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INTRODUCCION

Las llamadas “marcas de nacimiento” o lesiones cutdneas congénitas
se encuentran entre las causas de consulta frecuentes en pediatria, que
constituyen un motivo de preocupacion habitual para los padres. Un
porcentaje significativo de éstas se localiza a nivel lumbo-sacro. Mul-
tiples estigmas cuténeos localizados en linea media han sido clésica-
mente descritos como marcadores de patologia del sistema nervioso
central (1), en especial cuando se trata de lesiones hiperpigmentadas,
vasculares, lipomatosas o con solucion de continuidad cutanea.

Presentamos el caso de una recién nacida (RN) con un lipomeningocele
lumbosacro, con evidente alteracion cutanea lumbar al examen fisico.
Revisamos los principales marcadores cutaneos congénitos asociados a
disrafias del tubo neural, describiendo su aspecto iméginolégico.

CASO CLiNICO

Antecedentes maternos y neonatales: Madre de 36 afios de edad,
sana, primipara, que cursa con preeclampsia severa a las 32 semanas de
edad gestacional, por lo que se debe realizar una cesérea de urgencia,
previa administracion de dos dosis de corticoides. No se dispone de
registro de control prenatal. RN sexo femenino catalogado como pretér-
mino Adecuado para edad gestacional (PT AEG) de 32 semanas; test de
Apgar 9-9. Al examen fisico destaca la presencia de aumento de volu-
men lumbo-sacro de aproximadamente 2 cms. de didmetro y adyacente
a éste, una lesion eritematosa solevantada bien circunscrita, sugerente
de hemangioma (Figura 1). Llama la atencién ademéds una aparente
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disminucion de la movilidad, el tono y los reflejos osteo-tendineos en
ambas extremidades inferiores. Evoluciona inicialmente con dificultad
respiratoria leve, que no requirié ventilacidn mecanica y se resolvié en
las primeras 4 horas de vida.

Se realizé una ultrasonografia (US) de partes blandas de la regién lum-
bar, que demuestra ausencia de elementos posteriores vertebrales a ni-
vel lumbar bajo, compatible con disrafia espinal asociada a anclaje del
saco dural y protrusion del mismo a través del defecto dseo (Figura 2).

Para mejor caracterizacion de los hallazgos antes descritos se realizo
resonancia magnética (RM) de columna lumbar al mes de vida, con-
firmando un defecto 6seo en los elementos vertebrales posteriores
-desde L4 al sacro- y presencia de médula anclada a nivel de S2, con
saco dural que protruye a través del defecto 6seo, lo que se asocia a
presencia de una masa extradural constituida por grasa y tejido co-
nectivo (Figura 3).

La paciente evoluciond muy satisfactoriamente desde el punto de vista
de su prematuridad, por lo que se dio de alta a las 3 semanas de vida
aproximadamente. Reingreso a los 3 meses para resolucién quirlrgica,
realizdndose liberacién medular y reseccion de lipoma. En el postope-
ratorio cursd con episodios de retencién urinaria que requirieron ins-
talacién transitoria de sonda Folley. Se dio de alta con indicacién de
cateterismo intermitente a los 12 dias. En la actualidad tiene 4 afios;
con controles ambulatorios que muestran que ha evolucionado funda-
mentalmente con cierto grado de déficit motor izquierdo, constipacién
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Figura 1. Fotografia de la region lumbosacra, que evidencia aumento de volumen
y hemangioma.

e e Figura 3. Cortes sagitales de RM de columna lumbar ponderados en secuencias
Figura 2. Imagenes longitudinales de US a nivel lumbosacro, obtenidas con T2 (A) y T1 (B) que muestran anclaje de la médula espinal a la porcién posterior
transductor lineal de alta resolucion, se demuestra cono medular en ubicacidn y mas caudal del canal raquideo, asociado a la presencia de masa que ocupa
baja (A, B). En corte transversal de una vértebra lumbar se observa ausencia el defecto dseo, que es parcialmente hiperintensa en ambas secuencias por su
parcial del arco posterior (C); con flechas se sefialan los extremos posteriores de naturaleza lipomatosa. El corte transversal (C) demuestra que esta masa contacta
los arcos posteriores presentes. la médula adyacente, determinando traccién caudal de ésta.
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de manejo médico y mdltiples infecciones urinarias asociadas a in-
continencia ocasional, demostrandose una vejiga neurogénica que se
encuentra en control en urologia (Figura 4).

