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INFORMACION DEL ARTiCcULO RESUMEN

Historia del articulo: Introduccién: El sindrome de médula anclada es una malformacién de la regién caudal de la
Recibido el 15 de julio de 2011 columna vertebral de inicio inhabitual en la vida adulta. Provoca ocupacién de espacio que
Aceptado el 24 de agosto de 2011 compromete raices y médula caudal, resultando en un trastorno variable de la marcha de

progresién lenta y asimétrica.

Palabras clave: Casos clinicos: Presentamos 4 pacientes adultos diagnosticados en el area de Albacete en 2009
Médula anclada con caracteristicas clinicas tipicas, neuroimagen demostrativa, estigmas cutdneos especifi-
Espina bifida cos y electrodiagnéstico confirmatorio de sindrome de médula anclada, asi como evolucién
Estimulacién magnética clinica y tratamiento requerido en todos los casos. En los 4 pacientes realizamos estudio
Columna vertebral de la via motora piramidal mediante técnica de estimulacién magnética transcraneal, apor-
Lipoma tando en todos ellos una buena tipificacién del proceso, incluso en alguno en momentos

incipientes de su desarrollo.
Conclusiones: Presentamos 4 individuos con sindrome de médula anclada de inicio sintoma-
tico en la vida adulta. En todos ellos los estigmas de la piel orientaron en el diagnéstico. La
evaluacién de la via motora mediante electromiografia, y especialmente estimulacién mag-
nética, ayudaron a la caracterizacién, asi como a la diferenciacién de otras enfermedades
que pudieran provocar confusién, en especial enfermedad de motoneurona. La electrofi-
siologia es un instrumento eficiente que puede facilitar el manejo del sindrome de médula
anclada.
© 2011 Sociedad Neurolégica Argentina. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los
derechos reservados.
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Tethered cord syndrome of adult onset: 4 cases. Contributions
of magnetic stimulation in diagnosis

ABSTRACT

Introduction: Tethered cord syndrome is a malformation of the spine start flow uncommon in
adulthood. Root causes commitment and conus medullaris, resulting in a slow and lopsided
variable disorder, especially walking.

Clinical cases: 4 adults with typical clinical features, neuroimaging demonstration, speci-
fic cutaneous stigmata confirmatory electrodiagnostic and developments and treatments.
In every study conducted pyramidal motor pathway by transcranial magnetic stimulation
technique, obtaining a good offense, even in some cases emerging at a time.

Conclusions: We present 4 patients with tethered cord syndrome started in adulthood. All
had skin stigmata. The electromyography and transcranial magnetic stimulation, especially
lumbar showed adequate characterization and differential diagnosis. Electrophysiology is
an efficient exploration and it can facilitate the diagnosis and management of tethered cord

syndrome.

© 2011 Sociedad Neurolégica Argentina. Published by Elsevier Espafia, S.L. All rights

reserved.

Introduccién

El sindrome de médula anclada (SMA) de inicio en la vida
adulta constituye un raro conjunto de manifestaciones resul-
tado de diversas malformaciones regionales de la médula
caudal. Provoca inmovilidad estructural por defecto del cierre
6seo y/ o medular caudal, y la consecuente fijacién de estruc-
turas intracanaliculares, es decir, una médula fija dentro de
una columna en crecimiento. Pueden ser procesos abiertos,
como el meningocele o el mielomeningocele, o cerrados en los
que es habitual encontrar asociados lipomas o quistes dermoi-
des. El mecanismo responsable del dafio neurolédgico reside en
las alteraciones crénicas y progresivas de la irrigacién médulo-
radicular por procesos de elongacién y/ o compresién que
conllevan con el tiempo una disfuncién neuronal regional.

El SMA suele diagnosticarse en la infancia y solo en raras
ocasiones en adultos. Los afectados presentan debilidad pro-
gresiva y amiotrofia asimétrica en piernas, hipoarreflexia, a
veces trastornos sensitivos poco significativos y en algunos
piramidalismo como resultado del conflicto por traccién en
las regiones mas caudales de la médula.

