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Introduccion

La espina bifida (EB) o disrafismo espinal es una anomalia
congénita que forma parte de los defectos de cierre de tubo
neural. Esta anomalia congénita ocurre antes del dia 27 de
gestacion y se asocia a compromiso multisistémico.

Existen 2 tipos de espina bifida: 1) oculta: la forma mas
comun, en donde una o mas vértebras estan malforma-
das y esta anomalia esta cubierta por una capa de piel;
y 2) abierta: esta forma consiste en un grupo diverso de
defectos espinales en los que la columna vertebral esta mar-
cada por una malformacion de grasas, huesos o membranas,
siendo sus principales expresiones el meningocele, donde
las meninges sobresalen de la apertura espinal, y la mal-
formacion puede o no estar cubierta por una capa de piel,
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y el mielomeningocele, en el cual la médula espinal esta
expuesta a través de la apertura en la columna’.

El tratamiento precoz de un paciente adulto afectado
por espina bifida, efectuado por un equipo entrenado,
puede lograr mejores resultados con menos probabilidad
de complicaciones fisicas o neuroldgicas, logrando una alta
supervivenciaZ.

Por tal motivo la importancia de efectuar procesos de
traslacion a la medicina de adultos que propenda asegurar
la prevencion y/o manejo de las posibles complicaciones que
en dicha edad pueden presentar las personas con EB.

Para ello, se debe efectuar un examen neurologico
exhaustivo en todo paciente con EB, en el cual los aspectos
fundamentales a evaluar son®: observacion de la activi-
dad espontanea, grado de debilidad muscular y/o paralisis,
respuesta a los diferentes estimulos, reflejos tendinosos
profundos y anocutaneo, nivel del déficit neuroldgico, ano-
malias asociadas de la médula espinal, signos de hidrocefalia
y efectuar pruebas para detectar compresion del tronco
cerebral (de la malformacion de Arnold Chiari 1).
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Tabla1 Frecuencia de las diferentes manifestaciones neu-
rolégicas en pacientes con antecedentes de espina bifida
Manifestacion neurologica Frecuencia
Hidrocefalia® 20-30% hasta un 80%
Mal funcionamiento de la 5-15%

valvula ventriculo

peritoneal '’
Médula anclada'’ 13-26%
Siringomielia’ 10%
Diastematomielia'® <3%
Hidromielia" <5%
Dolor neuropatico?’ 7-10%
Convulsiones? 10-25%

Estenosis del canal lumbar?® 30%
Afectacion cognitiva?’ 20-25%

Considerando que una de las principales manifestacio-
nes de los pacientes adolescentes y adultos con EB son las
neurologicas (tabla 1), se plantea esta revision como un
documento de apoyo, para considerar al momento de imple-
mentar guias de manejo en este tipo de pacientes, y ademas
un flujograma resumen (fig. 1) de la conducta terapéutica
necesaria, segin la sospecha clinica de alguna manifesta-
cion neurologica en pacientes adultos con antecedente de
EB.

Manifestaciones neurolégicas asociadas
a espina bifida en adultos

Hidrocefalia

La hidrocefalia es un trastorno en el que una cantidad exce-
siva de liquido cefalorraquideo (LCR) se acumula dentro de
los ventriculos cerebrales y/o espacios subaracnoideos, pro-
ducto de un desequilibrio entre el flujo de entrada y el flujo
de salida intracraneal®.

Puede ser causada por diversos mecanismos, entre ellos:
obstruccion de la circulacion del LCR, inadecuada absorcion
de LCR y/o sobreproduccion del LCR.

La hidrocefalia esta presente en el 20% a 30% de
los pacientes con mielomeningocele al nacer, aumentando
hasta el 80% después del cierre quirGrgico de la EB°.

Generalmente, se presenta secundario a la anomalia de
Arnold Chiari, en donde el descenso anormal del cerebelo
por debajo del foramen magno obstruye la circulacion del
LCRy origina hidrocefalia. Esta anomalia congénita esta pre-
sente en el 85-95% de los pacientes con EB°. El tratamiento
de la hidrocefalia consiste en la derivacion neuroquirurgica
del LCR, lo cual se realiza con la instalacion de valvulas de
derivacion ventriculo peritoneal.

Si bien las complicaciones de la hidrocefalia ocurren prin-
cipalmente durante los primeros afos de vida, estas pueden
aparecer durante todas las etapas de la vida. Por tanto, es
importante estar atentos y reaccionar cuando se producen
sintomas neuroldgicos que las sugieran’.

