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RESUMEN

El sindrome de médula anclada presenta un gran espectro de sintomatologia vy
alteraciones relacionadas con alteraciones en el filum terminale 347121415

Las principales alteraciones se derivan de la limitacion importante en el filum terminale
para su movimiento, con lo que se presentan alteraciones en el metabolismo oxidativo a
causa de problemas en la circulacién local.®'" 182"

Se revisa el caso de 12 pacientes con alteraciones sensitivas, ortopédicas y uroldégica con
datos de vejiga neurdgena confirmada por urodinamia, a los cuales se les interviene
quirdrgicamente para realizacién de desanclaje medular.

Los resultados presentados son una mejoria importante en la sensibilidad, con mejora de
la misma asi como sensacion en el movimiento de miembros inferiores, se presenta
mejoria en miccion con mejora en la sensacion para la misma.

Continta siendo necesario continuar con protocolos de estudio para determinar y

confirmar la mejoria en el tratamiento quirirgico de desanclaje medular.



INTRODUCCION

El sindrome de médula anclada causada por un filum terminale engrosado, es una entidad
clinica bien reconocida desde hace mas de 20 afios y es un problema clinico en nifios y
adultos, se caracteriza por presentar anormalidades en imagen tales como una posicion
baja del cono medular (que normalmente se localiza a nivel de L2); la patogénesis del
sindrome de médula anclada es secundaria a la traccion del cono medular lo cual conlleva
a cambios vasculares por disminucién del flujo y disminuyendo el metabolismo oxidativo.
3,4,5,6,7,12,14,15

La sintomatologia clinica incluye un amplio espectro de signos y sintomas neuroldgicos,
urolégicos y musculo-esqueléticos, tales como parestesias en miembros inferiores, vejiga
neurégena, escoliosis, los cuales mejoran con la seccion del filum. &'"182!

En fechas recientes se ha propuesto el concepto del sindrome de médula anclada con un
cono medular en posicién normal, en 1990 Khoury reporté una serie de casos de 31
pacientes que presentaban vejiga neurégena y que no mejoraban con tratamiento
conservador y los hallazgos radiograficos revelaban una espina bifida oculta y un cono
medular a nivel normal, a causa de los hallazgos clinicos en vejiga neurogénica fueron
similares en los pacientes que presentaban sindrome de cono medular en posicidén baja,
se hizo diagndstico de sindrome de médula anclada, posterior al tratamiento quirurgico
hubo una mejoria en la sintomatologia uroldgica en el 70% de los pacientes.''6'8.19

Ha existido controversia en el manejo de este tipo de pacientes ya que en varias series se
promueve el tratamiento quirurgico temprano en el inicio de sintomatologia, y en otras
series el manejo es mas conservador, actualmente en este tipo de pacientes se han

tratado con cirugia para desanclaje y se han tenido resultados favorables en clinica, y en

mejoria de control vesical.



ANTECEDENTES

El sindrome de médula anclada causada por un filum terminale engrosado, es una entidad
clinica bien reconocida desde hace mas de 20 afios y es un problema clinico en nifios y
adultos, se caracteriza por presentar anormalidades en imagen tales como una posicion
baja del cono medular (que normalmente se localiza a nivel de L2); la patogénesis del
sindrome de médula anclada es secundaria a la traccion del cono medular lo cual conlleva
a cambios vasculares por disminucién del flujo y disminuyendo el metabolismo oxidativo.
3,4,5,6,7,12,14,15

La sintomatologia clinica incluye un amplio espectro de signos y sintomas neuroldgicos,
urolégicos y musculo-esqueléticos, tales como parestesias en miembros inferiores, vejiga
neurégena, escoliosis, los cuales mejoran con la seccion del filum, 34267121415

En fechas recientes se ha propuesto el concepto del sindrome de médula anclada con un
cono medular en posiciéon normal, en 1990 Khoury reportdé una serie de casos de 31
pacientes que presentaban vejiga neurégena y que no mejoraban con tratamiento
conservador y los hallazgos radiograficos revelaban una espina bifida oculta y un cono
medular a nivel normal, a causa de los hallazgos clinicos en vejiga neurogénica fueron
similares en los pacientes que presentaban sindrome de cono medular en posicidén baja,
se hizo diagndstico de sindrome de médula anclada, posterior al tratamiento quirurgico

hubo una mejoria en la sintomatologia uroldgica en el 70% de los pacientes. '>1¢1819



Ha existido controversia en el manejo de este tipo de pacientes ya que en varias series se
promueve el tratamiento quirurgico temprano en el inicio de sintomatologia, y en otras
series el manejo es mas conservador, actualmente en este tipo de pacientes se han
tratado con cirugia para desanclaje y se han tenido resultados favorables en clinica, y en

