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RESUMEN

INTRODUCCION. El sindrome de médula anclada es provocado por una fijaciéon anormal de la médula secundaria
a disrafismo espinal. Es una afeccién poco frecuente, de diagnéstico tardio en el adulto, puede confundirse con
otras afecciones. Se caracteriza por manifestaciones neurolégicas deficitarias sensitivas y motoras de miembros
inferiores, deformidades ortopédicas en los pies y estigmas cutianeos. La realizacion de estudios electrofisiolégicos
es de vital importancia en estos casos para demostrar el grado de intensidad de la afectacién nerviosa, asi como su
topografia. Las imagenes de resonancia magnética confirman este diagnéstico.

OBJETIVOS. Mostrar casos con sindrome de médula espinal anclada en edades de aparicion infrecuente, asi como
las alteraciones de los estudios neurofisiologicos en estos casos.

MATERIALES Y METODOS. Presentamos tres casos en los cuales la sintomatologia aparece en la adultez temprana
y se tiene un diagnéstico presuntivo diferente al de médula anclada. A todos estos casos se les realizé estudio de
conduccién nerviosa periférica, potenciales evocados somatosensoriales y electromiograffa de miembros inferiores,
asf como estudios imagenologicos.

REsuLTADOS: Los estudios electrofisiolégicos demostraron afeccién moderada a severa de las estructuras nerviosas
evaluadas y las imagenes de resonancia magnética confirmaron el diagndstico de médula espinal anclada.

Concrusiones. El sindrome de médula espinal anclada es infrecuente en la edad adulta pero debe sospecharse
en pacientes que comiencen con deformidades ortopédicas de los miembros inferiores, de curso progresivo, inde-
pendientemente de la edad de aparicién. Existe afectacion de grado moderado en los estudios electrofisiolégicos,
los cuales contribuyen a detectar el grado de afectacién neuroldgica y su topografia.

PALABRAS CLAVES. sindrome de médula anclada, estudio de conduccion nerviosa, potenciales evocados soma-
tosensoriales, electromiografia, imagenes de resonancia magnética.

(Barbara Aymeé Hernandez Hernandez, Yenisset Carrero Texidor, Fara Luisa Cepero Noriega,
Miguel Martinez Gonzalez. Sindrome de médula anclada en el adulto Acta Neurol Colomb 2010;26:47-??).

SUMMARY

INTRODUCTION. Tethered cord syndrome is due to pathologic fixation of the spinal cord in the spinal canal. It"s an
uncommon disease, it’s diagnosis is very late in adults and can simulate other affections. It presents neurological
manifestations, orthopedics deformities in legs and skin manifestation.

Neurophysiologycal studies are very important in those cases to demonstrate the intensity of nerve affection and
exactly topography. The image studies, in special magnetic resonance image confirm this disease.

OBjECTS. Show cases with tethered cord syndrome in uncommon ages, and abnormalities of neurophysiologycal
studies in those cases.
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METHODS. We show three cases with tethered cord syndrome that appeats in young ages and others presumptive
diagnosis are planted at the beginning of clinical picture.

Nerve conduction study, Somatosensory evoked potentials and Electromiography of lower members and Magnetic
Resonance Images were done to those patients.

REsuLts. Electrophysiologycal studies have showed moderate to severe abnormalities of the nerve structures and
Magnetic Resonance Images confirmed tethered cord syndrome.

ConcLusions. Tethered cord syndrome is uncommon disease in adult but it should be considered in patients that
start with progressive orthopedic deformities of lower members. Electrophysiologycal studies are affected. They
are very useful to evaluate the neurological structure involvement in it.

KEY WORDS. tethered cord sindrome, Nerve conduction study, Somatosensory Evoked potentials, Electromio-
graphy, Magnetic Resonance Image.

((Barbara Aymeé Hernandez Hernandez, Yenisset Carrero Texidor, Fara Luisa Cepero Noriega,
Miguel Martinez Gonzalez. Tethered cord syndrome in adults. Acta Neurol Colomb 2010;26:47-??).

INTRODUCCION

El sindrome de médula espinal anclada (MEA) es
una enfermedad poco frecuente (aparece en el 5%
de la poblacién) y de diagnéstico muy tardio en el
adulto; incluye un grupo de condiciones patologicas
las cuales provocan que el cono medular se encuentre
en un nivel anormalmente bajo y fijo en un estado
de relativa inmovilidad (1-5).