Figura 4. Rx de abdomen revela gran vejiga y falta de fusicn de los arcos poste-
riores de mdltiples vértebras lumbares y sacras, concordantes con meningocele.

DISCUSION

El origen embrionario ectodérmico comUn para la piel y el sistema ner-
vioso, sequido de separacion fisiologica entre las lineas epitelial y neu-
ral, en relacion al proceso de induccion que ocurre alrededor de la 3%
semana de gestacion, es la razon por la cual diversas lesiones cutaneas
frecuentemente se asocian a disrafias ocultas del tubo neural (2).

La disrafia espinal es una anomalia congénita de la columna vertebral,
caracterizada por defecto de fusion de los tejidos del dorso, que puede
comprometer estructuras nerviosas, sus envolturas, el mesénquima, los
planos ¢seos vertebrales y cutaneos. Esto incluye un amplio espectro,
que abarca desde pequefios defectos ocultos y sin significado patoldgico
(como por ejemplo, la falta de fusion de los elementos posteriores de L5,
variante anatémica mas frecuente reportada en la columna lumbar) hasta
las formas mas graves de disrafia espinal, como el mielomeningocele.

Los defectos espinales de gran tamafio son pesquisados al nacer y no
constituyen un desafio diagnéstico. Las disrafias espinales ocultas, sin
embargo, son aquellas que presentan integridad de los planos cutaneos
posteriores, y muy frecuentemente son asintomaticas al nacer (3). Mu-
chas se asocian a médula anclada, concepto que se refiere a una posicion
anormalmente baja del extremo caudal de la médula espinal, a menudo

secundaria a la presencia de una masa intrarraquidea, lo mas habitual,
lipoma. El desarrollo diferente que experimentan el canal raquideo y la
médula espinal en condiciones normales después del nacimiento, llevan a
un ascenso relativo del cono medular, que pasa de L2-L3 en el RN a L1-L.2
alos 2 0 3 meses de edad, nivel semejante al del adulto. La presencia de
estas lesiones en relacion con el canal raquideo impide el ascenso normal
de la médula espinal y produce alteraciones neurolégicas por presion o
traccion sobre la médula espinal y las raices (4,9).

El sindrome de médula anclada se presenta clinicamente, y con frecuencia,
alrededor de los 3 afios de edad. Se manifiesta en la mayoria de los casos
con alteraciones sensitivas y motoras de extremidades inferiores, que pue-
den conducir a deformaciones ortopédicas. Un 20% de los pacientes pre-
senta vejiga neurogénica, que se manifiesta como enuresis o infecciones
urinarias repetidas. Una vez que aparecen puede también observarse otras
alteraciones: lumbago, acortamiento de extremidades inferiores, cojera, es-
coliosis y cambios tréficos de la piel; sintomas muchas veces irreversibles
por lo que el diagnéstico de estas condiciones debe ser precoz (3).

En el 48-100% de los pacientes que presentan disrafia espinal se des-
criben lesiones cuténeas de linea media en la region lumbo-sacra (1).
Por el contrario, no hay datos confiables de qué porcentaje de lesiones
cutaneas realmente son indicadoras de patologia espinal y existe ade-
mas considerable confusion en la literatura respecto de la terminologia
empleada. Hay ciertas lesiones que se describen como de alta sospecha:
hipertricosis, seno dérmico (“hoyuelo”), papiloma o pseudocola, lipoma,
hemangioma, aplasia cutis y quiste dermoides; y otras que se describen
como de baja sospecha, que incluyen telangiectasia, malformacién ca-
pilar, hiperpigmentacién y nevomelanocitico. El valor predictivo negativo
de estas lesiones no ha sido adecuadamente establecido, y en general
se considera que la combinacién de dos de estas lesiones de linea media
es el marcador mas sensible (6).

