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eResumir el desarrollo embrioldogico normal de o
Mmédula espinal

eDescribir la tecnica ecografica y la anatomio
normal de |la columna vertebral

eCorrelacionar la patogenesis con la clasificacion
clinico-radioldgica vy los hallazgos de imagen
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- El disrafismo espinal hace referencia a una fusion incompleta de las
estructuras neurales, oseas y mesenguimales que conforman la columno
vertebral durante la segunda y sexta semana del desarrollo
embriologico, e incluye un amplio espectro de anomalias congéenitas.

->Tienen una incidencia de 1-3 por cada 1000 nacimientos.

->Su etiologia es multifactorial, incluyendo el factor genético (el mas
determinante), asi como un componente ambiental y nutricional
oerinatal, entre estos el déficit de acido folico.

->Su localizacion mads frecuente es en el segmento lumbosacro, seguido
de la regidn toracica y por ultimo cervical.

->La clinica variard en funcidon de la extension y localizacion del segmento
afectado, asi como de si se trata de una forma abierta o cerrada. En las
formas abiertas la exposicion al liquido amnidtico provoca un dano
quimico gue se suma al frauma fisico de las estructuras neuroldgicas
expuestas.

->Debido a la interrelacion en el desarrollo embriologico entre las
estructuras que conformardn la columna vertebral y ofros organos y
sistemas, los disrafismos espinales se asocian con maltormaciones
anorrectales y urogenitales, anomalias en el tracto gastrointestinal y
respiratorio e incluso a nivel sistémico.
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- E normal de la médula espinal
implica tres eventos principales: gastrulacion, neurulacion

orimaria y nheurulacion secundaria.

Fig.]1

En esta fase el disco bilaminar que conforma el embrion, compuesto

por el epiblasto (futuro ectodermo) y el hipoblasto (futuro endodermo),
0asa a ser un disco frilaminar con la formacion de una tercera capa, el
mesodermo. En este momento tambien tiene lugar el desarrollo en la

inea media de la notocorda a partir del mesodermo.

Figura 1. Durante la gastrulacion el embrion bilaminar (imagen a) compuesto por el
epiblasto (celulas azules) y el hipoblasto (células amarillas) pasa a ser un disco
tfrilaminar (imagen b) con la formacion del mesodermo (flecha roja). En esta fase
tambiéen se forma la notocorda (cabeza de flecha) a partir de células mesodérmicas.
Tomada de: A Practical Approach to Diagnosis of Spinal Dysraphism. Radiographics.

2021;41:559-575.
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Fig. 2

La notocorda induce a las células ectodérmicas a diferenciarse en precursores
neurales, formando la placa nevural. La placa neural se pliega y sus extremos se
aproximan, formando el tubo neural, cuyo cierre fiene lugar a modo de cremallera
desde un punto medio en sentido craneal y caudal. Los extremos de la placo
neural, formados por células de la cresta neural, se separan del tubo neural para
formar una masa dorsal al mismo. De las células de |la cresta neural derivan las
leptomeninges (piamadre y aracnoides) y los ganglios raquideos sensitivos. El
mesodermo a ambos lados del fubo neural se diterencia en unas estructuras
denominadas somitas, de las qgue derivan el esqueleto oseo, la musculatura vy la

duramaadre.

Fig. 3

El segmento distal de la medula espinal se forma en esta fase, incluyendo el
cono medulary el filum terminal. El proceso se inicia a partir de una masa celular
caudal gue originan un tubo neural secundario inicialmente sdlido que
posteriormente se cavita para conectar con el canal central del fubo neuradl
orimario en un proceso denominado diferenciacion retrograda. La porcion
oroximal de la masa origina el cono medular, mientras que la distal involuciona
oara formar el filum tferminal.

