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RESUMEN

Introduccién: la Hernia Medular Transdural Idiopatica es una causa poco frecuente de mielopatia progresiva con
presentacion clinica variable, el diagnéstico se hace frecuentemente con una imagen de Resonancia Magnética. El
manejo es principalmente quirirgico con buenos resultados generalmente.

Casos Clinicos: se presenta el caso de una paciente de sexo femenino de 57 afios con cuadro de un afo de evolucién
con parestesias en las extremidades y debilidad del hemicuerpo derecho, el diagndstico de Hernia Medular Transdural
Idiopatica se hizo con imagenes de Resonancia Magnética y con una Mielografia por TAC.

En el segundo caso una paciente de 46 afos con dolor cervical y parestesias en los miembros inferiores. Los estudios
con Resonancia Magnética demostraron una Hernia Medular Transdural. En los dos casos dado que no presentaban
sintomas limitantes ni progresivos se decidié manejo conservador.

Conclusién: la Hernia Medular Transdural es una patologia que se debe considerar como diagnéstico diferencial en los
pacientes con clinica de compromiso medular progresivo, el diagndstico adecuado y el manejo oportuno puede beneficiar

a los pacientes otorgandoles un buen prondéstico.
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ABSTRACT

Introduction: idiopathic spinal cord herniation (ISCH) is an infrequent cause of progressive myelopathy with a variable
clinical presentation. As such, the diagnosis is frequently made by means of magnetic resonance imaging (MRI). Treatment

is largely surgical with generally good outcomes.

Case Reports: we present two cases. The first was a 57-year old female with a year-long history of numbness in

all extremities and weakness in the right side of her body, in whom the diagnosis of ISCH was made by MRl and CT
myelography. The second patient was a 46-year old female with neck pain and lower limb paresthesia. Additional MR/
studies revealed ISCH. Due to the non-progressive nature of symptoms, conservative management was provided to both

patients.

Conclusion: idiopathic spinal cord herniation is a pathology that must be considered among differential diagnoses in
patients with clinical evidence of progressive spinal compromise. An accurate diagnosis and prompt treatment often leads

to a good clinical outcome.
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INTRODUCCION

La hernia medular idiopdtica, en la que hay un desplaza-
miento anterior de la médula espinal a través de un defec-
to dural, es una causa infrecuente de mielopatia progresi-
va.'?¢ El primer caso fue descrito, en 1974, por el doctor
Wortzman.!! Recientemente han aumentado el ntimero
de casos publicados debido a los avances en las técnicas
de imédgenes diagnédsticas que ayudan a detectar de forma
mids precisa esta patologia.

La etiologia de esta patologia atin se desconoce, aunque
se han propuesto varias teorias que tratan de explicar su
aparicién espontdnea.’>!

El diagnéstico de esta entidad se hace bdsicamente con
imédgenes diagnoésticas. La Resonancia Magnética (RM)
es el estudio de eleccién para hacer el diagnéstico de una
Hernia Medular Transdural (HMT),* y la mielografia con
tomografia axial computada (TAC) o Mielotomografia es
muy util para la confirmacién diagnéstica.*

En aquellos casos en que la sintomatologia de los pacien-
tes no es limitante se aconseja manejo conservador; sin
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embargo, cuando el déficit se hace incapacitante, solo la ci-
rugia puede evitar la progresién de la enfermedad y permi-
tir la recuperacién a los pacientes.!>!1!

A continuacién presentamos 2 casos de HMT idiopati-
ca estudiados en el departamento de Imagenes Diagnds-
ticas de la Fundacién Santa Fe de Bogota, y se realizard
la revisién de la literatura correspondiente, haciendo énfa-
sis en las caracteristicas de esta patologia en las imdgenes

diagnésticas.

PRESENTACION DE CASOS

Caso 1

Se trata de una paciente de sexo femenino de 57 afios, en
el momento de su ingreso a la institucién. Su cuadro cli-
nico llevaba un afio de evolucién. La paciente presentaba
inicialmente dolor en la regién cervical que se acompaiia-
ba de parestesias en los miembros superiores y leve paresia
en el miembro superior derecho.