El estudio de cualquier lesién focal de la via piramidal
mediante estimulacién magnética transcraneal (EMT) estd
considerado un método de valoracién funcional motora infor-
mativo. Esto es asi incluso para procesos oligosintomaticos o
en aquellos en los que no se evidencien todavia signos cli-
nicos de enfermedad?>. Los pardmetros mds importantes a
evaluar son latencias, que viene a ser el tiempo transcurrido
entre el estimulo y el musculo diana. Metodolégicamente es
un método simple que consiste en la estimulacién del cor-
tex motor primario en el cuero cabelludo y de la médula
cervical y lumbar en el territorio correspondiente (niveles de
columna vertebral correspondiente). El periodo que se tarda
en recorrer la via piramidal desde el cértex y el punto cer-
vical o lumbar constituye el tiempo de conduccién central
(TCC) cértico-cervical o cértico-lumbar, respectivamente. El
estimulo es indoloro, inocuo y sencillo, lo que convierte esta
técnica, ademas de en muy sensible, en una herramienta de
gran eficiencia.

Presentamos 4 casos de SMA iniciados en la vida adulta en
el area de Albacete (Espana) en el ano 2009 en los que valora-
mos clinica, neuroimagen y neurofisiologia, incluyendo EMT,
y revisamos la bibliografia sobre el tema.

Casos clinicos
Caso 1

Paciente varén de 31 anos, espanol, que acudi6é a consulta
por trastorno progresivo de la marcha con pérdida de masa
muscular en la pierna derecha en los Gltimos tres afos. No
refirié antecedentes familiares o personales de interés. En
ningin momento ha presentado calambres o contracturas
musculares, sintomatologia sensitiva relevante en las piernas,
alteraciones esfinterianas, lumbalgia o cérvico-dorsalgia. En
la exploracién neurolégica las funciones corticales y los pares
craneales fueron normales. Se objetivaron pies cavos, y desde
el punto de vista motor una debilidad importante en la pierna
derecha, en flexién plantar de tobillo-dedos 0-1/ 5 (Medical
Research Council), en flexién dorsal y eversién 3/ 5, en flexién
de rodilla 3/ 5, en extensién de rodilla 4/ 5. Asimismo pre-
senté amiotrofia derecha muy marcada de la regién gemelar,
e importante aunque en menor medida pretibial. Era signifi-
cativa la hiperreflexia de miembros inferiors, con aumento de
area reflexégena, algo mas marcada en la pierna izquierda,
con difusidn llamativa a la extremidad contralateral, asi como
fasciculaciones en la musculatura afectada derecha. El reflejo
cutdneo plantar era bilateralmente indiferente, y no se encon-
traron alteraciones en la exploracién de las sensibilidades ni
tampoco ataxia.

En la piel de la regién sacra, en la linea media, el paciente
mostré un orificio cutdneo del tracto fibroso (fig. 1), hallazgo
que en los primeros exdmenes no fue descubierto. Las reso-
nancias magnéticas nuclear (RMN), craneal y cérvico-toracica
fueron normales. Sin embargo, en la RMN lumbo-sacra (fig. 2)
se aprecié un lipoma de unos 3 cm, posterior a S1-S2, junto
a espina bifida por detrds de S3, con comunicacién de la
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Figura 1 - Clinica: paciente 3.

Izquierda: A unos 3 cm por encima del surco intergliteo en
la linea media presenta una depresién bien delimitada, de
unos 6 mm de diametro mayor, que profundiza 3-4mm,
compatible con hoyuelo atipico en el contexto de
disrafismo espinal. No se observa pelo terminal.

grasa del espacio epidural posterior por un fino trayecto
con la piel, comunicado con el orificio antes descrito sin
evidencia de mielomeningocele. El paciente fue sometido
a tratamiento rehabilitador, tras el cual mejoré de manera
muy significativa, en especial en su funcionalidad motora.
En la actualidad sigue revisiones periédicas en el Servicio de
Rehabilitacién.

Figura 2 - RMN. A, B. Sagital SE T1.Terminacién del cono
medular (flecha) por detras de S1 en un lipoma (*).