El ventriculo terminal representa una ligera expansion del canal ependimario
central en el cono medular, remanente de la luz del tubo neural secundario, que

habitualmente involuciona y no es detectable en RM.
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Figura 2. Durante la neurulacion primaria la notocorda induce a las celulas
ectodérmicas a diferenciarse en precursores neurales, formando la placa neural (a).
La placa neural se pliega y sus extremos se aproximan, conformando el tubo neural,
Cuyo clerre fiene lugar a modo de cremallera (b).

Los extremos de la placa neural, formados por ceélulas de la cresta neural, se separan
del tubo neural para terminar situandose a ambos lados. El mesodermo se diferencio

en unas esftructuras laterales al fubo neural denominadas somitas (C).

Figura 3. Durante la neurulacion secundaria se forman el cono medular y el filum
terminal a partir de una masa de células caudales (flecha roja), en el llamado “brote
de cola”. El tubo neural secundario, inicialmente solido, sufre un proceso de
cavitacion (linea central blanca) y converge cranealmente con el tubo neuradl

(flecha azul) formado durante la neurulacion primaria.
Tomada de: A Practical Approach to Diagnosis of Spinal Dysraphism. Radiographics.

2021;41:559-575.
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1. Ecografia

La ecografia postnatal puede realizarse hasta los 6 meses, antes de la osificacion de 10s
elementos vertebrales posteriores. Unicamente en los casos con defectos espinales
oersistentes se podra realizar despues de este periodo.

Para realizarla emplearemos transductores lineales de alta frecuencia (5-12 MHz),
valiendonos de los planos longitudinal y transversal con el recién nacido en prono.

Figura 4. Anatomia normal espinal por ecografia. En el plano longitudinal (a) la médula aparece
como una estructura tubular hipo-anecoica con una linea central hiperecogénico (c) y paredes
ecogenicas. El cordon estd rodeado por LCR anecoico (flecha verde) y la duramadre aparece
ecogenica (flechas blancas). A la altura de L1-L2 el cordon se afila progresivamente para formar el
cono medular (asterisco), que se continua con el filum terminal ecogénico (flecha azul) y esta
rodeado por las raices de la cola de caballo. En el plano transversal (b) la medula es una
estructura ovalada rodeada de LCR anecoico (flecha verde), y con parejas de raices nerviosas
emergiendo a nivel dorsal y ventral (flechas azules).

2. RM

La RM fetal se ha convertido en una excelente herramienta complementaria a la

ecografia prenatal para delimitar mejor las estructuras afectadas y diferenciar el tipo de
disrafismo. Diferenciar los disrafismos espinales abiertos de los cerrados tiene implicaciones
oronosticas muy importantes y es fundamental para tomar decisiones de cara a la
interrupcion del embarazo o el fratamiento del defecto con cirugia intrautero.

La RM postnatal permite conocer malformaciones asociadas y la anatomia espinadl
cuando la ecografia es limitada. Como contras requiere habitualmente anestesia general
o sedacion.
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Las disrafias espinales pueden clasificarse en ablertas y cerradas.

En los disrafismos espinales abiertos el tejido neural y las meninges estan expuestas.
Forman parte de este grupo las siguientes entidades:

e Mielomeningocele

e Mielocele/Mielosquisis
e Hemimielomenigocele
e Hemimielocele

En el disrafismo espinal cerrado (o disrafismo espinal oculto) la piel u ofros tejidos
subcutaneos cubren el defecto. Este grupo se subdivide en funcion de la
asociacion con una masa subcutanea:

e Con masa subcutanea:
e Lipomielomeningocele
e Lipomielocele
e Meningocele
e Mielocistocele

e Sin masa subcutanea:

e Lipoma infradural
e Lipoma del filum
e Persistencia del ventriculo terminal

e Seno dérmico dorsal

e Diastematomielia (tipo |y )

e Sindrome de regresion caudal
e Mielosquisis dorsal Imitada

e Disgenesia espinal segmentaria
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CONCEPTOS IMPORTANTES:

*PLACODA NEURAL: segmento de tejido neural no neurulado que ha sufrido una
interrupcion en su desarrollo en el estadio de placa neural. Su parte externa
representa lo que seria la superficie ependimaria, y su parte interna o anterior
representa lo que deberia haber sido su parte mas externa, de la que emergen |as
raices Nerviosas.

