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Asociacion de diastematomielia con elevacion
congénita de la escdpula y otras anomalias

Descripcion de un caso
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RESUMEN

Se comunica un caso de diastomielia en un varén de 9 afios de edad, a la que tenia
asociada una sobre-elevacion congénita de la escapula Se analizan las caracteristicas cli-

nicas y las consideraciones patogénicas.

Descriptores: Diastomielia y elevacion congénita de la escapula. Elevacion congénita

de la escapula y diastomielia.

SUMMARY

A 9 years-old boy affected of Diastematolyelia and a congenital elevation of the Scapu-
la, with some other anomalies are reported.

Key words: Diastematolyelia and congenital elevatmn of the Scapula. Congenital eleva-
tion of the Scapula and Diastematolyelia.

Introduccion

La elevacion congénita de la escdpula es
una malformacion que, aunque no muy fre-
cuente, es familiar al cirujano ortopédico,
En efecto, desde su primera descripcion por
EULENBURG en 1863 —ampliada por SPREN-
GEL en 1891-, un importante nuimero de
autores, se han ocupado del tema con la su-
ficiente extension (6, 17, 1, 4, 8, 16...), tanto
desde el punto de vista clinico como del tra-
tamiento. .

La diastematomielia es, por el contrario,
una malformacién peor conocida por noso-
tros. Se trata, basicamente, de la existencia
en el conducto medular de dos cordones
medulares, observandose como elemento di-
visor de la médula y las meninges un sep-
tum Oseo, fibroso o fibrocartilaginoso que,
partiendo de la cara posterior del cuerpo

vertebral, se dirige hacia atrds en una longi-
tud variable (fig. 1). _

La asociacion de malformacidn de
SPRENGEL con diastematomielia ha sido
mencionada por varios autores (3, 4, 10),
aunque en sus trabajos no dan ningun signi-
ficado a dicha asociacion, mencionandola
como algo casual. BANNIZA VON BAZAN (2),
en 1979, presenta una revision de 46 pa-
cientes con elevacion congénita de la esca-
pula, de los que 4 padecen una diastemato-
mielia confirmada, ésta puede considerarse
la primera publicacion de la asociacion que
nos ocupa.

En 1980, LASSALE y cols. (11), publican .
un estudio sobre 21 casos de diastematomie-
lia, mostrando uno en el que esta asociada a
malformacion de SPRENGEL. Asimismo, es-
tos autores hacen hincapié en la posibilidad
de asociacion de la diastematomielia con
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FIG. 1.- Division del conducto medular por un septum (a) o, en forma incompleta, por una espicula (b)
(Modificado por Hoob y cols.).

anomalias urinarias —presentando 3 casos en
los que esto ha sucedido—, aunque estas ano-
malias son relativamente banales (1 duplica-
cion ureteral, 1 bifidez piélica y 1 anomalia
en el origen de la arteria renal izquierda).

R. W. HooD (7), en 1980, e indepen-
dientemente LASSALE y cols., muestran la
frecuencia de escoliosis en los pacientes con
diastematomielia, presentando las caracte-

risticas clinicas y el tratamiento de dichas
escoliosis.

FIG. 2.- Clinicamente, es muy ostensible la eleva-
cién de la escdpula derecha. Las flechas sefialan el
limite del angulo inferior de ambos omoplatos.

No hemos encontrado ninguna publica-
cion en lengua espafiola que muestre esta
asociacion. Por otra parte, en el caso que
presentamos, se asocian diastematomielia,
elevacion congénita de la escapula, escolio-
sis y agenesia renal derecha, hecho insélito
hasta el momento al menos de la bibliogra-
fia que hemos consultado.

Descripcion del caso

Se trata de un vardn de 9 afios de edad, visto
por primera vez en nuestro Centro cuando conta-
ba 30 meses, refiriendo entonces los padres la
existencia de una discreta cojera asociada a fallos
ocasionales del miembro inferior izquierdo. En la
primera exploracion del nifio se revela una eleva--
cion de la escapula derecha, siendo posible palpar
el hueso omovertebral. Se aprecia también una
tumoracion lumbosascra de 10 x 4 ¢cm, de consis-

‘tencia eldstica y cubierta de piel normal en su

mitad superior, presentando en la otra mitad un
pequeio nevus angiomatoso.

