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RESUMEN

El seno dérmico espinal, es un tracto tubular producido por una incompleta
separacion entre el ectodermo neural y el ectodermo epitelial durante las primeras
semanas de gestacion. Es una variedad de disrafismo que permite una potencial
comunicacién entre la piel y el sistema nervioso central. La mayoria de los senos
dérmicos son localizados en la region lumbosacra, la localizacién a nivel cervical
es inusual. Las anormalidades cutaneas, déficit neuroldgico, infeccion local, y
meningitis son las formas mas frecuentes de presentacion. El diagndstico
temprano puede ser realizado, por medio de una exploracién fisica completa, y
estudios de imagen. El tratamiento es quirargico aun en los casos asintomaticos.

Caso clinico. Se presenta el caso de femenino de 3 meses de edad, que presenta
desde el nacimiento postura anormal de la cabeza con tendencia a rotar a la
derecha y mancha color salmén en cuello posterior, a los 3 meses presenta fiebre
irritabilidad y crisis convulsivas, integrandose diagnéstico de neuroinfeccion. Es
valorada en nuestro hospital por neurologia, encontrando a la exploracién fisica
angioma cervical alto, con 3 pequefios orificios con escaso exudado y limitacién de
arcos de movimiento de region cervical. Se realiz6 resonancia magnética de
crdneo y neuroeje con datos compatibles con seno dérmico cervical, absceso,
ventriculitis secundaria y médula anclada en el mismo nivel. Se realiz6 exéresis de
seno dérmico y desanclaje medular con plastia dural con parche sintético,
encontrando, ademas un lipoma intrarraquideo e intramedular cervical. Durante su
evolucion present0 hidrocefalia obstructiva, que fue resuelta con valvula de
derivacion ventriculoperitoneal. Completd esquema de antibioticos y egreso a

domicilio con fenobarbital, sin repercusiones neuroldgicas.



ANTECEDENTES

El desarrollo del canal espinal ocurre de forma secuencial. El disrafismo espinal es
un grupo de problemas que incluyen alteraciones congénitas de la espina,
caracterizadas por anomalias en la diferenciacion y/o cierre de estructuras de la
linea media posterior, incluyendo piel, musculos, columna vertebral, meninges y
tejido neural. Los términos disrafismo espinal abierto (DEA) y disrafismo espinal
cerrado (DEC), han reemplazado las descripciones usadas previamente de espina

bifida abierta, espina bifida oculta y espina bifida quistica.®

El desarrollo espinal ocurre entre la segunda y sexta semana de gestacion en los
siguientes estadios: gastrulacion, neurulacidon primaria, neurulaciéon secundaria y
diferenciacion regresiva. La gastrulacion resulta en la formacién del mesoblasto
(futuro mesodermo), convirtiéndose de un disco embrionario bilaminar a una
estructura trilaminar. Este proceso también involucra la formacion de la banda
primitiva, la cual induce la migracién de células del ectodermo y su localizacién a
la interfase ectodermo-endodermo para formar el mesodermo a un lado de la linea
media (mesodermo paraxial). La integracion a lo largo de la linea media produce
la notocorda. La neurulacion primaria involucra la formacion del tubo neural por

fusion de pliegues neurales en mdltiples sitios a lo largo de la linea media.!

Los labios de los pliegues neurales establecen su primer contacto en el vigésimo
segundo dia. Esta fusion se produce en direcciones craneal y caudal hasta tan
s6lo quedar unas pequefias zonas no fusionadas en ambos extremos, formando el
tubo neural. Las zonas no fusionadas se denominan neuroporos craneal y caudal.
La abertura craneal se cierra alrededor de los dias 24 o 25 de gestacion vy el

neuroporo caudal lo hace unos dos dias después, entre los dias 26 y 27.2



El neuroporo posterior se sitla a nivel L1-L2. La parte caudal se forma entre los
dias 28 y 48 y sigue 3 pasos: a) proliferacion, formacion de la masa celular caudal,
por debajo del neuroporo posterior, constituida por células indiferenciadas
empaqguetadas dentro de una cubierta ectodérmica; b) canalizacion, las células se
vacuolizan y forman el tubo neural, y c¢) regresion caudal: entre el final de la
médula y el vestigio medular coxigeo, se produce la regresiéon quedando reducido

el tubo neural a una estructura fibrosa, el filum terminale.®

La neurulacion primaria forma 90% del cordon espinal. La neurulacion secundaria
resulta en la formaciéon del sacro, coxis y el cordon terminal, por un proceso
especializado conocido como diferenciacion regresiva. El nivel normal del cono

medular corresponde a nivel de los discos intervertebrales L1-L2.
Los defectos del cierre neural.

