67.5%) se presentaron sin
alteraciones ortopédicas, se mantuvieron en esa condicion en el postoperatorio
21 pacientes (52.5%). Los pacientes que tuvieron en su inicio pie equino varo
como presentacion inicial no cambio en el periodo postoperatorio, cada uno con
7 pacientes (17.5%). Solamente, 2 pacientes (5%) en el periodo preoperatorio
presentaron escoliosis como Unica manifestacion ortopédica, en el periodo
postoperatorio 4 pacientes (10%) presentaron escoliosis y solamente un
paciente (2.5%) como unica manifestacion, el resto de ellos acompanada con

alguna otra manifestacion clinica. (Tabla 7 y 6)

TABLA No.7. ALTERACIONES ORTOPEDICAS
PREOPERATORIAS

Frecuencia | Porcentaje

Sin alteraciones 27 67.5
Pie equino varo 7 17.5
Pev-Aei 1 2.5
Dg-Ar 1 25

Acortamiento de

extremidad inferior 1 25
Escoliosis 2 50
Pie cavo 1 25
Total 40 100.0

Pev = Pie equino varo, A= Acortamiento de la extremidad inferior

46



TABLA No.B ALTERACIONES ORTOPEDICAS

POSTOPERATORIAS

Frecuencia | Porcentaje
Sin alteraciones 21 52.5
Pie equino varo 2] 21.0
Pev-Aei 1 25
Pev-Escoliosis 2 5.0
Pie aducto 1 25
Aei-Escoliosis 1 25
Escoliosis 3 7.5
Escoliosis-HI 1 25
Hiperlordosis 1 2.5
Total 40 100.0

Pev = Pie equino varo, Aei= Acortamiento de

HI = Hiperlordosis

Alteraciones urolégicas

la extremidad inferior

Las alteraciones uroldgicas se dividieron en vejiga neurogénica, incontinencia

urinaria, infeccion de vias urinarias, reflujo vesicoureteral e hidronefrosis. En el

periodo preoperatorio hubo 32 pacientes (80%) sin alteraciones, de ellos en el

periodo postoperatorio se mantuvieron sintomaticos 15 pacientes (37.5%). En el

periodo preoperatorio 8 pacientes (20%) presentaron vejiga nerogénica con

incontinencia urinaria, en el periodo postoperatorio esto aumento a 55% (22
) p p p

casos).
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TABLA No. 9 ALTERACIONES UROLOGICAS

PREOPERATORIAS
Frecuenci | Porcentaj
a 2
Sin alteraciones 32 80.0
Vn-lu 8 200
Total 40 100.0

Vn = Vejiga neurogena, lu = Incontinencia urinaria

TABLA No. 10 ALTERACIONES UROLOGICAS

POSTOPERATORIAS

Frecuencia Porcentaje
Sin alleraciones 15 s
Vn-lu 14 34.0
Vn-lu-Ivu 5 125
Vn-IVU 1 25
Vn-Rvu-Hn 1 25
Vn-lu-IVU 1 25
vu 3 75
Total 40 100.0

Vn = Vejiga neurogena, lu = Incontinencia urinaria

IVU = Infeccion de vias urinarias

Ill Estudios diagndsticos
Los pacientes con manifestaciones clinicas de médula anclada se valoraron con:
1.- Estudios electrofisiolagico de potenciales PESS somatosensoriales.
2.- Por estudios de imagen:
radiografias
resonancia magnética

tomografia computada de la regién lumbosacro

48



En los PESS se observo retraso en la conduccién nerviosa del estimulo en 18
pacientes (45%), tanto en el periodo preoperatorio como en el postoperatorio,
no se hizo en 14 pacientes (35%) durante el periodo preoperatorio y en el
postoperatorio en 16 pacientes (40%). Tabla No. 11y 12
Con respecto a los estudios de imagen:

A) 7 pacientes sin estudio de imagen (17.5%).

