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RESUMEN

La diastematomielia es un trastorno congénito caracterizado por una division de la médula espinal
separada por un tabique fibroso u 6seo. Cuando esta relacionada con la escoliosis, puede causar
sintomas neuroldgicos dependiendo de su ubicacién y severidad, como son dolor de espalda,
debilidad o paralisis de miembros inferiores y trastorno esfinteriano!¥. El tratamiento quirdrgico
implica la exploracion y liberacidn del tejido fibroso u dseo que causa la separacion de la medula
espinal a través de una laminectomia, previa a una cirugia correctiva de escoliosis. Presentamos
el siguiente reporte de caso clinico de diastematomielia asociada a una escoliosis congénita, con
el objetivo de analizar la clinica presente, evaluar la efectividad de la intervencién quirdrgica y
discutir los resultados clinicos obtenidos. Se pretende contribuir con la comprension del manejo
de estas condiciones interrelacionadas y su impacto en la calidad de vida del paciente.

Palabras clave: Médula espinal; Diastematomielia; Reporte de Caso; Peru (Fuente: DeCS-BIREME).

ABSTRACT

Diastematomyelia is a congenital disorder characterized by a division of the spinal cord separated
by a fibrous or bony septum. When related to scoliosis, this condition may lead to neurological
symptoms depending on its location and severity, such as back pain, leg weakness or paralysis,
and sphincter disorders. Surgical treatment involves exploring and releasing the fibrous or bone
tissue that causes the separation of the spinal cord through a laminectomy, prior to corrective
scoliosis surgery. We present this clinical case report consisting of diastematomyelia associated
with congenital scoliosis with the objective of analyzing the symptoms at presentation, and to
evaluate the effectiveness of the surgical procedure and discuss the clinical results obtained. The
idea is to contribute to better understanding the management of these interrelated conditions
and their impact on the patient’s quality of life.
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INTRODUCCION

La diastematomielia es un trastorno raro del desarrollo
neurolégico caracterizado por la division longitudinal de la
médula espinal en dos hemicordones ™2, cada uno alojado
en su propio canal medular. Esta divisién se produce por la
presencia de un tabique de hueso, de cartilago o de tejido
fibroso. Clasificada en dos tipos, el tipo | involucra la presencia
de un tabique déseo o cartilaginoso, mientras que el tipo Il no
presenta dicho tabique P, Este defecto se origina durante las
primeras etapas del desarrollo embrionario, especificamente
durante la neurulacién “3. Esta alteracion en la formacidn
normal del tubo neural o la notocorda durante el embarazo
lleva a una division andmala que puede causar problemas
neuroldgicos significativos debido a la compresion o distorsion
de los hemicordones espinales ®7,

Afecta predominantemente a nifias y se diagnostica en la infancia
o adolescencia temprana debido a sintomas como alteraciones
sensoriales, problemas para la marcha por debilidad en miembros
inferiores, trastorno esfinteriano ®, o deformidad espinal
producto de una escoliosis asociada **%, Ademads, a menudo se
encuentra relacionada con otras anomalias del desarrollo, como
la espina bifida y el sindrome de Klippel-Feil *¥, La cirugia esta
indicada para una descompresion y liberacion microquirdrgica
de la médula espinal a través de una laminectomia y reseccion
del tabique que la divide, corregir el defecto estructural, con el
objetivo de mejorar la funcidn neuroldgica y evitar la progresion
de los sintomas 12,

CASO CLiNICO

Paciente mujer de 11 afios de edad, procedente de Lima, con
antecedente de prematuridad (nacida alos 7 meses de gestacion),
varias cirugias por invaginacion intestinal a los 6 meses de vida y
diagndstico de escoliosis a los 03 afios de edad. Fue evaluada en
el consultorio externo del servicio de Neurocirugia del Instituto
Nacional de Salud del Nifio — San Borja.

Refiere un tiempo de enfermedad de aproximadamente de 4 afios
de manera insidiosa y de curso progresivo, con dolor de espalda
tipo axial de moderada intensidad, tronco descompensado hacia
laizquierda y debilidad muscular. Al examen fisico se encontraba
licida, desnivel de hombros (el izquierdo sobreelevado), pliegue
subescapular derechoy escapula izquierda saliente; deformidad
toracolumbar con convexidad izquierda con giba toracica
izquierda, asimetria del triangulo de talle, monoparesia crural
derecha a predominio distal (flexores de cadera 4/5; flexion
plantar pie derecho 4+/5; flexion dorsal 4+/5), pie cavo bilateral
a predominio derecho, piernay pie derecho de menor volumen.
Sensibilidad: hipoestesia en planta de pie derecho, no presenta
alteracion de esfinteres.