Su sintomatologia progresé lentamente en el transcurso
de un afio hasta comprometer los miembros inferiores con
parestesias bilaterales y presentar compromiso motor en el
miembro inferior derecho.
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Figura 1: Resonancia magnética en secuencias sagitales con informacion T1 (A) y T2 (B) en imagen axial con informacion T2 (C): Hay desplazamiento anterior y derecho
de la médula espinal a la altura de T4, sin adelgazamiento significativo del espesor de la misma, con una pequefia zona de alta sefial en secuencia de informacion T2 que
indica incipiente mieloplastia. Este hallazgo indica la existencia de una gernia medular transdural.

Figura 2: Mielotomografia axial (A) y reconstruccion sagital (B): a la altura de T4, la médula espinal presenta una curvatura anterior y se encuentra completamente adosada
a la region posterior del cuerpo vertebral, dando la apariencia de aumento del espacio subaracnoideo posterior a ella en este segmento. Este hallazgo es indicativo de
una hernia medular transdural.

El examen fisico no mostré alteraciones objetivas en la
sensibilidad de las extremidades, ni afeccién de un nivel
sensitivo especifico. En el examen motor se encontré pare-
sia de 4+/5 en las extremidades del hemicuerpo derecho de
predominio distal, reflejos miotendinosos normales.

Se iniciaron estudios de imdgenes diagndsticas con una
RM de columna tordcica en la que se encontré un des-
plazamiento anterior y angulacién de la médula espinal a
la altura del cuerpo vertebral de T4 (Fig. 1), hallazgo muy
sugestivo de una HMT por lo que se decidi6 realizar una
Mielografia y TAC que confirmaron el diagnéstico (Fig.
2).

En esta paciente se decidié tomar una conducta conser-

vadora ya que los sintomas no eran limitantes para sus ac-
tividades diarias y se hard seguimiento clinico.

Caso 2

Paciente de sexo femenino de 46 afios con cuadro de 3
meses de evolucion de dolor en la regién cervical, con pa-
restesias en los miembros inferiores.

Al examen neurolégico no se encontraron alteraciones
en la sensibilidad de los miembros superiores ni inferiores,
el examen motor era normal excepto por la presencia de
hiperreflexia patelar y aquiliana de forma bilateral.

Los exdmenes diagndsticos revelaron anormalidad de la
medula espinal tordcica. En las imagenes de RM, se ob-
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Figura 3: Resonancia magnética de columna tordcica, iméagenes sagitales con informacion T2 (A), T1 (B), STIR (C) y T1 con medio de contraste (D): existe desplazamiento
anterior de la médula espinal a la altura de T3, con curvatura anterior y obliteracion completa del espacio subaracnoideo anterior con aumento relativo del espacio suba-
racnoideo posterior, hallazgos indicativos de hernia medular transdural anterior.

servé un desplazamiento anterior y angulacion de la me-
dula a la altura de T3 con un aumento relativo del espacio
subaracnoideo en la regién posterior (Fig. 3).

Con los hallazgos imaginoldgicos se hizo el diagnéstico
de una HMT; sin embargo, ante el control de la sintoma-
tologia con manejo médico sintomdtico y la no progresién
de los mismos, se decidié un manejo conservador con se-
guimiento clinico periédico.

DISCUSION

La verdadera incidencia de la HMT idiopética se desco-
noce, y posiblemente se encuentre subestimada; hasta el
momento se han informado un poco mas de 100 casos en
la literatura,>" lo que ha dado una idea sobre las caracte-
risticas epidemiolégicas de esta entidad.

Su fisiopatologia se desconoce aun, sin embargo se han
propuesto varias teorias sobre la aparicién de este defecto
dural;" una de ellas fue propuesta por Isu y colaborado-
res,® quienes proponen que la presencia del defecto dural
sea secundaria a los cambios de presiones ocasionados por
la existencia de un quiste aracnoideo a la misma altura. Sin
embargo, no se ha podido comprobar esta teoria por los
hallazgos intraoperatorios en varias series de casos.”

Otra teoria propuesta por Najjar y colaboradores, es la
existencia de una duplicacién congénita de la duramadre
ventral lo que permitiria a la hernia del cordén medular a
través de la capa interna de ella.'

