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RESUMEN

Se presenta el caso de un lactante masculino con estigmas
cutaneos, un lipoma y angioma sobreelevado asociado que
termind en reseccidn quirurgica con aparente disrafismo es-
pinal. Esta patologia poco identificada se caracteriza por la
fusion embrionaria incompleta del tubo neural cubierta por
piel de apariencia normal o con diferentes hallazgos suges-
tivos sin exposiciéon del tejido nervioso. En muchos casos,
los marcadores tegumentarios son la Unica manifestacién
evidente, motivo fundamental para su debida identificacién
e integracién diagndstica por parte del pediatra.

Palabras clave: Disrafismo espinal, lipomeningocele, lipo-
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INTRODUCCION

Se desconoce la incidencia real del disrafismo espi-
nal en la poblacién general. Al contrario que en la
espina bifida quistica o mielomeningocele, en la que
el defecto es evidente para obstetras y pediatras, la
deteccidn de un estigma cutaneo es a veces dificil
pues, en un principio, puede incluso no existir.

Una vez que se han detectado alteraciones sospe-
chosas, es necesario descartar el diagndstico de un
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We present the case of a male infant with cutaneous
stigmas, a lipoma and reacted elevated angioma that ended
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embryonic fusion of the neural tube covered by skin of
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tegumentary markers are the only evident manifestation,
a fundamental reason for their proper identification and
diagnostic integration by the pediatrician.
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defecto raquimedular, para lo cual se han utilizado dis-
tintas técnicas. De todas ellas, la de mayor eficacia es
la resonancia magnética (RM). Esta es una técnica no
invasiva, sin radiacién ionizante y de alta especificidad
diagndstica. En la actualidad, se considera el examen
de primera eleccién en la deteccién de tales altera-
ciones. Entre otros hallazgos posibles, nos permite de-
terminar la extension intraespinal de las lesiones y la
localizacién exacta del cono medular; lo que es de gran
relevancia para una potencial resolucién quirurgica."
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En los recién nacidos con disrafismo en quienes se
realizé tratamiento quirurgico temprano, la mortali-
dad inicial es de 1% y la supervivencia de 80-95% en
los dos primeros anos de vida; el 75% de los super-
vivientes presentaron secuelas neuroldgicas graves
segun las Guias de Practica Clinica del Instituto Mex-
icano del Seguro Social.*

PRESENTACION DEL CASO

Se realizé una interconsulta al Servicio de Dermato-
logia del Hospital para el Nifio del IMIEM por parte de
un médico general externo para valorar a un lactante
menor masculino de cuatro meses de vida que pre-
sentaba una dermatosis localizada en la regién lum-
bosacra del lado izquierdo préxima al pliegue inter-
gluteo, el cual se encontrdé discretamente desviado.
La lesidn se caracterizaba por una neoformacion
subcutanea blanda al tacto, no fija a planos profun-
dos y mal definida al tacto en cuyo centro se obser-
varon unas placas angiomatosas circulares de limites

Figura 1:

Tumoracién subcutanea mal
demarcada, deformante.
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regulares de fondo blanco-rojizo, asintomaticas (Fi-
gura 1). Por la topografia y caracteristicas morfolé-
gicas se sospechd que se trataba de un defecto con-
génito de la columna vertebral, probablemente un
lipoma subdural. Por tal motivo, se solicité la opinién
del neurdélogo quien ordend una resonancia magnéti-
ca en la que se demostrd la anomalia ya mencionada;
el reporte de imagen corrobora un proceso ocupati-
vo intradural de L4 a S1 compatible con lipomeningo-
cele sumado y entremezclado con agregados vascu-
lares mal definidos (Figura 2).

Ante el hallazgo se requirié la participacién del
neurocirujano para su valoraciéon y tratamiento; se
extrajo quirurgicamente, se encontrdé un leve anc-
laje medular con estiramiento tisular. La oportuna
intervencién del dermatdlogo identificando hal-
lazgos cutdneos de la linea media pueden suger-
ir defectos medulorraquideos; por lo que resulta
importante presentar este caso; en la Tab/a T se
muestran las posibles manifestaciones cutaneas
sugerentes.

Figura 2:

Respeto de la integridad
estructural de la

columna lumbosacra con
lipomeningocele asociado.
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Tabla 1: Algunas manifestaciones sugerentes de

disrafismo espinal.

Aplasia cutis

Hoyuelo dérmico

Seno dérmico

Cicatrices congénitas
Nevos conectivos

Piel hipertrofica
Lesiones discrémicas
Hipertricosis localizadas
Neurofibromas

Nevos melanociticos
Teratomas

Fibromas

Cola verdadera o pseudocola
Lipomas

Lesiones vasculares

DISCUSION

En alrededor de 70% de los neonatos se observa al-
gun hallazgo cutdneo, a veces muy discreto, en algu-
na zona posterior de la columna vertebral o en la li-
nea media de la cabeza. Los hallazgos tegumentarios
que pueden formar parte de un disrafismo espinal
oculto pueden dar lugar a manifestaciones neurolé-
gicas en las primeras décadas de la vida, particular-
mente durante la adolescencia.®

La prevalencia de los defectos del tubo neural
(DTN) se calcula en 1.24%, predominando en el sexo
femenino en 56%, el tipo de DTN mas frecuente es
el mielomeningocele roto. Las potenciales complica-
ciones son las infecciosas, el primer lugar lo ocupa
la sepsis temprana en 28% de los pacientes con un
indice de mortalidad de 9%.

De los estigmas cutdaneos mas comunes se en-
cuentra la hipertricosis localizada que puede estar
asociada con otros hallazgos tegumentarios poco co-
munes. Ademas, otro marcador potencial de un dis-
rafismo espinal es un hemangioma superficial plano
o sobreelevado, de coloracién rojiza intensa cuando
miden mas de 4 cm de tamafio y pueden extender-
se mas alla de la linea media, asi como experimentar
erosiones o Ulceras en su superficie.

Asimismo, se pueden encontrar zonas discromi-
cas, quizds como un estigma de un meningocele

intrafetal resolutivo; un pequefio apéndice caudal
o aplasia cutis situados en la linea media raquidea
o paramedial se desarrollan simultdneamente. El
hoyuelo o seno dérmico se continlla como tracto fi-
bromatoso y potencialmente se comunica con la teca
lumbar que termina en S2. En 1a 2% de la poblacién
general se localiza a nivel coccigeo justo encima del
pliegue intergluteo, por lo que es importante realizar
una asepsia continua y rigurosa con soluciones an-
timicrobianas para evitar una infeccién del sistema
nervioso central. De la misma forma, los lipomas con-
génitos, generalmente asintomaticos, de localizacién
medial o a un lado del pliegue intergliteo, pueden
relacionarse con defectos vertebrales posteriores ha-
cia el espacio dural y conectarse al canal raquideo, el
denominado lipomielomeningocele.

Los estudios de imagen en todos estos hallazgos
cutdneos son indispensables para descartar o diag-
nosticar defectos raquimedulares.®
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