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Parte II: Asociacién con Disrafismos Abiertos
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RESUMEN

La diastematomielia y la diplomielia son malformaciones espinales congénitas que
frecuentemente no son reconocidas durante el cierre quirtirgico de meningoceles (MC) y
mielomeningoceles (MMC). La incidencia de estas lesiones en pacientes con disrafismos
espinales ha sido relatada entre el 4,5 y el 46 %, habiéndose postulado que la
persistencia del canal neurentérico accesorio podria interferir con el proceso de neuru-
lacion conduciendo a la_formacion de un MC o de un MMC asociados a una diastema-
tomielia o a una diplomielia. En los MMC lumbosacros el tabique oseo extradural es
usualmente rostral respecto a una placoda “terminal”, o distal en relacion a una placoda
“segmental”. En los meningoceles, principalmente a nivel cervical puede no existir un
tabique o éste es fibroso e intradural y ubicado a nivel de la espina bifida.

Considerando la probabilidad elevada de deterioro neuroldgico tardio, progresivo e
irreversible se recomienda: a) TC,IRM o ecografia espinal preoperatoria en pacientes con
MC o MMC:; b) cuidadosa exploracion del canal espinal proximal y distal a la placoda
medular durante la cirugia inicial del disrafismo,y: ¢) control postoperatorio precoz con
i.R.M. en pacientes operados de disrafismos espinales abiertos.
Palabras clave: diastematomielia; diplomielia; médula anclada; médula espinal
hendida; meningocele; mielo meningocele.

ABSTRACT

Diastematomyelia and diplomyelia are congenital spinal malformations frequently
missed during surgical repair of meningocele (MC) and meningomyelocele (MMC). These
Jorms of occult spinal dysraphisms have been reported in 4.5 to 46 % of patients with
open spinal dysraphisms.

It was postulated that persistence of the accesory neurenteric canal can interfere with
neurulation process causing MC or MMC and diastematomyelia or diplomyelia.

In lumbosacral MMC the osseous,extradural spur is usually located rostral to a
“terminal” placode or distal to a “segmental” placode.In cases of cervical meningocele
may exist a fibrous,intradural spur located at the level of the spina bifida itself.
Considering the high likehood of late,progressive and irreversible neurological deterio-
ration in MC or MMC patients with split cord, it is recommended: a) spinal C.T, M.R.i. or
ultrasound whenever possible before surgical closure of an open dysraphism; b) careful
evaluation of the spinal canal at the initial surgical repair of a MC or MMC,and: c) early
postoperative MRi screening in children with open neural tube defects.

Key words: diastematomyelia; diplomyelia; meningocele; meningo-myocele; split cord
malformation; tethered cord

Correspondencia: Avda Libertador 2698, ler. piso F. (1425) Buenos Aires




56 E. SCHIJMAN

La diastematomielia y la diplomielia son mal-
formaciones congénitas en las cuales la médula
espinal, la cola de caballo, el filum terminale o
todos ellos en conjunto se encuentran divididos
en dos partes laterales por un tabique dorsoven-
tral. Ambos conceptos, diastematomieliay diplo-
mielia, y otros con ellos relacionados como seudo-
diplomieliaydimielia, han tenido en la bibliografia
un significado confusoyhasta contradictorio por
lo que algunos autores??23 incluyen a estas enti-
dades dentro del concepto tnico y amplio de
Médula Espinal Hendida (MEH). Estas lesiones
pueden presentarse en forma aislada como un
disrafismo espinal oculto?® o asociarse a disrafis-
mos abiertos como meningoceles (MC) o mielome-
ningoceles (MMC)!3:16.21,

La presenciade una MEH en disrafismos abier-
tos ha sido relatada en el 4,5 al 46% de los
mismos?7:9:14:17:23.26 1 5 sjgnificativa diferencia con
que esta asociacién se menciona en la literatura
permite suponer que en muchos casos de MC o
MMC puede existir una diastematomielia 0 una
diplomieliano diagnosticadas adecuadamente.