*ESPINA BIFIDA: este concepto hace referencia a un defecto dseo espinal
posterior, en el que no se produce la fusion de los elementos posteriores
vertebrales.

1. Mielomeningocele (Fig. 5 y 6)

El mielomeningocele es la forma mads frecuente de las disrafias espinales

abiertas, debido a un fallo primario en el cierre del tubo neural, y presenta dos
caracteristicas fundamentales:

1. Exposicion de la placoda neural al exterior
2. Expansion y herniacion del espacio subaracnoideo subyacente

Ambos protruyen a fravées de la espina bifida, y la placoda se eleva sobre la piel
debido a la expansion del espacio subaracnoideo.

La RM fetal estd indicada en estos caso, y mostrara una discontinuidad de la piel
vy del tejido celular subcutdneo (incluyendo la grasa subcutdneaq, fascias, musculo y
hueso), una placoda expuesta al exterior y una expansion y herniacion del espacio
subaracnoideo (meningocele). En ocasiones, el cordon medular entra en esta
bolsa de LCR denominada meningocele y se encuentra anclado a la placoda,
situandose el cono medular en una posicion anormalmente baja, por debajo de L3.

Debido a gue se realiza el cierre del defecto infrautero ante la sospecha de este
entidad, rara vez se realiza RM a recien nacidos no tfratados. En estos casos
oodriamos ver las raices nerviosas emergiendo de |la superficie ventral de |o
olacoda, cruzando el meningocele y el espacio subaracnoideo ensanchado, para
dirigirse a los agujeros foraminales.

ASOCIACIONES:

o Practicamente todos los casos se asocian con la malformacion de Chiari tipo |l,
debido la pérdida de LCR a través del defecto, lo gue conlleva un desarrollo
anomalo del cuarto ventriculo y como consecuencia una fosa posterior de
peqgueno famano.

o El sindrome de médula anclada es otra entidad con la que se puede asociar.
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Figura 5. Mielomeningocele. Imagenes de RM fetal sagital (a) y axial (b) en secuencias
oponderadas en T2. Herniacion posterior de un saco de LCR a través de un defecto cutdneo,
sin piel ni otros elementos que lo recubran, y que contiene el cordon medular (flecha azul).

Figura 6. Mielomeningocele. Imagenes de RM sagital (a)y axial (b) T2FS. Expansidon del espacio
subaracnoideo con herniacion posterior de un saco de LCR (flecha azul) a través de un
defecto 6seo y cutdneo. La flecha blanca senala la placoda neural, que ancla el cordon
medular en una posicion anormalmente baja.
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2. Mielocele y mielosquisis (Fig. 7)
Entidad rara caracterizada por:

1. Exposicion de la placoda neural al exterior
2. SIN expansion del espacio subaracnoideo subyacente

Un aspecto clave en las pruebas de imagen serd que la placoda se localiza o
nivel de |la superficie de la piel (mielocele) o por debajo de esta (mielosquisis), y no

elevada como ocurre en el mielomeningocele.

Figura 7. Mielocele. Imagen axial T2. Defecto cutaneo asociado a una espina bifida

con exposicion de la placoda neural (flecha azul), situada al mismo nivel que lo
superficie cutdnea (flecha verde). Se puede observar como las raices nerviosas

atraviesan el espacio subaracnoideo desde la cara ventral de la placoda paro
iINntroducirse en los agujeros foraminales.

3. Hemimielomeningocele y hemimielocele

Forma extremadamente rara en la que la médula espinal se encuentra separado
(lo que se denomina diastematomielia) y ademads se produce un fallo en la
neurulacion primaria en uno de los cordones.

