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Revision del tema

1. Introduccion

* El término disrafismo espinal comprende un grupo heterogéneo de
anomalias congénitas de la columna vertebral y médula espinal

* Son resultado de una alteracion en la cascada embriologica
involucrada en el desarrollo espinal y que conlleva un defecto en |la
fusion de las estructuras de la linea media

e Abarcan un amplio abanico de manifestaciones clinicas
* Precisan de un enfoque diagndstico sistematico y multidisciplinar
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2. Recuerdo embriologico

Neurulacion secundaria

CreulEE - Masa celular caudal (distal al tubo
/;> neural primario) da lugar al tubo
-Establece las tres capas germinales neural secundario
-Se forma el proceso notocordal a lo - Participa en la formacién del cono,
largo de la linea media el fillum terminal y el ventriculo
terminal
Neurulacion primaria l

-Se forma la placa neural que dara
finalmente un tubo neural cerrado _

. Posteriormente,
con dos extremos abiertos

. . el cono asciende
(neuroporos anterior y posterior)

y termina por
encima de L2

-Disyuncion del tubo neural del
ectodermo cutaneo
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2. Recuerdo embriologico

Gastrulacidn Neurulacion secundaria

., /_/_> Alteraciones en esta fase pueden
Trastornos en la formacion e , . .
. ., dar patologia como lipoma del filum
integracion notocordal pueden

] . terminal y ventriculo terminal
causar malformaciones complejas :

. . . persistente
como la diastomatomelia o quistes

neuroentéricos | l
Neurulacién primaria
La falta de cierre del neuroporo También da
posterior origina la espina bifida frecuentemente
La disyuncion prematura produce otras alteraciones
anomalias abiertas en estructuras con
La disyuncion incompleta se origen comun en la

relaciona con el seno dérmico masa caudal
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3. Clasificacion
Exposicidon de tejido nervioso Protuberancia visible Estructuras involucradas
Abiertos Con masa Simples
Cubierto solo por finas membranas o Puede ser abierto o cerrado Solo una estructura afectada
expuesta Sin masa Complejos
Mayor riesgo de infecciones Siempre cerrado Multiples estructuras afectas
Cerrados Puede pasar desapercibido al nacimiento Frecuentes asociaciones con otra
Cubierto por piel patologia

Pueden presentar estigmas cutdneos

asociados
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3. Clasificacion Disrafismos espinales cerrados
Disrafismos espinales abiertos Sin masa subcutanea Con masa subcutanea
Simples Simples
Mielomeningocele
Lipoma intradural Meningocele
Hemimeningocele
Lipoma del filum terminal Mielomeningocele
Mielocele o
o Seno dérmico Posterior/ Anterior/Lateral
Hemimielocele
Complejos Complejos
Diastematomielia Mielocistocele
Quistes neuroentéricos Lipoma con defecto dural

Fistula neroentérica (lipomielocele/lipomielomeningocele)
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4. Algoritmo diagnostico
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Periodo prenatal » Ecografia prenatal » RM fetal

Sospecha diagndstica
Alta probabilidad
Hipertricosis
Hoyuelos (>2.5 cm del borde anal)
Pseudocolas/colas verdaderas
Lipomas subcutdneos, hemangiomas
Aplasia cutis
Quiste dermoide o seno
Baja probabilidad
Telangiectasia
Hiperpigmentacion
Hoyuelo bajo (<2.5 del borde anal)

< 4 meses * Ecografia espinal

La RM puede ser el estudio inicial ) o
dependiendo de la experiencia y los Si patoldgica/dudosa

medios disponibles

v

> 4 meses Resonancia magnética

* Arcos posteriores aun no osificados
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5. Ecografia

Técnica

* Posicion en decubito prono con las piernas levemente
flexionadas

* Generalmente, se utiliza un transductor lineal de alta frecuencia

* Obtencion de planos tanto longitudinales como transversales

Hallazgos normales

* La uniéon lumbosacra presenta generalmente un cambio de angulaciéon con
vértebras lumbares horizontales y las sacras lordoticas