Las anomalias derivadas del cierre anormal del tubo neural (disrafias espinales)
van, desde alteraciones estructurales graves, secundarias al cierre incompleto del
tubo, a deficiencias funcionales debidas a la accion de factores desconocidos en

fases tardias del embarazo.

La mayor parte de los defectos de la médula espinal son consecuencia del cierre
anormal de los pliegues neurales, en el curso de la tercera y cuarta semanas del
desarrollo. Las anomalias del cierre del tubo neural no solo afectan al desarrollo
del sistema nervioso central, sino que también interfieren con la induccién y
morfogénesis de los arcos vertebrales y la boveda craneal, con lo que pueden

verse afectados las meninges, las vértebras, el craneo, los masculos y la piel.



Los errores en el cierre del tubo neural se suelen producir al nivel de los
neuroporos craneal y caudal, traduciéndose en defectos de las regiones craneal o
lumbar baja y sacra del sistema nervioso central, aunque pueden afectar a otras

regiones.

La falta de cierre del tubo neural altera la induccién de los esclerotomos, de forma
que los arcos vertebrales que lo recubren no se desarrollan por completo ni se
fusionan a lo largo de la linea media dorsal para cerrar el canal raquideo. El canal

vertebral abierto resultante recibe el nombre de espina bifida.2

Clasificacion.

Actualmente se pueden clasificar en dos grupos: disrafismo espinal abierto y

disrafismo espinal oculto.

1. Disrafismo espinal abierto.

El disrafismo espinal abierto (DEA) es un diagnostico clinico y una

emergencia neuroquirurgica.

1.1. EI mielomeningocele se presenta en un 99% de los casos de DEA,
es un defecto del cierre en el tubo neural primario durante la
neurulacion primaria, donde las raices nerviosas irradian con un
patron similar al de una rueda a medida que dejan la placoda y se
enlazan en sentido rostral, lateral y caudal hacia sus respectivos
agujeros de conjuncion. En nifios con mielomeningoceles la médula

siempre esta anclada. La anormalidad mas comun es a nivel de la



1.2.

1.3.

region lumbosacra, hay 100% de asociacion con malformacion de

Arnold chiari tipo II.

Mielocele. Es una ausencia localizada del cierre del tubo neural, por
falta de compresion por moléculas complejas de carbohidratos en las
células neuroectodérmicas; como resultado de la ausencia del cierre
del tubo neural, no puede separarse del ectodermo cutaneo, por lo

tanto, permanece adherido a la piel.

Mielocistocele. Es una malformacion en la cual un conducto dilatado
del epéndimo sobresale dorsalmente a través de una espina bifida,

las meninges son expuestas al exterior.*

2. Disrafismo espinal oculto.

Se han reportado multiples lesiones cutaneas asociadas con
disrafismo espinal oculto (DEO) y en general, los pacientes pueden

ser categorizados en 3 grupos, de acuerdo al riesgo de las lesiones.

El primer grupo esta compuesto por pacientes con alto riesgo de
presentar un DEO. Incluye pacientes con una o mas de las
siguientes: (1) combinaciébn de dos o mas lesiones cutaneas
lumbosacras de la linea media de cualquier tipo; (2) sélo una lesion
cutdnea congénita de la linea media, asociadas a posibles
manifestaciones de compromiso medular, tales como alteraciones
genitourinarios o rectales (por ejemplo, infecciones urinarias

recurrentes o incontinencia) o alteraciones de la marcha; o (3) una
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lesion cutanea de la linea media que sea considerada de alto riesgo,

como un lipoma, seno dérmico o cola de fauno.

De todas las anteriores, una combinacién de dos o mas alteraciones
cutaneas congénitas de la linea media constituye probablemente el

marcador mas importante de DEO.

El segundo grupo lo constituyen pacientes con lesiones aisladas que
se han asociado con un menor riesgo de DEO, tales como la aplasia
cutis congénita, hamartoma, desviacion de la linea interglatea y

hoyuelos atipicos.