En la primera parte del presente estudio?® fue
analizadala metodologia diagndsticay terapéutica
deestaslesiones. En esta segunda parte se analiza
la asociacion de las mismas con los disrafismos
espinales abiertos, se evalia su posible influencia
eneldeterioro neurolégico tardio que con frecuen-
cia presentan estos pacientesy se sefiala la meto-
dologia adecuada para su diagnéstico precoz.

EMBRIOLOGIA

Los posibles mecanismos embriolégicos que
conducen a la formacién de una MEH fueron
descriptos en detalle con anterioridad?®. Breve-
mente se recordara que Bremer® ha explicado la
formacion de una MEH a partir de la presencia
anormal del Conducto Neurentérico Accesorio
(CNA), estructura que comunica la cavidad am-
niética—de origen ectodérmico- con el saco viteli-
no -de origen endodérmico-. Este conducto pro-
duciria una divisiéon de la notocorda y de la placa
neural y como consecuencia de ello, una parti-
cién de las estructuras que de ellas derivan: la
columnavertebralylamédula espinal. Cuando se
encuentranincluidas células precursoras menin-
geas en el conducto, éste contribuye a formar la
parte medial de los dos sacos meningeos y el
tabique 6seo que los separa. La region lateral de
ambos sacos meningeos, por su parte, se formaa
partir del mesénquima de la regién (Fig. 1). Se
constituye, de estamanera una diastematomielia
o MEH Tipo I en la que existe un tabique 6seo
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extradural que separa dos sacos meningeos cada
uno con una hemimédula en su interior.

Cuando el Conducto Neurentérico Accesorio
no contiene células precursoras meningeas el
mismo no participaenlaformacién del saco dural.
Este se forma, entonces, como un saco unico a
partir del mesénquima vecino (Fig 2). Se constitu-
ye de esta manera una Diplomielia o MEH Tipo II
en la cual existen, dentro de un solo saco dural,
dos hemimédulas entre las cuales seinterpone, en
ocasiones, untabique fibroso intradural formado
a partirdel conducto neurentérico accesorio.

Se ha postulado que la presencia de este Con-
ducto podria, en ocasiones, interferir con la neu-
rulacién, el proceso por el cual la placa neural se

Fig. 1. Mecanismo embriologico de la diastematomie-
lia. 1. laminas; 2. saco vitelino; 3. parte lateral del doble
saco dural; 4. hemimédulas; 5. parte medial del doble
saco dural; 6. notocorda; 7. tabique 6seo extradural.

Fig. 2. Mecanismo embrioldgico de la diplomielia. 1. lami-
nas; 2. saco dural tinico; 3. notocorda; 4. saco vitelino;
5. tabique fibroso intradural; 6. hemimédula.
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profundiza dentrodel canal espinal para transfor-
marse en tubo neural. En consecuencia ademas
de formarse una MEH, la falta de neurulacién
produciria unmeningocele o un mielomeningoce-
le asociado. En otros casos, el onducto podria
interferir unilateralmente con la neurulacién.
Como consecuenciade ello s6louna hemiplacoda
se profundizaria dentro del canal espinal forman-
do una hemimédula normal mientras que la otra
hemiplacoda persistiria noneurulada conducien-
do alaformacion de un hemimielomeningocele o
un hemimeningocele.

FORMAS ANATOMICAS

La forma anatémica mas frecuente de MEH
asociadaa MMC oa MC es aquélla en la cual existe
una placoda “terminal” no neurulada caudal res-
pecto al tabique habitualmente 6seo y extradural,
es decir de tipo diastematomiélico. Este tabique,
conjuntamente con las dos hemimédulas se en-
cuentra "oculto” dentro del canal espinal craneal-
mente respecto al mielomeningocele (Fig 3).

Enotros casos existe unaplacoda “segmental” no
neurulada situada rostralmente respectoal tabique,
que también suele ser 6seo y extradural como en la
forma anterior. Este tabique conjuntamente con las
dos hemimédulas se encuentra “oculto” dentro del

Fig. 3. Diatematomielia proximal a MMC.
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canal espinal caudalmente respecto al MMC (Fig 4).

