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Seccidn a cargo de ELIZABETH Y. SAPIA®

VICTORIA FONTANA®, DELFINA DOMENECH® y DANIELA R. MALDONADO®

DATOS DEL PACIENTE

Nombre y Apellido: O.I.

Edad: 2 afios.

Sexo: Femenino.

Fecha de Ingreso: 29/09/2019.

Fecha de Egreso: 09/10/2019.

Procedencia: Entre Rios, Argentina.

Motivo de consulta: Alteracion de la marcha.

Motivo de internacion: Trastorno de la mar-
cha para estudio.

ENFERMEDAD ACTUAL

Paciente de 2 afios de edad con diagndstico
post natal de fistula cutdneo-raquidea secundaria
a seno dérmico (disrafismo espinal regién dorsal
T3-T4). Consulta por presentar postura caracteri-
zada por flexion anterior del tronco de un mes de
evolucién asociada a dolor dorsal; agregé en la Ul-
tima semana dificultad en la marcha. Sin antece-
dentes de traumatismo. Se decide su internacion
para diagnostico y tratamiento.

ANTECEDENTES PERSONALES

Perinatoldgico: NT (40 semanas) /PAEG (3.950
kg). Embarazo controlado. Serologias negativas
(HIV, HBV, VDRL, Chagas, Toxoplasmosis 1gG e
IgM). Cesdrea por falta de progresion e HTA ma-
terna. Pesquisa perinatal dentro de limites nor-
males.

Diagndstico perinatal de seno dérmico dor-
sal en T3-T4. El control ecografico realizado a los
2 meses de vida muestra trayecto fistuloso que
penetra hacia la region del canal raquideo sin co-
municacion con el mismo. No se realizaron otros
estudios complementarios.

Vacunas: Completas.

a. Médica pediatra de planta. Unidad 8. HNRG.
b. Residente de 2° afio. Clinica pedidtrica. HNRG.
c. Residente de 3° afio. Clinica pedidtrica. HNRG.

Antecedentes familiares: No presenta antece-
dentes de relevancia.

Examen fisico al ingreso en unidad de clinica:

Clinica y hemodindmicamente estable, afebril.
Eucérdica, eupneica, normotensa.

Peso: 13,450 kg (PC 50-75), Talla: 89,5 cm (PC
50-75).

Se evidencia seno dérmico a nivel dorsal alto
con halo eritematoso circundante, doloroso en
forma espontdneay a la palpacion. No presenta
aumento de la temperatura local ni supuracion.

Vigil y conectada. Irritable, impresiona por do-
lor. Pares craneales dentro de limites normales.
Fuerza y tonicidad de los 4 miembros conserva-
dos con reflejos osteotendinosos presentes y si-
métricos. Clonus agotable en miembro inferior
derecho. Sensibilidad termoalgésica conservada.
No se constata nivel sensitivo. Reflejos cutaneo
sensitivos conservados. Aumento de la base de
sustentacion. Marcha en guadafia y en Steppage
en miembro inferior derecho. Presenta control de
esfinteres.

Articulaciones libres, movilidad pasiva y activa
conservada. No presenta dolor a la palpacién de
las masas musculares.

Resto del examen fisico sin datos a destacar.

Figura 1. Seno dermoide en regién dorsal
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PLANTEOS DIAGNOSTICOS
e Lesion del Sistema Nervioso Central, encefélica
vs medular, de causa:
- Tumoral
- Traumatica
- Autoinmune/inflamatoria
- Vascular
e Neuropatia periférica de causa:
- Compresiva
- Autoinmune/inflamatoria
- Desmielinizante
- Vascular
e Patologia traumatoldgica de columna/cadera.

Examenes complementarios al ingreso

Laboratorio
e Hemograma: GB 7 500/mm? (45NS/48L/5M), Hb

11,8 gr/dl, Hto 33,4 %, Plaquetas 469 000/mm?.
e Urea 29 mg/dl, Glu 93 mg/d|, Acido Urico 4 mg/

dl, Creatinina 0,35 mg/dI, Ca 10,4 mg/dl, P 5,2

mg/dl, Mg 2 mg/dl, CPK 95 U/I, BT 0,18 mg/d|,

BD 0,10 mg/dl. GPT 12 U/I, GOT 29 U/I, Protei-

nas totales 7,3 g/dl, Albimina 4,8 gr/dl. Protei-

na C Reactiva (PCR): <0,6 mg/I.
e Coagulograma: TP 81 %, KPTT 39 seg.