Sl vemos que el espacio de LCR se encuentra expandido y la hemiplacoda
elevada sobre |la piel hablamos de hemimielomeningocele; si el espacio
subaracnoideo no estd expandido y la hemiplacoda se localiza a nivel de la piel

hablamos de hemimielocele.
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1. Lipomas con defecto dural

Una alteracion en la neurulacion primaria en la que se produce |la separacion precoz
del neuroectodermo desde el ectodermo cutdneo conlleva a la integracion de tejido
mesenquimal en el tubo neural y a la formacion de una masa adiposa, siendo el origen
de este grupo de disrafias.

En la exploracion fisica se caracterizan por presentar una masa adiposa subcutanea
sobre el pliegue intergluteo, asociado a estigmas cutaneos en el 50% de los casos

(hoyuelos, hipertricosis, hemangioma capilar, seno déermico).

En la RM veremos una masa adyacente al cordon de senal similar a la grasa,
hiperintensa en secuencias T1 y T2 e hipointensa en las secuencias con saturacion grasa.

La expansion del espacio subaracnoideo y la posicion del complejo lipoma-cordon
seran lo que determine las distintas formas de este grupo:

e Lipomielomeningocele (Fig. 8, 9 y 10).

1. Interfase cordon-lipoma fuera del canal espinal

2. Expansion del espacio subaracnoideo

La interfase cordon-lipoma se encuentra fuera del canal vertebral y fraccionada
hacia un lado, mientras que el saco meningeo (meningocele) se tracciona hacia el
lado contrario

e Lipomielocele (Fig. 11, 12y 13).

1. Interfase corddn-lipoma dentro del canal espinal

2. Sin expansion del espacio subaracnhoideo

En este caso nos encontramos con una espina bifida a través de la cual penetra una
Masa adiposa subcutdnea que ancla el cordon medular, con la interfase corddn-
ipoma dentfro del canal. El canal espinal puede estar expandido debido a la

ocupacion lipomatosa, pero no lo estard el espacio subaracnoideo.
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Figura 8. Lipomielomeningocele. Imagenes sagital T2
(a), y axial T1(b), T2(c) y T2FS(d). Médula espinal
anclada en posicion baja, a nivel L5-S1, tferminando
en una placoda que se situa fuera del canal espinal
(flecha azul) en asociacidon con una lesion
hiperintensa en T1 y T2 e hipointensa en la secuencia
FS (flecha verde). El canal se encuentra ensanchado
y con expansion del espacio subaracnoideo anterior
(asterisco). Espina bifida con agenesia de las [dminas
izquierdas lumbosacras.

Figura 9. Lipomielomeningocele.
Imagenes sagital T1(a), sagital T2 (b),
axial T1(c) y axial T2(d). Disrafismo
espinal cerrado con expansion y
herniacion del espacio subaracnoideo
(flecha verde) y del corddn medular,
situandose la interfase corddn-lipoma
fuera del canal (flecha amarilla).




SERam

Congreso . pa. < E % R .
- B Al AN ~ ' . . :\‘ ; ' b l' g £ . --'. ‘- __; c- . ,‘:'.‘_ :.‘-' -, e o ‘_\ :
Nacional CIRGEEE 77 . g - 25/28 MAYO 2022
. < <y R e AT s . ' Paﬁ?ﬂéﬁo&ﬂuy&nran

- ot ' £ a 24 MAYO

SeRam S Tl Al e R \ |~ _~CURSO PRECONGRESO

Figura 10. Lipomielocele vs lipomielomeningocele en ecografia. La imagen a muestra un
cordon medular descendido (puntas de flecha) con la grasa del tejido celular
subcutaneo introduciéndose en el canal ragquideo (fecha verde). Las imagenesb y ¢
muestra un ensanchamiento del espacio subaracnoideo (flecha azul) con un cordon
descendido que termina en una lesion ecogénica compatible con un lipoma (flecha

verde).