Una tercera forma de MEH asociada a disrafis-
mos abiertos se presenta en pacientes con menin-
gocele principalmente a nivel cervical. En estos
casos existe una placoda “neurulada” dentro del
canal espinaldividida en dos hemimédulas por un
tabique fibrosointradural -es decirde tipo “diplo-
miélico”- que se contintia dorsalmente con una
banda o tracto neuro-fibro-vascular que se exte-
rioriza a través de una espina bifida para abrirse
en forma de abanico en la superficie interior del
meningocele (Fig 5).

Fig. 4. Diastematomielia distal a MMC.

Fig. 5. Diplomielia y Meningocele.
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Excepcionalmente, el espolén 6seoylamédula
dividida de una diastematomielia pueden presen-
tarse al mismo nivel que el mielomeningocele.

En cualquiera de las formas arriba descriptas
ambas hemimédulas pueden ser simétricas (Fig
6A) o asimétricas (Fig 6B). Estas tltimas suelen
presentarse en casos de hemi-MC o hemi-MMC.
En ellos la hemimédula neurulada -es decir la
que se encuentradentro del canal espinal-suele
presentar caracteristicas anatémicas y funcio-
nales normales mientras que la hemimédula no
neurulada suele ser mas pequefia e hipoplasica
presentando alteraciones medulares habituales
enlos MMC, tales como astas anteriores y poste-
riores rudimentarias y cordones de vias largas
finos y desorganizados. En otros casos la divi-
siéon de la médula espinal no resulta tan clara.
Bajo un aspecto exterior semejante al normal
puede existir un canal central doble (Fig 6C) en
ocasiones asociado a una duplicacion de astas
dorsales y ventrales y a una desorganizacion
estructural difusa. Una forma intermedia entre
estos extremos y la diastematomielia o la diplo-
mielia cldsica es la médula “en herradura” en la
cual existen dos hemimédulas parcialmente uni-
das por un puente dorsal (Fig 6D).

Con cierta frecuencia en un mismo paciente
con MMC pueden existir alteraciones combina-
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das como una diastematomielia o una diplomie-
lia, asociada a una médula en herradura en un
nivel o a una duplicacién del canal central en
otro nivel!?:24, Se ha descripto también el de una
diplomielia asociada a una triplomielia!* o esta
dltima asociada a lesiones estructurales de la
corteza palleocerebelosa'®

DIAGNOSTICO

Eldiagnéstico de Médula Espinal Hendida en
pacientes con MMC y MC puede surgir antes,
durante o después de la cirugia del disrafismo
abierto. Eldiagnéstico preoperatorio es el resul-
tado del estudio de estos pacientes mediante
Ecografia, Tomografia Computada (TC) o imége-
nes por Resonancia Magnética (IRM). Mientras
que algunos autores realizan estudios prequi-
rurgicos de rutina antes del cierre de un MMC o
de un MC?8, otros s6lorealizan estudios cuando
lalesion disrafica se encuentra cubierta por piel
o por gruesas membranas, y por consiguiente
conmenorriesgodeinfeccion, o cuando existe un
compromiso funcional asimétrico en MMII que
sugierala presencia de un hemi-MMC o un hemi-
MC o cuando el compromiso neurolégico del
paciente no se correspondacon elnivel del disra-
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Fig. 6. A. Hemimédulas simétricas. B. Hemimédulas asimétricas. C. Duplicacion del canal central. D.Médula espinal

en herradura
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fismo -casos en que existe un MMC lumbosacro
con un compromiso neurolégico dorsal- discor-
dancia que sugiere la presencia de una segunda
lesidén, tal como una diastematomielia oculta a
un nivel mds alto 81517,

