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RESUMEN

INTRODUCCION: la cifosis congénita es una condicién raramente descrita, especialmente en fetos en el periodo prenatal, y el informe de su
asociacion con la meningomielocele es atiin mds inusual. Este informe de caso describe los hallazgos prenatales de un feto con cifosis congénita
y meningomielocele lumbosacra, destacando la importancia de la evaluacién mediante ultrasonido y resonancia magnética fetal para un
diagnéstico preciso y una planificacion adecuada del tratamiento.

REPORTE DE CASO: una mujer de 35 afios, en su segundo embarazo, fue remitida al servicio de medicina fetal debido a hallazgos sugestivos de
espina bifida fetal. Los exdmenes de ecografia y resonancia magnética fetal revelaron la presencia de una importante cifosis congénita, disgenesia
espinal segmentaria, meningomielocele lumbosacra, hidrocefalia, asi como agenesia del cuerpo calloso y del septum pellucidum. Con base en los
hallazgos observados, se planificé el parto y la cirugia, que se realizé inmediatamente después del nacimiento.

TRATAMIENTO: el tratamiento abarcd la planificacién del parto y la realizacién de una cirugia inmediata para corregir la meningomielocele
identificada en los exdmenes prenatales, con el objetivo de mejorar la calidad de vida y prevenir complicaciones asociadas a las condiciones
diagnosticadas. La paciente también fue sometida a una derivacién ventriculoperitoneal debido a la hidrocefalia.

DISCUSION: se abordé la importancia de la evaluacién conjunta a través de la ecografia y la resonancia magnética fetal para el diagnéstico
preciso de condiciones complejas, como la cifosis congénita asociada a la meningomielocele. Ademds, se discutieron las implicaciones clinicas
y quirdrgicas de estas malformaciones, destacando la necesidad de un manejo multidisciplinario para ofrecer el mejor tratamiento al paciente.
CONCLUSION: el reporte de caso destaca la importancia de la evaluacién prenatal detallada en casos de malformaciones complejas como la
cifosis congénita asociada a la meningomielocele. El uso de la ecografia y la resonancia magnética fetal permitié un diagndstico preciso, ademds
de una planificacién adecuada del parto y del tratamiento quirtrgico, demostrando la relevancia de estos exdmenes complementarios en la
prdctica clinica.
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INTRODUCCION

La cifosis congénita es una condicion caracterizada por
una malformacion que afecta la columna vertebral, mas es-
pecificamente los cuerpos vertebrales, que experimentan un
crecimiento anormal y una angulacion convexa posterior.
Esta condicion puede ocurrir de forma aislada o asociada
con otras malformaciones, como la meningomielocele'. Es
importante destacar que hay pocos reportes en la literatura
de cifosis congénita diagnosticada prenatalmente que mues-
tren los hallazgos identificados mediante ecografia y, espe-
cialmente, resonancia magnética fetal®.

Por lo tanto, nuestro objetivo fue describir los hallazgos
prenatales de un feto con cifosis congénita asociada a menin-
gomielocele, enfatizando las caracteristicas identificadas en
los examenes de imagen, asi como su potencial aplicabilidad
en la practica clinica y quirurgica.

REPORTE DE CASO

La paciente era una mujer de 35 anos, en su segundo
embarazo, que fue remitida al servicio de medicina fetal
debido a un ecografia con hallazgos sugestivos de espina
bifida fetal. Un nuevo examen realizado en nuestro hospital
llamo la atencion por la presencia de los signos de "plata-
no" y "limon", ademas de un cierre anormal de la columna
lumbosacra asociado con una cifosis importante (presen-
tando 61 grados, segun la evaluacion angular realizada en
base a los centros de osificacion de la columna vertebral)
(figura. 1A'y B).
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Figura 1. Ecografia fetal bidimensional y tridimensional (A y B,
respectivamente), realizadas a las 24 semanas de gestacion, evidenciando
cifosis congénita y meningomielocele (ver flechas).

Ademas, habia un importante desvio axial de los miem-
bros inferiores. La resonancia magnética fetal revelo disgene-
sia espinal segmentaria y confirmo la presencia de una grave
cifosis. Ademas, se observo disrafismo posterior asociado
con una coleccion quistica (sugestiva de meningomielocele),
hidrocefalia supratentorial, paralelismo parcial de los ventri-
culos laterales con cuernos occipitales alargados (hallazgos
sugestivos de agenesia del cuerpo calloso) y agenesia del
septo pelucido (figura. 2A). Ademas, hubo una reduccion
considerable en las dimensiones de la fosa posterior, con
estrechamiento del cuarto ventriculo y morfologia anormal
del cerebelo, que estaba desplazado hacia abajo y parcial-
mente herniado en el canal vertebral. Estos hallazgos fueron
compatibles con la malformacion de Arnold-Chiari tipo Il
(figura. 2B).
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Figura 2. Imégenes de la resonancia magnética fetal mostrando cifosis
congénita asociada a meningomielocele (A), ademds de la malformacién de
Arnold-Chiari (B) (ver flechas).

