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ACTUALIZACION EN DIASTEMATOMIELIA. A PROPOSITO DE UN CASO
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Resumen

Se presenta un caso de distematomiela, defecto congénito
poco frecuente de la arquitectura vertebral caracterizado por
una masa desarrollada en linea media del conducto vertebral
que divide y fija los elementos nerviosos con la consecuente
disfuncidn neurolégica.

Comentamos los posibles mecanismaos involucrados en el
desarrollo embrioldgico, su patogenia, preseniacidn clinica,
métodos diagndsticos y consideraciones quirlirgicas.

Esta infrecuentemente diagnosticada patologia obliga a
que todo nifio con escoliosis congénita, con alteraciones tanto
anatdémicas como funcionales de los miembros inferiores o
ésfinteres, desde el nacimiento progresivos, méds aun si se
acompafia de cambios cutdneos en la regidn dorsal o lumbar,
debe considerarse el diagndstico de diastematomielia haste
que se demuestra lo conirario y en especial siva a ser somelido
a correccion ortopédica de deformidades espinales por las
catastrdficas consecuencias que acarrearia si se desconoce
Su existencia.
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Abstract
A case of diastematomyelia is reported. s an infrecuent
vartebral achitectural deficit caracterized by a mass
developened at middle line of the vertebral canal, spliting the
spinal cord in two hemicords with neurological manifestations.
We coments the embryolgical basis, pathogenesis, clinical
features, radiographics findings and surgical considerations.

(*) Citedra de Neurocirugia. Hospital Universitarie de Caracas.
Hospital Privado Centro Médico de Caracas,
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This desease have to be on mind in every patient with
congenital scoliosis, anatomical and functional impairment of
the lower extremities or sphincterian deterioration, congenital
or acquired, specially if cutaneous manfestations are presentes.

A disasler may lead a correction of congenital scoliosis in
a patient with unsuspected diastematomyelia.

Key words: Diastematomyelia, scoliosis, dysraphism.

Introduccion

como una entidad rara vez reconocida
clinicamente y la mayoria de sus observaciones
se realizaban en hallazgos de autopsias.

Pm mucho tiempo la diastematomielia persistio

No fue sino hasta 1950 cuando Shillito y Mastson
modificaron este panorama reportando 11 casos de
diastematomielia con su descripcién clinica,
radiologica y resultados quirdrgicos. Esta publicacién
origino su incremento en el interés en la patologia
aumentando la frecuencia de su descubrimiento y
pasa a tomar parte en los posibles diagnésticos
diferenciales en niflos con deformidades espinales o
con alteraciones neurolégicas en los miembros
inferiores . Constituye el 3 % de los disrafismos "
ocultos que estd presente entre el 5 % y 10 % de la
poblacion, siendo la espina bifida oculta la mas
frecuente de este grupo. E| 80 % de la
diastematomielia se ubica en la regién lumbar

Caso clinico

D.D. masculino, 2 afios 8 meses, presenté desde
nacimiento un pie varo, bilateral un meningocele
pequeno a la altura de L3 rodeado de una piel
hiperpigmentada con discreta hipertricosis y cerca
del coxis una umbilicacién correspondiente a un
seno dermal, con fondo de saco superficial (Figura
1-A).

El motivo de consulta de la madre fue una pérdida
del control esfinteriano progresiva, de reciente data
después de haber logrado en forma cabal, seqgun la
madre, el control voluntario.

Complementarios: Radiologia simple lumbar que
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Figura 1. A. Manifestaciones cutaneas lumbares de un
meningocele pequeno a nivel de 1.3 (flecha blanca superior)
y un seno dermal superficial a nivel del coxis (flecha
negra). B. Radiografia simple de columna lumbar donde
s@ observa el aumento de la distancia interpedicular lumbar
(doble flecha naegra horizontal) y presencia de hueso en el
nivel 1.3 (flecha blanca vertical).