Figura 11. Lipomielocele. Imagenes sagitales potenciadas en 12 (a y b), e imagenes
axiales potenciadas en T1 (d), T2 (cy e) y T2FS (f). Cordon medular descendido al nivel

$2-S3 (a) con peqgquena cavidad hidromielica (flecha en ¢). Espina bifida sacra a traves
de la cual se infroduce en el canal medular un tejido hiperintenso en T1 y 12 (flecho
amarilla en b, dy e) con anulacion de la senal en la secuencia T2FS (flecha amarilla en f)

compatible con un lipoma. La interfase cordon-lipoma se localiza en el interior del canal
(flecha azul), y el espacio subaracnoideo no esta expandido.
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Figura 12. Lipomielocele. Imagenes sagitales en secuencias ponderadas en T2 (a) y STIR (b)
e imagenes axiales en T2 (c) y T1 (d). Espina bifida lumbosacra con una lesion de estirpe
grasa (flecha amarilla) que se infroduce en el canal medular y gue ancla el corddn a nivel
L5, con la interfase cordon-lipoma dentro del canal (flecha azul).

Figura 13. Lipomielocele. Imagenes sagitales en secuencias ponderadas en T1 (a), T2 (b) vy
STIR (c) e imagen axial en T2 (d). Espina bifida lumbosacra con agenesia parcial sacra.
Médula anclada en el nivel S2 en relacion con un lipoma gque se infroduce en el canal
medular (flecha amarilla), con la interfase cordon-lipoma intrarraquidea. Asocia ligera
dilatacion del canal ependimario, denominado hidromielia (asterisco en b).
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2. Meningocele posterior (Fig. 14)

Se define a esta entidad por:

1. Expansion y herniacion del espacio subaracnoideo

2. SIN exposicion de tejido neural al exterior

Figura 14. Meningocele posterior.

Imagen sagital T2 (a) gque muestra un saco
de LCR herniado a fravés de una espind
bifida y cubierto por piel, sin contenido
neural. La imagen de ecografia (b)
muestra los mismos hallazgos, con el cono
medular (flecha azul) y el filum terminal
(asteriscos) craneales al defecto y no
contenidos en el mismo.

3. Mielocistocele (Fig. 15y 16)

Se caracteriza por la herniacion de una cavidad siringomielica al interior de un
meningocele a fraves de una espina bifida.

Puede localizarse en la region lumbosacra (mielocistocele terminal) o a nivel toracico o
cervical (mielocistocele no terminal).

. El mielocistocele terminal es mdas frecuente y se debe a un fallo en la neurulacion
secundaria. La RM mostrard un cordon medular bajo que termina en una dilatacion
quistica en continuidad con el conducto ependimario, todo ello herniado y anclado
en un saco meningeo a través de un defecto 0seo posterior. El meningocele y la
cavidad siringomiglica no se comunican entre si.

. El mielocistocele no terminal se debe a un fallo en la neurulacidn primaria, y en la RM
Nos encontraremos con una cavidad siringomiélica cuya pared posterior se hernia y
se ancla a un meningocele, mientras que la pared anterior esta contenida dentro del
canal espinal.
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Figura 15. Mielocistocele terminal. Imagenes sagital (a) y axial (b) T2. Dilatacion quistica del
cordon medular terminal (flecha blanca) que protruye a través de un defecto posterior en
un meningocele (flecha negra). El asterisco senala el componente anterior del
meningocele con flujo turbulento.

Tomada de: Congenital Spine and Spinal Cord Maltormations-Pictorial Review. AJR Am J
Roentgenol. 2010;194:526-37.