El bebé nacio por cesarea, con un peso de 3.250g, una
longitud de 45cm, un perimetro cefalico de 37cm y pun-
tuaciones de Apgar de 8 y 9 en el primer y quinto minuto,
respectivamente. Se encontro la presencia de un importan-
te defecto 0seo que afectaba la columna lumbar (cifosis),
ademas de una meningomielocele. Ademas, la sospecha de
agenesia del cuerpo calloso que surgio durante el embarazo
fue confirmada mediante resonancia magnética, al igual que
la presencia de pie zambo congénito bilateral.

La paciente fue sometida a cirugia para corregir la me-
ningomielocele al segundo dia de vida. La ecografia cerebral,
realizada en el séptimo dia, mostré hidrocefalia supraten-
torial, con el ventriculo lateral derecho midiendo 2,9cm y
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el izquierdo 3,7cm. También se observo agenesia del septo
pelicido, ademas del hallazgo previamente descrito de age-
nesia del cuerpo calloso. Por lo tanto, se necesito realizar una
derivacion ventriculoperitoneal a los 16 dias de vida.

A los tres meses, el bebé pesaba 4.950g y era alimentado
por sonda nasoentérica. También se encontré que presenta-
ba una laringomalacia. Estaba en uso de traqueostomia y re-
cibiendo oxigenoterapia por Ayre, habiendo experimentado
un episodio de crisis convulsiva.

DISCUSION

Defectos en la formacion de la columna vertebral, como
la cifosis congénita observada en nuestra paciente, pueden
originarse en diferentes fases del desarrollo embrionario,
pero ocurren principalmente durante la gastrulacion y la
neurulacion. Durante el periodo de gastrulacion (en las 2% y
3? semanas de gestacion), se origina la notocorda y forma la
base para el desarrollo del esqueleto axial. En la neurulacion
primaria (en las 3% y 4* semanas), se forma la placa neu-
ral, que surge a partir de la interaccion entre la notocorda
y el ectodermo, ademas de su plegamiento y flexion, para
formar el tubo neural. Este se cierra como una cremallera,
yendo en ambas direcciones’.

La cifosis congénita tiene su origen en una anomalia en la
formacion de la notocorda, lo que lleva a una malformacion
de los cuerpos vertebrales y, consecuentemente, a diferen-
tes angulaciones de la columna. La anomalia vertebral mas
comunmente descrita en asociacion con la cifosis congénita
consiste en la hemivértebra, que generalmente afecta a mas
de un cuerpo vertebral (44%)*.

Tal vez debido a la proximidad y al momento del desa-
rrollo embrionario (aun en el primer mes de gestacion), la
cifosis congénita ha sido descrita en asociacion con defectos
de cierre del tubo neural, como se observo en nuestro feto,
en hasta un 10 a 15% de los casos. A pesar de esto, los in-
formes prenatales similares parecen ser bastante inusuales?.
La cifosis congénita también puede estar asociada con otras
condiciones, que incluyen microsomia hemifacial/espectro
oculo-auriculo-vertebral (sindrome de Goldenhar); sindromes
de Alagille, Jarcho-Levin, Joubert y Gorlin, asi como secuencia
de Klippel-Feil, asociacion VACTERL, trisomia del cromoso-
ma 18 (sindrome de Edwards) y embriopatia diabética?.

La ecografia por si sola es una herramienta prenatal im-
portante, capaz de identificar no solo alteraciones estructura-
les de la columna fetal, sino también cifosis congénita. Ade-
mas, es posible diagnosticar con gran precision alteraciones
asociadas, como defectos de cierre del tubo neural®, como la
meningomielocele identificada en nuestro caso.

La evaluacion de la columna fetal por ecografia se realiza
comunmente mediante el analisis de los centros de osificacion
de las vértebras, que generalmente se observan a partir del
segundo trimestre del embarazo. Estos centros estan ubicados
en dos puntos en los arcos neurales y en uno en el cuerpo
vertebral. Por lo tanto, los principales planos de escaneo utili-
zados para evaluar la columna vertebral por ecografia son el
parassagital, el transverso y el coronal’. La mayoria de los de-
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fectos de la columna vertebral son aparentes entre las 20 y 22
semanas de gestacion. En nuestro caso, las alteraciones fueron
visualizadas por primera vez por ecografia a las 24 semanas, lo
que esta de acuerdo con lo descrito en la literatura®.

Por ecografia también es posible medir el grado de cur-
vatura de la cifosis congénita, utilizando la evaluacion en
el plano parasagital. Con este método, se mide el angulo
formado entre la linea que pasa por el centro de osificacion
del cuerpo vertebral mas proximal de la cifosis y aquella que
cruza el centro mas distal. Otra forma descrita en la literatura
para medir la curvatura de la cifosis congénita es midiendo
el angulo formado entre puntos perpendiculares a las lineas
formadas a partir de los extremos del cuerpo vertebral mas
cefalico y del mas caudal involucrados en la cifosis. Este mé-
todo es analogo al llamado "angulo de Cobb", que se utiliza
para medir el grado de escoliosis fetal. La ecografia también
seria un examen muy confiable para determinar el nivel de
la cifosis congénita presente en fetos’.
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Figura 3. Ilustra los criterios para calcular el angulo de Cobb en la evaluacion
de la escoliosis (Teixeira, R).