La sintomatologia de la hidrocefalia progresiva varia
segun su severidad. Puede manifestarse solo como una cefa-
lea cronica o resultar en una gran afectacion neuroldgica con
discapacidad cognitiva y fisica significativa®.

La recomendacion entonces es estar siempre atento a la
aparicioén de sintomas nuevos, de deterioro sensitivo o motor
o de sintomas que no se alivien a tratamientos tradicionales.
Frente a la aparicion de alguno de ellos es necesaria una TAC
cerebral y una RNM de columna vertebral, acompanada de
un acotado examen neurolodgico para evaluar el grado de
compromiso u otras manifestaciones.

El tratamiento puede ser médico o quirlrgico, depen-
diendo de la gravedad y contexto del paciente, y el
seguimiento regular siempre sera necesario por un equipo
multidisciplinario y evaluacion de su estado clinico anual®.

Mal funcionamiento de la valvula de derivacion
ventriculoperitoneal

Esta complicacion debe sospecharse en pacientes con
derivacion ventriculo-peritoneal (VDVP) que presenten
deterioro neurologico, ya sea nuevos déficits, compromiso
motor, urinario o signos y sintomas nuevos, tales como cefa-
lea, vomitos, edema de papila, entre otros. Siempre se debe
realizar evaluacion neuroldgica detallada acompanada de
TAC o RNM cerebral inmediata y radiografias simples del sitio
de la derivacion.

Se puede diagnosticar segln los siguientes indicadores®:
aumento del tamano ventricular en el estudio de neuroima-
gen (presente en el 70% de los casos)’, desplazamientos o
fracturas de la derivacion evidenciada en las radiografias
simples, aumento de la presion del LCR y sintomas persis-
tentes (por ejemplo, cefalea, vomitos, letargia) a pesar de
tratamiento apropiado.

Las causas mas frecuentes del mal funcionamiento de la
VDVP son obstruccion del catéter ventricular e infecciones,
presentes en un 5-15%'°.

La resolucion es quirurgica, y en caso de infecciones se
adicionan antibidticos por via intravenosa.

Médula anclada

La médula anclada se refiere al engrosamiento intradural del
filum, el acortamiento o la adhesion a la médula espinal y
una limitacion de movimiento entre la médula espinal y el
conducto raquideo. Estudios de RNM vertebral indican que
estaria presente en aproximadamente el 13-26% de los casos
con mielomeningocele de tipo lipomatoso''.

Los sintomas de médula anclada son inespecificos, siendo
los mas frecuentes: alteracion motora y/o sensitiva que
generalmente comienza de forma progresiva, alteraciones
uroldgicas o anorrectales’?, dolor o exacerbacion de los sin-
tomas ya presentes. En pacientes con esta sintomatologia
siempre se debe excluir como diagndstico diferencial en
pacientes con derivacion ventriculo-peritoneal una disfun-
cién en la misma.

La médula anclada se puede presentar secundaria a
mielomeningocele, lipomeningocele, siringomielia, diaste-
matomielia, lipoma del filum y el filum terminale corto y
engrosado'?.

El diagnostico es clinico, pero debe siempre completarse
el estudio con RNM o TAC de cerebro y RNM de columna ver-
tebral, con el fin de descartar otras causas de compromiso
neurologico.
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Paciente adulto con espina

v ¢ ¢

Convulsiones Compromiso cognitivo, incremento en déficit motor o sensitive Dolor Afectacion
neuropatico cognitiva/
¢ déficit
v v atencional
Cefalea, emesis, convulsiones Alteraciones urinarias/
anorrectales nuevas, dolor
neuropdtico | Escoliosis
A 4
A A 4
Hidrocefalia Mal funcionamiento | | - Estenosis del Médula Hidromielia
de la VDVP canal lumbar anclada
- Siringomielia
‘ - Diastematomielia
A v v
v v A4
Fondo de ojo Fondo de ojo Fondo de ojo TAC o RNM Antidepresivos
EEG, RNM TAC cerebral TAC o RNM cerebral mas RNM trociclicos o IRS
cerebraly RNM de columna cerebral y vertebral Gabapentina o
vertebral seglin vertebral radiografias del pregabalina
se gstlme sitio de la
pertinente derivacion
N v
v v
v v IC Clinica del '%’;‘fﬁg{;ﬂ'a'
IC Neurocirugia dolor/Cuidados si?;olo |’a’
IC Neurologia ¢ paliativos P 9
v + ¢ v v
Terapia Tratamiento Girugia Parches: Psicoterapia
antiepiléptica médico Rehabilgacién capsaicina, Farmacoterapia
segun causa Rehabilitacién lidocaina Opioides| Rehabilitacion

Figura 1

Sospecha clinica y conducta en pacientes adultos con antecedentes de espina bifida con algin tipo de manifestacion

neurolégica.A Niveles de atencion?®: I: Resuelve necesidades de atencion basica y efectlia actividades de promocién de salud,
prevencion y procedimientos de recuperacion y rehabilitacion de la enfermedad. i1: Se refiere a hospitales y establecimientos donde
se prestan servicios relacionados a la atencion en medicina interna, pediatria, gineco-obstetricia, cirugia general y psiquiatria.
m: Se refiere a la atencion de patologias complejas que requieren procedimientos especializados y de alta tecnologia.