Eldiagndsticointraoperatorio tienelugar cuan-
do unainspeccion quirargica cuidadosa permite
descubrir el espolén “oculto” dentro del canal
espinal proximal odistalal MMC o al MC, o menos
frecuentemente, a la altura del mismo?!. Final-
mente, el diagndstico de MEH puede surgir des-
puésdelcierre de undisrafismo abierto. En estos
casos puede resultar un hallazgo radiolégico ca-
sual durante el seguimiento habitual de estos
pacientes oante un paciente con deterioroneuro-
16gico progresivo*5:19:20,

La Tomografia Computada (TC) constituye el
método de eleccién para estudiarlas alteraciones
6seas presentes en la diastematomielia?!-25. La
TC de alta resolucién con ventana dseay cortes
finos de 3 mm o cortes ultrafinos de 1,5 mm de
espesor en el drea de mayor interés resulta
particularmente ttil para evaluar la anatomia de
los cuerposvertebrales, de los arcos posteriores
y del canal espinal (Figs 7 y 8). La mielo-TC. si
bien superada en la actualidad, ha sido en su
momento de gran utilidad para estudiar las alte-
raciones del saco dural (Figs 9 y 10). Las image-
nes por Resonancia Magnética (IRM), constitu-
yen un complemento imprescindible de la TC,
por la informacién que brinda acerca de las
caracteristicas de la médula espinal y del saco
dural (Figs 11 y 12)2:3.7:21.25.27,

Fig. 7. Caso 1. TC. en Hemi-MC

Fig. 8. Caso 2. TC. en Hemi-MC

Fig. 9. Caso 3. mielo-TC. en Hemi-MC

Fig. 10. Caso 4. mielo-TC. en MC
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Fig. 11. Caso 5. Paciente con MMC. A. TC. B. Corte axial de IRM en T1. C. Corte sagital de IRM en T1. (Se observa
interrupcion de la senal de la médula a nivel de la DM). D. Corte sagital de IRM en T2. (Se observa el espolon 6seo
atravesando el canal espinal y provocando la imagen observada en C).

CASUISTICA

En el presente estudio se analizan 6 casos de
diastematomieliaasociadaadisrafismos espina-
les-meningoceles ymielomeningoceles—que for-
man parte de una serie de 20 pacientes con MEH
presentados en la primera parte de este estu-
dio?®.No seincluyen en esta serie los casos enlos
cuales la presencia de una MEH aislada, que por
tratarse de hallazgos intraoperatorios, no ha sido
adecuadamente documentada. En los 4 casos el
diagnoéstico fue preoperatorioy enlos 2 restantes
postoperatorio.

Las formas de presentaciéon y los estudios
diagndsticos se detallan en la Tabla 1. Cinco
pacientes fueron del sexo femenino y uno del
masculino; las edades oscilaron entre pocas

Fig. 12. Caso 6. IRM, corte sagital en T2 en un
paciente con MMC. (Se observa el espolon 6seo atrave-
sando el canal espinal).
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Tabla 1. Formas de presentacion

Tipo dedisrafismo Método de
ydiagndstico diagndstico
Caso 1 Hemi-MC / diagn. preop. TC
Caso 2 Hemi-MC / diagn. preop. TC
Caso 3 Hemi-MC / diagn. preop. Mielo-TC
Caso 4 MC / diagn. preop. Mielo-TC
Caso b5 MMC / diagn. postop. TC + IRM
Caso 6 MMC / diagn. postop. IRM

semanas de vida (Casos 1y 4) y 3 afios (Caso 6).
En todos los casos se traté de MEH Tipo I -
diastematomielia—; los 6 pacientes fueron opera-
dos, no presentando ninguno de ellos deteriorode
las condiciones neuroldgicas preoperatorias.