Figura 2. Resonancia magnética lumbar donde se observa
(A) la separacion en dos hemimédulas con tabique 6seo

interpuesto. En (B) el corte sagital permite obsarvar la
unidn dsea del tabique en la cara posterior del soma 1.3y
llega a la lamina.

muesira un puente dseo a nivel de L3 en la parte
medial que se visualizan en AP y nada en perfil
porque se suma al pediculo (Figura 1-B). Igualmente
se ve aumento de la distancia interpedicular en las
vértebras lumbares. Lo anterior se probd con la
mielografia yodado asi como la diastematomielia L3
(Figura 3-A).

La resonancia magnética lumbar '*'**" muestra
en sus cortes transversos la progresividad de la
separacion de ambas hemimedulas donde se
intercala el tabique éseo (Figura 2 A-B).

EID1-11-9 1 se sometid acirugia donde se hallaron
las laminas vertebrales intactas desde L2 a L4 que
se extirparon con rongeur. Se abrié la duramadre y
se visualizaron ambas hemimédulas y el espolén
0seo medial que se extirpd cuidadosamente con
rongeur fino y fresado hasta su insercion en la cara
posterior del soma L3 (Figura 3B).
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Figura 3. A. Mielograma iodado que demuestra el aumenio
de los diametros del espacio aracnoideo lumbar yenAPla
parte menos densa del tallo cseo en 1.3 que el yodo rodea
B. Campo quirurgico donde se ven ambas hemimédulas
(flechas horizontales) y &l tallo éseo medial (flecha vertical)

La evolucion fue espectacular en el sentido de
que a partir del tercer dia recomenzé el control
voluntario de la vejiga.

Durante 3 anos de seguimiento no hubo ninguna
alteracion y fue evaluado por Urclogia y Ortopedia.

Discusion

El término diastematomielia proviene del griego
traduciendo “separacion medular” y la acuid por
primeravez Olliver 1827. En esta patologia lamédula
espinal o las raices nerviosas intra-canal espinal se
encuentra dividida en 2 columnas por un tabique que
puede ser dseo, fibroso o cartilaginoso, fijado en la
parte posterior del cuerpo vertebral y se dirige hacia
atras para adherirse a veces a la duramadre 0 a las
laminas produciendo el tabicamiento parcial o total
del canal espinal asi como del contenido neural.
Ademas de hjar y limitar el ascenso medular
fisiolégico durante el desarrollo limita la movilidad
normal que ella tiene durante los movimientos de la
columna en especial el de flexién.

Existen diferentes teorias que pudieran explicar
como se forma esta patologia.

a. Por un defecto en el desarrollo del tubo neural
donde no existe un adecuado cierre de la lisura
anterior cuando esta debe fusionarse. Teoria
gue tiene pocas bases para sostenerse.

b. Debido a trastornos hidrodinamicos por una
sobredistension transitoria del tubo neural que
produce una disrupcién anterior del mismo con la
consecuente penetracion del tejido mesodérmico
proveniente del cuerpo vertebral, teoria sostenida
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por Gardner y que explica el ensanchamiento del
canal espinal al nivel de la lesién,

¢. Por la persistencia del canal neuroentérico
(conducto que une el saco vitelino con la cavidad
amnidtica) que perfora el nodo de Hensen de
cuyas células se formara el sistema nervioso
central. Brenercon este teoria explica la frecuente
aparicion de anormalidades cutaneas, quistes
dermoides, anomalias intestinales y la presencia
de quistes neuroentéricos que se asocian con la
distematomielia.

En la diastomielia, la presencia de un tabigque que
divide el canal espinal en dos, también |0 hace con
los elementos nerviosos, sea médula espinal, cono
medular o cola de caballo, produciendo lesion directa
de estructuras neurales lo que se traduciria en
manifestaciones neurologicas desde el nacimiento,
o se comporta como un punte de fijacion de médula
espinal que impide su ascenso fisiolégico durante el
desarrollo y crecimiento asi como limita la movilidad
normal medular duranle los movimientos espinales
particularmente el de flexién; lo anteriormente expre-
sado se traduce en manifestaciones neurologicas
adquiridas. |

La distematomielia puede abarcar uno © varios
cuerpos vertebrales, con mayor frecuencia se
observa a nivel lumbar aunque puede aparecer a
nivel dorsal alto. En diferentes estadisticas tiene
una prevalencia en el sexo femenino de 3,5a 1 sobre
el masculino.

