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RESUMEN

Antecedentes: El cierre incompleto del tubo
neural durante el desarrollo embrionario puede
dar lugar a disrafismos espinales, entre ellos
el lipomielomeningocele. Este tipo de espina
bifida oculta se caracteriza por la herniacion de
la médula espinal y meninges a través de un
defecto vertebral, que amenudo vaacompafnado
de estigmas cutaneos como hemangiomas
0 masas subcutaneas. En la actualidad, el
lipomielomeningocele es un tema desatendido
a nivel de la literatura nacional en comparacién
con otros disrafismos espinales.

Descripcion del caso clinico: Lactante
femenina de un afio de edad, que presenta masa
lumbosacra con datos sugestivos de disrafismo
espinal: hemangioma plano, desviacién de
pliegue intergluteo y un lipoma lumbosacro.
Conclusién: La deteccion y tratamiento precoz
del lipomielomeningocele apoyandose en la
correcta identificaciéon de estigmas cutaneos
e interpretacion de los estudios de imagen,
resultan esenciales para prevenir secuelas
neurologicas.

Palabras clave: Disrafismo espinal,
lipomielomeningocele, cutaneos, estigmas
lactante mayor.

ABSTRACT

Background: Incomplete closure of the
neural tube during embryonic development
can result in spinal dysraphisms, including
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lipomyelomeningocele. This type of occult spina
bifida is characterized by the herniation of the
spinal cord and meninges through a vertebral
defect, often accompanied by cutaneous
stigmata such as hemangiomas orsubcutaneous
masses. Currently, lipomyelomeningocele is
an understudied topic in the national literature
compared to other more frequently documented
spinal dysraphisms.

Case Description: A one-year-old female
infant presented with a lumbosacral mass and
suggestive findings of spinal dysraphism: flat
hemangioma, deviation of the intergluteal fold,
and a lumbosacral lipoma.

Conclusion: Early detection and treatment
of lipomyelomeningocele, supported by the
proper identification of cutaneous stigmata and
interpretation of imaging studies, are essential
to prevent long-term neurological complications.

Key Words: Spinal dysraphism,
lipomyelomeningocele, skin markers, infant.

Introduccion

Durante el periodo embrionario, alrededor
de la cuarta semana ocurre el cierre del tubo
neural; estructura que puede cerrar de forma
ineficaz o incompleta, dando lugar a un sinfin
de anomalias, entre las que se encuentran
los defectos conocidos como: disrafismos
espinales. La espina bifida es resultado de una
interaccibn compleja entre predisposiciones
genéticas y factores ambientales, lo que hace
que la prevencion y el manejo requieran un
enfoque integral. En el contexto ambiental, el
principal factor asociado es el déficit de acido
félico durante el embarazo, acompafado de la
exposicion a teratdgenos como la radiacion. (1)
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La distincién de los disrafismos espinales entre
la espina bifida quistica y el mielomeningocele,
es el resultado de la habilidad del clinico
de reconocer las presentaciones fisicas o
indicios conocidos como estigmas cutaneos,
que permiten al profesional el detectar una
anormalidad en determinado caso. Los
disrafismos espinales cerrados representan
el 2% de los casos de disrafismos espinales,
se subdividen en dos grupos y se diferencian
de los disrafismos espinales abiertos, porque
los componentes medulares se encuentran
cubiertos, a diferencia de su contraparte en
donde estan expuestos. (2) La fisiopatologia
corresponde a una alteracidn en la neurulacion
primaria, tras el cierre del tubo neural la
columna esta cubierta por ectodermo, los
extremos caudales aun no se han desarrollado
y es ahi donde se mezcla con un agregado
de células indiferenciadas. (3) Dentro de las
estructuras previamente formadas pueden
quedar remanentes celulares con potencial
de diferenciacion, que explica el desarrollo
de lipomas, hamartomas, teratomas, entre
otros. En el examen fisico, podemos observar
signos cutaneos sugerentes a alteraciones del
desarrollo espinal, que pueden ser tan discretos
como algunos nevos melanociticos, hasta
aquellos mas prominentes como hoyuelos
dérmicos, lipomas, hipertricosis localizadas o
hemangiomas. (4)

