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Introduccion 

Las disrafias de la l{nea media posterior, 
representan en el embri6n el fracaso en 
la inducci6n mutua entre el mesodermo y 
el ectodermo. El defecto primario es la in­
capacidad de fusion de los pliegues neura­
les, para formar el tubo neural (neuroecto­
dermo) con un desarrollo an6malo de las 
estructuras 6seas que lo encierran. Menke, 
llama disrafismo a la continuidad persisten­
te entre el neuroectodermo posterior y el 
ectodermo cutaneo. 

El disrafismo es un defecto que se pro­
duce en los primeros dlas de vida del em­
bri6n (primera a cuarta semanas) y com­
prende defectos que abarcan desde la anen­
cefalia hasta meningocele-sacra en sentido 
rostra-caudal; y de la holoprosencefalia 
hasta la raquisquisis craneo espinal en sen­
tido ventra-dorsal. 

Esta patolog!a es la mas comun en las 
malformaciones del S.N.C. en los pa{ses 
occidentales oscilando entre el 0.65 y el 
3 por mil nacimientos. Estas malformacio­
nes por sus implicancias medicas, socioeco­
n6micas, eticas, religiosas, etc. represen­
tan un gran desaflo que aun hoy pensamos 
que no est a resuelto, es por ello que quere­
mos presentar nuestra experiencia a fin de 

aportar alglin elemento positivo en este 
diflcil problema. 

Material y Metodos 

Se estudian 36 casos de disrafias de la 
llnea media posterior internados en el Hos­
pital Regional del Neuquen entre los afios 
1977 y 1983. Se clasificaron los pacientes 
en cuatro grupos, a saber: 

Grupo I: Disrafias sm alteraci6n 
neurol6gica. 

Grupo II: Disrafias con mlnimas al­
teraciones neurol6gicas. 

Grupo III: Disrafias con graves altera­
ciones neurol6gicas. 

Grupo IV: Igual al III mas alguna otra 
malformaci6n del S.N.C. 
o extraneurales. 

De comun acuerdo en el grupo operativo 
formado a tal fin se decidi6 operar todos 
los pacientes de los Grupos I, II, y III y 
tambien algunos seleccionados del Grupo 
IV; en total se operaron 32 lactantes. 

Solamente 4 madres presentaron antece­
dentes de enfermedad en el embarazo (h>). 
La localizacion mostr6 los siguientes datos: 



occipitales 3 ( 8,3%), cervicales 1 ( 2, 7%), dorsales 
4 (11,1%), lumbares 10 (27,7%), lumbosacros 7 
(19,4%), sacrococc!geos 10 (27,7%). 

El contenido fue: encefalocele en 3 casos 
( 8,3%), mielocele 3 ( 8,3%), mielomeningocele 
en 17 casos ( 4 7,2%) y meningocele en 13 (33,3%). 

El examen de ingreso mostr6 paraparesia en 
19 casos (52 ,5%), arreflexia de los miembros 
inferiores en 19 (52 ,5%), vejiga neurogenica en 
21 (58,3%), hidrocefalia en 8 (22,2%) y otras 
malformaciones asociadas en 13 (36,1%), siendo 
estas: agenesia del cuerpo calloso, un caso; pie 
bot, 4 casos; lipoma lumbosacro, 3 casos; lu­
xaci6n de cadera, 3 casos; malformaci6n de 
Arnold-Chiari, un caso y hemivertebra multi­
ples, un caso. 

En la evoluci6n, cuatro casos presentaron 
fistulas de LCR en el post-operatorio (11,1%), 
tres de ellos com plicados con meningitis; 19 
presentaron hidrocefalia (52,55%) de las cuales 
13 ( 68,4%) necesitaron una derivaci6n de LCR. 

Diez y ocho pacientes presentaron infeccio­
nes urinarias a repetici6n, con variado compro­
mise del parenquima renal; de ellos a 4, se le 
practic6 una derivaci6n uretero-ileal ( operaci6n 
de BRICKET) manteniendose el resto con tra­
tamiento conservador. 