Se observan diferentes manifestaciones cutdneas
que acompanan a los disralismos, con mayor
frecuencia se observa la hipertricosis sobre el area
afectada, le siguen los lipomas subcutaneos, nevus
pigmentado, hemangiomas y senos dermales.

Es alta la asociacién entre mielomeningocele y
diastematomielia, la mayoria de los pacientes con
diastematomielia tienen anomalias congénitas
asociadas en miembros inferiores como asimetria
de miembros, atrofia de masas musculares,
deformidades de rodilla o tobillos, pie cavus, dedos
en garra, etc. También debe sospecharse cuando
hay retraso para la marcha o si ésta es defectuosa.

El 60 % de las diastematomielia se acompaiia de
escoliosis congénita y la diastematomielia se
encuentra hasta en el 4,9 % de todas las escoliosis
congénita segin reportes de Wintes, muchos de
estos pacientes requieren correccion de su
deformidad espinal y se presentan casos de
paraplejia secundaria al tratamiento si se desconoce
la diastematomielia subyacente por la traccion que
se ejerce sobre los elementos nerviosos fijados por
la patologia.

(.
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Otras manifestaciones clinicas es la progresién
de déficit neurologico, trastornos para la marcha,
atrofia de grupos musculares, disfuncién esfinteriana,
trastornos sensitivos en especial en silla de montar,
incluso en ninos asintomaticos previamente.

Dolor tanto lumbar o irradiado a miembros
inferiores puede presentarse.

Un grupo de pacientes no presentan
sintomatologia cuando la lesién es a nivel lumbar
bajo, donde el tabique pasa por la cola de caballo sin
comprimirla ni traccionarla. En resumen, la clinica
de esta mallormacién se traduce en 3 ambitos: el
cutaneo, el ortopédico y el neuroldgico donde los
trastornos esfinterianos quedan incluidos @

Los tumores medulares, el sindrome de médula
anclada (tethered cord), aracnoiditis, ataxia de
Friedreich son algunos de los diagnésticos
diferenciales que debemos tener en cuenta.

A los Rayos "X" simple el hallazgo tipico es una
masa 6sea que se proyecta hacia atras a partir del
cuerpo vertebral con mayor frecuenciaentre L1y L4
mas evidente en la proyeccion antero-posterior. Esta
masa no siempre es visible ya que no necesariamente
es oOsea, pudiendo ser cartilaginosa o fibrosa,
elementos estos radio-trasparentes,

Otro hallazgo importante es el ensanchamiento
del canal espinal sin erositon de los pediculos, signo
altamente sugestivo de diastematomielia a diferencia
de la presencia de erosién 6sea tanto del cuerpo
vertebral o de pediculos que sugiere masa expansiva,

La ausencia del espacio discal, espina bifica,
hemi-vértebras, deformidad de apdlisis espinosas,
fusion de laminas, escoliosis, citosis, lordosis,
pueden acompanar a la diastematomielia y
evidenciarse a los Rx simple.

La mielografia con contraste hidrosoluble y la
mielo-tomografia son de alta sensibilidad esenciales
para confirmar el diagnoéstico.

Asimismo la resonancia magnética nuclear ayuda
a aportar informacién que complementa los estudios
imagenoldgicos,

Existen dos indicaciones absolutas de cirugia en
la diastematomielia, la primera es cuando existe un
déficit neurolégico progresivo y la segunda es cuando
se va a corregir una escoliosis en un paciente con
diastematomielia conocida ',

Quienes apoyan realizar tratamiento quirdrgico
una vez diagnosticada la patologia se basan en el
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hecho de que una vez instalado el déficit neurolégico
aunque se detiene su progresion con la cirugia rara
vez regresa a lo normal *,

La otra opcion es la conducta expectante ya que
un significativo nimero de pacientes permanecen
asintomaticos, en especial cuando la lesién es baja,
a nivel de cola de caballo, donde no produce efecto
de compresion nide traccion. En otros, la deformidad
espinal es tal que no tienen el desarrollo longitudinal
espinal suficiente para producir elongacion necesaria
para lesionar los elementos nerviosos. A un adullo
asintomatico, portador de diastematomielia, debe
ser notificado del riesgo que involucra movimientos
extremos en especial la flexion espinal.