Figura 16. Mielocistocele terminal. Expansion del canal ependimario del corddon, que termina en
una cavidad quistica (asteriscos) herniada e incluida en un meningocele (flechas).
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1. Lipoma intradvural (Fig. 17)

Se trata de una lesidon grasa contenida dentro del saco dural, de localizacion

subpial. Los podemos encontrar a cualqguier nivel, pero la localizacion mas frecuente
es la lumbosacra, en la que habitualmente se asocia con un cordon medular de
implantacion baja y anclado. Rara vez presentan una distribucion multifocal o
INframedular.

2. Lipoma del filum terminal (Fig. 18)

Se trata de una lesion focal grasa en el filum terminal, sin contacto con el corddn

medular. En muchas ocasiones es asinfomatico y se diagnostica de forma incidental.
Para que sea clinicamente relevante el filum terminal debe estar engrosado >2mm.
Se puede asociar con el sindrome de méedula anclada y con el sindrome de agenesia
caudal tipo .

3. Ventriculo terminal persistente (Fig. 19)

Antes denominado quinto ventriculo, se debe a un fallo en la regresion del
ventriculo terminal en el cono medular, persistiendo la expansion lineal del canal
ependimario central a este nivel. En la mayoria de los caso se trata de un hallazgo sin
relevancia clinica.

Las claves para diferenciarlo de otras lesiones quisticas son la estabilidad a lo largo
del fiempo, la intensidad de senal similar al LCR en todas las secuencias de RM vy |la
ausencia de realce con contraste.
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Figura 17. Lipoma intradural. Lesion intrarraquidea (flecha amarilla) con hipersenal en T1 (b) y T2
(ay c) e hipointensa en la secuencia T2 con saturacion grasa (d). Asocia dilatacion del canal
ependimario en relacion con hidrosiringomielia (flecha verde). El cono medular presenta uno
localizacion normal.

Figura 18. Lipoma del filum terminal. Lesion intrarraquidea (flecha amarilla) adyacente al filum
terminal con hipersenal en T1 (a) e hipointensa en T1FS (b).

Figura 19. Ventriculo terminal persistente. Imagen longitudinal de ecografia (a) gue muestra
expansion focal de la linea ecogénica central del cordon, por encima del cono medular. La
RM de conftrol (b) confirma los hallazgos ecograficos y demuestra estabilidad.
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1. Seno dérmico dorsal (Fig. 20, 21, 22 y 23)

Se define por un tracto revestido de epitelio en la linea media que conecta la superficie
de |la piel con el cono medular, la cola de caballo o sus meninges. En la superficie
cutdnea es frecuente observar un hoyuelo u otros estigmas cutaneos.

Embrioldgicamente se debe a un fallo en la neurulacion primaria, con una separacion
tardia e ineficaz del neuroectodermo del ectodermo cutdaneo. La localizacion mas
frecuente es la lumbosacra al ser la ultima region en la que se produce el cierre del fubo
neural, especialmente en el nivel S2.

El frayecto fistuloso entre la piel y el espacio subpial puede ser el origen de una fuga de
LCR o de complicaciones infecciosos como una meningitis o un absceso. También se
pueden asociar con quistes de inclusion dérmicos o epidérmicos, que a su vez pueden
complicarse por compresion de estructuras nerviosas, sobreinfeccion o rotura al espacio
subaracnoideo.

En la ecografia veremos un trayecto hipoecoico desde |la superficie cutdnea hasta el
canal. En la RM encontfraremos un tracto hipointenso en secuencias T1 y T2 con un
trayecto oblicuo anteroinferior desde la superficie cutadnea hasta el canal espinal. Si se
asocia con un quiste de inclusion la secuencia de difusion serd util para diferenciar el
quiste epidermoide, gue restringe en dicha secuencia, del quiste dermoide. La secuencio
de difusion y las secuencias con contraste serdn de gran utilidad ante la sospecha de
infeccion, pues los abscesos restringen a la difusion y presentan un realce periferico,
mientras que un realce meningeo o de las raices de la cola de caballo sugieren
meningitis.

