Reporte de Casos

Revista Chilena de Neurocirugia 33 : 2009

Diastematomielia. Reporte de caso clinico.

Luis M. Elizondo Barriel*, Martha C. Rios Castillo**, Reinel A. Junco Martin*, Jorge Nuevas Matos*.

* Servicio de Neurocirugia Hospital Universitario Dr. Carlos J. Finlay
** Hospital Pediatrico Juan M. Méarquez. Ciudad de la Habana. Cuba

Rev. Chil. Neurocirugia 33: 49-52, 2009

Resumen

La diastematomielia se observa entre el 5y el 10 % de la poblacion, es tres veces mas frecuente en el sexo femenino y se pre-
senta en cualquier periodo de la vida, entre los 10 y 76 anos. Puede cursar de manera asintomatica y ser descubierta de manera
incidental, se manifiesta generalmente igual al resto de los estados disraficos ocultos, con alteraciones cutaneas, anomalias
Oseas y trastornos neuroldgicos, su diagndstico es basicamente radioldgico. Presentamos a un paciente, masculino, blanco,
diestro, de 18 afos de edad, sin antecedentes patoldgicos, que al ser examinado por vagas molestias lumbares encontramos
una asimetria en el grosor de los muslos y las piernas, asi como en el tamafio de los pies, el examen neuroldgico fue negativo,
el RX simple de columna dorsal y lumbar, la tomografia computarizada y la Imagen por resonancia magnética fueron definitivos
para el diagndstico, los estudios neurofisioldgicos mostraron unos potenciales evocados somatosensoriales sin alteraciones
y una electromiografia con signos irritativos dependiente de las raices motoras L4, L5 y S1. Optamos por el tratamiento con-
servador y en la actualidad el paciente se encuentra asintomatico, no obstante se mantiene bajo atencion clinica en nuestra

consulta.

Introduccion

En 1992 Pang introduce el término de
malformacion del cordén espinal dividi-
do, como forma de disrafismo espinal
oculto. 1, 2, 3 ,4 En este sindrome se
describen dos variantes, la tipo |, donde
habrda dos hemimédulas comiUnmente
simétricas, cada una recubierta por su
propio saco dural, separadas por un
tabique 6seo u osteocartilaginoso ex-
tradural, conociéndose clasicamente
como diastematomielia; en la tipo Il en-
contraremos dos hemimédulas simétri-
cas recubiertas por un Unico saco dural,
pudiendo existir un tabique fibroso intra-
dural que separe las dos hemimédulas
(Diplomielia). 5 Por debajo del espoldon
normalmente las hemimédulas vuelven
a unirse aunque en un 9 % de los ca-
S0s permanecerian separadas. Ambos
tipos representan lesiones que atan la
meédula durante el movimiento y desa-
rrollo. 4 Usualmente es acompanada por
otras malformaciones tales como menin-
gocele, mielomeningocele, hidromielia,
hidrocefalia, Sindrome de Klippel-Fiel,

malformacion de Arnold Chiari y lipomas
intraespinales. 5

Puede cursar de manera asintomatica
y ser descubierta de manera inciden-
tal, se manifiesta generalmente igual al
resto de los estados disraficos ocultos.
Las alteraciones cutaneas aparecen en
el 71% de los casos, entre ellas mechon
de pelos, nevus, poro dérmico, pu-
diendo ser la Unica manifestacion que
indique la posible existencia de un dis-
rafismo espinal oculto. Las anomalias
Oseas estan presentes en el 85% de los
casos y dentro de ellas la escoliosis en
el 50%, deformidades en miembros in-
feriores tales como pie cavo, asimetria
en el tamano de los pies y la longitud de
las piernas 6. Los trastornos neurolégi-
€cos mas comunes son el dolor lumbar
y en miembros inferiores, anomalias de
la marcha, debilidad en las piernas, re-
flejos anormales e incontinencia urinaria
o fecal. 7

El diagnostico de esta entidad es basi-
camente radioldgico, pues en la mayor

parte de los casos la clinica es muy he-
terogénea.