El pie izquierdo se muestra desviado en equi-
no-varo aductus y, el examen neurologico gene-
ral, muestra discreta atrofia del muslo y pierna
izquierda e hipoestesia en territorio L5 izquierdo.
Los reflejos osteotendinosos y esfinterianos son
normales.

Los antecedentes personales y familiares son
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FiG. 3.— Bifidismo del raquis lumbosacro desde
L2. La flecha sefala la situacién de la espicula.
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FIG. 3 bis.— Los asteriscos sefialan la duplicacién de la placa neural, sefialindose con una flecha la
espicula dsea (que aparece como «elemento divisor).
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FiG. 4.- Urografia intravenosa (izquierda) y aortografia abdominal por técnica de SELDINGER. Se evi-
dencia en ambas la agenesia del rifion derecho.
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F1G. 5.— Radiografia del raquis dorsolumbar, en bipedestacion, mostrando las caracteristicas de la es-
coliosis y su contro! con corsé de Milwaukee.
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normales. El nifio nacié en un Centro Hospitala-
rio, donde se le aprecid la tumoracion lumbar
antes mencionada y se recomendd la interven-
cion, que fue rehusada por sus padres por motivos
no aclarados.

El examen radiologico reveld: (fig. 2).

409
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Ectoblasto.
ﬂ ® ® % Cordolngso‘ IiSh) _

— Elevacion congénita de la escapula derecha. % Endoblasto

- Bifidismo de los arcos posteriores cervicales
bajos y de la columna lumbosacra. Es también
apreciable el osiculo que parte de la cara posterior
del cuerpo vertebral (fig. 3).

— Mieloneumografia gaseosa: Se inyectd con
aire la espina bifida quistica, comprobandose una
duplicidad de la placa neural, que define —junto
con lo anterior- el diagndstico de diastematomie-
lia (fig. 3 bis).

- Tanto en la urografia 1.v., como en el estudio
angiografico realizado posteriormente (fig. 4), se
evidencia una agenesia renal derecha. El rifidn iz-
quierdo se muestra hipertréfico, como compensa-
cidn.,

— En el transcurso de los afios, el nifio va desa-
rrollando una escoliosis (fig. 5), con una curva
dorsal de limites D4-D8 y una curva dorsolumbar
derecha con limites D9-L2. El raquis esta equili-
brado y ambas curvas se controlan bien con corsé
de Milwaukee.

Comentario

Parece demostrada la naturaleza congé-
nita de la diastematomielia (13). Asimismo,
se sabe que las alteraciones embrioldgicas
deben ocurrir entre la tercera y la cuarta se-
mana de gestacion. Sin embargo desconoce-
mos cémo se producen dichos trastornos de
la embriogénesis. Segun recientes estudios
embrioldgicos, la diastematomielia seria el
resultado de un desdoblamiento localizado
de la cuerda dorsal y, puesto que ¢€sta indu-
ce la formacion de la placa neural, la migra-
cion de los esclerotomas y formacidn de los
cuerpos vertebrales, ello explicaria en buena
parte las anomalias asociadas que hemos
mencionado (fig. 6). Sin embargo, la etiolo-
gia exacta de esta malformacion continua
siendo un misterio.

Clinicamente debe de ser sospechada
cuando se asocian una desviacion del ra-
quis, anomalias cutdneas en la linea espinal,
anomalias de los miembros inferiores y, es-

/s

FIG. 6 — Desarrollo embrinlagico de la diastemato-
mielia (tomado de LASSALE y cols.).

pecialmente, si a todo lo anterior se afiade
una elevacion congénita de la escapula.

El diagndstico preciso de diastematomie--
lia se establece mediante radiografias sim-
ples del raquis, mieloneumografia y tomo-
grafia axial computarizada.
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