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PRESENTACION DE CASO

Sindrome lumbocostovertebral. Reporte de un caso

Lumbocostovertebral syndrome. A case report
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Resumen

Introduccién. El sindrome lumbocostovertebral es una anomalia poco frecuente, que afecta a los cuerpos vertebrales,
las costillas y musculos de la pared abdominal, y puede estar asociada a multiples anomalias congénitas. Requiere
un manejo multidisciplinario y tratamiento quirargico temprano para evitar complicaciones.

Caso clinico. Se reporta el caso de un neonato masculino de 10 dias de edad, que present6 desde el nacimiento 2
tumoraciones lumbares derechas, una que aumentaba de tamafio con el llanto, correspondié a una hernia lumbar,
y la otra, a mielomeningocele. En estudios complementarios se evidencié fusidon de costillas, fusién de cuerpos
vertebrales lumbares, sacros (hemivértebras) y defecto de pared abdominal con protrusiéon de contenido intestinal.
Se realizo cierre de la hernia lumbar con refuerzo protésico de pericardio bovino, sin complicaciones.

Conclusion. En defectos extensos, como el que se reporta en este paciente, puede ser recomendable emplear
material protésico. El pericardio bovino aparece como una opcién segura, bien tolerada y eficaz para estos pacien-
tes en particular. Este sindrome es una entidad rara, que amerita un equipo multidisciplinario para la resolucion
quirdrgica temprana y con ello evitar complicaciones.
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Abstract

Introduction. Lumbocostovertebral syndrome is a rare anomaly that affects the vertebral bodies, ribs and muscles
of the abdominal wall, and can be associated with multiple congenital abnormalities. It requires multidisciplinary
management and early surgical treatment to avoid complications.
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Clinical case. The case of a 10-day-old male neonate is reported, who presented from birth 2 right lumbar tumors,
one that increased in size with crying, corresponded to a lumbar hernia, and the other; to myelomeningocele. In
complementary studies, rib fusion, fusion of lumbar and sacral vertebral bodies (hemivertebrae), and abdominal
wall defect with protrusion of intestinal contents were evidenced. The lumbar hernia was closed with prosthetic
reinforcement with a bovine pericardium, without complications.

Conclusion. In extensive defects, such as the one reported in this patient, it may be advisable to use prosthetic
material. The bovine pericardium appears as a safe, well tolerated and effective option for these patients in par-
ticular. This syndrome is a rare entity, which requires a multidisciplinary team for early surgical resolution and
thus avoid complications.

Keywords: hernia; abdominal hernia; lumbar vertebrae; meningomyelocele; congenital abnormalities; syndrome.

Introduccion

El sindrome lumbocostovertebral (SLCV) es una
enfermedad rara, que fue descrito por primera vez
por Touloukian en 1972 ! Esta conformado por
hemivértebras, anomalias costales e hipoplasia
de los musculos de la pared abdominal, que se
manifiesta como una hernia lumbar 3. Se puede
asociar a agenesia renal, hernia diafragmatica,
hernia inguinal bilateral, extrofia de cloaca, hi-
drocefalia, atresia de ano o mielomeningocele, pie
equinovarus y anomalias cardiacas, entre otras *2,

En su primera descripcion, Touloukian referia
como causa un defecto somatico durante la tercera
ala quinta semana gestacional 3. Actualmente la
patogenia aun es desconocida 2. Existe predispo-
sicién por el sexo masculino y en algunos casos se
asocia a diabetes materna .

Para confirmar el diagnostico son de eleccion
la ecografia, la tomografia computarizada (TC) y la
resonancia magnética nuclear (RMN), que ademas
dan informacién sobre el contenido de la herniay
el nivel de afeccién de las vertebras y costillas 7.

Es importante mencionar que el SLCV amerita
unaresolucién quirurgica temprana debido a que,
a medida que el nifio crece, se hace mas dificil la
reparacion y aumenta la posibilidad de complica-
ciones *. Existen reportados menos de 30 casos en
la literatura consultada **.

trauterino, ectasia renal izquierda y criptorquidia.
Al examen fisico presentd pabellén auricular de
implantacién baja, cuello corto, hipertelorismo
mamario, con tumoraciéon de 6 X 4 cm en region
lumbar derecha, blanda, fluctuante, con mancha
hipercrémica de 2 mm a nivel de su base, ademas
de otra tumoracion redondeada, reducible, de 4 x
5 cm, que incrementaba de tamafo con el llanto
(figura 1), genitales con ausencia de testiculos en
bolsas escrotales, campotodactilia en mano dere-
cha y genu varum bilateral.