Los hallazgos observados en la ecografia que sugieren la
presencia de meningomielocele incluyen el llamado "signo
del limon" (en el que hay superposicion de los huesos fron-
tales del craneo fetal) y el "signo del platano" (resultado de
la curvatura anterior del cerebelo hacia la cisterna magna,
que puede llevar a su obliteracion). La evaluacion ecografica
realizada en nuestro hospital fue capaz de identificar ambos
signos, junto con el defecto de cierre de la columna vertebral
a nivel de la region lumbosacra (meningomielocele) asocia-
do con la anomalia espinal.

A su vez, la evaluacion por RM fetal se ha utilizado de
forma complementaria a la ecografia en diversas situacio-
nes. Sin embargo, como se menciono anteriormente, llama
la atencion la casi inexistencia de articulos cientificos en la
literatura que describan informes prenatales de cifosis con-
génita evaluados mediante RM fetal?. En nuestro caso, esta

evaluacion identifico una disgenesia espinal segmentaria de
la columna vertebral, afectando principalmente el segmento
lumbar, ademas de una grave cifosis asociada a escoliosis.

En los casos de defectos de cierre del tubo neural, como
la meningomielocele presente en nuestro paciente, ya es evi-
dente la importancia del uso de la RM, ya que es superior
y complementaria a la ecografia en la evaluacion de ciertas
anomalias, como la implicacion de las raices nerviosas y la
presencia de la malformacion de Arnold-Chiari observada en
nuestro feto. Esta ultima se caracteriza por una herniacion del
vermis cerebeloso a través del agujero occipital, en direccion
caudal. Se observa mejor mediante cortes sagitales obtenidos
mediante RM fetal. A partir de esto, también es posible de-
terminar el tipo de malformacion de Arnold-Chiari presente,
que en nuestro feto fue de tipo II, que es el mas cominmente
asociado a la meningomielocele8. Otras alteraciones en las
que existe esta aplicabilidad incluyen hernia del rombencéfa-
lo, torsion cervicomedular, pico del tecto, anomalias del cuer-
po calloso y heterotopias®. En nuestro feto, también fue posi-
ble identificar paralelismo parcial de los ventriculos laterales,
con mayor aumento de volumen de sus cuernos occipitales,
hallazgos indicativos de agenesia del cuerpo calloso. Ademas,
se observo agenesia del septo pelucido.

La RM fetal también es muy importante cuando se consi-
dera la cirugia, incluida la fetal, para corregir la meningomie-
locele, ya que ayuda a confirmar el diagnostico y a excluir la
presencia de anomalias asociadas®. Por todas estas razones,
creemos que la evaluacion conjunta, mediante la realizacion
tanto de la ecografia como de la RM, sea lo ideal.

Aunque existen terapias conservadoras, la correccion qui-
rurgica sigue siendo la forma principal de tratamiento de las
anomalias congénitas que afectan significativamente la columna
vertebral, como la cifosis congénita. Su objetivo principal es des-
comprimir los elementos neurologicos y corregir la malforma-
cion. El enfoque quirdrgico a adoptar varia segun la gravedad
del defecto”°. En nuestro caso, el procedimiento quirdrgico se
realizo en el segundo dia de vida. Ademas, posteriormente se
tuvo que realizar una derivacion ventriculoperitoneal debido a
la hidrocefalia secundaria a la meningomielocele.

En cuanto al pronostico, se observa una gran diversidad
en la literatura en cuanto al abordaje del tema. A pesar de
esto, hay descripcion de deterioro de las curvas secundarias y
terciarias de la columna con el crecimiento, en los casos de ci-
fosis congénita. Con el tiempo, esto puede causar lesiones cu-
taneas recurrentes, localizadas en el apice de la cifosis, ademas
de dificultar el equilibrio y la capacidad de sentarse. También
puede haber colapso de la porcion inferior de la caja toracica
sobre las piernas, lo que lleva a compromiso respiratorio®.

CONCLUSION

La cifosis congénita es una condicion raramente descrita
en la literatura en fetos en el periodo prenatal. Ademas, se
observa que casi no hay descripcion de casos evaluados, no
solo por la ecografia, sino también por la RM fetal. Como
hemos visto, este dltimo examen puede servir como com-
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plemento al primero, para una mejor comprension tanto de
la cifosis congénita como de anomalias relacionadas, como
la meningomielocele observada en nuestro feto. En el pre-
sente informe, la RM también ayudo en la planificacion del
parto y de la cirugia a realizarse inmediatamente después.
De esta forma, se destaca la importancia de un enfoque con-
junto, utilizando ambos examenes, con el objetivo no solo
de diagnosticar y mejorar la comprension de la alteracion
presentada por el paciente, sino también de identificar posi-
bles anormalidades asociadas y ofrecer las mejores condicio-
nes de manejo y tratamiento.
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