mejoria de control vesical. 8,13,16,18,19



MARCO TEORICO

El término disrafismo espinal oculto se refiere a un grupo de alteraciones que surgen
como el resultado de la malformacion de las estructuras de la linea media, neurales,
mesenquimatosas y cutaneas que se forman en la embriogénesis. El disrafismo espinal
oculto fue originalmente clasificado por Von Recklinghausen con la espina bifida abierta
porque comparten la alteracion en la formacion de las laminas de los arcos posteriores y
se presentan como anormalidades de la piel, grasa, y tejido neural 37141521
Sobre los dultimos 200 anos el termino disrafismo espinal oculto incluye a la
diastemiatomielia y la malformacion de médula hendida, meningocele, tracto dermal o
seno dérmico con y sin tumor intraespinal, lipoma del cono y del filum y otras
anormalidades del filum terminale.
Aunque estas condiciones varian en su presentacion clinica, embriologia y su respuesta
al tratamiento; las alteraciones clinicas que se categorizan como disrafismo espinal oculto
presentan 4 caracteristicas en comun.
a) Las principales causas de déficit neurolégico en estos pacientes son el anclaje
medular, la compresion neural y la mielodisplasia.
b) Cuando no se realiza un tratamiento quirdrgico, los pacientes pueden desarrollar
déficit neurolégico como resultado del anclaje medular, trauma o compresion.
c) Los déficits progresivos y que evolucionan se pueden tratar con cirugia, mientras
que los déficits establecidos no.
d) EIl reanclaje medular anatémico y postoperatorio puede ocurrir y requiere que
estos pacientes deban ser monitorizados por deterioro neurolégico, uroldgico y

ortopédico, aun incluso de una cirugia exitosa.



La presentacion clinica que caracteriza al disrafismo espinal oculto ha sido objeto de
interés a través del tiempo, la cola de fauno que comunmente acompafa a la
diastematomielia, el pie cavo y la atrofia de pantorrillas pueden haber sido la génesis del
satiro en la mitologia griega, descripciones de malformaciones medulares que incluyen el
término diastematomielia, con y sin tabique éseo todos asociados a bandas fibrosas con
mayor o menor presentacion de espina bifida aparecieron a finales del siglo XIX, la
importancia quirurgica de las alteraciones medulares tuvieron que esperar los reportes de
Marr y Uihlien en 1944 y de Matson y colaboradores en 1950, 4711141521

La importancia de los lipomas congénitos del cono y del filum trajo inicialmente la atencion
de Bassett en 1950 en una serie de pacientes que tenian lipomas del cono y del filum, que
se presentaban con incontinencia urinaria por vejiga neurégena y que recuperaron la
contiencia urinaria en el postoperatorio. Walker y Bucy fueron los primeros en reconocer
la asociacion entre el seno dérmico congénito, meningitis y paralisis. El anclaje de la
médula espinal por el filum terminale como causa de deterioro neurolégico fue un
concepto que sospecho Garceau; Hoffman y colaboradores introdujeron el término
sindrome de anclaje medular para referirse a esta entidad, subsecuentemente esta
definicion se expandié para incluir a la restriccion del movimiento cordal con cualquier y

con todas sus etiologias. >*71!14152"



La incidencia del disrafismo espinal oculto en la poblacién general no se conoce
totalmente, a diferencia del diagndstico de los defectos abiertos, los cuales son
clinicamente obvios, los defectos cerrados requieren del conocimiento de las marcas
cutaneas y otros datos leves neurolégicos y deformidad musculoesquelética, hay poca
informacion de acuerdo a los factores de riesgo que predisponen a los defectos cerrados
no sindromicos, los defectos de tubo neural abiertos o cerrados pueden estar
genéticamente relacionados, lo que sugiere que al menos algunos factores de riesgo se
pueden aplicar a los dos tipos de malformaciones espinales. Se estudiaron 364 hermanos
de 207 pacientes con cualquier forma de disrafismo espinal oculto y Carter y
colaboradores encontraron una incidencia del 4% de mielomeningocele o anencefalia en
la serie, los pacientes con disrafismo espinal oculto y familiares con sindrome de
regresion caudal pudieran compartir algunos factores de riesgo, en particular la diabetes

materna.

La incidencia de anomalias asociadas con anclaje medular, incluyendo el ano
imperforado, han mostrado disminuir con el consumo periconceptual de acido félico, sin
embargo la suplementacion dietética de acido folico no ha mostrado la disminucién de la

incidencia de lipomielomeningocele en Nueva Escocia. 3*7'"14.15.21
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Un filum terminale anormalmente tenso puede causar traccion caudal sobre la médula
espinal, el diagnéstico se sospecha de manera clinica y se confirma cuando la posicién
del cono es anormalmente baja o en posicién normal (sobre L2) o por la presencia de
grasa en el filum (filum graso o lipoma del filum) o cuando el diametro del filum es mayor a
2 mm de diametro (filum engrosado) aunque estos hallazgos se pueden ver
ocasionalmente en un paciente normal, la combinacion de 2 o mas factores y con la
presentacion clinica del paciente y/o la presencia de disrafismo 6seo, deben de
incrementar de manera significativa la aparicion de una médula anclada sintomética.
Las lesiones intradulares disraficas pueden causar déficits neuroldgicos en varias vias
interrelacionadas:
a) Pueden estar de acorde a la formacion anormal de las estructuras neurales
durante el desarrollo intrauterino.
b) Lesiones tales como lipoma del cono o tumores de embriogénesis alterada pueden
comprimir o expanderse hacia el cono medular.
c) Estas lesiones pueden causar traccién de las raices y de la vascularidad medular y
de las raices por el anclaje de estas estructuras al canal espinal, a la duramadre o

a los tejidos extradulares.
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Tal anclaje se piensa que interfiere con el movimiento normal del cono y de la
vascularidad, resultando en tensién excesiva de la médula, el anclaje puede causar
traccion del cono medular o de la médula; caudalmente como en en el filum engrosado o
el lipomielomeningocele, ventralmente como en las bandas ventrales, diastematomielia y
quistes neuroentéricos, dorsalmente como en el meningocele, bandas dorsales y seno
dérmico dorsal, o en varias direcciones de manera simultanea tales como en las
variedades de lipomas complejos del cono medular, en conjunto la afeccién neuroldgica
puede estar de acorde a meningitis o absceso que complica un seno dérmico o la
hemorragia de un quiste neuroentérico. 34711141521