Rx de cadera frente y oblicua, Rx columna cér-
vico-dorso-lumbar, dentro de limites normales.

Ecografia de partes blandas en region dorsal:
sin asimetrias en regién paravertebral dorsal y
lumbar. Plano muscular con ecoestructura y eco-
genicidad conservadas. Seno dermoide con evi-
dencia de fistula (trayecto hipoecoico desde tejido
celular subcutaneo a plano muscular) sin poder
evidenciarse su extension.

TC encéfalo: sin lesiones estructurales.

Se decide profundizar estudios con RNM de
encéfalo y columna con y sin contraste: Sin alte-
raciones de sefial o estructurales en el parénquima
encefalico. Sistema ventricular, espacios subarac-
noideos, cuerpo calloso y restantes estructuras de
la linea media de aspecto habitual. Lesién redon-
deada de 25 mm x 13 mm intradural extramedu-
lar a nivel T3-T4. Impronta por detrds del cordén
medular deformandolo. Se encuentra en intimo
contacto con trayecto lineal en el borde inferior
de la apdfisis espinosa de T3 la cual es hipoplasica
alcanzando el plano superficial dorsal. La lesion no
demuestra realce significativo a la administracion
de gadolinio endovenoso. Hallazgo compatible con
lesion quistica dermoide o epidermoide. La mé-
dula espinal no demuestra alteraciones de sefial.

Musculatura paraespinal de trofismo conservado,
plano prevertebral visible sin hallazgos a reseiiar.

Figura 2: RMN de encéfalo y columna con y
sin contraste. Lesion quistica intradural
extramedular, con compresiéon medular

EVOLUCION

Con una imagen compatible con lesidn quistica
dermo-epidermoide en la RNM, se realiza inter-
consulta con servicio de Neurocirugia, se progra-
ma exéresis a las 48 h del ingreso sin presentar
complicaciones. El parte quirdrgico informa: lesion
extraaxial duroeldstica, que se diseca y libera del
plano medular con posterior aspiracion de la mis-
ma. Impresiona corresponder a quiste dermoide.
Se envia material a Anatomia Patoldgica confir-
mando el diagndstico.

En post quirdrgico inmediato ingresa a UTIM
donde permanece por 48 h, con buena evolucion
clinica pasa a sala de internacion de clinica para
continuar observacion.

Se realiza RMN de Columna para control al 6®
dia postoperatorio que evidencia liquido y ede-
ma de partes blandas en T3, T4y T5 incluyendo el
espacio espinal posterior, acorde al antecedente
quirdrgico y tiempo de evolucion, médula espinal
sin presentar alteraciones de sefal.
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Figura 3. RMN de encéfalo y columna control
al 6% dia post-operatorio

Figura 5. Lecho quirlrgico posterior
a exéresis de la lesion

La paciente evoluciona favorablemente, recu-
pera movilidad de los miembros inferiores ad in-
tegrum a las 24 horas de la cirugia. Se restaura la
marcha a las 96 horas del procedimiento con de-
saparicion de la postura en flexién, asumiéndose
de origen antalgica. Presenta hiperreflexia patelar
bilateral y clonus en el pie derecho que se inter-
pretan transitorios secundarios a edema medular
por el procedimiento. Se otorga egreso hospitala-
rio con posterior seguimiento ambulatorio en los
servicios de neurocirugia y neurologia.

Figura 4. Quiste dermoide previo a exéresis

Tratamiento
Exéresis total y biopsia diagndstica de la lesion.

Diagndstico al egreso: Compresién medular
secundaria a quiste dermoide intradural extra-
medular.

DISCUSION

El seno dérmico espinal es una variedad de
disrafismo, grupo de defectos resultantes del de-
sarrollo embrioldgico anormal del raquis. Es una
entidad poco frecuente, cuya incidencia exacta
se desconoce.

