Diastematomielia que simula una
neuropatia acrodistréfica: diagnostico
por tomografia axial computorizada
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Habitualmente la diastematomielia (D) se manifiesta
en la primera infancia. Los sintomas suelen ser: ano-
malias cutdneas, neuromusculares y de control esfinte-
riano. Es raro que no aparezcan trastornos clinicos has-
ta la edad adulta *. La mayorfa de monografias dedica-
das a ia D no mencionan tdiceras indoloras en los puntos
de presiéon de la planta del pie. Con dos observaciones
consecutivas de D diagnosticada en la edad adulta,
reveladas por graves trastornos troficos y sensitivos en
los pies, se realza que probablemente no es una rareza
tal modalidad clinico-evolutiva. La fiabilidad y elegan-
cia de la TAC convierten a esta técnica en el examen
diagnostico de eleccién de esta displasia del tubo neu-
ral.

Paciente 1

Una mujer de 25 afics presentaba una ulcera perfo-
rante plantar indolora en el pie izquierdo, de cuatro
afios de evolucién. No referfa antecedentes familiares
de interés. En la exploracién fisica, aparte de la ulcera-
cion, se objetivd un &rea de hipertricosis a nivel lumbar
bajo. Los reflgjos clinicomusculares estaban muy apa-
gados en ambas extremidades inferiores. Las sensibili-
dades térmica y dolorosa estaban abolidas en ambas
piernas, con preservaciéon de las sensibilidades profun-
das. El examen génito-urinario fue normal. No existia
déficit motor. Las medidas de las velocidades de con-
duecidn sensitiva y motora, el reflejo H y el estudio elec-
tromiografico de ambas extremidades inferiores fue
normal. La composicion del LCR fue también normal. Se
descarté mediante los exdmenes biol6gicos pertinentes
la existencia de diabetes, sifilis, lepra, amiloidos, acan-
tocitosis y alteraciones de las lipoproteinas. Las radio-
grafias y tomografias lineales de la columna lumbar
revelaron la existencia de una compleja anomalfa disra-
fica con espina bifida extendiéndose desde L1 a L4. No
se vio el clasico espolén éseo caracteristico de la diaste-
matomielia. La TAC lumbar (EMICT 5005, 320 x 320)
puso de manifiesto una pequeria espicula §sea con base
en el arco posterior de L2, protuyendo en el interior del
canal lumbar. Tras la inyeccién subaracnoidea de
metrizamida (10 cc, 210 mg de Iodo/ml) por puncién
laterocervical, la TAC demostré con nitidez la existen-
cia de una duplicacién de la médula espinal extendién-
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dose desde D12 a L3. La mayor separacién entre ambas
hemimédulas se observé a nivel de la mencionada espi-
cula (fig. 1). El limite inferior del cono medular llegaba
hasta la parte .inferior del cuerpo.de la-vértebra-L4.
Ambas hemimédulas estaban contenidas en un tnico
forro dural. Dado que Ia situacion clinica de 1a enferma
era estacionaria, se decliné el tratamiento quirtrgico.
La tlcera plantar cerr6 con tratamiento local.

Fig. 1.—Tomografia axial computorizada realizada tras la inyeccién
subaracnoidea de metrizamida. El corte a nivel de L2 demuestra un
arco posterior anormal, una pequeria esplcula saliendo del aspecto
medial de la ldmina derecha y la duplicacién completa de la médula
espinal con un unico forro dural (imagen invertidal.

Paciente 2

Una mujer de 28 afios ingres6 a causa de una osteo-
mielitis metatarsiana del pie derecho. Referia que tres
afios antes habfa aparecido una tlcera indolora y pro-
funda en la planta de dicho pie, que no cerré a pesar de
numerosos tratamientos locales. Esto condicion6 la am-
putacién quirtrgica de la parte anterior del pie. En esta
situacion fue referida al Departamento. La exploracién
neurologica demostrd una ligera amiotrofia de la pierna
derecha, sin déficit motor objetivo. Los reflejos rotulia-
nos se obtenian bilateralmente vivos, mientras que los
aquileos estaban abolidos. Las sensibilidades térmica y
dolorosa estaban abolidas desde el tercio inferior de
ambas piernas. También se apreci6é una discreta esco-
liosis dorsal y una espina bifida lumbar palpable. El
electromiograma registré fibrilaciones y trazado inter-
mediario pobre al méaximo esfuerzo, con aumento de la
amplitud y frecuencia de los potenciales en el musculo
tibial anterior. No se obtuvo reflejo H en la pierna dere-
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cha. La velocidad de conduccién motora del ciatico
popliteo externo derecho estaba disminuida (35 m/seg,
latencia proximal 15 ms, latencia distal 7,5 ms). Como
en el caso anterior, la radiologia convencional confirm6
la existencia de un bifidismo extendiéndose entre L2 y
S1, sin septum oseum visible. Se practicé un TAC tras
inyeccién de metrizamida, con la misma técnica que en
el paciente anterior. Esta puso de manifiesto la duplica-
cion de la médula espinal, claramente visible a nivel de
L1yL2 (fig. 2).

Fig. 2.—Tomografia axial con metrizamida demostrando espina bifida
y médula espinal duplicada sin septum oseum a nivel de L1 {imagen
invertida).