El tercer grupo incluye pacientes con lesiones aisladas que
habitualmente no se asocian con DEO, tales como nevus flammeus,
hemangiomas, hipertricosis, hoyuelos, nevos pigmentarios y mancha

mongodlica.’
En el disrafismo espinal oculto (DEO) se encuentran las siguientes entidades.
2.1. Lipomielomeningocele.

Se debe a una separacién prematura (disyuncién) entre el ectodermo
neural y el epidérmico antes del cierre del tubo neural en la primera
neurulacion. La masa lipomatosa subcutanea comunica con el
espacio del canal espinal a través de una disrupcion, tanto de la

fascia muscular, como del arco posterior vertebral y de la duramadre.
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2.3.

2.2. Sindrome del filum terminale hipertrofico y/o lipomatoso.

Se produce debido a una fase de regresion caudal defectuosa. Existe
un atrapamiento y tension del cono medular debido a un fillum
terminale corto y grueso, a veces lipomatoso (aproximadamente, el
25% de los casos), sin ninguna otra malformacién asociada. Se debe
a un fracaso de la involucion de la médula espinal terminal, del
alargamiento de las raices nerviosas o bien de ambos. EIl fillum
terminale mide en estos casos mas de 2 mm de diametro, existe
escoliosis en mas del 10% de los casos (que se corrige,
frecuentemente, con la cirugia), y hay bifidismo posterior radioldgico,

frecuente en L4, L5y S1 o bien en los tres niveles.

Diastematomielia, diplomielia o sindrome de duplicidad raquidea,

medular o raquimedular.

Malformacion debida a un canal neuroentérico persistente; consiste
en un desdoblamiento sagital de uno o varios segmentos de la
médula espinal. Se acompafia la mayor parte de las veces de un
tabique medial éseo o fibroso que divide la médula en dos mitades, a
veces con duramadres independientes. En un pequefio porcentaje
afecta a mudltiples niveles y, frecuentemente, se asocia al filum
terminale hipertréfico. Dentro de los estigmas cutaneos de esta
malformacion, llama la atencion la frecuencia de la hipertricosis en

linea media raquidea.
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Recientemente, se ha clasificado la diastematomielia en dos tipos: la
diplomielia tipo I, en la cual existen dos médulas alojadas cada una
en duramadres diferentes y separadas por un septum 6éseo, y la
diplomielia tipo Il, en la que existe una Unica duramadre para ambas

meédulas, que se hallan separadas por un tabique fibroso.

2.4. Quiste neuroentérico.

Debido a una persistencia anormal del canal neuroentérico, su
incidencia es rara y se encuentra mas a menudo en el mediastino
posterior que dentro del raquis. Esta malformacion consiste en un
quiste o trayecto fistuloso que, en su forma mas pura, comunica el
tracto respiratorio o digestivo con la region raquimedular. Representa
la persistencia parcial del conducto neuroentérico o canal de
Kovalevsky. Se acompafia, frecuentemente, de anomalias
vertebrales de diferente severidad. La localizacion mas frecuente es

la cervicodorsal y la lumbar a nivel del cono.

2.5. Meningocele sacro anterolateral.

Debido o bien a un ventriculo terminal persistente, a defectos en la
regresion caudal, o a ambos. El meningocele antero-lateral es una
entidad rara en la que existe una herniaciéon del saco dural a través
de la cara anterior del sacro. El saco de la malformacion, ademas de
contener duramadre, aracnoides y liquido cefalorraquideo, puede

albergar tejido neural.
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Embriologicamente, parece existir, en principio, una malformacién
segmental de la duramadre, asi como una agenesia parcial del sacro.
Al contrario que en el mielomeningocele lumbar, no se acompafa de

hidrocefalia ni de malformacion de Arnold-Chiari.