* El cAccix tiene una osificacion variable
* El cono se encuentra por encima o a la altura del disco intervertebral L2-L3

* Distalmente al cono, se identifica el filum terminal (entre el cono y el
extremo distal del saco tecal, ala altura de S2) y las raices de la cola de
caballo, moéviles

Imagen panordmica en plano sagital que muestra el cambio

* El espacio subdural es un espacio virtual entre la duramadre y la de angulacion entre vértebras lumbares y sacras
aracnoides.
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Ecografia en planos sagital (A) y transversal (B): Cono medular (C) con canal central hiperecogénico (flecha roja), filum terminal
( ) y raices de la cola de caballo (R).

Duramadre y espacio subdural virtual ( ). Espacio subaracnoideo (asterisco). Grasa epidural (G).

Lamina (flecha azul) y apdfisis espinosa parcialmente osificada (E) de vértebra lumbar.
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6. Resonancia Magnética (RM)
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Sistematica de lectura recomendada

Protocolo
Secuencias basicas
T1y T2 axial y sagital de toda la médula*
T2 fat-sat, Dixon o STIR coronal de toda la médula
T1 axial en la regién lumbosacra

DRIVE, FIESTA o CISS sagital con reconstrucciones en
3D en el area sospechosa de anormalidad

*Se pueden emplear secuencias rdpidas T2 HASTE para minimizar
el movimiento, aunque se prefieren secuencias convencionales

Secuencias recomendadas
T2 axial en area de anormalidad
T1 con saturacién grasa sagital para lipomas

Difusion o contraste quedan limitados en sospecha
de tumores, infeccidon u otras patologias

Cuerpos vertebrales

Anomalias en la formacion, segmentacion o
alineacion

Canal espinal
Posicion, morfologia y seial del cordon medular
Grosor del filum terminal

Presencia de masas
Localizacion y contenido

Planos blandos
Seno dérmico
Cobertura cutanea

Anomalias asociadas
Sistema nervioso central/Abdomen y pelvis
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7. Variantes anatomicas

Variantes anatdmicas Hallazgos Diagndstico diferencial

Dilatacion quistica en cono

Mielocistocele terminal
medular

Ventriculo terminal persistente*

Lesidn quistica caudal al cono Mielocistocele terminal

Quiste filar
medular

Cordodn fibroso desde hoyuelo

, .. Seno dérmico
cutaneo hasta punta del coccix

Tracto pseudosinusal

Aglomeracion posicional de las
raices nerviosas que desaparece Lipoma intradural
con los movimientos

“Pseudomasa” de las raices
nerviosas**

Filum terminal hiperecogénico™* <2 mm Lipoma del filum

*En algunas clasificaciones considerado como un defecto de cierre sin masa simple

**En ecografia
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8. Hallazgos segun tipo de disrafismos
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8.1 Disrafismos cerrados sin masa subcutanea

Simples
;s . . , Diagndstico
Caracteristicas basicas Ecografia RM . € .
diferencial
Liboma Lesion de estirpe grasa Senal igual a la grasa | Teratoma espinal
. P Puede ser extra o Hiperecogénico | en todas las Tumor dermoide o
intradural . . ) .
intramedular secuencias epidermoide
. . . Sefial igual a la grasa .
Lipoma del Filum terminal engrosado . - g 8 Variantes
. . Hiperecogénico | en todas las ..
filum terminal | >2 mm . anatomicas
secuencias
Tracto hipointenso
. Conecta con estructuras Tracto P Pseudoseno
Seno dérmico . , . tanto en T1 como en ..
profundas hipoecogénico 2 dérmico
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Ecografia en plano transversal (A): Lesion hiperecogénica intracanal extramedular compatible
con lipoma que ejerce efecto de masa sobre las raices ( )