En los casos de disrafismos espinales cerrados
la lesidon puede estar a cualquier nivel vertebral,
sin embargo; la ubicacion mas frecuente es en
la region lumbosacra en el 55% de los casos,
lo que puede llevar a desarrollar lesiones que
ocasionan un dafo en las raices nerviosas por
debajo de la malformacion. (5) Entre ellas,
la de tipo lipomielomeningocele que consiste
en una herniacion de la médula espinal y las
meninges, acompanado de la presencia de
un lipoma en la zona del defecto 6éseo espinal
posterior en la columna vertebral, secundario
a factores genéticos, relacionados con la edad
materna, diabetes, obesidad, deficiencias
de folatos, zinc y vitamina B12 y exposicion
a teratdogenos. También se ha postulado la
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implicacion de la hipertermia materna, ya sea
por causas ambientales u organicas, como un
factor potencialmente teratogénico durante el
desarrollo embrionario. (6) En nuestro medio, la
importante tasa de analfabetismo, desnutricion
e inequidad en el acceso a los servicios de
salud, son variables que predisponen a varias
alteraciones en el proceso embrionario.
La médula anclada se presenta de forma
secundaria al lipomielomeningocele, misma
que consiste en la adherencia de la médula
espinal a otras estructuras (7), como lipomas,
y esta a su vez abarca una amplia gama de
manifestaciones clinicas como: debilidad
muscular, pérdida de la sensibilidad en aquellas
areas que son inervadas por el segmento del
filum anclado y el compromiso de los esfinteres
anal o vesical, respectivamente. Este tipo de
manifestaciones tienden a ser progresivas,
a medida que el paciente crece y el defecto
no ha sido tratado. Este cambio progresivo
puede deberse a tres principales razones: el
impedimento del ascenso de la médula espinal
por el lipoma, la presion ejercida por el tumor
en el tejido nervioso y el trauma a repeticion
que recibe la malformacion siendo proyectados
directamente en la médula espinal. (4) También
pueden coexistir alteraciones del desarrollo
motor y malformaciones ortopédicas, como el
pie equino. (8)

Caso Clinico

Lactante femenina de un afo de edad,
segundogeénita, sin antecedentes perinatales
de importancia, sin anormalidades diagnosticas
previas detectables en los estudios ecograficos
prenatales, la madre refirié un correcto apego e
ingestade sus suplementos prenatales, negando
consanguinidad. Posterior al nacimiento,
durante su examen fisico se evidencié en la
region sacra una masa inmovil, de consistencia
blanda, de aproximadamente 4.1 cm x 3.5 cm
de diametro, con un desplazamiento de la linea
interglutea (Figura No. 1), y la presencia de un
hemangioma plano (Figura No. 2).
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Figura 1: Lipoma subcutaneo y hemangioma plano.
Figura 2: Lipoma subcutaneo que desplaza la linea interglutea.

Al momento del examen fisico se constaté
que la fuerza muscular, y sensibilidad se
encontraban conservadas, culminando la
exploracion sin ningun otro hallazgo de
alteracion. Dado que la masa habia aumentado
de tamafno considerablemente desde su
nacimiento hasta el afno de edad, junto con
la presencia de infecciones del tracto urinario
a repeticion, fue remitida al afo de vida a un
hospital de tercer nivel. Se realizaron estudios
ecograficos, en donde se constaté defecto en
la fusion de los elementos posteriores desde
los niveles medulares L5 a S1, a través del
cual se observd protrusion de las meninges,
cauda equina y corddn medular, recubiertos
por la piel, sospechando disrafismo espinal
cerrado; adicionalmente se informé como un
hallazgo incidental y ectasia leve de ambos
sistemas pielocaliciales. Se decidié realizar
una resonancia magnética que confirmé la
presencia de un lipomielomeningocele sacro
izquierdo, con datos de anclaje medular y
cavidad siringomiélica de la misma (Figura No.
3).

Figura 3: RM que muestra el lipomielomeningocele con datos de anclaje de la médula y cavidad
siringomiélica de la misma.
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Posterior al diagnostico fue referida al
servicio de Neurocirugia, donde se indico
manejo quirdrgico. Sin embargo, los padres
de la paciente desistieron de continuar con la
asistencia y revisiones consiguientes para la
programacion de su intervencién quirurgica.
Actualmente con dos afios de edad la paciente
no ha sido reevaluada, a pesar de tener apoyo
por parte de organismos no gubernamentales,
que ofrecieron sus servicios en el caso. Esto
como consecuencia de una marcada barrera
social, en donde intervienen factores culturales
y econdmicos que afectan drasticamente el
pronodstico de la paciente. Sus padres refieren
gue no ha desarrollado su marcha, no obstante,
logra mantenerse en bipedestacion.