Se hicieron estudios de neuroimagenes como un espinograma
que mostré una levoescoliosis con un angulo de Cobb de 81°
(Figura 1); una tomografia computarizada de columna vertebral
total sin contraste donde se evidencid asimetria marcada desde
C7 con angulacién maxima en T7-T8-T9 que ocasionaba estenosis
de canal debido a un defecto combinado por una malformacién
en laformacion y segmentacion con hemivertebrasen T10y T11
en la convexidad, barra no segmentada contralateral y fusion
parcial de costillas T7-T8 en el lado de la concavidad, como
también se evidencia septum dseo en la porcidn central del
canal raquideo a nivel L2 (Figura 1); finalmente, una resonancia
magnética holomedular sin contraste que reveld dos medulas
espinales, cada una en su saco dural en nivel L1-L2 separadas
por dicho séptum dseo (Figura 2).

Se decidid aplicar el tratamiento neuroquirdrgico en dos tiempos
operatorios. La primera consistio en una laminectomia D11 a
L2, con flavectomia que tuvo como hallazgo intraoperatorio un
séptum dseo a nivel de L2 que separaba a dos sacos durales
independientes; bajo microscopio y técnica microquirurgica
se diseca y reseca el séptum dseo en su totalidad, desde su
nacimiento en el muro posterior vertebral; luego se procedio a
la apertura dural bilateral con evidencia de diplomielia, se realizé
duroplastia anterior y posterior creando un solo saco dural donde
albergue ambas medulas espinales, finalmente el cierre de planos

Figura 1. Espinograma con angulo de Cobb. Tomografia computarizada (izquierda) y reconstruccion 3D
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Figura 2. Resonancia magnética (izquierda) y tomografia computarizada (derecha) donde se evidencia escoliosis congénita y séptum

intervertebral con dos hemimédulas.

Figura 3. Fotografias intraoperatorias a través de microscopio quirdrgico donde se observa: a) diseccion por planos hasta saco dural;
b) durotomia y bisqueda de séptum dseo; c) séptum 6seo intrarraquideo que divide a la médula espinal y el saco dural en dos; d)
médulas divididas por séptum dseo; e) ectomia de séptum dseo; f) duroplastia de ambas médulas.

por técnica habitual. Se apoyd con monitoreo neurofisioldgico
intraoperatorio (Figura 3).

El segundo tiempo operatorio se llevd a cabo a los 07 dias
luego de la primera intervencion; se planifico cirugia correctiva
de escoliosis congénita severa por artrodesis toracolumbar
posterior de T3 a L4 bilateral bajo técnica de manos libres,
ademads de multiples artrectomias bilaterales. Asimismo,
costotrasversectomia T10-T9 y T9-T8 izquierda; reseccion de
hemivertebra T9-T10 por el lado izquierdo, osteotomias de ponte

https.//doi.org/10.35663/amp.2024.413.3083

y laminectomias para facilitar la flexibilidad de la curva escoliética
severa; todo ello bajo monitoreo neurofisiolégico intraoperatorio
de potenciales somatosensoriales y motores (Figura 4).

En el posoperatorio la paciente, extubada, pasé a la unidad
de cuidados intensivos de neurocirugia presentando buena
evolucion del estado neuroldgico. Luego fue trasladada a
hospitalizacion de neurocirugia donde complet6 el tratamiento
analgésicoy la terapia fisica, para luego decidir su alta médica. A
un mes de la cirugia, en su control posoperatorio por consultorio
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Figura 4. Fotografias intraoperatorias: a) posicionamiento del paciente con el monitoreo neurofisioldgico intraoperatorio; b) exposicion
0sea de la deformidad; c) tornillos colocados via transpedicular bilateral por técnica de manos libres y mdltiples osteotomias
para corregir la rigidez de la escoliosis; d) sistema ensamblado con los tubos de correccion y alineacidn; e) sistema de artrodesis

toracolumbar posterior definitivo.