En 10 pacientes (27,7%) se constat6 alguna 
forma de deambulaci6n aut6noma, descono­
ciendose este dato en 16 (44,4%), el resto no 
deambula aun. La maduraci6n psiquica fue nor­
mal en 18 pacientes (50%), hubo retardo mani­
fiesto en 3 ( 8,3%) y se desconoce la evoluci6n 
en 15 (41,65%). 

El tiempo de observaci6n es de: menor a 
1 aiio en 8 casos (22 ,2%); de 1 a 5 aiios en 20 
casos (55 ,5%) y de 5 a 10 en 8 casos ( 22,2% ). 

La mortalidad en la primera semana fue de 
1 caso ( 2, 7%) y despues de la prim era semana 
de 10 casos (27 ,7%), ninguna de estas muertes 
tard{as tuvo relaci6n con la intervenci6n quirur­
gica primitiva. 

De los examenes complementarios practica­
dos, las Rx de craneo mostraron cran'olacunia 
en 8 casos (22,2%) y SHE en 3 casos (8,3%). 
La PL fue positiva en los 3 casos de menin­
gitis post-operatorias. Una mielograf{a fue prac­
ticada en ·2 casos de meningocele oculto. Ven­
triculografia gaseosa en 4 pacientes. Tomografia 
Axial computada de cerebro en 6 casos To­
mografia Axial Computada Vertebral en 2 
casos. 
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La evoluci6n urol6gica fue seguida con culti­
vos de orina seriados en 18 pacientes (50%), ure­
trocistografia en 8 ( 2 2,2%), cistotonomanome­
tr{a en 8 (22,2%) y urograma excretor en 4 
(11,1%). 

Discusion 

Ante los graves problemas que plantean las 
disrafias de la l{nea media, en el aii.o 1977, en 
el Hospital Regional del Neuquen, se formo un 
grupo integrado por Neonat6logos, Pediatras, 
Ur6logos, Fisiatras y Neurocirujanos a fin de 
normatizar prospectivamente las indicaciones 
quirurgicas y el seguimiento posterior de los 
pacientes con estas malformaciones. As{ dis­
pusimos intervenir quirurgicamente las disra­
fias de los Grupos I, II, y III y algunos casos de 
Grupo IV, dejando sin intervenir solamente a 
aquellos pacientes con graves deficit neurolo­
gicos y/o irnportantes malformaciones al nacer. 
En general indicamos la intervenci6n con un 
criterio muy amplio y agresivo, en la seguridad 
que los problemas que planteara la evoluci6n, 
se resolveran convenientemente. 

En el examen de ingreso se valora el lactan­
te de manera global, cl{nica y neurologica y 
estando en condiciones, tratamos de intervenir 
lo mas rapido posible en la creencia que de esa 
manera, reducimos los peligros de infecci6n por 
contaminaci6n; ya que por las largas distancias 
en nuestra zona, solemos recibir los pacientes 
con varias horas de vida. En cuanto a Ia tecnica 
quirurgica, utilizamos Ia descripta por Matson 
y Col. con algunas modificaciones m{nimas 
de acuerdo a cada caso en particular. Conside­
ramos que el uso del colch6n termico en Ia pre­
vencion del distres por enfriamiento, Ia utiliza­
cion del microscopic quirurgico, el uso de tec­
nicas microquirurgicas y Ia utilizacion de mate­
rial de sutura, monofilamento de muy pequeiio 
diametro ( 4 o 5 ceros), mejoran el pron6stico 
posterior. Retiramos en todos los casos posibles 
5 o 10 cm3 de LCR del quiste, previamente 
a la cirugia y lo enviamos al laboratorio a fin 
de poder rescatar el germen si ya hay contami­
nacion y de practicar el correspondiente anti­
biograma. Utilizamos antibi6ticos solamente en 
los casos en que Ia malformacion ya estuviese 
rota previamente ala operacion o en Ia aparicion 
de fistulas post-operatorias. En el post-operatorio 



74 Revista Argentina de Neurocirugla Vol. 1 -No. 1 

mantenemos al nmo en decubito ventral con la 
cadera flexionada y tratamos de aislar en forma 
total la herida operatoria de la orina y las he­
ces . 