2.6. Sindrome de regresion caudal.

Se ha usado este sindrome para definir un conjunto de anomalias de
las extremidades inferiores, del sistema genitourinario, de la zona
ano-rectal y de la columna lumbosacra. Incluye la atresia anal,
sirenomielia (o fusibn de ambas extremidades inferiores), aplasia
renal, malformaciones de los genitales externos y la agenesia sacra.
Esta ultima se sospecha clinicamente ante un pliegue intergliteo
corto, un aplanamiento de los gliteos y unas crestas iliacas
prominentes en exceso. Puede afectar a varios o6rganos y formar
parte del sindrome de VATER. El mielocistocele puede coexistir con
estas malformaciones, siendo esta una malformacion en la que se
aprecia un ventriculo terminal gigante a nivel de la médula espinal
mas caudal, que se traduce por una masa lumbosacra blanda, y en la
gue se demuestra, a través de la resonancia magnética, como el

canal central del cono medular aboca a un gran quiste.

2.7. Quistes de inclusion (dermoides y epidermoides).

Este tipo de tumoraciones benignas forman parte del DEO, a causa
de una disembriogénesis entre la 32 y 52 semanas de gestacion, en

la que se debieran diferenciar claramente el neuroectodermo (que
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formaria el tubo neural), del ectodermo cutaneo, que formara la piel
(disyuncion incompleta). Restos de este Ultimo se quedarian
atrapados en el tejido neural, dando lugar entonces a estos
“tumores”. El quiste epidermoide (mas comun que el dermoide), se

halla constituido por un epitelio escamoso estratificado.

El dermoide contiene, ademas, grasa Yy vestigios cutaneos,
fundamentalmente, pelo. Los quistes dermoides suelen localizarse en
facies y cuero cabelludo, hallandose con relativa frecuencia en el
diploe craneal y en la fontanela anterior. Son muy poco frecuentes en
el canal raquideo, y aunque raros, también pueden ser
intracraneales, ocupando entonces mayoritariamente la linea media
y, de forma ocasional, conformar la parte final de un seno dérmico

facial o del cuero cabelludo.

Los quistes epidermoides ocupan, por lo general, los espacios
cisternales cuando son intracraneales, siendo también relativamente
frecuentes en el oido medio. Si, durante la evolucion blastodérmica,
en la que las crestas neurales confluyen convirtiéndose en tubo
neural, quedaran incluidos restos del mesodermo, podrian dar lugar,
asimismo, a lipomas dentro y en la linea media del tubo neural, tanto
en la regibn cervicodorsal, como en la region cerebral
(preferentemente, en el cuerpo calloso), sin comunicar con el tejido
cutaneo. Estos lipomas no suelen producir atrapamiento medular y

tampoco precisan, por lo general, extirpacién quirtrgica.®
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2.8. Seno dérmico

El seno dérmico espinal, es un tracto tubular producido por una
incompleta separacion entre el ectodermo neural y el ectodermo
epitelial durante las primeras semanas de gestacion. Es una variedad
de disrafismo que permite una potencial comunicacion entre la piel y

el sistema nervioso central.’

El seno dérmico espinal asociado a meningitis fue reportado por
primera vez por Moise en 1926.8 Walker y Bucy fueron los primeros
médicos acreditados con el uso del término “seno dérmico
congénito”; en 1934, publicaron el primer documento especifico de
esta entidad, reportando 7 casos de seno dérmico congénito

asociado con meningitis.’

La trascendencia de los senos dérmicos como fuente potencial de
complicaciones neurolégicas graves es bien conocida desde hace
tiempo. Los casos publicados demuestran reiteradamente que el

diagnéstico tardio contribuye a empeorar el pronéstico.*
Epidemiologia

La incidencia de seno dérmico es usualmente citada como un caso
en 2500 nacidos vivos.'* *? Aunque también se ha reportado como un

caso en 1500 nacidos vivos.*®

16



En algunos estudios hay predominio en el sexo femenino.** *¢. Sin

embargo no es muy amplia la diferencia, ademas de que hay muy

pocos estudios en la literatura con un gran nimero de pacientes.

El seno dérmico puede involucrar cualquier nivel del neuroeje, con la
region cervical con menor afeccién (<1%) comparada con otros

segmentos. *° 1¢ %’

El &rea toracica esta involucrada en el 10% de los casos, la region
lumbar en el 40%, la lumbosacra 12%, el area sacra 23% y la union
sacrocoxigea en un 13%.° ¢, En el craneo el seno dérmico es una
entidad muy rara, la mayoria de las veces observada en la linea
media a nivel del area occipital (85%), en area parietal posterior y

nasion es menos frecuente (10-15%)."" 18

En los casos reportados de seno dérmico cervical, el diagnostico se

realizd, en la mayoria, después de los 10 afios de edad. *° 2° 21 49

Mas del 90% de los casos de seno dérmico terminan en el espacio
subdural, cerca del 60% entran al espacio subaracnoideo y 27%
estan unidos a elementos neurales.?