Caso clinico

Paciente masculino de 18 arios de edad,
de la raza blanca, con antecedentes de
salud que en visperas de un control
médico para el servicio militar nos co-
munica que ocasionalmente sufria de
ligeras molestias en la region lumbar, al
realizarle el examen fisico encontramos
una asimetria en el grosor de los mus-
los y las piernas asi como en el tamafio
de los pies (Figura 1 A, B, C, donde se
muestra la asimetria entre ambos mus-
los, piernas y pies respectivamente,
siendo las estructuras izquierdas mas
atroficas que las derechas).
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Figura 1: En el examen neurolégico no encontramos alteraciones motoras, sensitivas, reflejas ni esfinterianas por lo que decidimos indicar un RX simple de
columna dorsal y lumbar vista AP y lateral (Figura 2, donde se aprecia el defecto de fusién del arco posterior de L4 y L5, asi como una imagen radiopaca en
forma de espolén oblicuo a la derecha entre los cuerpos vertebrales de L3 y L4).

Figura 3: Con Imagen por Resonancia Magnética en corte axial (Figura 4) y sagital (Figura 5 donde
se confirman los detalles de los estudios anteriores). Los estudios neurofisiolégicos mostraron
unos potenciales evocados somatosensoriales sin alteraciones y una electromiografia con signos
irritativos dependiente de las raices motoras L4, L5 y S1. En la actualidad el paciente se encuentra
asintomatico, no obstante se mantiene bajo atencion clinica en nuestra consulta.

Figura 2: Por los hallazgos encontrados com-
plementamos el estudio con Tomografia Com-
putarizada (Figura 3 Ay B, donde se muestra la
presencia de un tabique éseo en forma oblicua
de derecha a izquierda, acompafada de una
apdfisis espinosa doble a nivel de L3).
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Figura 4

Figura 5
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Discusion

La diastematomielia se observa entre el
5y el 10 % de la poblacion, es tres ve-
ces mas frecuente en el sexo femenino
y se presenta en cualquier periodo de la
vida, entre los 10 y 76 anos, con mayor
frecuencia entre los 4 y 6 anos, pudien-
do tener asociacion familiar. 7, 8, 9, 10

Las manifestaciones clinicas varian con
la edad, en el niflo predominan las lesio-
nes de piel, las deformidades en los pies
y la disfuncién sensoriomotriz, mientras
que en los adultos pueden cursar de
manera asintomatica y cuando estan
presentes son caracteristicos el dolor y
el trastorno sensoriomotriz. En nuestro
paciente estuvieron ausentes los estig-
mas cutaneos y la disfuncién neurolo-
gica, las molestias lumbares apenas
tuvieron significado clinico.

La tomografia computarizada (TC), la
mielotomografia computarizada y la
imagen por resonancia magnética (IRM)
nos muestran la presencia de las dos
hemimédulas y del septum medial, de
manera inequivoca, confirmando el
diagnostico.11 Pudimos realizar el diag-
nostico radioldgico gracias a la TC vy la
IRM, los cuales fueron concluyentes.

La exploracion quirdrgica de todos los
pacientes con malformacion del cordén
espinal dividido es recomendada pues
el deterioro neurolégico es visto de
igual manera en cualquiera de las dos
variantes.12 Guthkelch encontré que de
17 nifios con el diagndstico de distema-
tomielia manejados conservadoramen-
te, 14 desarrollaron déficit neuroldgico

tardio, mientras que de 22 operados
de manera profilactica solo uno mostré
progresion, por lo que este autor y la in-
mensa mayoria abogan por una cirugia
profilactica que prevea un futuro dafio
neurolégico.7 La mayoria de los disra-
fismos espinales se asocian a médula
ancladal3 y para muchos autores en
la diastematomielia esta presente esta
condicién, por lo que se impone una
cirugia que libere las adherencias que
puedan mantener fijada la médula.14 La
indicacion quirdrgica no es dudosa en
los casos pediatricos, aun en los asin-
tomaticos.15 En los adultos asintomati-
Cos, esta regla no siempre es aplicable,
pues es solamente considerada en pre-
sencia de sintomatologia neurolégica
progresiva, 16 por lo que el tratamiento
conservador pudiera ser apropiado.7
No obstante ya desde 1992 Pang re-
comendd el tratamiento quirdrgico en
adultos asintomaticos con un estilo de
vida activo. Recientemente Ashok rea-
liz6 un estudio clinico de 254 pacientes
portadores de malformacion del cordén
espinal dividido y concluyd que el ries-
go del déficit neurolégico se incrementa
con la edad y que todos los pacientes
deben ser tratados quirdrgicamente de
manera profilactica incluyendo los asin-
tomaticos. 10

El caso que presentamos ante la ausen-
cia de elementos clinicos y neurofisiolo-
gicos de disfuncién medular progresiva
optamos por el tratamiento conservador
hasta el momento, manteniendo una vi-
gilancia clinica peri¢dica del paciente.
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