Figura 5. Tomografia computarizada de columna vertebral total
sin contraste (izquierda) con reconstruccion 3D tomografica
(derecha) que evidencia constructo de la artrodesis toracolumbar
posterior con deformidad escolidtica corregida en lo aceptable,
imagen previa a la cirugia y posterior al tratamiento quirurgico.

externo, refirié mejoria del dolor sin repercusion en la funcién
neuroldgica. En posterior tomografia computarizada de columna
vertebral sin contraste y reconstruccién 3D posoperatoria se
evidencia constructo de artrodesis toracolumbar posterior y
deformidad escolidtica corregida con recuperacion del balance
sagital y coronal (Figura 5).
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DISCUSION

La diastematomielia es una condicion patoldgica congénita
poco comun que implica la division de la médula espinal en dos
partes mediante una fisura longitudinal. Esta anomalia puede
estar asociada con diversas condiciones, como la espina bifida,
malformaciones congénitas de la columna vertebral, sindromes
genéticos y lesiones traumaticas %!, Es una rara malformacion
raquimedular donde la médula espinal se despliega por debajo
de la quinta vértebra dorsal, asociada a anomalias vertebrales.
Representa menos del 3% de los casos de disrafismo espinal
oculto y es mas comdn en mujeres con una relacién 3:1 4,

La hemivértebra es una malformacion congénita de la columna
vertebral que puede ocurrir sola o en conjunto con otras
anomalias .. Es una causa comun de escoliosis congénita y
se origina por la falta de formacidn de uno de los dos centros
cartilaginosos emparejados durante el desarrollo vertebral,
resultando en un esclerotoma desigual. Esto lleva a la ausencia
de la mitad contralateral del cuerpo vertebral y del arco vertebral
dorsal, mientras que el arco posterior ipsilateral puede fusionarse
con el arco vertebral adyacente %7, La resonancia magnética
de columna es el estudio indicado para diagnosticar la patologia
medular tipo diastematomielia, médula anclada, siringomielia,
entre otros. Por otro lado, la tomografia computarizada es util
para evaluar el tipo de malformacidn vertebral congénita y para
planificar la cirugia correctiva indicada %,

El tratamiento quirdrgico de la diastematomielia asociada
con escoliosis suele ser complejo y requiere un enfoque
multidisciplinario %, Se puede realizar una cirugia combinada
para abordar ambas condiciones. Los procedimientos quirdrgicos
pueden incluir reseccion de la hendidura y descompresién neural
a través de una laminectomia para acceder a la hendidura en el
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canal vertebral y extirpar el tejido andmalo que comprime la
médula espinal, ademas, se pueden liberar las raices nerviosas
comprimidas y asi aliviar los sintomas neuroldgicos 2% También
es posible realizar la cirugia correctiva de la escoliosis a través
de técnicas de instrumentacion y fusion vertebral con el fin
de corregir la curvatura escoliética mediante la colocacién de
implantes como tornillos, barras y dispositivos de fijacién para
alinear y estabilizar la columna vertebral en una posicion mas
fisioldgica, y fusionar las vértebras afectadas utilizando injertos
Oseos 12221,

Es fundamental que el tratamiento sea multidisciplinario
brindado por neurocirujanos especializados en medula espinal y
columna vertebral, como también de médicos neurointensivistas,
enfermeras, técnicos, anestesidlogos, especialistas en terapia
fisicay manejo del dolor. La decision sobre el enfoque quirdrgico
especifico dependerd de la gravedad de las condiciones, la
extensidn de las anomalias y las necesidades individuales de
cada paciente 242,

En conslusion, la diastematomielia y la hemivértebra son
condiciones congénitas poco comunes que pueden estar
asociadas con otras condiciones patoldgicas, como la espina
bifida. Para diagnosticar estas malformaciones y otras
irregularidades en la columna vertebral y la médula espinal, se
recomienda el uso de técnicas de imagen como la tomografia
computarizada y la resonancia magnética de la columna, que
ofrecen una vision detallada de la anatomia vertebral y nerviosa,
respectivamente.

El tratamiento quirdrgico de la diastomatomielia, especialmente
cuando esta relacionada con la escoliosis, requiere un enfoque
multidisciplinario y complejo. Los procedimientos quirdrgicos
pueden incluir la reseccion del tabique, la descompresidn
neural y la correccion de la escoliosis mediante técnicas de
instrumentacion y fusion vertebral.

Es esencial que el tratamiento quirdrgico sea realizado por un
equipo médico experimentado, que incluya neurocirujanos
y otros especialistas, segin sea necesario. La eleccion del
enfoque quirurgico especifico dependerd de la gravedad de las
condiciones y las necesidades individuales del paciente.

Contribuciones de autoria: HMLV, URJL reclutaron el caso clinico,
examinaron el caso, tomaron las fotografias, consiguieron el
consentimiento informado del paciente, realizaron la evolucion
clinica del paciente, describieron el reporte y participaron en la
introduccion, la discusién y la redaccion del reporte. TAM, REAA
participaron en la discusion y la redaccion del reporte.
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