El seno dérmico deberia distinguirse de otros hoyuelos coxigeos
comunes. El seno dérmico esta localizado sobre la linea interglutea,
tiene una orientacion cefélica, y esta asociado con otras patologias.
Los hoyuelos coxigeos son usualmente senos ciegos simples sin
anormalidades cutaneas asociadas, con orientacion caudal y no se

asocian a otras patologias intradurales.
17



Fisiopatologia.

Aunque el origen embrionario del seno dérmico no esta claramente
descrito, la teoria mas aceptada es la de una disyuncion incompleta.
Entre la semana 3 y 5 de la via embrionaria, dos capas de
ectodermo, neuroectodermo y ectodermo cutdneo se separan una de
otra permitiendo la insercion de tejido mesodérmico destinado a dar

forma a la columna vertebral y su musculatura.

Si el ectodermo cutaneo falla en separarse del tubo neural en
cualquier punto, un tracto lineal de epitelio, el cual es rodeado de
elementos dérmicos, puede desarrollarse y constituir una conexion

permanente entre la piel y la médula espinal.*

Caracteristicas clinicas.

El seno dérmico esta asociado con un gran espectro de
manifestaciones clinicas, que van desde hallazgos cutaneos
asintomaticos a infecciones graves, déficit neurolégico, problemas
urinarios y deformidades ortopédicas. Muchos estigmas cutaneos
pueden estar asociados con el seno dérmico, diversos tipos de
lesiones cutaneas pueden presentarse en la linea media a lo largo de
la region dorsal de los nifios, como angiomas, areas de hipertricosis
focal, lipomas subcutaneos, cicatrices congénitas tipo quemadura de
cigarrillo y una variedad de fositas, hoyuelos y tractos fistulosos cuyo

inicio esta en la piel.
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Otras lesiones menos comunes son: tejido graso subcutaneo en
forma de lipoma espinal y cola humana la cual es excesivamente
rara. Eritema, induracién, y drenaje purulento puede ser visto como
resultado de infecciones graves. En raras circunstancias puede

ocurrir fuga de liquido cefalorraquideo.

Incluso se ha presentado como pardlisis flacida, que progreso a
paraparesia espéstica y cuadriparesia, dificultando aun mas su

diagnostico. 2

El seno dérmico provee una puerta de entrada para bacterias a los
compartimentos intraespinales, lo cual puede causar meningitis o
formacion de un absceso. Asi también, la meningitis aséptica puede
ocurrir por derrame del contenido de un tumor de inclusién u otros

elementos dérmicos dentro del liquido cefalorraquideo.

En un estudio que realizé Jindal et al, de 23 pacientes, solo uno
presentd infeccién.?? Ackerman et al, en un grupo de 28 pacientes
también reporté un porcentaje bajo (10%) de complicaciones
infecciosas. ** Sin embargo, también hay reportes de hasta 37.1% de
meningitis como forma de presentacion, como es el caso de un
estudio que realiz6 Radmanesh et al, en 35 nifios en el Children’s

Medical Center de enero 2001 a diciembre del 2008.°

La infeccion es el mayor riesgo asociado con seno dérmico espinal.
En asociacion a meningitis puede resultar en absceso extradural,

subdural e intramedular o infeccién de un tumor asociado.
19



Los microorganismos mas comunmente involucrados son
Staphylococcus aureus y Escherichia coli, seguidos por Proteus spp

y anaerobios. %

La hidrocefalia es una complicacion bien conocida de una meningitis.
La ventriculitis y/o aracnoiditis causada por el derrame del contenido
del tumor dermoide puede también resultar en hidrocefalia. La
asociacién de hidrocefalia y seno dérmico es rara, la incidencia se ha

reportado en un 3%. 2*

Se ha dicho que practicamente todos los nifios con seno dérmico
tienen una funcién neuroldgica intacta al nacimiento. Sin embargo,
las altas tasas de asociacién con patologias como medula anclada,
infeccion y tumores de inclusion, llegan a desarrollar deterioro

neuroldgico con el incremento de la edad.