El anclaje medular se cree que es el principal contibuidor para el deterioro de la funcién a
través del tiempo en pacientes con sindrome de disrafismo espinal oculto, la evidencia
experimental ha mostrado que la traccion causa cambios isquémicos en la médula
espinal; la repetida flexion y extension de la columna y los movimientos subitos del cuerpo
se cree que causan isquemia a la médula anclada asi como el trauma directo en el punto
de fijacion, el movimiento repetido de la médula y de las raices mediados por los cambios
en el flujo y la presion del liquido cefalorraquideo, también contribuyen a la lesion
medular, de manera similar la traccion de la médula espinal se cree que empeora con el
crecimiento de la columna durante la nifiez, la cual se explica el empeoramiento de la
sintomatologia a través del tiempo; la traccién en la médula espinal causada por la
elongacién maxima en la zona lumbar, con menor afectacién o estiramiento en las
regiones toracicas y cervicales, estos hallazgos se ajustan al escenario clinico de

disfuncion lumbosacra maxima con el anclaje medular.
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Las imagenes de resonancia magnética en el movimiento de la médula ha confirmado que
la movilidad de la médula disminuye en pacientes con anclaje medular y sugiere que el
prondstico de la recuperacion neurologica es peor en pacientes que presentan de manera
marcada una disminucién preoperatoria de la médula. 3*711:141521

Los pacientes con disrafismo espinal oculto, se pueden presentar con una combinacién de
signos y sintomas neuroldgicos, cutaneos, urologicos y ortopédicos. Muchos de los casos
de sindrome de disrafismo espinal oculto se deben de identificar en la infancia y en la
adolescencia basados en el sindrome de anomalias cutaneas, sintomas leves o

progresivos de déficit neuroldgico, incluyendo incontinencia urinaria y asimetria

musculoesquelética.

El contexto clinico en el cual el paciente se presenta, puede ser el mismo para un niamero
de formas de disrafismo espinal oculto, aunque ciertos marcadores cutaneos vy
deformidades musculoesqueléticas son relativamente especificos para anormalidades
medulares, muchas no lo son y solamente se pueden definir solamente con estudios de
imagen de resonancia magnética o ultrasonido, en general la presentacion clinica cae en
una de las siguientes categorias:

a) Paciente asintomatico con marcador cutaneo

b) Paciente asintomatico con sindrome de regresién caudal

c) Paciente sintomatico con incontinencia o anormalidades ortopédicas vy

neuroldgicas.
d) Paciente sintomatico con incontinencia secundaria y un filum normal en imagen de

resonancia magnética (sindrome de anclaje medular oculto).
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La incidencia de lesiones cutaneas significativas del eje craneoespinal en la poblacion
general de neonatos se encontré del 3% aproximadamente, mientras que en pacientes
con disrafismo espinal oculto se encontro del 80% y es comun presentar 2 o mas lesiones
cutaneas, las anormalidades cutaneas se presentan en la linea media de la espalda, por
encima del nivel del coxis y comunmente sobre la lesién espinal, en general la
complejidad de la lesion cutanea refleja el grado de anormalidad del desarrollo de las
estructuras neurales, las lesiones cutaneas que se asocian con anormalidades del filum,
bandas, tractos y quistes neuroentéricos son: hoyuelo, lipoma subcutaneo, apéndice
dérmico, pliegue intergluteo desviado, nevo vascular o pigmentado. En hipertricosis,
porciones de cabello pueden ser pocos pero comunmente son profusos, existe una
asociacion importante entre penacho y sindrome de malformaciones cordales,
especialmente en en la forma en la cual se presenta un tabique 6éseo medial, en la series
de James y Lassman, la hipertricosis especialmente la forma profusa se presentan hasta
el 67% de los casos de diastematomielia con un septum medial, y en el 33% de los casos
sin presentacion de septum, en la misma serie la hipertricosis ocurrié en el 24% de los

pacientes con anormalidades espinales. 3*7:11:141521

Los meningoceles atrésicos en la linea media que representa a un meningocele que se
presentd en el desarrollo fetal y que subsecuentemente se atrofi6 o sané de manera
parcial, la piel puede ser muy delgada con un color azulado por el liquido cefalorraquideo
que se encuentra por debajo, las bandas pueden conectar la base del defecto en la piel
hacia la superficie dorsal de la médula espinal y la lesion puede tener mucha sensibilidad
aun en neonatos, la aplasia cutis es a menudo un pequeno defecto circular en la linea

media parecido a una quemadura de cigarrilllo sobre la cual se presenta un seno dérmico
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fibroso que ancla, el meningocele atrésico puede ser diferenciado de la aplasia cutis por la

ausencia de la coloracion azulada en la aplasia y por la presencia del tracto por imagen.