DISCUSION

Es sabido que algunos lactantes operados de
MMC presentan, tardiamente, alteraciones lentas
y progresivas de su estado neurolégico. Deformida-
des ortopédicas, deterioro de lamarcha, debilidad
o espasticidad en MMIl y empeoramiento clinico o
urodindamico dela funcién vesical son las mani-
festaciones mas frecuentemente encontradas en
estos pacientes meses o afios después de su cirugia
inicial”-8.11.19.2627 Gj hjen las disfuncionesvalvula-
res, la malformacién de ChiariIl, la hidrosiringo-
mielia, los quistes dermoides o epidermoides o la
fijacion—"tethering"-anivel dela primitiva placoda
delMMC constituyenlas causas mas comunes del
empeoramiento neurolégico tardio en estos pa-
cientes, la MEH -y particularmente la diastemato-
mielia- es una entidad que debe tenerse en cuenta
en el diagnéstico diferenciall3-22:23,

Las series que analizanlos resultados, compli-
cacionesylesiones asociadas en MMC realizados
en base a estudios con TC e IRM relatan una
incidencia de MEH del 4,5 al 6% 127.17.23.26,
Williamson etal. enuna serie de 22 pacientes con
MMC observdlaexistenciade MEH en el 22,7% de
los casos?8.

Por otra parte, estudios de anatomia patolégica
realizados en necropsias de nifios con MMC mues-
tran una incidencia de MEH del 36 al 46%,cifras
muy superiores a las observadas en las series
clinicas antes mencionadas®1012.14.24 A diferencia
de la serie aqui presentada existe, en general, un
predominio de la MEH Tipo Il respecto a la Tipo L.
En los 7 casos referidos por Pang et al?? existié
diplomielia en 5 y diastematomielia en los 2 casos
restantes. Gilbert!4 en su serie de 25 casos de MMC
describe una incidencia de MEH del 44 %, de los
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cuales 36% fueron Diplomielia y el 8 % restante
Diastematomielia.

La TC y las IRM contribuyen al diagnéstico
complementiandose en la informacién que brin-
dan cada una de ellas?!. Mientras la TC permite
identificar el espolén 6seo de la diastematomielia,
lasIRM muestran la divisién de la médula espinal
tanto enla diastematomielia como enla diplomie-
lia2-3.7.8:21.23.25,27 E] tabique fibroso o las bandas
fibroneurovasculares frecuentemente encontra-
das en casos de diplomielia, en cambio, dificil-
mente pueden ser observados en la TC. o en las
IRM?325, Tampoco suelen apreciarse en estos
estudios las alteraciones estructurales de la mé-
dula espinal como un canal central doble o triple
o la existencia de 2 astas ventrales y 4 astas
dorsales?3. Estas alteraciones frecuentemente
presentes en mielomeningoceles y meningocelesy
habitualmente no identificadas en los estudios
complementarios de diagndstico permiten expli-
car la diferente incidencia de MEH en MMC y MC
referidas en las series clinicas y anatomopatolégi-
cas. Asimismo, la presencia de estas alteraciones
anatémicas asociadas podria explicarlos casos en
los que existe un compromiso neurolégico mas
severo que el esperado por el nivel del MMC,
aunque ellas no serian causa de deterioro tardio
en estos pacientes. Silo es, en cambio, al anclaje
-tethering- de la médula espinal por el tabique
6seo de la diastematomielia y también lo seria,
segun algunos autores, el tabique fibroso de la
diplomielia cuando se encuentra presente?325.

CONCLUSIONES

LaMEH, entidad que incluye la diastematomie-
liayladiplomielia, constituye una causade posible
deterioroneurolégico tardio en pacientes operados
de disrafismos abiertos al provocar un “anclaje” de
la médula espinal. Su diagnéstico resulta con
frecuencialimitado por el poco conocimiento exis-
tente acerca de esta entidad porlo que suinciden-
cia podria ser mas alta que el 4,5-6% habitualmen-
te relatado en la literatura. El reconocimiento de
estas lesiones antes de la cirugia de un MMC o de
un MC mediante estudios complementarios ade-
cuados o durante la cirugia mediante la cuidadosa
inspeccién del canal espinal proximal y distal ala
lesion permitiria prevenir un deterioro tardio o la
necesidad de unanueva intervencién quirirgicaen
un tiempo ulterior. La cirugia de la diastematomie-
lia se encuentraindicada en todos los casos mien-
tras que en la diplomielia su indicacién es mas
discutible y no aceptada por todos los autores.
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