B) radiografias de columna en 4 pacientes (10%)

C) tomografia en 6 pacientes (15%) y

D) IRM en 23 pacientes (57.5%)

TABLA No. 11 POENTENCIALES EVOCADOS
SOMATOSENSORIALES PREOPERATORIOS

Frecuencia Porcentaje
normal 7 17.5
Retardo en
latencias sensitivas 18 450
No se hizd 14 35.0
No hubo respuesta
cortical 1 28
Total 40 100.0
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FABLA No. 11 POTENCIALES EVOCADOS SOMATOSENSORIALES
postoperatorios.

Frecuencia Porcentaje
Normal 4 10.0
Retrqgo de latencias 18 450
sensitivas z
No se hizé 16 40.0
Mejoria en conduccion 1 25
Detrioro en conduccion 1 2.5
Total 38 95.0
Total 40 100.0

IV TRATAMIENTO

Los pacientes con diagnéstico de médula anclada fueron tratadas con técnicas
quirtrgicas de acuerdo a su diagnéstico preoperatorio se hicieron 9 (22.5%)
plastias de mielomeningocele con tubulizacion del tubo neural, hubo 20 casos
(50%), en los que se hizo reseccion de lipoma como parte de un
lipomielomeningocele; hubo 5 casos (12%), a los que se les hizo resecciéon de
un seno dérmico, uno de ellos como unico procedimiento quirdrgico y los otros 4
como parte de otra patolégica. Los casos de diastomatomielia, 2 (5%) se reseco
un espolon oseo, pero acompanado de otra patologia y consecuente reseccion
en un caso de un filum terminal lipomatoso y seno dérmico, y en otro caso como
parte de la reseccion de un seno dérmico y un lipoma. (Tabla No. 12)

V SEGUIMIENTO

El seguimiento de los pacientes después de ser dados de alta hospitalaria

continuaron su control en la consulta externa con un seguimiento al mes, a los 3

meses, 6 meses y después cada afo. De los 40 pacientes del estudio, 21
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(52.5%) contintan en la actualidad en seguimiento, 4 (10%) fueron dados de
alta y 15 (37.5%) pacientes se perdieron de vista. El tiempo minimo de
seguimiento fue de dos meses y el maximo de 136 meses, con una media de
49.23 meses. Durante el seguimiento, a 10 pacientes (25%), se les diagnosticé
reanclaje medular, 6 de ellos, 15%, se reoperaron. El intervalo entre la primera
cirugia y la reintervencién fue entre un mes y 96 meses después. (Tabla No. 13).
DISCUSION.

El deterioro observado en los pacientes con disrrafismo espinal se debe al
anclaje de la medula espinal conocido como Sindrome de Medula Anclada. Es
condicionado por una serie de patologias que se caracterizan por tener el cono
medular por debajo del interespacio L2 a L3, dentro de las cuales se encuentran
el lipoma espinal, la diastomatomielia, el filum terminal lipomatoso, el
lipomielomeningocele, el seno dérmico, el mielomeningocele, el meninogocele,
lesiones tumorales o procesos infecciosos.

En este estudio presentamos la experiencia del Servicio de Neurocirugia
Pediatrica del Hospital Infantil de México Federico Gomez en el tratamiento de
pacientes pediatricos con el diagnéstico de Sindrome de Médula Anclada de la
region lumbosacra.

Por ser una enfermedad que se desarrolla en el periodo embrionario, su
presentacion es congénita. La edad de los pacientes sometidos a cirugia varia
desde el periodo neonatal en menores de un mes hasta a 11 afnos, con mayor
frecuencia en el grupo de lactantes menores de 1 a 2 afos de edad. Se obtuvo

una predileccion en el sexo femenino de 2.3:1.
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Durante la evaluacion, en esta serie, en el periodo preoperatorio 23 pacientes
(57.5%) no presentaron alteraciones neurologicas, comparada con 47.5% en la
literatura [a). Entre los pacientes que presentaron alteraciones neurolégicas en
este periodo, 15 (37.5%) pacientes presentaron alteracién motora comparada
con 48% de la literatura (11). En el periodo postoperatorio 24 pacientes (60%)
presentaron déficit neurologico motor, lo que concuerda con la literatura
reportada en que del 50 al 70% de los déficits motores no son revertidos con la
cirugia (12). Las manifestaciones sensitivas son dificiles de evaluar en la nifiez.
En el periodo preoperatorio 80% de los pacientes no tuvieron manifestaciones
urolégicas, comparado con 66% de la literatura (13). De los 32 pacientes sin
alteraciones urolégicas en el preoperatorio solamente permanecieron
asintomatico urologicos 15 pacientes (37.5%)