Un seno dérmico es una abertura en la piel que puede conectar un tracto subcutaneo con
epitelio que puede llegar hasta la duramadre o a la médula espinal, el orificio usualmente
contiene cabello y puede tener en su base un hemangioma cutaneo o un nevo,
intraduralmente puede estar asociado con cualquiera de las anormalidades de disrafismo
y la mitad de los tractos que entran al canal espinal pueden terminar en un dermoide o en
un quiste de inclusion o un tumor. Un seno dérmico tiene especial importancia entre las
lesiones cutaneas del disrafismo espinal oculto porque ademas de su papel en la
patologia intradural, puede proveer acceso para contaminacion bacteriana que puede
resultar en infeccion local, meningitis o incluso un absceso intramedular, tales infecciones
no siempre se presentan como alteraciones cutaneas (rubor local, edema alrededor de la
abertura del seno), un seno dérmico debe de distinguirse del comin sacrocoxigeo o

quiste dérmico. 3711141521
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Los apéndices dérmicos pueden tomar varias formas, algunas incluso complejas,
comunmente son simples, y son estructuras mesenquimatosas cubiertas por piel que
semejan una cola, una pseudocola es cualquier crecimiento cilindrico de la region
lumbosacra, son pequefios y pueden contener grasa, cartilago o tejido embrionario, en
contraste la cola verdadera es un remanente embrionario que contiene vértebras,
notocorda y médula espinal, asi como una vena y arterias sacras , puede contener
ademas musculo, grasa y tejido conectivo y puede ser curvo, pigmentado o cubierto por
pelo, e incluso es capaz de presentar movimiento espontaneo reflejo, un pliegue gluteo
asimeétrico se asocia a un hemangioma capilar o un apéndice dérmico, la presencia de un
hemangioma capilar plano o elevado sobre la linea media sobre la columna, sugiere a
menudo un disrafismo oculto subyacente, en particular cuando se asocia con otras
anormalidades cutaneas (lipomas, hoyuelos, pliegue gluteo asimétrico), estas lesiones
cutaneas son presentes al nacimiento y a menudo conllevan a la realizacién de estudios
de imagen de resonancia magnética o ultrasonido para detectar anormalidades
intraespinales, la tasa de deteccion para anormalidades cordales varia en cada serie
individual, con algunos reportes de sensibilidad alta y otros con sensibilidad baja, dado las
preocupaciones sobre la anestesia general, se prefiere en general la realizacion de
estudio de resonancia magnética en pacientes asintomaticos posterior al afio de edad

sélo si el ultrasonido no es concluyente. 34711141521
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No existen sintomas o signos neuroldgicos caracteristicos en los pacientes con disrafismo
espinal cerrado, el rango de presentaciones va desde el dolor lumbar, en miembros
inferiores, o alteraciones vesicales que se detectan mediante urodinamia, o alteraciones
sensitivas leves en un pie, hasta déficits severos motores y la consiguiente atrofia y

deformidad.

Los déficits neuroldgicos son tipicamente asimétricos independientemente del tipo o
locacion de la lesion espinal, previo a que un nifio comience a deambular es dificil
detectar debilidad muscular, a menudo el déficit es leve y se evidencia una leve asimetria
de un pie, o una predisposicion hacia el desarrollo de ulceras por hiposensibilidad en el
pie, la dificultad diagnéstica es particularmente desafiante en los neonatos en los cuales la
exploracidon neuroldgica es dificil y la evaluacion de la fuerza muscular en miembros
inferiores se ven a largo plazo como consecuencia del desarrollo presentando
desbalance, malformaciones en las articulaciones y en el hueso, aun la atrofia unilateral
de un miembro pélvico en un infante es enmascarada por la abundante grasa subcutanea
y la disminucién de los movimientos espontdaneos o una postura inusual de una
extremidad, o un uso asimétrico pueden ser indicativos de una debilidad motriz leve, el
retraso o la deambulacién asimétrica en un infante puede ser el sintoma inicial, de manera
rara los infantes con un mielocistocele se pueden deteriorar de manera rapida, el deterioro
puede ser a causa de un incremento en el volumen del liquido cefalorraquideo con un
mielocistocele terminal con un sirinx, con una distension cordal causada por una posicién
supina, el deterioro agudo también puede ocurrir como resultado de movimientos de

hiperflexion.
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Las deformidades unilaterales o bilaterales en miembros inferiores, son las mas comunes
presentadas en el sindrome de disrafismo espinal oculto, que incluyen pie valgo, varo, y
deformidades cavo-varo, hallux valgus, tamafio asimétrico de los dedos y ulceras en pie,
las anormalidades pueden ser leves especialmente en la infancia y pueden consistir en un
aumento del arco, éstas son visualizadas de mejor manera viendo los dos pies de manera
simultanea, la asimetria glutea con una curva lateral sobre la porcién superior del gluteo
es un signo que puede ser facilmente pasado por alto, la espasticidad, asi como la
formacion de ulceras y fracturas por fatiga, pueden ser obvias en un nifio, dependiendo de
la edad, la escoliosis se presenta hasta en el 25% de los pacientes con un filum

engrosado, y hasta en el 90% de los pacientes con sindrome de disrafismo espinal oculto.