Finalmente en el trabajo de Inoue y colaboradores, pro-
ponen como origen de la HMT la existencia de una fistula
de liquido cefalorraquideo con un defecto dural que pro-
gresa en tamafio, llevando a la formacién de la hernia de la

médula a través de dicho defecto dural.”

La mayoria de los pacientes descritos en la literatura con
HMT debutan con un sindrome de hemiseccién medular
(Brown-Sequard), el cual se cree que es secundario al tras-
lado anterior y lateral de la médula espinal a través del de-
fecto dural. Este sindrome se presenta en mds del 70% de
los casos descritos.'*® Otros sintomas con los que cursan
estos pacientes incluyen espasticidad y sensacién de hi-
poestesia en los miembros inferiores. También se han des-
crito en algunos casos compromiso de esfinteres y de la
funcién sexual.1%2

En los casos que presentamos los pacientes consultaron
inicialmente por dolor cervical, sintoma que se puede ver
hasta en un 76% de los casos informados en la literatura.'®
Los signos como la hemiparesia se presentan frecuente-
mente por el compromiso hemimedular, asi como los sig-
nos de motoneurona superior encontrados en la paciente
del caso nimero 2.

El diagnéstico de HMT idiopatica se debe hacer inicial-
mente por imagenes diagndsticas, entre estos la RM es el
patrén de oro para el diagndstico de la HMT.* La HMT
se ha descrito, en la mayoria de los casos, en la regién tora-
cica alta. Tipicamente podemos encontrar un acodamien-
to en forma de C en sentido anterior de la médula espi-
nal, con desaparicién del espacio subaracnoideo ventral y
ampliacién del espacio subaracnoideo dorsal 13 (Fig. 4),
esta imagen es ficil de reconocer en las proyecciones sagi-
tales de tomografia, mielotomografia y de RM convencio-
nal.’ En las imdgenes con informacién T2 de Resonancia
Magnética, es posible demostrar el defecto dural con her-
niacién transdural de la médula espinal en el espacio epi-
dural anterior."?
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Figura 4: A) Disposicion central normal que adopta la médula espinal en el canal
raquideo; B) la médula espinal se encuentra adosada al aspecto posterior del cuer-
po vertebral mostrando desaparicion del espacio subaracnoideo ventral y amplia-
cion del espacio subaracnoideo dorsal por una hernia medular transdural.

La médula espinal puede mostrar cambios atréficos en
el sitio de la hernia medular transdural con un tamafio re-
ducido, y rara vez cambio en la intensidad de sefial en las
imégenes con RM por signos de mielopatia.®

Como se demuestra en los casos presentados, el diagnds-
tico de una HMT se puede realizar con una RM simple
con una alta sensibilidad y especificidad, se puede comple-
mentar los estudios con una Mielotomografia como en el
primer caso. La localizacién en la regién torécica alta pue-
de hacer dificil su deteccidn, por ser ésta una zona donde
frecuentemente se producen artefactos de flujo de liquido
cefalorraquideo.

Los diagnésticos diferenciales que deben ser tenidos en
cuenta de esta imagen radiolégica son: quiste aracnoideo
dorsal con compresién dorsal de la médula espinal. En
las imdgenes de RV con medio de contraste se demues-
tra un patrén de flujo subaracnoideo normal y se confirma
la ausencia de un quiste aracnoideo posterior en el espacio
subaracnoideo dorsal que se encuentra ampliado.

Otros diagnésticos diferenciales son mielitis transversa y
glioma.

La hernia medular transdural idiopdtica se diagndstica
por los hallazgos clinicos y radiolégicos.’* Es muy poco
usual que se requiera biopsia para realizar el diagndstico
de hernia medular transdural aunque se han reportado al-
gunos casos en los que se ha realizado este procedimiento’
y se ha visto en retrospectiva que los hallazgos imaginol6-

gicos estaban presentes.

Se deben realizar imdgenes postoperatorias para confir-
mar la realineacién de la médula espinal y la recuperacién
de la sefial en las zonas que previamente presentaban sig-
nos de mielopatia.’

