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CASO CLINICO

Hemivértebra bilateral compensada en
un paciente asintomatico: reporte de
un ala de mariposa con presentacion

atipica y revision de literatura

Bilateral compensated hemivertebrae in an asymptomatic
patient: report of a butterfly vertebrae with an
atypical presentation and review of the literature

Gilberto Ramén Gutiérrez Crajales,* Pablo Gerardo Lima Ramirez,*
Gustavo Rivera Saldivar,$ Alejandro Capilla Campos®

RESUMEN

Introduccion: una vértebra en ala de mariposa (vértebra hendida sagital o raquisquisis anterior)
es un defecto sagital en el cuerpo vertebral causado por una falla en la fusion de los dos centros
de condrificacion laterales durante la embriogénesis. Objetivo: presentar caso atipico de paciente
con columna en ala de mariposa que no presenta ninguna alteracion frecuentemente asociada.
Presentacion del caso: se trata de un paciente masculino de 23 afios de edad, el cual inici6
su padecimiento luego de una quemadura por arco eléctrico y caida de tres metros de altura,
al realizar protocolo de paciente traumaético, se identificd a nivel de L4 cuerpo vertebral en ala
de mariposa. Conclusiones: dado el antecedente laboral del paciente, éste presenté mayor
resistencia muscular a nivel de la zona lumbar debido a la actividad fisica que desempefiaba,
esto pudo ser un factor por el cual el paciente no tuvo manifestaciones clinicas asociadas a la
malformacién anatémica.

ABSTRACT

Introduction: a butterfly vertebrae (sagittal cleft vertebra or anterior rachischisis) is a sagittal defect
in the vertebral body caused by a failure in the fusion of the two lateral chondrification centers during
embryogenesis. Objective: to present an atypical case of a patient with a butterfly vertebrae spine
without any associated syndrome. Case presentation: a 22-year-old male patient suffered an electric
arc burning and a fall of 3 m height. When he was carrying out his traumatic protocol, an L4 butterfly
vertebra was identified in his plain roentgenograms. Previously the patient was totally asymptomatic.
Conclusions: given the patient’s work history (construction worker), he presented greater muscular
strength at the level of the lower back. This could be considered a factor associated with this anatomical
malformation’s absence of clinical symptomatology.

Citar como: Gutiérrez GGR, Lima RPG, Rivera SG, Capilla CA. Hemivértebra bilateral
compensada en un paciente asintomatico: reporte de un ala de mariposa con presen-
tacion atipica y revision de literatura. Cir Columna. 2023; 1 (2): 112-116. https://dx.doi.
0rg/10.35366/111635
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INTRODUCCION

La vértebra en mariposa o vértebra hendida sagital es
una deformidad caracterizada por la falla congénita
de la convergencia de los centros de condrificacion
del cuerpo vertebral.! La vértebra deformada consta
de dos “hemivértebras”, parcial o completamente
separadas y divididas por un tabique cartilaginoso
sagital persistente.?

Los defectos de fusién simétrica que resultan
en vértebras sagitales hendidas “vértebras de ma-
riposa” no son frecuentes, incluso después de 100
afos de su descripcion original en el siglo XII.% La
zona de mayor prevalencia es la columna lumbar,
seguida de la zona toracica.* La vértebra total es
una malformacién congénita rara de la columna
vertebral y s6lo se han informado algunos casos
como hallazgo incidental.

Figura 1:

A'y B) Zonas de lesion por
quemadura en paciente.
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PRESENTACION DEL CASO

Se trata de paciente masculino de 23 afios de edad que
acudio a nuestra unidad hospitalaria después de una
caida de tres metros de altura, tras presentar quema-
dura por arco eléctrico, el paciente se desempefiaba
como albafil. Durante su estancia se inici6 manejo de
paciente quemado (Figura 1), de acuerdo a férmula de
Parkland, y se realizé manejo ATLS (Advanced Trau-
ma Life Support), por lo que se solicitaron radiografias
de serie de trauma debido a mecanismo de lesion.
El examen radiografico demostré rectificacion de
la columna cervical, ademas en radiografia lateral
de columna lumbar se observd disminucién de la
plataforma superior del cuerpo vertebral de L4, con
afectacion de columna anterior y media de Francis
Dennis, sin retropulsiéon a conducto medular, tam-
bién en radiografia anteroposterior (AP) de columna

Figura 2:

Ay B) Radiografias
anteroposterior y lateral
de columna lumbar como
protocolo al antecedente
donde se observa la lesion
en ala de mariposa.
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Figura 3:

Tomografia en corte sagital
de columna toracolumbar.

lumbar se advirtid una incongruencia a nivel de L4
con ausencia de fusion de cuerpos vertebrales con
diastasis de ocho milimetros (Figura 2).

Se realiz6 tomografia de columna lumbar en cortes
sagital, coronal y axial, asi como reconstruccion en 3D,
donde se identificaron lesiones en alas de mariposay
también se reconocio afectacion en cuerpos vertebra-
les de T5-T6y T12 (Figuras 3 a 6).