Por lo que el retraso del diagnostico definitivamente permite la

aparicion de secuelas neuroldgicas.
Aspectos urolégicos.

Como en otras formas de disrafismo espinal, estos pacientes tienen
un riesgo incrementado de disfuncion del tracto wurinario, en
asociacién a otros déficits neuroldgicos. Estos pacientes pueden
sufrir dafio estructural del tracto urinario al momento de la

presentacion.
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Encontrandose anormalidades urodindmicas hasta en un 72% en
algunos estudios, por lo que la evaluacion urodindmica deberia de
ser el objetivo mayor de la evaluacion uroldgica en este tipo de

pacientes.
Patologias asociadas.

El seno dérmico puede estar acompafado de otras formas de
disrafismo espinal, como el lipomielomeningocele y
mielomeningocele, reflejando un posible camino ontogénico. Grupta
et al, mostro una asociacién de 11.34% entre el seno dérmico y otras

formas de disrafismo espinal. *

Ocasionalmente esta asociado con medula anclada en un porcentaje
menor (1%). En pacientes con seno dérmico, el tracto o tumor
asociado puede causar traccion en la médula espinal, resultando en

un sindrome de médula anclada.

Muchos pacientes que presentan déficit neurologico tienen médula

anclada (70%), pero esto no puede ser aplicado a la inversa.

La incidencia de anormalidades de filum terminale no ha sido
claramente reportada, Jindal et al en un estudio que involucro 23

pacientes, encontré anormalidades en 22% de sus pacientes. *

Aproximadamente la mitad de todos los senos dérmicos estan
asociados con un tumor dermoide o epidermoide, usualmente al

termino de los tractos, pero pueden estar localizados a cualquier
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nivel entre la piel y el tubo neural. EI seno dérmico y los tumores
dermoides parecen compartir un origen comun. Se cree que resultan
de una expansion focal del tracto derivado del ectodermo. Sin
embargo aproximadamente solo un 30% de tumores dermoides

intraespinales han sido asociados con seno dérmico.®

El seno dérmico es asociado mas frecuentemente con tumor

dermoide (83%) que con tumor epidermoide (13%).
Diagnostico.

Ante la sospecha clinica de un seno dérmico se debera de realizar un

estudio de neuroimagen.

La radiografia puede proveer alguna evidencia de disrafismo espinal,
aunque su utilidad es limitada en la evaluacion de los tractos de seno

dérmico.

El ultrasonido también es una modalidad de estudio de imagen bien
establecida para la evaluacién del disrafismo espinal en recién
nacido y lactante. El tracto del seno dérmico, la posicién del cono,
filum terminale y la presencia de cualquier patologia asociada puede

ser revelado con el ultrasonido.

Sin embargo, la utilidad de esta técnica disminuye en pacientes
mayores de 4 meses, cuando la osificacion de los elementos

posteriores de la espina limitan la ventana acustica
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La resonancia magnética es el estudio de eleccion para el
diagnostico y evaluacion preoperatoria, evidenciando la extensién y
profundidad del seno dérmico y con especial utilidad para determinar
el nivel del cono y detectar cualquier otra anomalia asociada, como
tumores de inclusion o malformaciones en la division de la medula.
Puede ser de gran ayuda para el cirujano para planear la extension

de la cirugia.
Tratamiento

La cirugia temprana evita las complicaciones infecciosas, siendo

curativa en la mayorfa de los casos.”

El manejo de cada caso de seno dérmico deberia de incluir
exploracion intradural, y la identificacion de cualquier causa de
inmovilizacion medular (bandas aracnoideas, disrafias asociadas
tales como malformaciones en la divisibn del cordon,
lipomielomeningoceles, mielomeningoceles), que pueda ser
completamente removida, plastia adecuada de la disrafia y de las
meninges en general con materiales sintéticos en la misma, para

evitar los reanclajes o cicatrizaciones inadecuadas. 16

El tracto de seno dérmico es extirpado en bloque para evitar
contaminacion por bacterias. Sin embargo el tracto de seno dérmico
tipicamente termina en el espacio intradural, dificultando Ila

extirpacion en bloque.
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Para evitar la  contaminacion del tracto, Jean-Valery et al,
modificaron la técnica usual, para acceder al espacio intradural,
permitiendo la extirpacion en bloque de manera exitosa y evitando la

contaminacion por bacterias. %

Todo seno dérmico debe de ser corregido quirdrgicamente, aunque
el paciente se encuentre asintomético ya que puede complicarse con
infecciones graves, el tratamiento de las infecciones asociadas
(meningitis) se debera tratar con los esquemas antibidticos
establecidos y en caso de contar con aislamiento en cultivo de LCR,

debera de ser dirigido especificamente al microorganismo causal.