Discusion

Los disrafismos espinales ocultos son un
conjunto de anomalias de la médula espinal y
el resultado de una alteracion en la formacion
y culminacion del desarrollo morfoldgico de las
estructuras del tubo neural, con la particularidad
que los defectos se encuentran cubiertos por
piel, sin contacto de las estructuras con el
exterior. (7) Ademas de poseer una variedad de
manifestaciones clinicas que permiten orientar
al clinico en la deteccion. La realizacion de
estudios de imagen es el referente diagnodstico
para corroborar las sospechas, iniciando el
cribado por medio de un ultrasonido, ya que
al ser un método mas econdémico y practico,
permite realizar un prudente acercamiento
inicial. No obstante, el estandar de oro, sigue
siendo la resonancia magnética, misma que
permite realizar la confirmacion y determinacion
de la malformacion. (6)

En el abordaje del lipomielomeningocele se
mantiene la intervencidn quirdrgica como
piedra angular de su tratamiento. La edad
indicada para realizar dicha intervencion suele
ser durante los primeros seis meses de vida, y
en el caso de los adolescentes tan pronto como
sea diagnosticado. (3) En paises desarrollados
este manejo es considerado el unico y se realiza
de manera oportuna. No obstante, la falta de
acceso a los servicios sanitarios, los altos
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costos en el manejo e intervencion y los factores
socioculturales, son a menudo un obstaculo en
el tratamiento para los pacientes de paises en
vias de desarrollo donde el personal médico y
los recursos para este tipo de neurocirugia son
menores. En esos casos la conducta a seguir
es expectante y el prondstico es desalentador
por la evolucién de las secuelas secundarias al
defecto, ya que el anclaje medular coexistente
en esta afeccion, es responsable de aumentar
las secuelas neuroldgicas en estos pacientes.
Los datos de deterioro neuroldgico, secundarios
al anclaje medular, son razones prioritarias
para realizar una intervencion y asegurar
control en la progresion de dichas alteraciones.
La cirugia se basa en la reseccion del lipoma
y liberacion de la médula espinal junto con la
correccion de defectos 6seos. (7) El abordaje
se fundamenta en una técnica quirdrgica que
consiste en una incision mediana sobre el
sitio del lipoma, permitiendo asi diseccionar el
componente subcutaneo para continuar con
una laminectomia de una o dos vértebras por
encima del lipoma hasta ver duramadre sana,
y finalmente extirpando el pediculo del lipoma;
luego se realiza un cierre hermético de la
duramadre y cierre de la herida por planos. Una
de las principales complicaciones es la fistula
de LCR qué puede conllevar a meningitis.
(4) En algunos casos se logra reparar por
completo, sin embargo, en otros casos el
anclaje medular es tan firme que se debe dejar
una capa del tumor adherida al tejido nervioso,
siempre y cuando esto permita la liberacién de
la médula. Como se comentd, los pacientes
con lipomielomeningocele padecen de forma
concomitante de alteraciones uroldgicas,
en el caso de nuestra paciente se trataba de
una ectasia pielocalicial que probablemente
era resultado de la vejiga neurogénica, como
consecuencia del defecto medular. La ectasia
pielocalicial se refiere a la dilatacion de la pelvis
renal, generalmente se trata de un diagnostico
ecografico concedido durante el embarazo,
sin embargo, se puede otorgar en la vida
postnatal. (9) En Latinoamérica la incidencia de
ectasia pielocalicial en embarazos es de 0.18%

)

a 6.4%, generalmente este diagndstico se
presenta principalmente en el sexo masculino
con una localizacion predominantemente
izquierda. (10) EI manejo urolégico de los
pacientes con lipomielomeningocele, mejora
significativamente tras la extirpacion del lipoma
y por consiguiente, la liberacion de la médula
espinal. En los casos en donde se opte por
un manejo conservador, vale la pena recalcar
el tipo de secuelas neurolégicas que puedan
llegar a presentarse como son debilidad
muscular, pérdida de la sensibilidad y paralisis
de los miembros inferiores. Es de suma
importancia la intervencion de otros servicios
como urologia pediatrica, resulta importante en
el manejo de infecciones del tracto urinario a
repeticion, con la administracién de profilaxis
antibidtica y tratamiento (Nitrofurantoina) en
los casos pertinentes,(9,10) junto con el apoyo
de ortopedia para el tratamiento de secuelas
osteomusculares como escoliosis y pie equino.

Conclusion
Ladetecciéntempranadellipomielomeningocele
y su tratamiento precoz son cruciales para
prevenir la progresion neurolégica irreversible
y minimizar las complicaciones funcionales y
estéticas, mejorando el prondstico del paciente.
El objetivo principal del tratamiento quirurgico
es liberar la médula anclada, previniendo
las repercusiones por la progresion y sus
consiguientes alteraciones clinicas.
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