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La espina bifida aparece en el 1%, de los nacimientos. La
frecuencia con que va asociada a otras anomalias congénitas es
impresionante. En mas de la mitad de los casos va asociada a
varias malformaciones: sacos herniarios, anomalias génitourina-
rias, malformaciones esqueléticas, luxacién de cadera, malforma-
ciones cardiacas, malformaciones craneoencefalicas (hidrocefalias,
Arnold-Chiari, malformacién del cerebelo, tronco cerebral, etc.).
Estas asociaciones muy frecuentemente son desconocidas porque
no se hace un estudio exhaustivo del enfermo.

Para comprender mejor el problema de la espina bifida va-
mos a hacer un breve resumen embriolégico. En el embridn, en
el periodo de las primeras segmentaciones aparece en la parte
media dorsal la placa neural. Esta experimenta una depresion
en la parte media formandose asi el surco neural. Este surco se
transforma mas tarde en el tubo neural.

Al fin de la tercera semana este cierre que ha comenzado
a nivel de la unién del bulbo con la médula se ha completado.
Quedan dos neuroporos, el anterior que se cree que estaria a ni-
vel del receso supraoptico del tercer ventriculo y el posterior
lumbosacro. El posterior es el que se cierra ultimo, mas o me-
nos en la cuarta semana.

Durante la formacion del tubo neural se desarrolla simulta-
neamente las formaciones mesoblasticas que van a dar origen al
hueso, cartilago, tejido conectivo, vasos sanguineos y meninges
que van a rodear al eje neural.
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Por causas que aun nos son desconocidas se pueden produ-
cir defectos en el cierre del canal espinal dando lugar a la apari-
cién de la espina bifida.

De las multiples teorias que han tratado de explicar estas
malformaciones vamos a extraer la mas reciente.

Barry, Patten y Stewar en el estudio de embriones de 140 mi-
limetros, encontraron que la cau:a de la espina bifida podria ser
un excesivo crecimiento medular que impediria el cierre de los
arces posteriores. En general esto va acompanado de un creci-
miento también anomalo del cerebro, dando lugar a la constitu-
cion de la malformacion de Arnold-Chiari. Esta malformacion se
caracteriza por un exagerado desarrollo de las amigdalas cerebe-
losas y del bulbo, que descienden a través del orificio occipital.
Estaria condicionado de acuerdo a Patten por un aumento de
volumen de la masa encefalica contenida en una caja craneana
poco extensible y no como se pens6 antes, por un anclaje lumbo-
sacro de la médula. Como se comprende esta teoria no explicaria
los otros tipos de malformaciones que acompanan a la espina bi-
fida. Pero no deja de ser interesante para la explicacion de la
asociacion mielomeningocele y Arnold-Chiari.

La espina bifida es una formacién que ya esta constituida en
las primeras semanas de la vida intrauterina.

ANATOMIA PATOLOGICA

Trataremos aqui aquellas malformaciones que son pasibles
de tratamiento quirurgico.

1v) Espina bifida oculta.— Es el grado menor de la malfor-
macién. Se caracteriza por un defecto del arco vertebral poste-
rior sin protrusion del contenido espinal. Es tal vez la mas co-
mun de las malformaciones congénitas. El 25 9/ de los ninos
aparentemente normales presentan espinas bifidas ocultas, sin
manifestaciones clinicas.

Se puede encontrar asociada a alteraciones de la piel y tejido
celular de la region, pelos, angicmas, lipomas, tractos fibrosos
que a veces tienen continuacién intrarraquidea y aun subdural.
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2°) Meningocele.— Ademas de la malformacidén 6sea verte-
bral existe una alteracion de las envolturas raquideas medulares
duramadre y aracnoides. Estas forman un saco cuyas paredes es-
tan formadas por la piel normal o muy afinada por duramadre
y aracnoides. Los elementos nerviosos en general no ocupan el
saco (especialmente en los meningoceles cervicales y dorsales),
aun cuando las raices nerviosas pueden adherir a la pared del
mismo.

3v) Mielomeningocele.— Es la forma mas grave de espina
bifida. Participan no solo vértebras y envolturas sino también
la médula espinal o las raices entran en la formaciéon del saco.
La pared esta formada en la parte central por la placa medular
o area médulovasculosa como la denominé Recklinghausen, ro-
deada por la zona epitelioserosa y ésta por una zona de piel muy
modificada. No existe duramadre y a veces tampoco aracnoides
salvo en la base del saco.

4?) Siringomielocele.— Afortunadamente este tipo de espi-
na bifida es rarisimo. En él el canal ependimario medular esta
enormemente distendido y forma junto con los nervios estirados
y aplanados, el plano mas interno del saco.