Figura 20. Seno dérmico dorsal. Tracto lineal hipoecoico con un frayecto
anteroinferior desde la superficie cutanea hasta el saco dural.
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Figura 22. Seno dérmico dorsal abscesificado.
Imagen sagital T2 (a) y T1FS con contraste (b).
Tracto lineal hipointenso en T2 desde |a
superficie cutanea hasta el canal espinal a nivel
§$2-83, en relacion con un seno dermico. Tras la
administracion de gadolinio se observa realce
de su pared (flecha amarilla en b) asi como
colecciones con realce periférico
intrarraquideas (flecha blanca).
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Figura 21. Seno dérmico dorsal. Tracto
ineal hipointenso en T2 (a) y en T1 (b) con
un frayecto anteroinferior desde |a
superficie cutanea hasta el canal espinal
en el nivel S2. Cono medular bagjo, a nivel

L4. Espina bifida sacra.

Figura 23. Seno dérmico dorsal. asociado a un
quiste dermoide. Imagen sagital T1 (a) y sagital
T2FS (b). A nivel lumbosacro se observa un
ipoma cutdneo (cabeza de flecha azul) con un
fracto hipointenso en relacion con un seno
dermico(flecha roja) que se extiende desde lo
superficie cutanea hasta el nivel S2-S3. La flecho
blanca senala una lesion intrarraguideo
hiperintensa en T1 e hipointensa en T2FS
compatible con un quiste dermoide asociado,
que ancla el corddn medular a nivel L3. La
flecha verde senala un hemangioma cutdneo.
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2. Diastematomielia (Fig. 24 y 25)

Consiste en la division completa o segmentaria del cordon medular en dos
hemicordones, cada uno con un canal ependimario y recublerto por su
piomadre. La localizacidon mads frecuente es la lumbar, seguida de la tordcica.

El origen se encuentra en una alteracion en la infegracion de la notocorda
durante la fase de gastrulacion, momento en el que los dos precursores de la
notocorda se fusionan en la linea media para formar la notocorda definitiva.

Se divide en dos tipos:

o Tipo I: los dos hemicordones estan separadas por un septo 0seo y/o
cartilaginoso, y hay dos sacos durales individuales. Se asocia con
anomalias vertebrales e hidromielia.

o Tipo IlI: los dos hemicordones estan separados por un septo fibroso (no
siempre visualizado en las pruebas de imagen) y comparten el saco dural.
Las anomalias vertebrales también estan presentes aungque de forma mas
leve.
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Figura 24. Diastematomielia tipo Il
asociado a mielomeningocele.
Imagenes sagital T2 (a) y axial T2 (b y ¢).
Division del corddn medular distal en dos
hemicordones, sin division cartilaginosa
Ni 0sed. Expansion y herniacion del
espacio subaracnoideo (asterisco). Los
dos hemicordones ferminan en una
placoda elevada fuera del canal
raquideo (flecha verde), de cuya
superficie ventral emergen las raices
nerviosas (flecha azul).

Figura 25. Diastematomielia tipo |l.
Division del corddon medular con un
tabigue fibroso hipointenso en T2 que
cruza el canal medular y separa los dos
hemicordones.
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3. Sindrome de regresion caudal (Fig. 26 y 27)

Engloba un conjunto de alteraciones que incluyen agenesia lumbosacra, malformaciones en
las extremidades inferiores, malformaciones genitourinarias € intestinales, e hipoplasia pulmonar.

Es el resultado de un desarrollo anormal de la masa celular caudal en la transicion entre |o
neurulacion primaria y la secundaria.

Diferenciamos dos t1pos:

e Tipo I: disgenesia vertebral gue se puede extender desde la regidon toracica baja hasta la
region coccigea con una terminacion del corddon medular alta (por encima de L1) y abrupta.

e Tipo ll: disgenesia vertebral segmentaria y menos extensa, con un cono medular anclado o
una masa espinal (lipboma espinal, lipomielocistocele, etc).