Es provocado por una fijacién anormal de la
médula secundaria a disrafismo espinal (6-10).

Las disrrafias constituyen un conjunto de diferen-
tes anomalias de tejido neuroectodérmico, causadas
por la alteracién de la disyuncién del tubo neural
durante la embriogénesis; también se denominan
defectos del cierre del tubo neural e incluyen fusién
imperfecta, ademas de las estructuras neurales, de
estructuras Oseas y mesenquimatosas de la linea
media (11, 12).

Enla MEA estd dificultada la elongacién normal
de la médula en sentido crineo-caudal durante el
crecimiento, ejerciéndose tensiéon sobre los ele-
mentos vasculo-neurales y produciéndose déficit
neurolégico (11, 12).

Formas clinicas:

— Primaria: en estos casos el filum terminal es
corto y engrosado y constituye la causa de todo el
proceso patoldgico.

— Secundaria: a afecciones como: espina bifida
abierta, lipoma lumbosacro, lipomielomeningocele,
lipomielocele, leptomielolipoma, lipomas del filum
terminal, tumores intraespinales, meningocele (1,

9,10, 13, 14).

Fisiopatopatologia

En promedio el cono medular se localiza entre
L1 y L2 en el adulto normal, igual que en el nifio de
tres meses de vida extrauterina, cuando en el pro-
ceso de ascenso el cono queda detenido o anclado
por malformaciones espinales visibles u ocultas. La
movilidad medular y radicular restringida da lugar
a compromiso de la circulacién sanguinea, produ-
ciendo isquemia nerviosa y disfuncién del meta-
bolismo oxidativo en las interneuronas. Lo mismo
puede ocurrir en los nifios operados de disrafias
espinales en los primeros dias de nacidos, en los
cuales las adherencias cicatriciales impiden el ascenso
de la médula durante el desarrollo ulterior (8, 13-17).

Cuadro clinico

Esta enfermedad tiene un comienzo insidioso
e inespecifico; debe considerarse en el diagnéstico
diferencial de las neuropatias periféricas y de los
sindromes medulares.

Clinicamente esta afeccion se caracteriza pot:

— Manifestaciones neurolégicas deficitarias sensi-
tivas y motoras de miembros inferiores.

— Deformidades ortopédicas en los pies (pie cavo,
pie equino).

— Estigmas cutdneos, que pueden aparecer en un
tercio de los pacientes con MEA. Entre ellos
se encuentran el tumor subcutineo visible en
regién lumbosacra, pediculo sésil, hemangioma,
fosita cutinea, mechoén piloso a nivel de la dis-

rafia (4, 5, 16, 18, 19).

Estas manifestaciones pueden aparecer en el
momento del crecimiento acelerado (entre 8-10 afios)
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o en la edad adulta como resultado de un trauma o
movimiento de flexién exagerado (3, 6, 20-22).

El diagnéstico se basa en la clinica del paciente
y en las imagenes de resonancia magnética nuclear
(RMN) (20). El tratamiento de este sindrome es
eminentemente quirdrgico (13, 19). Entre los exa-
menes preoperatorios se encuentran los estudios
electrofisiolégicos, entre ellos, la electromiografia
de aguja (EMG), el estudio de conducciéon nerviosa
motor y sensitivo (ECN) y los potenciales evocados
somatosensoriales (PESS). Los mismos evaluan la
intensidad de afeccién neurolégica, la topografia,
permitiendo elaborar un pronéstico de recuperacioén
@, 4,7, 11, 15, 18, 23-25). Ademas, en la mayoria
de los casos se utilizan para monitorizar el acto qui-
rargico y evitar una lesién neuroldgica permanente,
que pudiese ocurrir al seccionar raices nerviosas (1,

9,21, 24-26).

Nos proponemos mostrar tres casos clinicos con
diagnéstico de médula espinal anclada con forma
de presentacién atipica en los cuales se tenfa un
diagnéstico presuntivo diferente en un inicio por
su infrecuencia, asi como mostrar el resultado de
la alteracién de los estudios neurofisiolégicos en
€stos casos.