3,4,7,11,14,15,21

Los factores que incrementan el riesgo de presentar una anomalia intraespinal son los
siguientes:

a) Una convexidad en la curva toracica hacia la izquierda (el 23% de los pacientes
con escoliosis toracica izquierda tienen una anormalidad espinal, contra el 8% de
los pacientes con otros patrones en la curva)

b) Edad menor de los 11 afios

c) Curvatura escolidtica severa (la curva mayor en promedio 57 grados para el grupo
con anormalidades intraespinales, y 28 grados para los otros)

d) Rapida progresion de la curva (en promedio 28 grados por afio)

18



Los pacientes que debutan con incontinencia pero sin alteraciones uroldgicas
estructurales o funcionales, se deben de investigar para determinar si presentan datos de
disrafismo espinal oculto, presenten o no alteraciones cutaneas, la pérdida del control
urinario puede ser primaria cuando la continencia nocturna o diurna no se han adquirido, o
secundaria cuando la pérdida del control ocurre posterior a un periodo normal de
continencia diurna y nocturna, un gran numero de series han reportado mejora en la
continencia posterior a la secciéon de un filum normal asociado a un cono medular en
posicion normal. Al momento actual las caracteristicas clinicas y urodinamicas que
predicen la continencia posterior a la seccion del filum no estan definidas en su totalidad,
hasta que los resultados de estos estudios se encuentren disponibles, la seccion del filum

normal para mejora de la continencia urinaria se considera experimental. 34711.13.14.15.21

El estudio de resonancia magnética es el estudio de imagen de eleccidn para el
daignéstico y el seguimiento de los pacientes con disrafismo espinal oculto, su capacidad
de imagenes multicorte y la habilidad y capacidad para diferenciar el tejido neural lo hacen
la herramienta ideal para el diagnéstico de las malformaciones congénitas de la médula.
La imagen completa del eje raquideo se requiere para asegurar y reconocer multiples
lesiones y si se presenta herniacion del cerebelo que se ve de manera inusual en

pacientes con lipomielomeningocele y mielocistocele. 3471141521
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Las imagenes en secuencia T1 proveen una clara imagen con detalle anatomico de la
médula espinal y del filum terminale, permitiendo la visualizacién del nivel raquideo del
cono, la presencia o ausencia de grasa en la médula, cono o filum y el tamafio del mismo.
Las imagenes en secuencia T2 permiten la identificacion de tumores de la médula espinal
tales como dermoides o epidermoides, y ademas se pueden observar estructuras con alto
contenido de liquido tales como sirinx, mieloceles y quistes neuroentéricos.

El seguimiento del filum terminale en pacientes en los cuales se sospecha anclaje
medular ha sido dificil, particularmente en la situacion en la cual el filum se presenta de
manera normal y el cono se localiza en nivel normal, con la mejora en la resolucion de
imagenes, la habilidad para reconocer anormalidades en la estructura del filum también
ha mejorado, la mayoria de los pacientes con un filum grueso, presentan grasa y tejido
fibrovascular en los cortes histoldgicos, el tejido graso siempre se localiza en la union del
filum con la porcidon caudal de la duramadre e involucra mas al filum rostral en los
pacientes. Si el filum que se localiza inmediato al cono es libre de grasa por mas de 13
mm, es dificil que se presente anclaje medular.

Se han desarrolllado una variedad de secuencias de imagenes en resonancia magnética
para la evaluacion de la movilidad cordal, con la finalidad de poder predecir cuales
lesiones requeriran desanclaje quirdrgico y para verificar la efectividad de tales
procedimientos, desafortunadamente la meta para lograr que se utilicen estudios de
resonancia magnética para predecir cuales pacientes requeriran desanclaje no se ha

logrado.

20



El papel de la ultrasonografia en la evaluacién y el seguimiento de los pacientes en los
cuales se sospecha disrafismo espinal cerrado es limitado. Aunque permite al operador
apreciar movilidad en la médula, su falta de resolucion espacial limita la habilidad para
definir las causas del anclaje medular, a pesar de sus limitaciones, y a causa de su bajo
costo, facil uso y requerimiento minimo de sedacidn, la ultrasonografia ha sido utilizada
como herramienta de vigilancia, en los pacientes asintomaticos en los cuales presentan
hoyuelos sacros o hemangiomas aislados en los cuales los hallazgos de un cono normal,
un filum normal y movilidad de raices permiten al clinico posponer la realizacion del

estudio de imagen de resonancia magnética. >*7'1141%21

En cada una de estas situaciones la probabilidad de que se presente anclaje es baja, sin
embargo cuando el diagnostico de disrafismo espinal se sospecha con clinica o con otro
tipo de estudios de imagen, el estudio de resonancia magnética de columna se debe de
realizar en particular si se tienen pequefos hallazgos clinicos, el uso de ultrasonido tiene

su papel en el seguimiento de mielocistocele en la infancia.
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La monitorizacion de la funcion vesical es a menudo dificil de interpretar, especialmente
en infantes y nifios a causa de que la cooperacion para el estudio es una parte importante
para su evaluacion; la utilidad de los estudios urodinamicos es la siguiente:
a) La evaluacién de pacientes que se estan estudiando por incontiencia y en aquellos
cuyos estudios de imagen son normales.
b) La monitorizacién de la funcién neurolégica cuando se elige un abordaje no
quirurgico para un nifio con un lipoma del cono.
c) La comparacion de la funcion antes y después de la cirugia de desanclaje

medular.