La evoluci6n de estos pacientes requiere una 
constante vigilancia ya que suelen presentar 
muchas y muy importantes complicaciones. 
La hidrocefalia fue para nosotros la complica­
ci6n mas frecuente. El 68 ,5% de estos pacientes 
necesitaron una derivaci6n de LCR, nosotros 
preferimos la ventriculoperitoneal, salvo en 
un caso que tuvimos que colocar un shunt ven­
tr1culo-atrial por tener el nino una colostom{a 
previa por ano imperforado. Las infecciones 
urinarias a repetici6n, con mayor o menor com­
promiso parenquimatoso renal, fue la segunda 
de las complicaciones en orden de frecuencia. 
En el caso de certeza de fallo del tratamiento 
medico hubo de practicarse en 4 casos una de­
rivaci6n uretero-ileal ( operaci6n de Bricket) 
con buen resultado . 

Con respecto a los medios de diagn6stico, 
sus indicaciones y los resultados o btenidos con 
ellos, podemos decir que: las Rx de crcineo nos 
fueron muy utiles en el diagn6stico de craneola­
cunia y SHE. La PL fue de sum a u tilidad en el 
diagn6stico de meningitis post-operatoria. La 
mielograf{a co n contraste positivo demostr6 
ser muy util en el diagn6stico y planificaci6n 
quirurgica en los casos de mielomeningocele 
oculto, a tal punto que consideramos que es 
mucho mas certera aun que la Tomografla 
Axial Computada Vertebral. 

La ventriculografla gaseosa y la Tomografla 
Axial Computada craneoencefilica, se mos­
traron muy satisfactoria en el. diagn6stico y 
control posterior de los pacientes que desarro­
llaron una hidrocefalia. 

En el seguimiento urol6gico, los cultivos seria­
dos de orina, el clearence de creatinina, la cisto­
uretrografla , la cistotonomanometr1a, y el uro­
grama excretor se mostraron muy eficientes. 

Por Ultimo podemos decir que nos parece 
satisfactoria la evoluci6n psicomottiz de los 
ninos, aunque no pudimos controlar a todos los 
pacientes; pero en el grupo bajo control, mu­
chos de ellos alcanzan a desempenar una vida 
util aun con dificultades. 

Conclusiones 

I) En el manejo de las disrafias de la linea 
media posterior se plantean multiples 

problemas de todo orden, lo cual crea un 
sentimiento de frustraci6n y aun rechazo 
en el grupo medico tratante; creemos no­
sotros que eso puede obviarse con un 
equipo multidisciplinario en el cual cada 
uno de los integrantes asuma su rol con 
seriedad, seguridad y los conocimientos 
apropiados. Ademas en el control pos­
terior debe existir una adecuada infra­
estructura a fin de satisfacer todos los 
problemas que seguramente tendran es­
tos pacientes. 

II) Las nuevas tecnicas quirurgicas, los nue­
vos metodos de diagn6stico y el conoci­
mien to pleno de las complicaciones y 
la manera mas conveniente de tratarlas, 
hace que se pueda ser mas agresivo en las 
indicaciones quirurgicas de estos ninos. 

III) Los multiples y graves problemas que 
suelen ocurrir en la evoluci6n de los pa­
cientes portadores de disrafias, hacen 
que deba mantenerse una estricta vigilan­
cia sobre ellos. Deben diagnosticarse pre­
cozmente dichas complicaciones, utili­
zando para ello todos los medios necesa­
rios, ya que muchos de esos problemas 
pueden resolverse muy favorablemente. 

IV} Se debe tratar por todos los medios de 
rehabilitar psicofl sicamente al nino, su 
familia y entorno social en la seguridad 
que muchos de estos pacientes alcanzan 
una vida util para s£ y la comunidad. 

V} No se debe enfocar esta patolog{a con 
un sentimiento de desilusi6n y apat1a 
sino con un sereno optimismo dado por 
lo que sabemos hoy' pero mucho mas 
aun por lo que lograremos saber, en el 
devenir constante de la Neurocirugia. 