PRESENTACION DE CASOS CLINICOS
Caso clinico 1

Paciente de 17 afios, que hace 7 comienza a
presentar deformidad de miembros infetiores, fun-
damentalmente del izquierdo, lo cual le dificulta la
marcha.

Examen fisico: pies cavos, principalmente el
izquierdo, que también es varo. Dedos en martillo.
Atrofia de la musculatura intrinseca del pie bilateral-
mente, especialmente en el izquierdo.

Reflectividad normal, sensibilidad conservada.

Diagnéstico presuntivo: polineuropatia heredi-
taria.

Rayos X: raquisquisis del sacro, aumento de la
lordosis lumbar, espina bifida S1.

RMN: intensidad de sefiales y morfologia de
los cuerpos vertebrales lumbares normal. Espacios
intervertebrales conservados. Discos intervertebrales

normales. No se muestra protrusiéon ni extrusion
de los discos. No se definen alteraciones de los
agujeros de conjuncién ni de las articulaciones
intervertebrales.

Se comprueba la presencia de médula espinal
anclada, fija, su porcién inferior alcanza el nivel
S1-82, discurriendo en la porciéon lumbar por la parte
posterior del canal raquideo.

El canal raquideo se encuentra aumentado en sus
ejes, fundamentalmente anteroposterior (34 mma la
altura de LL5), dando la impresién de una megacauda.

No se comprueba la presencia de lipomielome-
ningocele.

Conclusiones: médula espinal anclada.

Estudios neurofisiol6gicos

Estudio de conduccion nerviosa motora
(ECNM)

— Prolongaciéon de la latencia de las respuestas
motoras del mediano derecho, velocidad de con-
duccién (VCN) enlentecida en forma moderada.

— Respuesta motora del nervio peroneo profundo
derecho con latencias muy prolongadas, veloci-
dad enlentecida y amplitud disminuida. Ausencia
de respuesta en el izquierdo (Figura 1).

— Respuesta motora de tibial posterior derecho
normal y en el izquierdo latencias muy prolon-
gadas y VCN enlentecida.

Conclusiones:

— Signos de compromiso mielinico marcado en
las fibras motoras del nervio mediano derecho
y del tibial posterior izquierdo.

— Signos de compromiso axonomielinico parcial
severo de las fibras motoras de ambos nervios
peroneos profundos con predominio izquierdo

Estudio de conduccién nerviosa sensitiva

(ECNS): normal.
PESS de nervio tibial posterior: normal.

EMG de miembros inferiores: potenciales posi-
tivos de denervacion aislados al reposo.
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CONSENTIMIENTO.

Potenciales de unidad motora (PUM) mellados
y polifasicos de forma difusa. Patrén maximo de
contraccién aislado en miembro inferior derecho y
a oscilaciones simples (OS) en el izquierdo.

Conclusiones: patrén neurdgeno moderado en
territorio radicular motor 1.4-S1 bilateral, con ligero
predominio izquierdo.

Caso clinico 2

Paciente de 26 afios operado de meningocele a los
4 meses de edad. Hace 4 afios comienza a presentar
dificultad para caminar, deformidad de miembros
inferiores, fundamentalmente del izquierdo (pie
péndulo izquierdo y varo-equino derecho).

Examen fisico: cicatriz quirdrgica en la linea
media de la region lumbar. Pie péndulo izquierdo
y varo-equino derecho. Atrofia de la musculatura
intrinseca del pie bilateralmente, especialmente en
el izquierdo.

Arreflexia osteotendinosa del miembro inferior
izquierdo, sensibilidad conservada.

Diagnéstico presuntivo: deformidad congénita
de miembros infetiores.

Rayos X: signos de espondiloartrosis lumbosacra,
estrechamiento de los espacios intervertebrales.

RMN: signos de espondiloartrosis lumbosacra,
con tendencia a la formacién de nédulos intraespi-
nosos, con estrechamiento posterior de casi todos
los espacios intervertebrales. Por detras del cuerpo
vertebral de L4-L5 se visualiza una imagen de intensi-
dad heterogénea de 54 x 28 mm que comprime pos-
teriormente el saco dural terminal, impresionando
ademds que el cono medular queda anclado una parte
hacia esta imagen, que debe estar en relacién con la
zona de fibrosis del meningocele operado.