La presentacién clinica de los pacientes va a dictar la
conducta terapéutica a tomar, si los sintomas que presen-
tan no son limitantes ni progresivos se recomienda una
conducta expectante, haciéndoles seguimiento con image-
nes‘2,9,ll,12

En el contexto de sintomas progresivos e incapacitantes
la tnica medida terapéutica para evitar el deterioro per-
manente es la cirugia.’? Se han identificado dos conduc-
tas quirdrgicas dirigidas a mejorar la sintomatologia de los
pacientes: una es el cierre del defecto dural, ya sea por cie-
rre directo o con un parche; y la otra es aumentar el defec-
to dural para mejorar el efecto compresivo sobre la hernia
medular.10,12,14,15

Nuestros pacientes no presentaban sintomatologia limi-
tante ni progresiva por lo que se opté por un manejo con-
servador en los dos casos. El seguimiento se hace de forma
clinica hasta que la necesidad de cirugia se haga presente.

El pronéstico de estos pacientes es generalmente bueno,
haciendo la revisién de los casos descritos en la literatu-
ra se obtuvo un desenlace favorable en el 73% de los casos
posterior a cirugia, alrededor de 20% de los casos reporta-
dos no muestran cambios en el postoperatorio, y cerca de
7% mostraron un deterioro neurolégico.

En la revisién realizada por Mehdi y colaboradores,'? se
encontré que la presentacién clinica de los pacientes pue-
de ser un factor predictor de buen pronéstico, y que podria
ayudar a la seleccién de candidatos para cirugia. Los pa-
cientes que cursan con un sindrome de Brown-Sequard,
usualmente tienen un mejor prondstico postquirdrgico
cuando son comparados con los pacientes que tienen otro
tipo de sintomatologia asociada a una HM'T.

CONCLUSIONES

La Hernia Medular Transdural Idiopdtica es una entidad
para tener en cuenta como diagnéstico diferencial en pa-
cientes con sintomas de mielopatia progresiva. Es impor-
tante identificarla con las ayudas diagnésticas disponibles
para poder darle un manejo oportuno y mejorar el pronds-
tico de los pacientes.
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COMENTARIO

La hernia medular idiopatica (HMI) es un hecho poco frecuente, de patogenia desconocida (aunque existen varias hipétesis al res-
pecto) que se caracteriza por un desplazamiento ventral de la médula espinal a través de un defecto dural ventral o ventro-lateral,
predominantemente en la columna torédcica.!”

En una revision reciente! se identificaron 159 tratados con cirugia y 15 casos tratados sin cirugia. La presencia de progresién en los
sintomas mielopdticos seria el motivo por el cual se indicaria la cirugia, con una evolucién favorable en algo mds del 70% de los ca-
sos reportados.

La mayoria de las publicaciones son sobre casos aislados o series pequefias de casos (no més de 12).1 Su historia natural no es muy
conocida. Debido a ello, resulta dificil establecer una conducta de acuerdo con los postulados de la medicina basada en la eviden-

cia. Las decisiones terapéuticas dependerian, entonces, del criterio médico, las experiencias pasadas y/o el estado del paciente en cada
caso.

Los autores, Jacobo y col., han descripto 2 nuevos casos que, tanto en la clinica como en las imégenes, no se diferencian de los ya pu-
blicados. No explicaron por qué una HMI a nivel dorsal produciria compromiso de los miembros superiores; seria interesante cono-
cer como podrian haberse afectado los dermatomas cervicales (straccién?, sisquemia?) en los casos descriptos.

Ellos optaron por no operarlos argumentando falta de evolutividad. Esta conducta tiene sustento en la bibliografia pero, de acuerdo
con lo publicado recientemente, la decisién de no operar implica no mejorar en el 100% de los casos.! Como los autores no hacen re-
ferencia al seguimiento, no sabemos durante cudnto tiempo han permanecido estables. En la literatura, el seguimiento promedio de
los casos no operados fue de 33 meses, periodo durante el cual no hubo empeoramientos.*

La publicacién de casos como éste, ayudan a mantenernos alertas sobre las patologias raras y a generar experiencia para saber c6mo
conducirnos.

Juan José Mezzadri
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