B. Sagital SE T1. Espina bifida oculta en S3 (flecha).

C. Sagital SE T2. Terminacion del cono medular por detras
de S1 en un lipoma (*). Canal central dilatado en T12 por
leve hidromielia o mielomalacia (flecha).

Caso 2

Varén de 30 afios, deportista habitual (atletismo), que fue remi-
tido por trastorno progresivo de la marcha y atrofia muscular
de pierna izquierda desde hacia al menos dos anos. El inicio
fue insidioso, indoloro, sin sintomas sensitivos ni esfinteria-
nos asociados. La exploracién neurolégica demostré debilidad
en la flexién dorsal de pie izquierdo 4/ 5 y flexién plantar de
dedos-pie 2-3/ 5 y flexién de rodilla izquierda 4/ 5, arreflexia
aquilea izquierda y evidente amiotrofia plantar y de com-
partimentos pretibial y tibial posterior de pierna izquierda,
y en menor medida de la derecha. No presenté fasciculacio-
nes, piramidalismo o signos de irritacién radicular. El resto de
la exploracién neuroldgica fue completamente normal. En la
RMN se identificé imagen de formacién ovoidea bien delimi-
tada, hiperintensa en secuencias T1, localizada en saco tecal
en su lado izquierdo a nivel L2-L3, correlacionable con lipoma
interespinal, condicionando el aspecto de médula anclada. El
Servicio de Neurocirugia realizé laminectomia y extirpaciéon
de lipoma con desanclaje de filum terminale. En el seguimiento
el paciente manifest6 dolor lumbar y disestesias dolorosas en
la pierna izquierda, pero especialmente no se evidencié recu-
peracién de la flexién dorsal del pie. Los datos clinicos, y en
especial la Gltima resonancia, no permitieron determinar cla-
ramente el éxito del desanclaje. Sigue revisiones peridédicas en
el Servicio de Rehabilitacién.

Caso 3

Mujer de 52 afios remitida por lumbociatalgia crénica bila-
teral y trastorno sensitivo parestésico continuo en la pierna
derecha. La paciente presenté en al menos 4 ocasiones, en los
altimos 5 anos, ciatalgia relacionada con esfuerzos o posturas
y parestesias en la regién latero-distal de la pierna derecha.
Nunca tuvo debilidad, trastorno de la marcha o alteraciones
esfinterianas. En la exploracién neurolégica tan solo se eviden-
ci6 arreflexia aquilea bilateral, sin otro hallazgo de interés. La
RMN mostré médula anclada con lipoma del filum terminale. Se
deseché la cirugia ante la escasa repercusion clinica. Se sigue
su evolucién en consultas externas.

Caso 4

Varén de 34 afios remitido por trastorno progresivo de la mar-
chapor debilidad en la pierna derecha desde hacia varios afos,
y ocasional lumbociatalgia derecha sin parestesias. También
en la regién sacra, al nivel de linea media, se aprecié un
meningocele. En la exploracién neurolégica se objetivé en la
pierna derecha paresia 2/ 5 en flexién de dedos-pie, eversiéon-
inversién, con hipoarreflexia e intensa amiotrofia pretibial y
pedia, asi como marcha en estepaje. La RMN lumbo-sacra asi-
mismo mostré médula anclada con lipoma del filum terminale.
El paciente experimenté mejoria de su cuadro doloroso lum-
bar de manera esponténea, y fue remitido a rehabilitacién con
buena evolucién funcional hasta hoy.

Estudio neurofisiol6gico

En los 4 pacientes se realizé bilateralmente electromiografia
con aguja coaxial en los musculos tibialis anterior, peroneus
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Figura 3 - EM: estudio mediante EM del paciente 2. En el lado izquierdo el lado asintomaitico y en el derecho el sintomaético.
Izquierda: registro en rectus femoris, tibialis anterior, abductor hallucis. Las latencias globales con estimulo en cértex
parasagital eran de 23,5 msg, 32,5 msg y 40,9 msg, respectivamente. Para tibialis anterior y abductor hallucis puede
considerarse una latencia ligeramente patolégica si tenemos en cuenta la altura del paciente (155 cm).