Se presenta como un tracto tubular recubierto
en su interior por una capa de epitelio, producido
por una separacidn incompleta entre el ectodermo
neural y el ectodermo epitelial superficial durante
las primeras semanas de gestacion.! Yace su impor-
tancia en que su existencia determina una poten-
cial comunicacidn entre la piel y el sistema nervioso
central con las implicancias que esto conlleva. Su
extension es variable y puede finalizar en el tejido
celular subcutaneo, la duramadre, o establecer co-
municacidn con estructuras del sistema nervioso
central (médula, cono, raices o filum terminal). Se
localiza preferentemente en la linea media (aunque
puede ser paramediano) y, si bien puede encontrar-
se a cualquier nivel de la columna espinal, es mas
frecuente su hallazgo a nivel lumbar.? Puede acom-
pafarse de otros tipos de disrafismos, tales como
tumores de inclusion y estigmas cutaneos.

Los tumores de inclusidn (quiste dermoide,
quiste epidermoide, lipoma) suelen desarrollarse
habitualmente a nivel intradural por implantacién
anomala de células ectodérmicas durante el cierre
del tubo neural entre la tercer y quinta semana de
gestacion.?
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El estigma cutaneo que acompafia al seno
dérmico en la mayoria de los casos es un peque-
fio orificio que puede estar acompafiado de un
quiste dermoide (que se caracteriza como un pe-
quefio nddulo liso gomoso adherido a la piel), un
angioma cutaneo o hipertricosis.?La porcion in-
traespinal del seno o la inclusidn estan adheridas
a las estructuras neurales, cuando se produce la
migracion cefalica de la médula ascienden junto
a estas estructuras, creando un largo recorrido in-
tradural entre el extremo cefdlico del tracto o del
quiste y el estigma cutdneo. Es por esto que es ha-
bitual que exista un largo trayecto intradural en-
tre el extremo cefélico del tracto o del quiste y el
hoyuelo a nivel dérmico.? También puede ocurrir
que la médula quede fijada por los tumores de in-
clusion limitando su movilidad, lo que se conoce
como sindrome de médula anclada,’ lo que puede
producir secuelas neuroldgicas.

Es importante diferenciar el seno dérmico es-
pinal del seno sacrocoxigeo o fosita pilonidal, que
estd presente en el 1 a 4 % de los recién nacidos
en el extremo superior del pliegue intergliteo y
que no presenta comunicacion con el SNC, por lo
que no es necesario su evaluacién complementa-
ria con estudios de imagenes.'?

En una serie de casos,* el 30 % de los pacientes
con seno dérmico se presentaron en forma asinto-
matica. En el 70 % de los casos restantes se mani-
festd por signos motores, supuracion del orificio o
meningitis secundaria a procesos infecciosos con
puerta de entrada al organismo a través de la so-
lucion de continuidad.

El diagndstico por lo general se realiza duran-
te los dos primeros afios de vida, ya sea por una
inspeccidn rutinaria o por meningitis a repeticion
(menos frecuente). El estudio complementario de
eleccion es la RMN,*3 que permite determinar la
extension intraespinal de las lesiones y la localiza-
cion exacta del cono medular, lo que es de gran
importancia para una eventual resolucion quirur-
gica. La ecografia lumbosacra puede ser utilizada
como tamizaje en nifios menores de 6 meses an-
te la sospecha de una disrafia espinal oculta, para
seleccionar los casos que requieran mas estudios.
Una radiografia normal no descarta la comunica-
cion intradural del seno dérmico.?

Si bien los senos dérmicos, asi como los tumo-
res de inclusion que suelen acompaiarlos, son le-
siones histoldgicamente benignas, es importante
considerar que pueden producir déficits neurolo-
gicos por meningitis o por compresion medular.

La cirugia es el tratamiento de eleccion en to-
dos los casos, aun en los pacientes asintomaticos,
una vez realizado el diagndstico siendo su objetivo
la remocidn total de la lesién.t3

En algunos pacientes no es posible la exéresis
total por la presencia de adherencias con los teji-
dos neurales subyacentes, siendo de eleccién en
estos casos la reseccidn subtotal® con adecuado
seguimiento longitudinal con examen fisico y neu-
roimagenes debido a la probabilidad de recidiva
de los quistes de inclusion.

CONCLUSION

Pese a su apariencia benigna, los senos dér-
micos espinales pueden producir déficits neuro-
l6gicos severos ya sea por efecto mecdnico o por
causas infecciosas. Teniendo en cuenta que son
lesiones presentes al nacimiento es fundamental
el diagndstico precoz por el pediatra mediante un
minucioso examen fisico apoyado por estudios de
imdgenes, asi como la oportuna derivacion al neu-
rocirujano para su tratamiento quirdrgico.
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