Como manifestaciones neuroldgicas asociadas a la espina bi-
fida suelen encontrarse: hidrocefalias, alteraciones del tronco en-
cefalico, malformaciones del cerebelo y tienda del cerebelo, dis-
rafismos posteriores y craneolacunia.

El sindrome mas comunmente asociado a la espina bifida,
especialmente al mielomeningocele, es la hidrocefalia.

La hidrocefalia generalmente es debida a la coexistencia de
la malformacion de Arnold-Chiari.

Otras veces es producida por estenosis del acueducto de Sil-
vio, atresia del foramen de Lushka y Magendie, agenesia de cis-
ternas basales, persistencia del cavum septum pelucidum o quinto
ventriculo, etc.

La malformacién de Arnold-Chiari consiste en un desplaza-
miento hacia abajo de las amigdalas cerebelosas muy desarrolla-
das a través del orificio occipital. Elongacion y descenso del bul-
bo raquideo y del cuarto ventriculo, obliteracién parcial o total



de la cisterna magna y adherencia de todos estos elementos a la
duramadre. Ascenso de la porcion medular cervical superior con
el tipico recorrido ascendente de las raices cervicales superiores,
y finalmente un acodamiento del bulbo sobre la médula. En los
casos mas avanzados de Arnold-Chiari el acueducto y a veces los
foramenes de Lushka y Magendie estan obliterados, dando lugar
a una hidrocefalia interna. Si el foramen de Magendie queda por
debajo del atlas, es decir raquideo, el liquido céfalorraquideo no
pasa a la superficie subaracnoidea cerebral para reabsorberse.

En los casos extremos se han producido desplazamientos
que obliteran la cisterna ambiens, pontina, etc., impidiendo la
circulacion normal del liquido céfalorraquideo: es el denominado
bloqueo tentorial.

El déficit de reabsorcion de liquido céfalorraquideo crea hi-
pertension encefalica y espinal. De alli la tension a nivel de la
espina bifida. Asociado al Arnold-Chiari es posible ver la micro-
giria y la craneolacunia, que ensombrece el pronostico de dicha
malformacion.

SINTOMATOLOGIA CLINICA

1v) Espina bifida oculta.— Frecuentemente la espina bifi-
da oculta es un hallazgo radiolégico sin manifestacion clinica. La
presencia en la zona lumbosacra de: a) un crecimiento anormal
de pelos en la linea media extendiéndose lateralmente; b) an-
giomas cutaneos con la misma distribucion; c¢) lipomas bajo la
forma de pequenos nodulos o masas extendidas; d) fosetas o
depresiones en la linea media con fijacion de la piel a los planos
profundos; e) trayectos fistulosos senalan la presencia de una
espina bifida oculta.

Tiene importancia en estos casos las pesquisas de: 1) tras-
tornos musculoesqueléticos y 2) disturbios esfinterianos.

Entre los primeros encontramos: debilidad muscular, dolores,
alteraciones en la marcha, atrofia de los musculos de la pierna,
escoliosis, acompanadas o no de pie varus, valgo y cavus. El exa-
men neurologico muestra alteraciones de los reflejos osteotendi-
nosos, trastornos de la sensibilidad y trastornos troéficos.

Trastornos esfinterianos: la atonia del esfinter anal puede
ser encontrada por el tacto rectal y la insuficiencia del esfinter
vesical por la compresion de la region hipogastrica.
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La semiologia se completa con el examen radiolégico simple
y contrastado y la mielografia nos puede poner de manifiesto de-
fectos de relleno causados por lipomas, quistes dermoides, me-
ningoceles intraespinales o cuerdas fibrosas.

2Y) - Meningo uy mielomeningocele— Son evidentemente las
malformaciones que tienen mas importancia dentro de las lesio-
nes médulorraquideas congénitas. Importa el estudio neurologico
cuidadoso del nino para tener un diagnéstico preciso. Semiolégi-
camente el meningocele se caracteriza por una gruesa tumora-
cion fluctuante o tensa. El recubrimiento cutaneo puede ser com-
pleto o estar interrumpido por una zona transparente formada
por alguna de las envolturas meningeas. Puede localizarse a cual-
quier altura del raquis pero predomina en la regiéon lumbosacra.
El estudio por transiluminaciéon del saco permite pesquisar la
existencia de elementos nerviosos en su interior. Cuando a la au-
sencia de esto se agrega la ausencia de manifestaciones neuro-
légicas, se hace el diagndstico de meningocele puro.