) ' . ’
RM en secuencias T2 (B) en plano sagital y secuencia T1 sin supresion grasa en planos sagital (C) y axial (D):
Engrosamiento del filum terminal (circulo verde) con lesion desde el cono hasta S2 hiperintensa en secuencias T1
compatible con lipoma del filum terminal (flecha roja). Cono medular en posicion baja a la altura de L3-L4 (flecha
azul)
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RM en plano sagital secuencias T1 sin (B) y con (C) supresion grasa y secuencia T2 con supresion grasa (D):
Lesion hiperintensa en T1 con supresion de su sefial en las secuencias con supresion grasa compatible con lipoma
intracanal extramedular ( )

Cono medular bajo a la altura de S1 (flecha roja).
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Ecografia en plano sagital (A): Trayecto fistuloso ( ) compatible con seno
dérmico que conecta la superficie cutdnea con el saco tecal donde asocia un lipoma
intradural ( )

RM del mismo paciente: secuencias T2 axial (B) y sagital (C) y secuencia T1 sin
supresion grasa (D):

Seno dérmico ( ) a través de defecto de fusion de elementos posteriores
(circulo naranja)
Lipoma intradural ( ). Cono medular bajo, a nivel de L3 (flecha roja).

*En este caso se trataria de un disrafismo cerrado sin masa complejo
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8. Hallazgos segun tipo de disrafismos
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8.1 Disrafismos cerrados sin masa subcutanea

Complejos
Caracteristicas basicas Ecografia/RM
: o Division medular por un tabique Dos hemicordones separados por un
Diastomatomelia , o : : .. :
oseo/cartilaginoso/fibroso tabique con saco comun o independiente

Localizacion intradural anterior a la

, : Sefal quistica en las pruebas de imagen
médula espinal

Quiste neuroentérico

Trayecto fistuloso que conecta el canal

Fistula neuroentérica | Puede asociar quistes : :
medular con el tubo digestivo

*La diastomatomelia se puede clasificar en tipo | (cada hemimédula tiene su propio saco dural) o tipo Il (si ambos
hemicordones se encuentran en un unico saco)
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Ecografia en plano transversal (A): Diastomatomelia tipo | con presencia de
dos hemimédulas ( ) separadas por un septo ( )

RM en secuencias T2 en plano axial en distintos pacientes:
(B) Diastomatomelia tipo | con septo oseo (flecha roja) que separa dos sacos tecales independientes (flechas azules)
(C) Diastomatomelia tipo | con dos hemimédulas ( )
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8. Hallazgos segun tipo de disrafismos
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8.1 Disrafismos cerrados con masa subcutanea

Simples

Meningocele Herniacion de las meninges
Sin estructuras nerviosas
Médula centrada

Saco quistico conectado
al canal espinal

Se hernian tanto las
meninges como las
estructuras nerviosas
Médula frecuentemente
desplazada

Mielomenigocele

\/

Puede localizarse anterior, posterior o lateral respecto al canal medular
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RM en secuencias T2 en planos axial (A) y sagital (B):
Herniacion del saco dural (flechas rojas) y las raices nerviosas ( ) a través de un defecto de los elementos
posteriores de S1 (circulo naranja) en relacion con mielomeningocele.
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RM en plano axial en secuencias T2 (A) y T1 (B):
Disrafismo complejo con diastomatomelia tipo | separada por tabique oseo (flechas azules) con hemimielomeningocele
izquierdo, con herniacion tanto del hemisaco tecal ( ) como de la hemimédula (flecha naranja) izquierdos
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8. Hallazgos segun tipo de disrafismos
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8.1 Disrafismos cerrados con masa subcutanea

Complejos
Caracteristicas basicas Ecografia/RM

Meningocele con herniacion del Dilatacion quistica del canal central que se

Mielocistocele conducto ependimario que se comunica directamente con un saco lleno
encuentra dilatado de liquido cefalorraquideo (meningocele)