Las manifestaciones clinicas ortopédicas se presentaron en 32.5% de los
pacientes en el preoperatorio y en el postoperatorio 47.5%. Las deformidades
ortopédicas se deben a falta de inervacion o a inervacién débil de musculos
antagonistas de la extremidad inferior (11).

En esta serie no se realizaron los estudios de imagen y neurofisiolégicos de
forma completa tanto en el periodo preoperatorio como en el postoperatoriorio.
El estudio de imagen mas utilizado para el diagnéstico fue la IRM con 65%. En
los PESS no se observo mejoria durante el seguimiento, en 7 pacientes los
potenciales preoperatorios fueron normales y 6 en el postoperatorios, el retraso
en la conduccién nerviosa continuo prolongada en 18 pacientes tanto en el

preoperatorio como en el postoperatorio, y no se hizo en ambos periodos en 14
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pacientes. Esta estabilidad se correlaciéon el deterioro motor observado en el
periodo postoperatorio, y no es el esperado con lo reportado en la literatura en la
que se observa una mejoria en los PESS.

Todos los pacientes fueron sometidos a reseccion de la lesion fuera un lipoma,
un espolon 6seo

El tratamiento quirdrgico consistio en liberar la medula que fue realizada en
todos los pacientes, durante el tiempo de seguimiento a 10 paciente se les
diagnostico reanclaje medular que representa el 25%, se desconoce la
frecuencia exacta del reanclaje, la literatura reporta 13.75% (a). Hubo 5
complicaciones postoperatorias una infecciéon de la herida quirirgica y dos
fistula de LCR que no requirieron tratamiento quirtrgico, en 3 pacientes se
observé disminucion de la fuerza en las extremidades inferiores.

Conclusiones.

El sindrome de medula anclada es condicionada por mlltiples patologias que
evitan el ascenso de la médula espinal durante el crecimiento del nifo. La
patologia mas comun de anclaje medular es el lipomielomeningocele.

Por ser un conjunto de enfermedades que se desarrollan durante el periodo
embrionario, los nifos presentan estigmas cutaneos en un alto porcentaje, pero
aun asi algunos nifios son atendidos tardiamente. Considero que el tratamiento
quirurgico temprano sigue siendo de vital importancia para disminuir el
porcentaje de deterioro neurolégico, como es bien informado en la literatura
internacional. En nuestra serie, ademas de una valoracién preoperatorio en

ocasiones no muy exacta, encontramos relacion entre la agravacion
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postoperatoria y el tiempo quirtrgico: a menos tiempo mas déficit y a mayor
tiempo de cirugia, menos déficit.

Las manifestaciones clinicas de la enfermedad son variadas y por ello es
necesario el estudio del enfermo por un grupo multidisciplinario que incluya
especialistas en urologia, neurologia, psicologia, ortopedia, neurocirugia y
especialistas en rehabilitacion fisica.

Se debe de valorar de forma integral el estado clinico preoperatorio y
postoperatorio con estudios imagenolégicos del neuroeje como IRM, TC,
radiografias simples y ultrasonido en los lactantes; estudios electrofisiolégicos de
PESS , electromiografia, manometrias anorrectales y estudios urodinamicos.

La técnica quirtrgica con microcirugia, evitando dafar la placa neural, tomando
todo el tiempo necesario para una buena diseccién, es de vital importancia para
evitar las complicaciones neurolégicas postoperatorias y obtener mejores
resultados que le den al nifio una mejor calidad de vida.

El reanclaje medular es frecuente en la evolucion y se deberan aplicar e innovar

nuevas técnicas que mejores esta condicion.
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