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Diastematomielia e hidromielia. Presentacion de un caso
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Mujer de 22 afios remitida por dismetria de caderas y lumbo-
ciatalgia izquierda con atrofia en la musculatura dependiente
principalmente de los miotomas L4 a S1 izquierdos.

En la exploracién fisica se evidencié una escoliosis dorso-
lumbar, asi como una discreta atrofia de la musculatura
flexo-extensora del pie izquierdo y una hipoestesia tactil y
termoalgésica en dermatomas L5y S1izquierdos. Ademas aso-
ciaba una hiperreflexia aquilea y rotuliana izquierdas. No se
objetivaron alteraciones cutaneas, urinarias ni déficits a otros
niveles.

La resonancia magnética (RM) demostr6 separacién de la
médula espinal dorsolumbar, del cono medular y del filum
terminale en dos hemimédulas simétricas recubiertas por un
Unico saco dural, y separadas por un espoldn fibroso a nivel
lumbar (fig. 1). Se observé hidromielia cervicodorsal proximal
ala diastematomielia, ensanchamiento del conducto vertebral
y cono medular bajo. También se identificaron anomalias de
la segmentacién vertebral con hemivértebras, falta de fusién
posterior vertebral y escoliosis (fig. 2). Ademaés se le realizé
un estudio neurofisiolégico compuesto de un electroneuro-
grama de ambos nervios peroneales, tibiales posteriores (con
ondas F) y surales; un electromiograma de musculos cudadri-
ceps, biceps femoral (cabeza corta), tibial anterior y gemelo
interno izquierdos y unos potenciales evocados somatosenso-
riales con estimulacién en ambos nervios tibiales posteriores y
registro en hueco popliteo, duodécimavértebra lumbar, quinta
vértebra cervical y cuero cabelludo (puntos CPz y FPz del Sis-
tema Internacional 10/ 20). Los hallazgos encontrados fueron:
un retraso en la conduccién sensitiva al nivel de los cordones
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posteriores medulares, de intensidad leve en el fasciculo dere-
cho y moderada en el izquierdo; signos de denervacién crénica
leve en el territorio radicular L5 izquierdo, con abundante acti-
vidad reinervativa asociada en dicho nivel, ademas de una
neuropatia desmielinizante leve en el nervio ciatico popliteo
externo izquierdo al nivel de la cabeza del peroné.

La evolucién clinica de la paciente ha permanecido estable
enlos tltimos dos afios, llevandose a cabo controles periédicos
y descartandose por el momento tratamiento quirdrgico.

Discusion

La diastematomielia es una forma infrecuente de disrafia espi-
nal que presenta una prevalencia inferior al 3% de los casos de
disrafismo espinal oculto. La edad de aparicién mas frecuente
es entre los 4 y 6 anos y puede tener asociacién familiar?.
Este sindrome fue descrito inicialmente por Oliver en 1837,
definiéndolo como la divisién de la médula espinal en uno
o varios niveles, asocidandose en ocasiones con un tabique
fibroso, cartilaginoso u éseo entre las dos hemimédulas.
Existen dos variantes, la tipo I donde existen dos hemi-
médulas recubiertas cada una por su propio saco dural y
separadas por un tabique 6seo u osteocartilaginoso extradu-
ral, y la tipo II (coincidente con nuestro caso) donde ambas
hemimédulas estan recubiertas por un nico saco dural?.
Clinicamente se puede presentar con manifestaciones
6seas, neurolégicas y dermatoldgicas, predominando unas u
otras segun la edad del paciente. También puede acompanarse
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Figura 1 - (a): Adquisicion axial T2. Demuestra dos hemimédulas dentro de un saco dural. (b) Se observa el fino espolén

fibroso (*) atravesando el conducto vertebral.

de otras alteraciones tales como mielomeningocele, hidromie-
lia, malformacién de Arnold Chiari, sindrome de Klippel-Fiel
y lipomas intraespinales?.

Las anomalias 6seas estan presentes en el 85% de los casos,
y dentro de ellas la mas frecuente es la escoliosis (en el 50% de
los casos), ademas de pie cavo o asimetrias en el tamano de los
pies y/ o la longitud de las piernas. Las alteraciones cuténeas
aparecen en el 71% de los casos, entre ellas mechén de pelo,
nevus, poro dérmico, pudiendo ser estas las Gnicas manifes-
taciones que indiquen la posible existencia de un disrafismo
espinal oculto.

Los trastornos neurolégicos mdas comunes son la lumbal-
gia, anomalias de la marcha, atrofia y debilidad en las piernas,
alteraciones sensitivas, reflejos anormales e incontinencia
urinaria®.

Es de destacar que en nuestro caso la paciente inicamente
presentaba alteraciones 6seas y neuroldgicas, no evidencian-
dose las cutaneas ni a otros niveles.

La RM es en la actualidad el tipo de estudio radiolégico
mds sensible para su diagnéstico, ayudando a precisar entre
otros hallazgos el nivel del cono medular. Para muchos auto-
res la diastematomielia asocia inequivocamente la presencia
de médula anclada, siendo su diagndstico y tratamiento pre-
coces de vital importancia a efectos evolutivos y pronésticos.

Figura 2 - Adquisicién coronal T2 de columna vertebral.
Escoliosis y hemivértebra (punta de flecha). Nétese la
separacion de la médula espinal y el cono medular (doble
punta de flecha).

En dichos términos conviene senalar que los estudios neu-
rofisiolégicos pueden aportar una informacién muy valiosa,
complementando por tanto el protocolo diagnéstico de tal
entidad®.

En cuanto al tratamiento existe consenso en la indicacién
de cirugia para los casos pediatricos, aun en aquellos que
sean asintomaticos. Por otra parte, en los adultos asintoma-
ticos esta regla no siempre es aplicable, pues es solamente
es considerada en presencia de sintomatologia neurolégica
progresiva, por lo que el tratamiento conservador pudiera ser
una opcién terapéutica (como es nuestro caso). Mahapatra y
Gupta realizaron en 2005 un estudio clinico de 254 pacien-
tes portadores de malformacién del cordén espinal dividido,
y concluyeron que el riesgo del déficit neurolédgico se incre-
menta con la edad, y que todos los pacientes deben ser
tratados quirtirgicamente de manera profilactica, incluyendo
los asintomadticos®.
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