S Lipomielocele Interfaz placoda-lipoma dentro del

€)ido [POmEESE conducto raquideo
subcutaneo conectado a
saco dural _ _
Lipomielomenigocele Interfaz placoda-lipoma herniada fuera
del conducto raquideo
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RM en plano axial en secuencia T1 (A) y sagital en T2 (B): Lipoma subcutdneo (L) que, a través de defecto de fusion de
elementos posteriores sacros (circulo azul), conecta con el saco tecal y asocia lipoma intradural extramedular (

), sin herniacion del tejido neural. Hallazgos compatibles con lipomielocele
RM en plano sagital en secuencia T1 (C) de otro paciente con lipomielomengingocele con herniacion de la interfaz

placoda-lipoma fuera del conducto raquideo (circulo verde)
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7. Posibles asociaciones

Patologia del SNC

Hidromielia
Hidrocefalia
Tumores del desarrollo

Malformacion de Chiari tipo Il
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Compresion/disfuncion del tronco del encéfalo

Asociaciones en relacion con otras estructuras con origen embriolégico comun en la masa caudal

Malformaciones vertebrales

Malformaciones genitourinarias

Malformaciones anorrectales

Escoliosis congénita
Hemivértebra

Vértebras en mariposa

Agenesia renal
Doble sistema excretor
Otras como reflujo vesicoureteral o

vejiga neurogena

Ano imperforado
Fistulas
Estenosis anal congénita/Atresia rectal

Cloaca persistente
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7. Posibles asociaciones

Patologia del SNC

(A) RM en paciente con lipoma intradural y aparicion de cavidad quistica central ( ) compatible con hidromielia
(B) RM en paciente con médula baja y herniacion amigdalar (circulo verde) en relacion con Malformacion de Chari
(C) RM en paciente con disrafismo complejo y tumor heterogéneo con contenido graso (flecha roja): teratoma sacroccocigeo
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7. Posibles asociaciones

Malformaciones vertebrales

Reconstruccion 3D de tomografia
computarizada (B) en paciente con
disrafismos conocido:

Fusion parcial de los cuerpos
vertebrales y elementos posteriores de
las cuatro primeras vértebras lumbares
(circulo rojo). Hemivértebra L5 (flecha
azul). Escoliosis de convexidad derecha
Incidentalmente, se observa también
fusion parcial de arcos costales
izquierdos ( )

RM en T1 en plano sagital (A) de paciente con disrafismo espinal complejo con vértebra en
mariposa S1 ( ) parcialmente fusionada a hemivértebra L5 ( )
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7. Posibles asociaciones

Malformaciones genitourinarias

Ecografia (A) y tomografia computarizada sin contraste intravenoso en plano sagital (B), mismo paciente con disrafismo conocido:
Rifdén derecho en fosa renal derecha ( ) con rindn izquierdo ectopico (flecha verde) que cruza la linea media y se
fusiona parcialmente con el derecho (circulo naranja) compatible con ectopia renal izquierda cruzada con fusion parcial
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7. Posibles asociaciones

Malformaciones anorrectales

RM en secuencia T1 sagital (A) y T2 coronal (B) en paciente con disrafismo espinal: Malformacidon anorrectal con ausencia de
ano y bolson rectal alto ( ). Hipoplasia del complejo del elevador del ano/mdusculo puborrectal (flecha naranja).
Fistulografia (C) con introduccion de contraste a través de colostomia y de sonda uretral: Fistula entre el bolson rectal y la
uretra prostdtica (flecha roja). Ademds, anomalias en las vértebras lumbares (circulo azul).
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Sindrome de regresiéon caudal

Triada de Currarino

Desarrollo incompleto de la parte
inferior de la columna lumbar, sacro
y/o coccix

+/-
Afectacion medular
Malformaciones

musculoesqueléticas

Alteracion del desarrollo hueso
sacro

+
Masa presacra (teratoma,
meningocele, etc)

+

Anomalias anorrectales

Al menos 3 de las siguientes
anomalias:

Vertebral

Anorrectales

Cardiacas
Traqueo-esofagicas

Renales

Extremidades (Limb)
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