Figura 26. Sindrome de regresion caudal tipo |.
Imagen de ecografia (a) gue muestra la
terminacion abrupta del corddon medular.
Imagen sagital T2 (b) que confirma los
hallazgos, con la terminacion abrupta y alta del
cono medular (flecha roja), con ligera
hidromielia terminal. Agenesia parcial
sacrococcigea (punta de flecha amairrilla).

Figura 27. Sindrome de regresion caudal
tipo Il. Imdagenes sagital 12 (a) sagital T1 (b)
y axial T2 (c). Agenesia parcial sacra desde
S1 con médula anclada a este nivel. Tejido
de senal grasa compatible con un
ipomielocele que se intfroduce en el canadl
y se continua con la grasa de la foso
Isquiorrectal (flecha amarilla). El paciente
asociaba una malformacidon anorrectal con
atresia anal.
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4. Mielosquisis dorsal limitada (Fig. 28 y 29)

Entidad extremadamente rara caracterizada por un defecto cutaneo focal en la linea media no
abierto asociado a un tracto de tejido fibroneural que conecta la piel con el cordon medular. Hay dos
formas, la forma sacular y [a forma no sacular.

Seno dérmico dorsal Mielosquisis dorsal limitada
Estigmas cutaneos Hoyuelo cutdneo Marca en quemadura de cigarro
Caracteristicas del tracto Tracto con luz cubilerto por epitelio Tracto fibroso sin luz
Curso del fracto El segmento intfrarraquideo apenas es El segmento intfrarraquideo es visible
visible entero o parcialmente
Terminacion del fracto En las raices de la cola de caballo, en el En el cono medular
cono medular, las meninges u otras
estructuras, como quistes de inclusion
Tratamiento Requiere extirpacion quirdrgica urgente La cirugia se puede demorar
iNcluso en casos asinfomaticos, para evitar
posibles complicaciones

Figura 28. Diferencias entre el seno dermico dorsal y la mielosquisis dorsal limitada.

Figura 29. Mielosquis dorsal limitada forma sacular. Imagenes sagital 12 (a, by c) y axial T1(d) y T2 (e).
Lesion sacular de LCR (flechas amairillas) con un tracto lineal hipointenso (flechas rojas) que se dirige
hacia el canal hasta alcanzar el cono medular (¢), anclando la medula en una posicion bagja.
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5. Disgenesia espinal segmentaria (Fig. 30)

O — . —

Forma de disrafismo espinal poco frecuente en la que se produce una alteracion focal
del desarrollo de la columna y el cordon medular. La localizacidon mas frecuente es la

transicion toraco-lumbar

v lumbar alta.

En [a RM encontraremos una deformidad en citfosis debido a la agenesia o hipogenesia
de un segmento de la columna vertebral, con un cordon medular subyacente muy
adelgazado o ausente. El cordon en los niveles superiores no muestra alteraciones,
cambiando bruscamente de calibre en el segmento afectado. A nivel distal el corddn
estd ensanchado y presenta una terminacion anormalmente baja.

Se asocia con paraplejia o paraparesia y maltormaciones en las extremidades
INnferiores.

ecr

ar

CL

Figura 30. Disgenesia espinal segmentaria. Imagen sagital T2. Agenesio
del cordon medular desde D11 hasta L4 (asteriscos), con un cambio de
calibre abrupto del segmento superior normal. El segmento distal estd

sanchado y en posicion baja. Las flechas rojas senalan la fusion
omala de los elementos posteriores y de la parte posterior de os

erpos de L3-L4. Agenesia de las ultimas vértebras sacras y del coccix.
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- El disrafismo espinal incluye un amplio espectro de
Mmalformaciones congénitas con diferentes caracteristicas
clinicas y de imagen que hacen que el diagnostico sea un
reto.

->Para los radidlogos sin experiencia, un enfogque exhaustivo y
sistematico de los hallazgos es crucial para lograr un
diagnostico certero.
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