Derecha: 2 primeros registros en rectus femoris, los 2 siguientes en tibialis anterior, y los 2 tltimos en abductor hallucis.

El primer potencial de cada nivel es con estimulo lumbar y el segundo cortical.

El TCC era normal para rectus femoris. El registro sobre tibialis anterior demostraba una importante caida de amplitud,

un TCC prolongado, ademas de la llamativa dispersién y degradacién el potencial cortical. El registro de abductor hallucis
mostraba un potencial con estimulo lumbar de gran amplitud, homogéneo, mientras que el cortical era muy disperso, con
importante pérdida de amplitud y un TCC prolongado también de manera significativa.

longus, tensor de fascia lata, gastrocnemius medialis y late-
ralis, vastus medialis y rectus femoris, y electroneurografia
motora de nervios tibial posterior y peroneal y sensitiva (anti-
drémicos registrados con aguja subdermal) de sural y peroneal
superficial. Asimismo se realizé estudio de la via piramidal
mediante estimulacién magnética registrando en I interosseus
dorsalis, rectus femoris, tibialis anterior y abductor hallucis de
ambas extremidades, estimulando en cértex, regién cervical y
lumbar. Las senales EMG (PEM) fueron amplificadas usando
un XLTEK protektor (2008). Utilizamos, asimismo, un esti-
mulador magnético Magstim 200 (the Magstim Co, Withland,
Dyfed, UK). El coil se situd sobre el vértex con el paciente en
reposo, activando el musculo target no mas de un 20% de su
actividad méxima, determinado con manometria.

En todos ellos se evidencié lesién neurogénica de larga
evolucién, preganglionar y distribucién miotémica, en los
pacientes 2 y 4 sobre todo afectando de manera severa la
raiz L5 unilateralmente, y en los pacientes 1 y 3 la raiz S1 de
manera asimétrica, de intensidad severa en 1y leve en 3. En
todos se objetivd una alteracién segmentaria de la conduc-
cién motora a miembros inferiores, compatible con afectacién
lumbar radicular intracanalicular. Inicialmente comprobamos

la completa normalidad de los pardmetros en el estudio
de la via cértico-espinal registrando en miembros superio-
res. Las caracteristicas lesionales encontradas en inferiores
se caracterizaron por la presencia de dano axonal, definido
especialmente por la pérdida de amplitud del potencial con
estimulo lumbar generado en proximidades de agujero de
conjuncién, asi como del cortical, o muy probablemente
desmielinizantes si el hallazgo predominante fuera un tiempo
de conduccién central prolongado con preservacién del poten-
cial periférico. Los hallazgos encontrados en los pacientes 1, 2
y 4 fueron de ambos tipos, es decir mixtos, y en el paciente 3
més desmielinizantes (fig. 3). Otro dato de interés fue la apa-
ricién de aumentos significativos del tiempo de conduccién
central en otras raices no implicadas clinicamente.

Discusion

Presentamos 4 pacientes con evidencia clinica y radiolégica
de SMA de inicio sintomatico en la vida adulta. El estudio
neurofisiolégico mediante EMG, ENG y EMT en los 4 pacien-
tes confirmé la presencia de dano neurolégico, pero sobre
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todo caracteriz6 la lesién focal radicular y medular caudal,
ademas de descartar otros procesos que pudieran plantear
confusién diagnéstica. La expresién clinica del SMA, en espe-
cial por la debilidad progresiva, las fasciculaciones y los signos
piramidales, puede inducir diagnésticos erréneos como el de
enfermedad de motoneurona (EMN), especialmente impor-
tante por la alarma que suscita. Los datos que obtenemos de
una buena historia clinica y de una exploracién neurolégica
rigurosa, apoyados en la RMN y los estudios electrofisiolégicos,
permiten una diferenciacién bastante rotunda de los dos pro-
cesos. En ese sentido la presencia de estigmas en la piel de la
regién media lumbosacra constituye un signo muy orientativo
de SMA, y que en todos nuestros pacientes estuvo presente.