Resumiendo, la técnica quirirgica consiste en
practicar una laminectomia de los espacios
necesarios para exponer el defecto, diseccidn
culdadosa de las adherencias en especial de la
masa intracanalicular a los elementos durales y
nerviosos, eliminacion de dicha masa hasta lograr
una adecuada liberacion medular y recobre su
movilidad fisiolégica, reparacion del estuche dural.

El resultado de la cirugia busca principalmente
detener el proceso de deterioro neurolégico, la
regresion de los signos y sintomas va a depender del
tiempo de evolucidn que estos tengan, mejorando
los de reciente instalacién ',

La bibliografia nacional en temas conexos es
muy amplia y sélo se citan algunas pocas (€ al 15).

Conclusion

La diastematomielia consiste en un defecto
congénito con bases embriolégicas de la arquitectura
vertebral que divide los elementos nerviosos
espinales produciendo fenémenos de compresién y
traccion con el consecuente déficit neurolégico
dependiente del nivel afectado.

Existen elementos clinicos radiolégicos que
sugieren la presencia de la patologia; la mielografia,
mielotomografia y la resonancia magnética nuclear
la confirman.

La cirugia debe considerarse como tratamiento
profilactico ya que previene la progresion del déficit
neurolégico, con grados variables de mejoria
dependiente en especial los de recientes de la
instalacién.

Referencias bibliogrdficas

10.

11.

1.

13.

14.

15.

. Shillito J, Matson D. Pediatric Neurological

Operatins Boston. 1982:484-488,

Gowel DJ, Del Curling, O'Kelly DL, et al.
Diastematomyelia: A 40 years experience. Pediatric
Neurosc 1998;14:90-96.

Silveri M, Capitunici ML, et al. Occult spinal
dysraphysm: Neurogenic voiding dysfunction and
long term urologic follow ap. Pedialr Surg Int
1997;12(2-3):148-150.

Long D, Mc Afee P. Atlas of Spinal Surgery
Baltimore, Maryland. 1992:267-276.

Wilkins A, Rengachary S. Neurosurgery.
1985;3(260):2058-2061.

Krivoy A. Anomalias del desarrollo del Sistema
Nervioso Central Pediatria 1985. Public Técnicas

Mediterraneo. Chile. Capitulo 195 Julio Meneghello
r. 1985;(2):1274-1278.

Krivoy A. Formas menores o incompletas del
Sindrome de Klippel-Feil. Presentacionde uncaso
Investigacién Clinica. 1964;12:18-24.

Krivoy A. Siringomielias lumbares. Arch Venez
Pueric Ped 1966;39:477-499.

Krivny A, Encetaloceles. Experie ncia pEfSDI‘IEl
sobre 36 casos. Arch Venez Puer Ped 1970:33;9-
51.

Krivoy A. Malformaciones congénitas de la regidn
lumbosacra. El Médico. 1972;8:38-49.

Krivoy A. Contribucién al estudio de los
mielomeningoceles en Venezuela. Expenencia
personal. Rev Obstet Ginecol 1976;36:3-46.

Krivoy A. Estado actual y futuro de anomalias
neuroldgicas congénitas. Ninos 1879;12:129-130.

Krivoy A, Krivoy J, Krivoy M. Senos Dermales. Rev
Obstet Ginecol Venez 1993;53:65-69.

Krivoy A, Krivoy J, Krivoy M. La columna vertebral
quirargica. Aspectos anatomicos generales. Centro
Meédico 1993;39:76-99.

Krivoy A, Krivoy J, Krivoy M. Mortalidad perinatal
y su relacion con los defectos del tubo neural
Centro Médico 1993:3:138-140.

136

Val, 47 N* 2, Noviembre 2002

- —

R