El estudio clinico debe ser completado con radiografias sim-
ples y contrastadas. En la region sacrococcigea el examen debe
ser mas riguroso, para evitar confundir un meningocele con un
teratoma. Por ultimo debemos recordar que en la cara dorsal de
un meningocele puede haber un grueso lipoma.

El mielomeningocele esta caracterizado por una tumoracion
a vetes no muy prominente con una zona central rojiza muy
vascular, en cuya extremidad superior puede existir un pequeno
poro por el que sale liquido céfalorraquideo. Rodeando esta area
vasculosa hay una porcion transliucida en inminencia de rotura
por su extrema delgadez. Rodea a esta segunda zona una capa
dérmica con abundantes vasos neoformados y piel muy modifi-
cada. El examen clinico debe dirigirse: 1Y) a las extremidades
inferiores y los esfinteres; 2°) a poner en evidencia la existen-
cia de una hidrocefalia y 3“) a buscar otras anomalias congé-
nitas.

El examen neuroldgico en el recién nacido es de extrema
dificultad. Puede haber una paraplejia absoluta y flacida; es
la manifestacion mas grave de mielomeningocele. Ausencia total
de reflejos en los miembros inferiores y abolicion de la sensibi-
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lidad. El nivel y extension de esta ultima es muy dificil de pre-
cisar. Esta paralisis flacida va acompafhada de otras deforma-
ciones de los miembros, en especial en su extremo distal.

No siempre las manifestaciones son tan intensas; dependien-
do ello de la toma mayor o menor de las raices de la cola de
caballo. El esfinter anal en el caso de atonia completa en que el
dedo explorador penetra sin resistencia alguna, se acompana de
ausencia de reflejo cutaneo perianal. La pérdida constante de ori-
na acentuada por la compresiéon manual suprapublica pone de
manifiesto la lesion del esfinter vesical.

Cuando las lesiones esfinterianas son la unica manifestacion
de este tipo de espina bifida-el pronostico es menos severo ya
que el nino podra ser educado ulteriormente.

La hidrocefalia puede ser evidente en el momento del naci-
miento o aparecer en los primeros meses de vida espontanea-
mente o después de la operacion de la malformacion raquidea.
La presencia de piel afinada, estirada. con circulacion colateral
evidente, la tension de la fontanela, separaciéon de suturas cra-
neanas y el pot felée ponen de manifiesto la presencia de una
asociacion que agrava indiscutiblemente el prondstico de la es-
pina bifida.

La hidrocefalia debe ser estudiada como una entidad aparte
y con un criterio evolutivo.

1) Las medidas seriadas de la circunferencia craneana y
su relacién con la toracica.

2) Diametros de la fontanela anterior.

31 Estudio del liquido céfalorraquideo por pucion lumbar
y ventricular.

4) Toma simultanea de presiones lumbar y ventricular.

5) Introduccion de sustancias colorantes para investigar la
circulacion del liquido céfalorraquideo y su comu-
nicacion con los espacios subaracnoideos espinales
v corticales.

El estudio radiologico debe ser simple y contrastado; en el
contrastado, primero ventriculografia y luego neumoencefalo-
grafia.

Por estos examenes se pueden poner de manifiesto las mal-
formaciones endocraneanas mas frecuentemente asociadas a la
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espina bifida ( Arnold-Chiari, estenosis del acueducto, bloqueo de
cisternas basales, bloqueo tentorial, persistencia de cavum sep-
tum, agenesia de cuerpo calloso, malformacion de Dandy-Walker
por imperforacion u obstruccién de Lushka y Magendie, y en ge-
neral todos los disrafismos posteriores).

CONDUCTA QUIRURGICA
EN LA ESPINA BIFIDA OCULTA

Si los signos neurolégicos se han puesto de manifiesto en el
nacimiento, caso poco comun, es poco lo que se puede obtener
por el tratamiento quirurgico, especialmente en los casos graves.

Si los sintomas por el contrario se van agravando lentamente,
es necesario ir a la exploracion quirargica, porque esa agravacion
indica que hay una masa que crece y comprime.

El caso mas comun es un paciente que al entrar a la adoles-
cencia comienza con algunos de los trastornos descritos; esto de-
be hacernos pensar en la posibilidad de espina bifida oculta y la
exploracion quirurgica esta indicada. Esta debe ser orientada en
el sentido de liberar sin danar, ya que una operacion que se pro-
ponga restituir at integrum con toda seguridad, ocasionara mas
danos que beneficios.