DISCUSION

La columna en ala de mariposa es una patologia atipi-
ca que se caracteriza por falta en la union de cuerpos
vertebrales, 56% de los casos se asocia a sindromes,
siendo el mas frecuente la disostosis espondilocostal,
gue se relaciona clinicamente con lumbalgia; dentro
de las afectaciones sistémicas destacaron, por ser
las mas comunes, las musculoesqueléticas (43%),
craneofaciales (30%), neurolédgicas (27%), cardio-
vasculares (24%), genitourinarias (23%), gastroin-
testinales (22%), alteraciones laboratoriales (16%) y
endocrinas (9%).°

En la bibliografia encontrada se destacan alteracio-
nes congénitas asociadas a la presencia de columna

114

en ala de mariposa, de entre las que se mencionan la
disostosis espondilocostal, el sindrome de Alagille y
los sindromes de Klippel-Feil y Goldenhar.® La disos-
tosis espondilocostal es una malformacién congénita
de la pared toracica con cinco variantes conocidas: a)
cartilaginosas (pectus excavatum, pectus carinatum),
b) costales (simples [Unicas, dobles o combinadas] y
complejas [fusiones sindromaticas]) |: costocondrales
(sindrome de Poland, toracopagos), II: esternales (fi-
sura esternal), llI: claviculo-escapulares (claviculares,
escapulares, combinadas).5-1°

Estas malformaciones se pueden vincular a de-
fectos del tubo neural, asi como a malformaciones
extraesqueléticas o con defectos aislados al encon-
trarse multiples defectos de segmentacion vertebral y
anormalidades costales (fusion, reduccion en cantidad,
desalineacion). Clinicamente se identifican por altera-
ciones clinicas, tronco corto, cuello corto y escoliosis,
el diagnostico se basa en hallazgos radiogréficos.
Los subtipos se definen por la identificacién de dos
alelos mutantes y se transmite por herencia autosoé-
mica recesiva una vez identificados los genes (DLL3/
MESP2/LFNG/HES7), se presenta afectacion en la
via de senalizacion de Notch.-1°

Figura 4:

Tomografia en corte coronal de
columna toracolumbar.
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Figura 5: Tomografia en corte axial de cuarta columna lumbar.

Sindrome de Alagille: ésta es una enfermedad
multisistémica autosémica dominante, originada por
alteraciones en la via de sefializacion del receptor
Notch, presenta en su mayoria haploinsuficiencia del
gen AGGEDL1 (JAG1) sobre el brazo corto del cro-
mosoma 20. Se caracteriza por tener alteraciones en
las vias biliares, alteraciones cardiacas, vertebrales,
asi como oculares y renales. Presenta alteraciones
hepaticas como colestasis crénica durante el periodo
neonatal, con hepatoesplenomegalia. En alteraciones
cardiacas se caracteriza por manifestar estenosis
pulmonar periférica seguida de la tetralogia de Fa-
llot. En las patologias oftalmoldgicas se presenta en
su mayoria el embriotoxon posterior, caracterizado
en una banda y ubicado en el angulo de la camara
anterior del ojo. En las anormalidades esqueléticas
se muestra la enfermedad en ala de mariposa, al ser
éstas de apariencia simétrica no manifiestan alteracio-
nes clinicas; sin embargo, tienen riesgo de presentar
desplazamiento vertebral y compresion medular. En
las afectaciones renales hay rifiones pequefios y
ecogénicos con presencia de quistes y obstrucciones
ureteropiélicas.'®

Sindrome de Klippel-Feil (KES): esta dentro de las
displasias esqueléticas, es muy complejo y tiene alta
heterogeneidad, que destaca por la fusion congénita
de dos 0 mas vértebras cervicales, lo que es secun-
dario a un fracaso en la segmentacion normal de las
vértebras en el primer trimestre del embarazo (cuarta
semana). Se manifiesta con una triada clasica de
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cuello corto, implantacion baja de cabello y limitacién
de movimientos de cuello. Es mas comun en el sexo
femenino y se caracteriza por cuatro diferentes tipos.
Tipo 1: clasica fusion unica en C1 (autosémico recesi-
vo); tipo 2: sinostosis de C2-C3 fusion cervical, toraci-
ca, lumbar y muestra expresion variable (autosomico
dominante); tipo 3: fusion cervical aislada (recesiva);
tipo 4 fusién en vértebras cervicales (probablemente
ligado al cromosoma X). Las mutaciones identificadas
en este sindrome autosémico dominante se encuen-
tran en los genes GDF3 (factor de diferenciacion de
crecimiento 3), GDF6 y MEOX1.%/

CONCLUSIONES

Dentro de la patologia en alas de mariposa se han do-
cumentado lesiones en todo el trayecto de la columna
vertebral, que se presentan de manera mas comin en
cervicales a nivel de C7, toracicas T1 y lumbares L4
(la cual es la lesionada en nuestro paciente), dentro de
las manifestaciones clinicas se identifica la lumbalgia
como el mayor grado de afectacion.

En el presente caso clinico, nuestro paciente estu-
vo asintomatico y sin radiculopatia asociada. Conside-

Figura 6:

Reconstruccién 6sea de columna
toracolumbar.
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ramos que la actividad fisica de alta demanda que el
paciente realizaba (trabajador de la construccion) y el
estado de fortalecimiento muscular (erector de la co-
lumna, musculo multifido y musculo iliocostal lumbar)
con el que contaba en ese momento, contribuyeron
de forma directa en la ausencia de sintomatologia.

No se identific6 ninguna otra condicién clinica
para asociarla con algin estado sindromatico, como
los comentados, o algun otro factor protector de la
sintomatologia dolorosa. El hallazgo clinico fortuito
de esta malformacion, la cual pasé asintomatica,
nos hace pensar que el estado muscular fue el factor
determinante que evité la presencia de dolor, adn en
condiciones de trabajo fisico intenso.
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