Ademas, por detras de L2 se observa también
interrupcién de la grasa peridural, impresionando
atrapamiento de alguna rafz. Todo esto provoca una
dilatacién de todo el saco dural terminal de forma
quistica.

Conclusiones:

— M¢édula espinal o raices ancladas por fibrosis
posquirurgica por el meningocele operado.
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Estudios neurofisiolégicos

Estudio de conduccién nerviosa mototra
(ECNM)

— Prolongacién de la latencia de las respuestas
motoras del mediano derecho, velocidad de
conduccién (VCN) enlentecida en forma ligera.

— Respuesta motora de ambos nervios peroneos
profundos con latencias muy prolongadas, velo-
cidad enlentecida y amplitud muy disminuida
con predominio izquierdo.

— Respuesta motora de tibial posterior con laten-
cias prolongadas y VCN enlentecida de forma
ligera.

Conclusiones:

— Signos de compromiso mielinico ligero de las
fibras motoras del nervio mediano derecho y de
ambos tibiales postetiores.

— Signos de compromiso axonomielinico parcial
severo de las fibras motoras de ambos nervios
peroneos profundos con predominio izquierdo.

Estudio de conduccion nerviosa sensitiva

(ECNS)

Prolongacioén ligera de la latencia de la respuesta
del sural derecho y VCN enlentecida.

Conclusiones:

— Signos de compromiso mielinico ligero de las
fibras sensitivas del nervio sural derecho.

PESS de nervio tibial posterior: ligera prolon-
gacion de la latencia de la respuesta P40 derecha y
del tiempo de conduccién central de ese lado, lo que
traduce trastorno de la conduccion ligera mediada
por fibras mielinizadas gruesas del sistema dorsal-
lemniscal entre la cola de caballo y la corteza del lado
derecho (Figura 2).

EMG de miembros inferiores: potenciales posi-
tivos de denervacién dudosos al reposo.

Potenciales de unidad motora (PUM) normales
en toda la musculatura explorada. Patrén maximo de
contraccién aislado en miembro inferior derecho, a
OS en gemelo izquierdo. Ausencia de actividad con-
tractil voluntaria en tibial izquierdo en el miembro
izquierdo.

Conclusiones:

— Patrén neurégeno marcado en territorio radicu-
lar motor 1.4-S1 izquierdo y ligero en el derecho.

Caso clinico 3

Paciente femenina de 17 afios, con antecedentes
de padecer deformidad en los miembros inferiores
—sin poder precisar desde cuando—, lo cual difi-
culta la marcha.

Examen fisico: Pies varos, dedos en martillo.
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PESS DE NERVIO TIBIAL POSTERIOR DEL CASO 2. NOTESE LA LIGERA PROLONGACION DE LA LATENCIA DE LA RESPUESTA P40
DERECHA, ASI COMO LA ALTERACION DE LA MORFOLOGIA DE LA MISMA. CON CONSENTIMIENTO..
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Hipotonia distal de los miembros inferiores (Figura
3).

Reflectividad normal, sensibilidad conservada.

Diagnéstico presuntivo: Deformidad en miem-
bros infetiores.

Rayos X: malformacion sacra (distrofia del sacro)

RMN:: Intensidad normal de sefiales y morfolo-
gia de los cuerpos vertebrales lumbates. Espacios
intervertebrales conservados. Discos intervertebrales
normales. No se muestra protrusiéon ni extrusioén
de los discos. No se definen alteraciones de los
agujeros de conjuncién, ni de las articulaciones
intervertebrales.

Se comprueba la presencia de médula espinal
anclada, fija, su porcién inferior alcanza el nivel

S1-82.
Malformacién sacra (distrofia del sacro)
Conclusiones:

— Meédula espinal anclada.

Estudios neurofisiolégicos

Estudio de conducciéon nerviosa motora
(ECNM)

— Respuestas motoras de ambos nervios medianos
normales.

DEL cAsO 3. ConN

MIEMBROS
CONSENTIMIENTO.

INFERIORES

— Respuestas motoras de nervios peroneos nos-
males.

— Respuesta motora de ambos nervios tibiales
posteriores con amplitudes muy disminuidas y
resto de los parametros normales.