El diagnoéstico diferencial de SMA incluye EMN, neuropa-
tia hereditaria, plexopatia, neuropatia peroneal y miopatias
distales. En todos ellos la EMG y ENG constituyen instru-
mentos diagnésticos valiosos, probablemente determinantes
en el diagnéstico final. En nuestros pacientes demostramos
denervacién crénica de distribucién miotémica preganglionar,
indicativa de polirradiculopatia lumbosacra de larga evolu-
cién. El estudio de la via motora con EMT objetivéd una
lesién segmentaria asimétrica en territorios caudales médulo-
radiculares, rostrales al agujero de conjuncién, axonal pero
con componente desmielinizante. Todo ello apoyd la loca-
lizacién del proceso en la regién intracanalicular caudal
lumbo-sacra. Las caracteristicas obtenidas son mdas compati-
bles con afectaciones crénicas del sistema nervioso periférico,
en los que los mecanismos mas relacionables son compre-
sién o elongacién mantenidas, asi como isquemia crénica o
repetida.

La RMN, técnica de eleccién en SMA, ofrece datos diagnds-
ticos bien definidos’®. La sensibilidad es tan elevada que en
casos en los que la exploracién radioldgica basal fuera normal
y la sospecha clinica alta, se hace recomendable la realiza-
cién de RMN en prono/supinacién para valorar la movilidad
del cono medular y del filum terminale. Los hallazgos més
habituales son el descenso por debajo de L2-3 y desplaza-
miento posterior del cono medular y del filum contra el plano
dural, asi como la presencia de otras disrafias en el canal sacro
como lipomas, quistes dermoides® o banda fibrosa’. Por el
contrario, la RMN no es una exploracién especialmente renta-
ble en el diagndstico de EMN por su baja sensibilidad, aunque
es una exploracién imprescindible para la diferenciacién de
mielopatia cervical.

La EMT en mielopatias segmentarias se considera un
método de alto rendimiento, més sensible que los potencia-
les evocados somatosensoriales, sobre todo si estan afectadas
regiones antero-laterales de la médula, como ocurre en la
mielopatia cervical osteoartrésica®-10. Permite valorar disfun-
cién en pacientes asintomaticos o con mielopatia incipiente
o subclinica®'?, ayuda a cuantificar® y aporta informacién
sobre el mecanismo fisiopatoldgico®. En general, se acepta
que la EMT en lesiones focales medulares supera en sensibili-
dad los resultados diagnésticos en la evaluacién de disfuncién
motora piramidal segmentaria a la que puede ofrecer la
RMN?. Asimismo, y como ya comentamos, ayuda al diag-
néstico diferencial, especialmente con respecto a EMN. En
EMN pueden apreciarse retrasos en la conduccién motora
piramidal poco significativos, apenas de milisegundos, rela-
cionados con la pérdida de motoneuronas; sin embargo en

enfermedades segmentarias focales piramidales, incluso poco
o nada sintomaticas, muestra retrasos de gran significacion,
habitualmente de algunas decenas de milisegundos, como
ocurrié en nuestros pacientes (fig. 3). La proporcién de axones
danados con respecto a normofuncionantes es el elemento
clave en esta semiologia, de tal modo que pocos axones enfer-
mos provocan poca sintomatologia clinica en el paciente,
y sin embargo mucha semiologia electrofisiolégica en EMT
en funcién de un fendmeno fisico eléctrico denominado
«cancelacién de fase».

En conclusién, el SMA es un proceso de evolucién pro-
gresiva e insidiosa, habitualmente indoloro, que pese a ser
infrecuente en el adulto debe ser tenido en cuenta en tras-
tornos de la marcha por ser una enfermedad potencialmente
tratable. Es por tanto recomendable en estos pacientes un exa-
men clinico exhaustivo, general y neurolégico, que ademas
incluya exploraciones complementarias. La EMT ha demos-
trado ser una exploracién de gran sensibilidad y especificidad
en patologias focales de la via motora cértico-espinal, que
ayuda a una buena caracterizacién de procesos estructurales
segmentarios medulares o médulo-radiculares. En cualquier
caso, y a este respecto, es recomendable un estudio prospec-
tivo amplio que lo corrobore.
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