Se ha desarrollado una escala de puntos que describe las anormalidades urodinamicas
en nifos; los ajustes significativos en la capacidad de llenado, presion y contractilidad se
encuentran en pacientes con disrafismo espinal oculto, y se ha demostrado la mejora en
el postoperatorio, el uso de pruebas urodinamicas en la evaluacion preoperatoria y en el
postoperatorio se recomienda, para el seguimiento de los mismos a largo plazo.

Los estudios aleatorizados que han comparado la historia natural de los pacientes con
disrafismo espinal y que se han intervenido se han estudiado de manera infrecuente, esto
es en parte ocasionado porque de manera histérica las variadas condiciones que se
agrupan como disrafismos espinales ocultos, son vistos como en general con historia
natural, resultados quirdrgicos y riesgos quirdrgicos de manera similar para todas las
etiologias, a causa de que el riesgo de dafio neurologico es bajo en el procedimiento
quirdrgico y de que el déficit neurolégico es mas comuin en nifios mayores, las
intervenciones tempranas antes de que se presente el déficit, se recomienda de manera

estandar para todas las formas de disrafismo espinal oculto. 3#71"141%21
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El tratamiento quirdrgico resuelve el efecto de masa y en la mayoria de los casos el
anclaje medular, pero no resuelve la mielodisplasia congénita o revierte los efectos
clinicos presentes. Es de capital importancia para los disrafismos espinales ocultos
determinar:
a) La evolucidn de los signos y sintomas incluyendo la presentacion clinica
b) La historia natural incluyendo en la cual se involucra la mielodisplasia, o el efecto
de masa o el anclaje medular

c) La seguridad y la eficacia a largo plazo de la cirugia

Las series histéricas y contemporaneas demuestran que los signos y sintomas de los
pacientes son mas faciles de reconocer de acuerdo a la edad, también demuestran que
los déficits urolégicos, neurolégicos y musculoesqueléticos se pueden revertir si se
administra el tratamiento oportuno en tiempo y forma, desafortunadamente no en todos
los pacientes se puede determinar si el déficit es ocasionado por la mielodisplasia o si es
un déficit tratable por cirugia. Se asume que los pacientes son normales y que el deterioro
es el resultado de un déficit que es corregible por cirugia, por lo tanto los pacientes con
disrafismo espinal oculto si se dejan sin tratamiento progresaran a la pérdida de la funcién
neuroldgica con el tiempo. En general los disrafismos espinales ocultos responden a la
intervencion quirurgica, como los procedimientos quirdrgicos se pueden realizar con poca
morbilidad quirurgica, se espera una mejoria en la patologia simple, no asi en la compleja
en la cual se pone en juego el papel de la mielodisplasia previa que pudiera tener el

paciente.
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La probabilidad de que un paciente se recupere de su sintomatologia uroldgica,
musculoesquelética y neuroldgica varia de acuerdo a la duracién de los mismos y a su
causa, en general un paciente con sintomas fijos o disfuncion completa con vejiga
neurdgena pueden no recuperarse, mientras que un paciente con sintomas progresivos
se puede recuperar en cierto grado con el tratamiento quirurgico, en las formas complejas
de disrafismo espinal oculto el simple desanclaje no siempre es curativo y la recurrencia
de los sintomas similares es esperado en la vida del paciente, lo que se ha demostrado es
la mejora en la funcién urolégica posterior al desanclaje medular, el riesgo intraoperatorio
para la no mejora en la funcion vesical es menor del 10%, con riesgo para la disminucion
aguda sensitiva y motora. >4711141521
El propdsito de la monitorizacidn electrofisioldgica intraoperatoria es para distinguir entre
la funcion de las raices sensitivas y el tejido neural medular, y las estructuras no neurales
para minimizar el dafo, existen tres técnicas electrofisiolégicas principales que se utilizan:
a) Potenciales evocados somatosensoriales tibiales y peroneos, los cuales detectan
la traccién excesiva o la presién lateral al cono medular.
b) Potenciales evocados somatosensoriales pudendos los cuales detectan lesiones a
los segmentos S2-S4 los cuales son muy vulnerables a la lesion en el desanclaje.
c) Electromiogramas de las extremidades inferiores incluyendo el esfinter anal.

d) Estimulacion uniy bipolar de las raices nerviosas.
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Los potenciales evocados motores pueden ser utilizados para verificar los efectos de la
diseccion de las raices y del cono, la mejora en los potenciales electrofisiolégicos
posterior al desanclaje medular puede predecir la mejoria clinica.