El cono medular estaba ubicado a un nivel anormal-
mente bajo, en el borde inferior del cuerpo de L2. El
saco dural era anormalmente ancho, especialmente en
el plano sagital, aunque su contenido era Gnicamente de
LCR vy raices (fig. 3). Como la cirugia en el tratamiento

Fig. 3.—-Tomografia axial tras la inyeccién de metrizamida a nivel de
L5-S1, remedando un meningocele intrasacro (imagen invertida).

de la D es eminentemente profilactica y la situacién cli-
nica de la enferma era también estacionaria, se indicé
tratamiento con medidas locales y control evolutivo
periddico.

Discusién

Las tulceras plantares indoloras aparecen habitual-
mente en una variedad de neuropatias periféricas, y
muy especialmente en la neuropatia sensitiva heredita-
ria’. En la D son excepcionales o apenas estan descri-
tas. En ambos pacientes, el comienzo del cuadro clinico
en la edad adulta y la ausencia de septum éseo en la
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radiografia convencional, son hechos poco sugestivos
de diagnoéstico de D. Se asume que la mielografifa es
esencial para el diagnéstico de esta afeccién cuando no
existe septum 6seo visible 2. En los ultimos afios se viene
proponiendo a la TAC como una exploracién comple-
mentaria o incluso alternativa de la mielografia 38910,
La tomografia axial proporciona en el diagnéstico de la
D una amplia informacién sobre anomalfas concomi-
tantes 6seas y durales, ademés de dibujar con precisién
la morfologia de la médula espinal anormal. También
permite identificar la presencia de septa fibrocartilagi-
nosos radiotransparentes . Combinada con la inyeccion
subaracnoidea de contraste, evita frecuentes errores
diagnoésticos de la mielografia convencional debidos a
pseudoduplicaciones producidas por bandas fibrosas
posteriores, que pueden acompariarse o no de fisuras
posteriores de la médula espinal 8. Recientemente se ha
sugerido ® que el aire subaracnoideo proporciona mejor
definicién que la metrizamida. Posiblemente es preferi-
ble el uso de este dltimo contraste, por producir menos
molestias en el enfermo. La inyeccién laterocervical tie-
ne en estos casos mucho menor riesgo que la puncién
lumbar;-dado que la médula espinal a menudo alcanza
niveles lumbares bajos y que la asociacién de D con
malformacion de Arnold-Chiari es excepcional 2.

El cuadro clinico de ambas pacientes, con trastorno
sensitivo disociado termo-analgésico y disminucién de
la velocidad de conduccién motora del cidtico popliteo
externo en una de ellas, es dificil de explicar sin datos
histopatoldgicos. Es posible que el anclaje de la médula
espinal pueda producir una lesioén radicular crénica por
estiramiento. Los hallazgos electrofisioloégicos en la
paciente 2, pueden apoyar esta hipotesis. Sin embargo
la existencia de un reflejo H normal en la paciente 1y la
ausencia de dolor radicular son hechos en contra de
esta interpretacién. Otra explicacion podria ser la hipo-
genesia de las fibras espinotaldmicas que deben decu-
sarse a nivel de la hendidura diastematomiélica.
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Composicién

Acido 4-cloro-N-(2-furilmetil)-5-sulfamoil-antranilico.
(Furosemida). Cada tableta contiene: 40 mg
Cada ampolla contiene: 20 mg

Propiedades
Salidiurético. Actta inhibiendo la reabsorciéon de sodio y cloro
en el tibulo proximal y distal asf como en la rama ascendente

del asa de Henle.

Indicaciones
Edemas de etiologia renal (en el sindrome nefrético, asociado
a 6-metilprednisolona.) Edemas periféricos. Edemas pulmonar
y cerebral. Ascitis, Hipertension. Obesidad.

Posologia
Para el tratamiento oral, bastan generalmente, en los casos
leves, 40 mg de Seguril en dias alternos, En casos graves
pueden ser necesarios al principio 80-120 mg o mas en dias
alternos y, en ocasiones, diarios.

También se puede iniciar el tratamiento con una inyecciéon
intravenosa de Seguril, administrando 20 mg 1-2 veces al dia.
La inyeccioén intravenosa ha de ser lenta. También es posible

la inyeccién intramuscular, En procesos con insuficiencia renal
aguda pueden administrarse hasta 1000 mg 1.v. por dia,
repartidos en una o dos infusiones.

Contraindicaciones
Clomerulonefritis, estados carenciales de potasio,
hiperdosificaciéon de digital, cirrosis hepatica precomatosa.
Precaucién en la descompensacion cardiaca grave, en los
trastornos de la miccién y durante el primer periodo del
embarazo.

Efectos secundarios
Tras una administracién prolongada de Seguril pueden
presentarse fendmenos de hipoacusia que son pasajeros y
reversibles. En ocasiones se han descrito gastralgias, vémitos y
diarreas. Puede aumentar la tendencia gotosa, asi como,
raramente, disminuir la tolerancia a la glucosa.
Observaciones
En casos de alcalosis hay que restablecer previamente el
equilibrio acido-bdasico. En tratamientos prolongados es
necesario el control del K* pudiendo compensar su posible
pérdida con la administracién de dicho ion.
Presentaciones
Tabletas: Envases con 10 y 30.
P.V.P. 11 Ptas. 90,— y 251, — resp. .
Ampollas; Envasescon5de2ml P.V.P. L1. Ptas. 58—
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