Dentro de la amplia variedad de estigmas descritos, los mas importan-
tes por frecuencia y por su alta asociacion con disrafia espinal son los
siguientes:

- Seno dérmico: Corresponde a pequefios orificios cutaneos localiza-
dos en la regién cervical o lumbo-sacra por encima del pliegue inter-
gldteo. Son los marcadores congénitos de disrafia espinal mejor esta-
blecidos, en su mayoria comunicados con el canal raquideo. Pueden ser
causa de meningitis a repeticién. La US permite delimitar la presencia
del trayecto fistuloso hipoecogénico que se extiende entre el canal ra-
quideo y la piel, frecuentemente asociado a presencia de cambios infla-
matorios del tejido subcutaneo adyacente. Los orificios localizados en
la regién sacro-coccigea y cubiertos por el pliegue intergldteo corres-
ponden a los llamados senos, fosetas pilonidales o “pseudo-senos”, en
su gran mayoria no comunicados con el canal raquideo, sin significado
patoldgico (6). En un seguimiento de 11 afios, menos del 1% de las fo-
setas pilonidales aisladas y simples se relacionaron con disrafia espinal
(7). En estos casos, la US puede ser completamente normal o mostrar
una leve depresion cuténea asociada a un area focal de minimo adel-
gazamiento del plano dermo-epidérmico, inmediatamente caudal a la
Gltima vértebra coxigea.
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- Lipoma: Clinicamente se manifiesta como un aumento de volumen
de las partes blandas de la region lumbo-sacra, indoloro, mévil y de
consistencia “gomosa” a la palpacion. Si bien el aspecto de las lesiones
lipomatosas al US es polimorfo, el lipoma dorsal tipico corresponde a
una lesion hipoecogénica homogénea, fusiforme, de bordes bien de-
limitados, sin cdpsula propiamente tal, que puede presentar algunos
tabiques en su interior y escaso flujo vascular al estudio Doppler-color.
En general, su extension no se limita a la dermis o el plano subcuténeo,
sino que compromete también el espacio epidural e intrarraquideo, por
lo que la delimitacion de los planos profundos suele ser dificultosa.

- Hipertricosis: Dentro del espectro de estas lesiones pilosas, la hiper-
tricosis puede ser localizada leve o como un acimulo mayor de pelos,
como ocurre en el caso del llamado “nevo en cola de Fauno”, que se
presenta con pelo claro u oscuro de textura suave. En estos casos la
US, ademés de demostrar la disrafia y eventualmente médula anclada,
puede no mostrar hallazgos significativos a nivel superficial.

- Lesiones vasculares: Dentro del espectro de estas lesiones existe
una mayor asociacién a disrafia en los hemangiomas de linea media,
frecuentemente acompafiando a otros estigmas. Su aspecto clinico mas
habitual corresponde a una macula eritematosa y/o violacea, variable-
mente solevantada, que en US generalmente se correspondera al hallaz-
go de una lesion ecogénica solida, parcialmente delimitada, de ubica-
cién dermo-hipodérmica, con aumento de la vascularizacion al estudio
Doppler-color. Las telangiectasias, malformaciones capilares y manchas
hipocromas, en cambio, no demuestran ninglin hallazgo ultrasonografi-
co en la mayorfa de los casos.

- Aplasia cutis: Se define como la ausencia congénita de piel y es
mas frecuente en el cuero cabelludo. La localizacion lumbo-sacra se ha
descrito con baja frecuencia, rodeada de un collarete de pelos alterados,
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