Caso clinico Figura 1. A: Tumoracién de 6x4 cm blanda, fluctuante,

. , en region lumbar (X) (Meningocele), y masa redondeada,
Masculino de 10 dias de edad, peso 2320 gL que reducible, de 5x4 cm, en flanco derecho,que incrementaba

en la ecografia 6 semanas previas a la cesdrea se de tamafio con el llanto (XX) (Hernia). B: Correlacion clinica
identifico menigocele, retardo del crecimiento in- con la reconstruccion de la imagen tomogréafica.
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La TC de columna report6 multiples altera-
ciones esqueléticas del raquis y la caja toracica,
fusidn de las costillas derechas primera y segunda;
terceray cuarta, 11y 12, ademas costilla 13 acce-
soria derechay costillas 13 y 14 del lado izquierdo,
asi como multiples defectos de fusién de cuerpos
vertebrales lumbares y sacros, escoliosis de con-
vexidad derecha e hidronefrosis renal izquierda
mas megauréter (figura 2).

En la RMN se observé defecto de fusién de
T12 a L2 de aproximadamente 15 x 9 mm, con
protrusion de contenido medular y meningeo, for-
macién quistica de intensidad similar al liquido
cefaloraquideo de aproximadamente 5,2 x 3,3 x
3,8 cm, asi como defecto de la pared abdominal
con protrusion de contenido intestinal.

El paciente fue llevado a cirugia, donde se
observod que el contenido del saco herniario era
intestino delgado y epipldn, y se practicé cierre de
hernia lumbar con sutura a puntos separados de
polipropileno 3/0. Debido al tamafio grande del
defecto y el déficit de las estructuras musculares

Figura 2. Tomografia computarizada de columna donde
se observa fusion de costillas derechas (X), costillas
accesorias (XX), hemivertebras (XXX) en regiéon lumbar
y sacra.

Sindrome lumbocostovertebral

de fijacidn, se decidié reforzar la pared con parche
de pericardio de bovino, que se fijé con sutura
continua de polipropileno 3-0 (figura 3). Se realizé
en la misma cirugia, plastia del mielomeningocele.

El paciente evolucion6 favorablemente hasta el
alta, 5 dias despues del procedimiento, y continu6
sin signos de complicaciones en relacion al parche
protésico utilizado, en el seguimiento de 2 meses.

Discusion
EL SLCV es un conjunto raro de anomalias que com-
promete a las costillas, vertebras y musculos de la
pared abdominal. La hernia lumbar es una anomalia
poco frecuente que representa aproximadamente
1,5 % de los defectos de la pared abdominal, es
congénita en 17 % de los casos y generalmente esta
asociada a otros defectos congénitos 2%, Se localiza
en los tridngulos de Grynfelt (superior), el sitio mas
comun, y de Petit (inferior) 3. La hernia lumbar
suele manifestarse en forma de tumoracion que
incrementa de tamafio durante el llanto o manio-
bras de Valsalva 23,

Los cuerpos vertebrales mas afectados son
las ultimas vértebras dorsales y las primeras
lumbares *°. Las anomalias costales consisten en

Figura 3. Aspectos de la cirugia. A: Cierre simple de
hernia con puntos separados de sutura monofilamento
no absorbible. B: Refuerzo con parche de pericardio de
bovino (X).
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ausencia, hipoplasia o fusion costal y las ultimas
costillas son las méas afectadas °.

Este sindrome puede deberse a una anoxia
transitoria %, ala alteracion de la neurulacion y for-
macion defectuosa de somitas, la diferenciacién en
vértebras, costillas y musculos del tronco 2>, o
alteraciones del mesodermo *. Puede estar asocia-
do con laanomalia VACTREL, que incluye defectos
vertebrales, atresia anal, defectos cardiacos, fistu-
la traqueo-esofagica, anomalias renales, y anoma-
lias en las extremidades 820 también a una hernia
subcostal congénita *.

El SLCV puede estar presente al nacer o no-
tarse antes de los 2 afios de edad 23°. El contenido
del saco herniario sueler ser intestino delgado o
grueso, en la mayoria de los casos 1, mesenterio,
epipldn, apéndice, ciego, estbmago, ovario, bazo
en lado izquierdo ®, o rifién, en raras ocasiones 3.
Predomina en el lado derecho (85,7 %) y en el
sexo masculino °.

El tratamiento consiste en cerrar el defecto de
la pared, que puede hacerse con cierre simple *, o
refuerzo con malla de polipropilene o politetra-
fluoroetileno en defectos grandes 2. La cirugia
debe realizarse de forma temprana, cuando el ta-
mafio del defecto atn es pequefio?, debido a que, el
aumento de tamafio predispone a complicaciones
como incarceracion y estrangulacién 2,

Conclusiones

El Sindrome lumbocostovertebral es una entidad
rara, que puede estar asociado a multiples malfor-
maciones congénitas, que amerita atencién por un
equipo multidisciplinario y resolucién quirtrgica
temprana para lograr una mejor calidad de vida
del paciente. Es de destacar que en los defectos
extensos, como el paciente que se reporta, puede
ser recomendable emplear material protésico. El
pericardio bovino aparece como una opcién se-
gura, bien tolerada y eficaz para estos pacientes
en particular.
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