Conclusiones:

— Signos de compromiso axonal parcial severo
de las fibras motoras de ambos nervios tibiales
posteriores.

Estudio de conduccion nerviosa sensitiva
(ECNS): Normal.

PESS de nervio tibial posterior: respuestas lum-
bares normales bilaterales. Ligera prolongacién de la
latencia de la respuesta P40 bilateral con predominio
izquierdo, asi como del tiempo de conduccién cen-
tral, lo que traduce trastorno de la conduccion ligera
mediada por fibras mielinizadas gruesas del sistema
dorsal-lemniscal entre la cola de caballo y la corteza
bilateral con predominio lado izquierdo.

EMG de miembros inferiores: no se detecta
actividad espontanea.

Potenciales de unidad motora (PUM) mellados
y polifasicos de forma difusa. Patrén maximo de
contraccién aislado en ambos miembros inferiores.

Conclusiones:

— Patrén neurdgeno moderado en territorio radi-
cular motor 1.4-81 bilateral.

DISCUSION

El sindrome de MA es una entidad poco fre-
cuente, pero hay que pensar en ella (1, 9). Nuestro
caso numero 1, por el cuadro clinico y los estudios
electrofisiologicos, fue interpretada como una poli-
neuropatia de posible etiologfa hereditaria. Si no se
hubiese completado el estudio con Rx y sobre todo
con RMN de columna lumbosacra no se hubiese
llegado al diagndstico cotrecto.

Los casos 2y 3 fueron interpretados como defor-
midad ortopédica con afectacién de nervios perifé-
ricos, a pesar del antecedente referido por el caso 2
de haber padecido y sido operado de meningocele.
El estudio de RMN confirmé el diagnéstico de MA.

Sindrome de médula anclada en el adulto




Desde el punto de vista neurofisiolégico, en estos
casos existe una afectaciéon predominantemente
motora y axonomielinica de los nervios periféricos,
fundamentalmente del nervio tibial posterior, que
ha sido el afectado de forma mds constante y con
mayor intensidad.

La afectacion observada no se limita al territorio
radicular posiblemente comprometido por el anclaje
mielorradicular, ya que también existe afectacion de
los nervios de los miembros supetiores.

Al parecer en todos los casos coexisten ambas
entidades (MA y neuropatia periférica) o también el
dafio nervioso periférico pudiese explicarse por una
degeneracion axonal retrégrada. No hemos encon-
trado reportes que justifiquen esta asociacion, pero
al parecer puede ser probable.

Aunque en la practica clinica es una entidad poco
frecuente, debe sospecharse siempre la existencia de
MA ante un paciente que comienza con deformida-
des ortopédicas de los pies en edad del crecimiento
o en la adultez temprana (1, 9, 10, 19, 206). Tiene
gran peso el antecedente de haber padecido o sido
operado de alguna malformacién espinal, asi como
la presencia de estigmas cutineos 5, 14, 24).

Debe realizarse ademas el estudio imagenologico
de RMN, un estudio electrofisiolégico que incluya
ECNM y S de los nervios de las cuatro extremidades,
PESS y EMG para comprobar el estado funcional de
las estructuras nerviosas y demostrar la existencia o
no de compromiso de los nervios periféricos. Este
compromiso, a diferencia del sindrome de MA, no
puede corregirse a través del tratamiento quirargico
sino que necesita ademads un soporte medicamentoso

2,7, 11,15, 18, 21, 22, 23, 25).

De no realizarse el diagndstico oportuno de MA
continua la deformidad ortopédica, ya que la unica
forma de detenerla es el tratamiento quirdrgico, en
el cual, por lo general, se utilizan los estudios elec-
trofisiolégicos en el monitoreo transquirargico (1,
9, 21, 25, 20).

CONCLUSIONES

— El sindrome de médula espinal anclada puede
simular otras afecciones neurolégicas.

— Debe sospecharse este sindrome en un paciente

que comience con deformidades ortopédicas de
los miembros inferiores, de curso progresivo,
independientemente de la edad de aparicion.

— Existe afectacién en grado moderado de los

estudios electrofisiolégicos, los cuales contribu-
yen a detectar el grado de afectacién neurolégica
y su topografia.
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