El riesgo asociado a la exploracion quirdrgica es muy bajo, y la
oportunidad de conservar la funcion neurolégica normal es alta
(95%). EI tratamiento conservador de ninguna manera es

recomendado.

La mayoria de los senos dérmicos son asintométicos hasta que se
infectan, por lo que las estrategias van encaminadas a realizar
diagndstico oportuno y tratamiento quirdrgico temprano para prevenir
el desarrollo de complicaciones asociadas e infecciones

recurrentes.?’

24



JUSTIFICACION

El seno dérmico cervical es una forma de presentacion poco comun de los
disrafismos espinales ocultos, la asociacion con marcadores cutaneos, y su
trascendencia como fuente potencial de complicaciones neuroldgicas graves,
motiva la descripcion de este caso, y asi contribuir al abordaje correcto y su
reconocimiento en la practica clinica pediatrica, para la intervencion temprana en

el tratamiento y evitar sus complicaciones.

OBJETIVO

Describir el caso clinico de un paciente pediatrico con seno dérmico cervical, sus
caracteristicas clinicas, complicaciones, y asi contribuir con la informacién
relacionada de esta patologia, para facilitar el diagnostico temprano de casos

nuevos.
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REPORTE DE CASO

Se describe el caso de una paciente de 3 meses de edad, referida de segundo
nivel con diagndstico de neuroinfeccion. Hija de madre de 17 afios de edad, ama
de casa, sana; padre de 20 afios de edad, comerciante, trasplantado renal a los 8
afios de edad por hipoplasia renal, niegan consanguinidad. Producto del primer
embarazo, adecuado control prenatal, con ingesta de &cido félico y fumarato
ferroso a partir de la sexta semana de gestacion. Cursé con hiperémesis gravidica,
amenaza de parto prematuro a los 7 y 8 meses de gestacion. Fue obtenida a
término via vaginal, con un peso de 2600 gr, talla 50 cm, sin hipoxia perinatal.
Presenté dificultad respiratoria tratada con oxigeno en camara cefalica. Egreso en
binomio a las 24 hs. Periodo perinatal con ictericia, tratada con bafios de sol.
Desarrollo psicomotor normal. Desde el nacimiento con postura anormal de la
cabeza con tendencia a rotar a la derecha y mancha color salmén en region
occipital asociada a aumento de volumen de consistencia blanda. Valorada al
tercer dia de vida extrauterina en nuestro hospital por los servicios de cardiologia
por un soplo inocente, y en odontopediatria por dientes natales. A los 3 meses de
edad fue referida de un Hospital de segundo nivel al servicio de neurologia por un
cuadro de meningitis caracterizado por fiebre, irritabilidad y crisis convulsivas,
tratada con fenitoina, cefotaxima y amikacina por 14 dias, sin mejoria. A la
exploracion fisica con angioma cervical alto, con 3 pequefios orificios con escaso
exudado y limitacion de arcos de movimiento de region cervical. Se ingreso para
completar esquema de antibiéticos con meropenem y vancomicina. La resonancia
magneética de craneo y neuroeje con evidencia de seno dérmico cervical, absceso,

ventriculitis secundaria y médula anclada en el mismo nivel.
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IMAGENES

Fotografia 1. Donde se puede Fotografia 2. Donde se muestran tres
observar mancha color salmén pequefios orificios con escaso
compatible con angioma cervical alto. exudado.
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Imagen 1y 2. Resonancia magnética de encéfalo con gadolineo en corte sagital y
coronal con simetria de hemisferios cerebrales, ensanchamiento de espacio
subaracnoideo compatible con ligera atrofia cortico-subcortical, ventriculomegalia
sin datos de migracion transependimaria, captacion de medio de contraste
periventricular en cisterna cuadrigeminal, cuarto ventriculo, porcién posterior de
bulbo, unién bulbo cervical y los 3 primeros niveles cervicales. Estudio de
resonancia magnética compatible con seno dérmico cervical, absceso, ventriculitis