El tratamiento es quirdrgico, con posterior neu-
rorrehabilitacion, que consiste en corregir las secuelas
correspondientes al nivel de la lesion neuroldgica y las defor-
midades secundarias a la paralisis o paresia de extremidades
inferiores en caso de que estas estén presentes, ademas de
lograr la mayor independencia posible para el traslado, bipe-
destacion, marcha (con o sin ortesis) y entrenar en el uso de
la silla de ruedas en caso de que sea necesario'*.

Siringomielia

La siringomielia es una enfermedad caracterizada por la
presencia de formaciones quisticas intramedulares prove-

nientes del v ventriculo, tapizadas de células gliales y
dispuestas longitudinalmente dentro de la médula espinal,
pero habitualmente fuera del canal central. Se producen
como consecuencia de malformaciones de la fosa posterior
(Chiari 1) o por anomalias de la unién craneovertebral. La
incidencia de la siringomielia es muy baja, pero es el defecto
mas frecuente asociado a Chiari 1. El 40-75% de los Chiari i
se han asociado a siringomielia’®.

La sintomatologia en los nifios o adolescentes se
manifiesta generalmente como trastorno motor puro
(piramidalismo) o trastorno sensitivo (disociaciéon termoal-
gésica), el cual es menos frecuente.

Requiere tratamiento quirdrgico que incluye coloca-
cion de la desviacion, lisis de adherencias subaracnoideas,
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fenestracion del quiste y aumento de la duramadre. Lamen-
tablemente, los beneficios del tratamiento a largo plazo se
ven en menos de la mitad de los pacientes y el fracaso de
derivacion es comun'®.

Diastematomielia

La diastematomielia fue descrita inicialmente por Oliver en
1837, definiéndolo como la divisidén de la médula espinal en
uno o varios niveles (habitualmente entre T9 y S1), asocian-
dose en ocasiones con un tabique fibroso, cartilaginoso u
0seo entre las 2 hemimédulas.

Es una malformacion medular rara, de la cual el 66%
se presenta asociada a otra enfermedad malformativa
raquimedular’’.

Presenta una prevalencia inferior al 3% de los casos de dis-
rafismo espinal oculto'®, en donde el 80% de estos tiene una
localizacion lumbar y es mas frecuente en el sexo femenino,
en una relacion de 3:1"7.,

Clinicamente se puede presentar con manifestaciones
oseas en el 85% de los casos, tales como'”: hemivértebras,
hipoplasia o agenesia de los cuerpos vertebrales, laminas
bifidas o fusion de laminas, pediculos hipertroficos, apofi-
sis espinosas hipertroficas, estrechamiento o ausencia del
espacio discal. Neurologicas: cono medular bajo, mielime-
ningocele, mielomeningocele, seno dérmico, teratoma y
asociado a siringomielia en el 50% de los casos, y dermato-
logicas presentes en el 30% al 80% de los casos: hipertricosis
a nivel dorsal, lumbar o sacra, angiomas, telangectasias,
lipoma subcutaneo, manchas pigmentadas, hoyuelo sacro,
seno dérmico. También se debe considerar asociado a
hidromielia, malformacion de Arnold Chiari, sindrome de
Klippel-Fiel y lipomas intraespinales'.

El diagnostico de esta enfermedad se realiza mediante
RNM de columna vertebral y su tratamiento es la liberacion
del espolén quirirgicamente.

Hidromielia

La hidromielia se define como la acumulacion de fluido den-
tro del canal central de la médula espinal®.

Clinicamente se presenta con sintomas inespecificos,
tales como escoliosis progresiva, alteraciones uroldgicas,
dolor y déficit motor o sensitivo.

Frente a un paciente con hidromielia la primera con-
ducta es excluir la disfuncion de la derivacion ventriculo
peritoneal o revisarla. Si esto no tiene éxito se sugiere la
liberacion medular quirdrgica asociada a alivio del dolor con
analgésicos y rehabilitacion fisioterapéutica posterior.