La probabilidad del reanclaje depende del disrafismo espinal previo, el procedimiento
quirurgico realizado y si se presenté meningitis o infeccion local de la herida quirargica, de
cémo cada uno de estos parametros afectan a la tasa de reanclaje se desconoce, el
reanclaje posterior a la seccion del filum se piensa que ocurre de manera excepcional, la
tasa de reanclaje en afecciones complejas es mucho mas alta y depende de la duracién
del seguimiento. Los pacientes que experimentan un deterioro tardio deben de repetirse
los estudios de imagen y un estudio clinico para determinar la causa, las causas posibles
son el desarrollo de un sirinx, reanclaje o complicaciones no diagnosticadas previamente,
la reintervencion no debe de limitarse a la lisis de las adherencias, sino también a tratar
otras lesiones disraficas que pudieran presentarse, la técnica quirdrgica meticulosa tiene
un papel muy importante en minimizar una aracnoiditis futura y el reanclaje, utilizar un
parche dural apropiado, limitar el sangrado al espacio subaracnoideo y evitar la
coagulacién al espacio subpial evita la adherencia de los tejidos, en general el riesgo para
mayor afeccién neuroldgica durante las operaciones futuras de desanclaje cuando se

tiene cirugia previa exceden los riesgos de la cirugia en primera ocasién. 34711141521
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Los pacientes deben de tener seguimiento por la posibilidad de presentar sintomatologia
recurrente, posterior al procedimiento quirdrgico deben de llevar seguimiento cada 2
meses y cada afio posterior, a menos que se presente o se desarrolle un sirinx la imagen
Nno es necesaria que se repita en pacientes asintomaticos, los pacientes que tienen
estudios urodinamicos preoperatorios y en aquellos en los cuales se desarrolla una
funcion anormal en el postoperatoria, se deben de continuar los estudios postoperatorios
hasta que los parametros clinicos muestren una normalidad, se deben de documentar
anormalidades uroldgicas, neuroldgicas y/o ortopédicas en las visitas de seguimiento.

Los disrafismos espinales ocultos presentan una constelacion de malformaciones
espinales que se presentan con anormalidades uroldgicas, cutaneas, neurologicas y
ortopédicas, estas malformaciones causan traccion a la médula espinal la cual causa
isquemia asi como dafio focal a la médula con los consiguientes déficits neuroldgicos, el
diagnodstico se confirma con los estudios de resonancia magnética, el tratamiento de los
disrafismos espinales ocultos debe de ser basado en una total comprensién de la
anomalia de base, la historia natural, la etiologia de la sintomatologia de los pacientes y el
riesgo y eficacia de la intervencion quirdrgica, la intervencion quirdrgica ha mostrado
detener la progresion de los sintomas y de mejorar neurolégicamente a casi la totalidad
de los pacientes, la recurrencia de los sintomas y el empeoramiento es posible y los
pacientes con disrafismo espinal oculto deben de tener seguimiento por un grupo de

clinicos con experiencia en el manejo de este tipo de lesiones. 34711141521
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El anclaje medular oculto es un sindrome que se caracteriza por presentar alteraciones
urinarias ortopedias y clinicas, con estudio de resonancia magnética de columna normal o
sin mayores cambios en la posicién del cono medular, la intervencion quirurgica consiste
en resecar el filum terminale con poca morbilidad y se presenta una mejoria importante en
la mayoria de los pacientes sometidos a este procedimiento.

Consideramos analizar las caracteristicas del anclaje medular oculto, y su evolucién

postoperatoria.

PREGUNTA DE INVESTIGACION

Existen parametros de medicién clinica en la etapa pre y postoperatoria en los pacientes

con anclaje medular oculto?
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JUSTIFICACION

Existe un numero importante de pacientes con alteraciones en el vaciamiento vesical, asi
como de alteraciones ortopédicas, o con datos de compresion radicular, que son
abordados inicialmente por médicos pediatras por datos de incontiencia urinaria o dolor,
por lo que frecuentemente son valorados por servicio de urologia pediatra y
neurocirujanos. El cuadro clinico y los estudios de imagen son diagnésticos; sin embargo
se requiere un nivel alto de sospecha clinica. Nos proponemos definir el sindrome y
evaluar su evolucion postoperatoria ya que los pacientes que se someten a un
procedimiento técnicamente sin mayor complicacion presentan una mejoria clinica

importante.

OBJETIVOS

Definir las caracteristicas del sindrome de anclaje medular oculto, clinicas, radioldgicas en

la etapa pre y postoperatoria.
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HIPOTESIS

Existe mejora en los pacientes con alteraciones urodinamicas, sensitivas y ortopédicas
aun con datos de cono medular en region L2 y que se someten a manejo quirurgico de

liberacion de filum terminale?

METODOS

Se realizé un estudio retrospectivo, con una cohorte de 12 pacientes, 8 masculinos (66%)
y 4 femeninos (33%) rango de edad de los 5 a los 8 afos, los cuales presentaban 12
pacientes presentaban alteraciones urodinamicas previas (100%) confirmadas por
estudios de urodinamia, con estudios de imagen por resonancia magnética de los cuales
10 pacientes con datos de cono medular en posicion de L2 (83%) y a los cuales se les
realizé una escala para analisis del dolor o sintomatologia pre y postoperatoria (100%)
como escala accesoria se utilizé la escala de EVA, se revisaron las caracteristicas del
filum terminale durante el procedimiento, con complementacién por parte del servicio de

patologia.
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CONSIDERACIONES ETICAS

Todos los pacientes recibieron y firmaron consentimiento informado acerca de los riesgos
y beneficios del procedimiento quirdrgico, basados en la ley general de salud en materia
de investigacion para la salud, el estudio es sin riesgo debido a que no se realizara algun
procedimiento adicional a lo requirido por su patologia de base. El balance riesgo-
beneficio es favorable ya que puede beneficiar a los participantes ofreciéndoles la mejoria

en la clinica presentada aplicando este procedimiento quirurgico.

PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO

Se empleara medidas de estadistica descriptiva, con medidas de tendencia central y

dispersion.
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DESCRIPCION DE VARIABLES

Edad Referido a edad en afios

Sexo Referido a masculino o femenino

Alteraciones urodinamicas Referido a disminucién en la capacidad para el vaciamiento
vesical

Alteraciones sensitivas Referido a sensacion anormal o percepcion de dolor en miembros
inferiores

Alteraciones cutaneas Referido a alteraciones o pigmentacion anormal en region
lumbosacra

Posicién de cono medular Referido a posicion del fondo de saco en region L2

Escala de dolor EVA Referido como escala subjetiva con valores del 1 al 10

Paciente Referido como el sujeto de investigacion

Filum terminale Referido como las caracteristicas clinico-patologicas del filum
terminale
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DISCUSION

En el Hospital Infantil de México Federico Gémez, durante el periodo comprendido entre
febrero de 2016 hasta julio 2017, se analizaron los resultados clinicos de pacientes con
diagnodstico de disrafismo espinal oculto, encontrando lo siguiente:

Fue un total de 12 pacientes 8 masculinos (66%) y 4 (33%) femeninos, con rango de edad
de 5 a 8 afios, de los cuales se presentaron con los siguientes hallazgos: alteraciones
sensitivas en 9 pacientes (75%) caracterizadas por disminucion de la sensibilidad, con
localizacién en miembros inferiores sin predominio de lateralidad, alteraciones motoras en
1 paciente (0.8%) presentadas como disminucion de la fuerza en miembros inferiores, sin
especificar escala, alteraciones cutaneas en 2 pacientes (16%) caracterizadas por
manchas hipercromicas en regidén lumbosacra, y alteraciones urolégicas en 12 pacientes
(100%), caracterizadas por presentar disminucion en la fuerza de contension vesical, asi
como disminucion de la sensibilidad para la plenitud vesical, ver tabla 2, con estudio de
imagen de resonancia magnética con nivel de cono medular en L2 en 10 pacientes (83%)
ver tabla 1, se realizé una evaluacion de dolor pre y postoperatoria en la cual la totalidad
de los pacientes refiri6 mejoria en sensibilidad (100%), con mejora en sensibilidad
epicritica en miembros inferiores, ver tabla 3, se realizé estudio de urodinamia en la cual
se reportd mejoria en los parametros urinarios en los 12 pacientes posteriores a la cirugia
durante los primeros 7 dias del postoperatorio (100%); no hubo complicaciones durante el

procedimiento quirurgico reportado.
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CONCLUSION

El procedimiento quirdrgico de desanclaje medular es un procedimiento el cual muestra
poca morbilidad al paciente y se encuentra mejoria importante en la sintomatologia
presentada, ademas de mejora en las condiciones clinicas preexistentes.

El diagndstico oportuno de este tipo de patologia del filum y del cono medular es muy
importante ya que mejora las condiciones clinicas del paciente permitiendo en la mayoria
de los casos una mejora en su estado actual y la prevencion de complicaciones o secuela
neuroldgica.

La limitante es la necesidad de realizacién y valoracién por el servicio de urologia con
realizacion de estudios complejos como lo es la urodinamia, ya que requiere de material
especial y de especialistas expertos para su interpretracidén y derivacion.

En el presente estudio se demuestra la mejoria importante en sintomatologia que
presentan los pacientes sometidos a procedimiento quirurgico de desanclaje medular.

La poca cantidad de pacientes en el presente estudio limita la determinacion para la
implementaciéon de procedimientos quirdrgicos sin embargo la mejoria y los resultados

presentes requieren de mayor estudio en el futuro, ademas del seguimiento posterior.
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LIMITACIONES DEL ESTUDIO

Las limitaciones mas importantes del estudio son la poca cantidad de pacientes
estudiados y los resultados clinicos presentados ya que es una escala subjetiva y los

resultados de la misma pueden variar de paciente a paciente.

CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

Planeacion y realizacion de protocolo julio 2016

Entrega de carta compromiso de tesis y evaluacion y revision tutorial del protocolo agosto
2016

Presentacion de protocolo en el area de ensefianza octubre 2016

Revision de expedientes de octubre 2016 a febrero 2017

Presentacion de avances, base de datos, analisis estadistico de febrero a abril 2017
Presentacion de tesis junio 2017

Publicacion de articulo de investigacion julio 2017
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ANEXOS

Tabla 1 Nivel de cono medular

10

Masculino

Femenino

Total

& Cono medular L2
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Tabla 2 Caracteristicas clinicas presentadas

12

& Masculino

& Femenino

o " “ Total

Alteraciéon Alteracién Alteracion Alteraciéon
Sensitiva Motora Cutanea Uroldgica
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Tabla 3 Resultados clinicos presentados

12

10

& Mejoria en la sintomatologia

sensitiva

& Mejoria en la sintomatologia
urinaria

Masculino

Femenino Total

40
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