secundaria y médula anclada del mismo nivel.
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Operada de exeresis de seno dérmico y desanclaje medular con plastia dural con
parche sintético, encontrando como hallazgos; seno dérmico con trayecto
adecuadamente formado, el cual se introducia a través de la membrana atlanto-
axoidea, ademas de un lipoma intrarraquideo e intramedular cervical.
Desarrollando hidrocefalia secundaria obstructiva, por lo que se realiza colocacion
de derivacion ventriculoperitoneal frontal derecha. Completé esquema de

antibioticos y egreso a domicilio con fenobarbital, sin repercusiones neurolégicas.

Imagen 3 y 4. Resonancia magnética de encéfalo y medula espinal cervical en
cortes sagitales en secuencia T2 simple y T1 con gadolineo sin evidencia de lesién

residual y con hidrocefalia resuelta a los 10 meses de seguimiento.
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Fotografia 3. Donde se observa seno dérmico resuelto.
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DISCUSION

El seno dérmico espinal asociado a meningitis fue reportado por primera vez por
Moise en 1926. El seno dérmico cervical es una forma de presentacién de
disrafismo espinal oculto muy rara, menos del 1% reportado en la literatura
internacional. Las manifestaciones clinicas son: marcadores cutaneos,
complicaciones infecciosas, sindrome de medula anclada y signos neurolégicos de
compresion por tumores de inclusion. Meningitis recurrente, empiema subdural o
de tejidos blandos, quistes epidermoides infectados, son complicaciones
infecciosas menos frecuentes. La asociacion a marcadores cutaneos es frecuente,
como en el caso de nuestra paciente, que presentd angioma cervical en linea
media con tres hoyuelos desde el nacimiento, lo que obligaba a sospechar un
disrafismo espinal oculto; sin embargo, a pesar de que fue valorada por varios
médicos de primer nivel no se realizé el diagnéstico de manera oportuna, por lo
que era esperada la evolucion, tras un periodo asintomatico de 3 meses a una
neuroinfeccion que se complic6 con absceso, ventriculitis e hidrocefalia
obstructiva. En la mayoria de los pacientes con seno dérmico cervical el
diagnéstico se realiza habitualmente en la segunda década de la vida, en el caso
de nuestra paciente, la neuroinfeccion persistente, a pesar a un tratamiento con
antibiéticos a dosis meningeas y la presencia de un estigma neurocutaneo
hicieron sospechar disrafismo espinal oculto, que se corroboré6 mediante
resonancia magnética, encontrando un lipoma intrarraquideo e intramedular
cervical, que difiere con lo descrito en la literatura, donde hasta en el 50% de los

casos se asocia a quistes epidermoides o dermoides.
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CONCLUSIONES

La presentacion de seno dérmico a nivel cervical es muy rara. Sin embargo, las
caracteristicas clinicas presentadas en este caso son comunes y ya han sido
descritas en trabajos anteriores, por lo que la exploracion fisica completa y
adecuada asi como la detecciéon de anormalidades cutaneas asociadas a seno
dérmico en la nifiez, puede ser crucial en la prevencion de alteraciones y dafio

neuroldgico.

La intervencion quirdrgica debe de realizarse lo mas pronto posible, aiun en
presentaciones asintomaticas, ya que en muchos casos, el seno dérmico hace
vulnerable al paciente para desarrollar infeccion del sistema nervioso central, y

potenciales complicaciones neuroldgicas.

Los médicos de primer contacto deberian dar mas importancia a los hallazgos

cutaneos que se encuentran a nivel de la linea media del neuroeje.

La descripcion de este caso indudablemente contribuird para el analisis posterior

de casos similares, realizar diagnostico temprano y asi evitar sus complicaciones.
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RECOMENDACIONES

Al contacto con un recién nacido, es de vital importancia que, ante la presencia de
estigmas neurocutaneos, se investigue y descarte la presencia de un disrafismo

oculto.

Capacitacion a los médicos de primer contacto, para la deteccién de disrafismo

espinal oculto, con énfasis en una adecuada exploracion fisica completa.

Ante un paciente que tiene meningitis de repeticion, se debera obligatoriamente

descartar la presencia de un disrafismo oculto.
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