Dolor neuropatico

El dolor neuropatico es causado por una lesion o enfermedad
del sistema somatosensorial y afecta al 7-10% de la poblacion
total?’. Es causado por una disfuncion en el sistema ner-
vioso periférico o central sin estimulacion de lo nociceptores
periféricos.

Se ha evidenciado que el dolor neuropatico esta pre-
sente en pacientes con espina bifida, por eso es importante
realizar una cuidadosa evaluacion individual y clasificacion

clinica del dolor para entregar un buen abordaje tera-
péutico; sin embargo, ciertas situaciones especificas que
acompanan a esta entidad (disfuncion cognitiva) puede pro-
vocar dificultades en la obtencion detallada y confiable de
la descripcion del dolor.

Existe poca literatura acerca de la prevalencia del dolor
neuropatico en diferentes situaciones relacionadas a la
espina bifida, sin embargo Werhagen et al., en 2010, en un
estudio en 110 pacientes con EB y dolor neuropatico repor-
tan que este no tiene preferencia de género ni del nivel
neurologico afectado (toracico 10%, lumbar 12%), es menos
frecuente en los pacientes con hidrocefalia (1,7% vs 19% en
pacientes sin hidrocefalia) y mas frecuente en los mayores
de 40 anos (29% vs 3% en adultos jovenes [18-29 afos])®.

En cuanto al tratamiento es recomendable iniciar con
antidepresivos (triciclicos o IRS). Si esto no da resultado se
puede recurrir al uso de gabapentina o pregabalina. En caso
de dolor localizado se ha recomendado la terapia con anal-
gésicos topicos coadyuvantes, como parches de capsaicina
o lidocaina y uso de opioides como ultima linea?.

Convulsiones

La mayoria de los pacientes con espina bifida y convul-
siones tienen alguna enfermedad asociada que explica el
desarrollo de estas; sin embargo, no todos los pacientes con
espina bifida y anomalias cerebrales tienen convulsiones, y
no todas las anomalias cerebrales son epileptdgenas, lo que
sugiere que la epilepsia en pacientes con espina bifida es
multifactorial??.

Por lo tanto, ante la presencia de convulsiones se deben
descartar las causas conocidas de epilepsia, y en caso de un
usuario de valvula ventriculo-peritoneal siempre sospechar
un mal funcionamiento de esta’.

Estenosis del canal lumbar

Se define como una condicién anatémica que incluye un
estrechamiento del canal intraespinal central, lateral y/o
del foramen neural, con la invasion de estructuras neurales
que rodean el hueso y el tejido blando. Consiste en una de las
complicaciones neuroldgicas que ocurren mas tardiamente.

Clinicamente se presenta como dolor lumbar y de las
extremidades inferiores, o dolor radicular con claudicacion
neurogena, como resultado de mecanismos neurovasculares,
excitacion de la raiz del nervio o compresion mecanica del
canal espinal. El dolor desaparece en flexion lumbar o al
permanecer sentado?’.

La resonancia magnética de columna vertebral es la téc-
nica de eleccion para el diagnostico de estenosis del canal
lumbar?#,

El tratamiento depende del compromiso individual. En
caso de compromiso leve, sin déficit neurologico ni afecta-
cion urinaria, la conducta solo es rehabilitadora, con el uso
de ortesis en caso de que sea necesario. En cambio, frente a
compromiso neuroldgico y/o disfuncion de la vejiga la con-
ducta quirlrgica dependera de las enfermedades asociadas
al paciente, donde en la mayoria de los casos se realiza una
laminectomia descompresiva?’.
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Alteracién cognitiva

Las areas principalmente afectadas en pacientes con EB
son la atencion, el movimiento, la percepcion, el idioma,
la aritmética y la memoria de tipo declarativa episddica y
prospectiva®®.

Se ha demostrado también que la mayoria de los pacien-
tes con mielomeningocele tienen una inteligencia normal,
pero algunos presentan dificultad para retener nuevos tipos
de aprendizajes, o para ciertas habilidades ejecutivas, ade-
mas algunos pueden cursar con déficit atencional?®.

Considerando la evidencia disponible al respecto se
infiere que el espectro de afecciones cognitivas depen-
derd de cada paciente y de las enfermedades que este
tenga asociadas, describiéndose que entre el 20-25% de
los pacientes con mielomeningocele tendrian discapacidad
intelectual”’. Ademas, se hace necesario identificarlas pre-
cozmente, para asegurar una buena neuroestimulacion que
posibilite la adquisicion de herramientas que le permi-
tan lograr el maximo desarrollo de las potencialidades del
paciente, permitiendo su mejor desarrollo personal y social.
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