TRATAMIENTO NEUROQUIRURGICO
DEL MENINGOCELE, MIELOMENINGOCELE
E HIDROCEFALIA

Vamos a reproducir textualmente la opinion de Ingraham y
Matson, neurocirujanos que exponen su experiencia de mas de
1.000 casos hasta el ano 1954. Ellos dicen: “Tal vez el aspecto mas
discutido del tratamiento de los meningoceles y mielomeningoce-
les es la determinacion de las indicaciones para la reparacion qui-
rurgica y el momento oportuno en que ésta seria realizada. Hay
unas pocas reglas claras que deben ser enunciadas y cada paciente
debe ser valorado individualmente. Los varios factores que en-
tran en la decision quirurgica incluyen: edad, condiciéon general
del paciente, tamano del saco y particularmente el ancho de su
base de implantacién, condiciones de la piel que rodea la lesion,
presencia o inminencia de ulceraciéon o franca pérdida de liquido

— 216 —



céfalorraquideo, frecuencia de hidrocefalia, detenida o progre-
siva, estado neurologico de las extremidades inferiores y esfin-
teres, coexistencia de otras anomalias, condiciones generales del
paciente o aun los problemas domésticos o econémicos de la fa-
milia”.

Creemos sin tener la enorme experiencia de los autores cita-
dos que el nifio debe ser perfectamente estudiado antes de ser
intervenido.

La intervencion quirdrgica la realizamos precozmente en el
periodo postnatal cuando: 1°) no hay hidrocefalia; 2°) no hay
déficit neuroldgico evidente; 3“) cuando el saco estd roto o
hay inminencia de rotura; 4“) cuando no hay hidrocefalia, no
hay paraplejia y se trata de un mielomeningocele.

Diferimos la operacidon para permitir un mejor estudio:
1v) cuando se trata de un meningocele sin alteracion del saco;
2?) cuando hay hidrocefalia; 3?) cuando hay déficit neurolégi-
co; 4°) cuando la piel que rodea el saco es muy débil y la base
muy ancha, sabiendo que una espera prudencial mejora las condi-
ciones plasticas. Se comprende que el nino en estas condiciones
debe quedar internado en un medio hospitaliario donde las condi-
ciones de asepsia y cuidados generales sean rigurosisimas.

No indicamos la intervencién: 19) cuando las condiciones
neurolodgicas, paraplejia absoluta o incontinencia de esfinteres
asociada a hidrocefalia y otras malformaciones congénitas hace
que el futuro del nino represente lo que Elsberg dice: “La vida
que no tiene valor vivirla”. Se intentara solamente la interven-
cion cuando una vez explicada a los padres la situacion del nino,
éstos exigen que se opere; y 2") cuando se trata de un mielo-
meningocele infectado con pérdida de liquido céfalorraquideo
asociado a hidrocefalia.

No operamos porque consideramos que un tejido nervioso
que no se ha desarrollado o que esta profundamente alterado es
incapaz de desarrollarse ulteriormente y mejorar las condiciones
de vida. De cualquier manera estos ninos no deben ser abando-
nados a su suerte y por el contrario debemos ofrecerles el maxi-
mo de cuidado en un lugar apropiado para que en el caso remoto
de que sus condiciones generales y sobre todo psiquicas alcancen
un cierto nivel, hacerle la terapéutica necesaria, ortopédica y de
rehabilitacion para que se valga por si mismo.
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INDICACION QUIRURGICA EN LA HIDROCEFALIA

La indicacion del tratamiento de la hidrocefalia debe primar
sobre la de la espina bifida porque ésta (meningocele, mielome-
ningocele) es una lesion constituida y estabilizada; la hidrocefa-
lia es en general una alteracion progresiva y deteriorante del
cerebro.

Por lo tanto una vez establecido el diagnostico de hidroce-
falia progresiva y realizado el estudio radiolégico, debe ser pro-
puesta inmediatamente la terapéutica de esta lesion. No se debe
diferir el tratamiento quirurgico por ningun motivo una vez es-
tablecido.

Las contraindicaciones a la intervencion quirurgica son:
19) el grado avanzado de hidrocefalia, de deterioracion mental y
fisica (idiocia, ceguera, etc.); 2Y) cuando la intervencion signi-
fica un riesgo extremo.

No nos vamos a referir a las técnicas quirurgicas propia-
mente dichas.

El principio fundamental de las mismas consiste en ser lo
menos agresivo posible. En la espina bifida la plastia sin mani-
pulaciones exageradas de las raices, en los casos de hidrocefalia
por malformacion de Arnold-Chiari, liberacion de las estructuras
nerviosas previa decompresiva amplia de la fosa posterior evi-
tando los debridamientos excesivos. Cuando éste no fuese sufi-
ciente, establecer derivaciones para evitar el progreso de la hi-
drocefalia, aliviando o mejorando la hipertension endocraneana.
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