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Sindrome Lumbocostovertebral Asociado a Mielomeningocele

Lumbo-Costovertebral Syndrome Associated With Myelomeningocele
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Resumen
El sindrome lumbocostovertebral (SLCV) es una anomalia poco frecuente, que afecta a los cuerpos vertebrales, las costi-

llas y musculos de la pared abdominal, que puede ademas estar asociada a multiples anomalias congénitas, requiere un manejo
multidisciplinario y tratamiento quirirgico temprano para evitar complicaciones. Presentacion del caso: Se reporta un caso de
un neonato masculino de 10 dias, que presentd desde el nacimiento 2 tumoraciones lumbares derechas, la una que aumentaba de
tamafio con el llanto que correspondid a hernia lumbar y la otra a mielomenigocele. En estudios complementarios se evidencio
fusion de 1ra y 2da, 3era y 4ta, costilla 11 y 12 derecha, costilla 13 accesoria derecha y 13, 14 izquierda, multiples defectos de
fusion de cuerpos vertebrales lumbares y sacros (hemivértebras), defecto de pared de aproximadamente 1 cm con protrusion
de contenido intestinal, siendo diagnosticado de SLCV asociado a mielomenigocele. Se realizo cierre simple y refuerzo de la
pared con parche de pericardio de bovino y plastia de mielomeningocele, sin complicaciones. Presentamos este caso debido a la
rareza reportada en la literatura. Conclusiones: E1 SLCV es una entidad rara, que amerita resolucion quirirgica temprana para
evitar complicaciones, ademas de un manejo multidisciplinario.
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Abstract
Lumbo-costo-vertebral syndrome is a rare anomaly that affects the vertebral bodies, the ribs and the muscles of the abdo-

minal wall, and multiple additional congenital abnormalities requiring multidisciplinary management and early surgical inter-
vention to avoid complications. Case presentation: A 10-day-old male infant presents with two right lumbar tumors, one that
increased in size with crying consistent with a lumbar hernia, and the other a myelomeningocele. In complementary studies, it
was found that the patient had fusion of the 1st and 2nd, 3rd and 4th and 11th and 12th ribs on the right, a 13th accessory rib
on the right, and a 13th and 14th accessory rib on the left in addition to multiple defects in the fusion of the lumbar and sacral
vertebral bodies, and a 1cm defect in the abdominal wall with protrusion of abdominal contents. The patient was diagnosed with
LCVS with an associated myelomeningocele and underwent a simple closure and repair of the abdominal defect with a bovine
pericardial patch, and plasty of the myelomeningocele without complications. We present this case due to the rarity with which
it is reported in the literature. Conclusions: LCVS is a rare entity that merits early surgical resolution to avoid complications,
in addition to multidisciplinary management.
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Introduccion

El sindrome lumbocostovertebral (SLCV) asociado
a mielomeningocele es una enfermedad rara, que fue des-
crita por primera vez por Touloukian en 1972} esta con-
formada por algunas anomalias incluidas las hemivérte-
bras, anomalias costales, hipoplasia de los musculos de
la pared abdominal manifestado como hernia lumbar??
pero se puede asociar a agenesia renal, hernia diafrag-
matica e inguinal bilateral}® extrofia de cloaca, hidroce-
falia y atresia de ano, mielomenigocele entre otras anoma-
lias®’ En su primera descripcion, Touloukian referia como
causa un defecto somatico durante 3ra a Sta semana ges-
tacional (SG)!? Actualmente la patogenia aun es desco-
nocida y tiene muchas variantes que aun se desconocen,
especialmente aquellas relacionadas con la presentacion
clinica y la predisposicion genética de la misma? Esta, al
igual a otras patologias que no se ven comiinmente, tienen
predisposicion por el sexo masculino, sin que exista infor-
macion adicional de las razones bioldgicas al respecto®

La hernia lumbar, es una anomalia poco frecuente
que representa aproximadamente el 1.5% de los defectos
de la pared abdominal, es congénita en el 17% de los
casos, esta asociada a defectos congénitos®¢ y en algunos
casos a diabetes materna)' se localiza en los triangulos
de Grynfelt (superior), siendo el sitio mas comun y de
Petit (inferior)>* La hernia lumbar suele manifestarse en
forma de tumoracién que incrementa de tamafo durante

el llanto, o maniobras de valsalva?® Los cuerpos verte-
brales mas afectados son las tltimas vértebras dorsales y
las primeras lumbares>

Las anomalias costales consisten en ausencia, hipo-
plasia o fusidn costal y las Gltimas costillas son las mas
afectadas?®

Para confirmar el diagndstico son de eleccién la eco-
grafia, tomografia computarizada (TC) y resonancia mag-
nética (RMN), ademas dan informacion sobre el conte-
nido de la hernia y el nivel de afeccion de las vértebras y
costillas’®

Es importante mencionar que el SLCV es una rara
malformaciéon, que amerita una resolucion quirurgica
temprana debido a que, a medida que el nifio crece se
hace mas dificil la reparacion? Existen reportados, menos
de 30 casos en el mundo desde la primera descripcion en
1972 realizada por Touloukian!?

Caso clinico

Masculino de 10 dias, nacido por cesarea en el hos-
pital Vicente Corral, hijo de madre primigesta BRh+, de
22 afios, se realiz6 6 controles prenatales, 5 ecografias (en
ultima ecografia 6 semanas previas a la cesarea le es diag-
nosticado meningocele, retardo del crecimiento intrau-
terino, ectasia renal izquierda, sindrome malformativo y
criptorquidia (tabla 1), hierro y acido folico desde las 12
SG, vacuna antitetanica 1 dosis, no refiere infeccion de

Tabla 1. Exdmenes complementarios.

Fecha Examen Resultado

4/06/2020 (6 semanas Ecografia Meningocele, retardo del crecimiento intrauterino, ectasia renal izquierda y criptorquidia

previas a cesarea)

20/7/2020 TAC Fusion de las costillas derechas primera y segunda; tercera y cuarta, 11y 12,
ademas costilla 13 accesoria derecha y 13, 14 del lado izquierdo, asi como
multiples defectos de fusiéon de cuerpos vertebrales lumbares y sacros, escoliosis
de convexidad derecha meningocele hidronefrosis renal izquierda

Biometria leucocitos 14500 /uL, Neutréfilos de 64.7%, linfocitos 25.3%, plaquetas 180.000
/uL, hemoglobina 16.3 g/dL, hematocrito 46.5 %

Tiempos TP 11.9 seg, TPT 47.3 seg

Quimica sanguinea glucosa 102 mg/dL, urea 23 mg/dL, creatinina 0.84 mg/dL

Proteinas albumina 3.5 g/dL, globulina 1.2 g/dL

Prueba de toxoplasmosis IgG para toxoplasma positivo, IgM para toxoplasma negativo

23/7/2020 RM Mielomeningocele toracolumbar, defecto de fusién de T12 a L2 de
aproximadamente 15 x 9mm con protrusion de contenido medular y meningeo,
formacién quistica de aproximadamente 5.2 x 3.3 x 3.8 cm, defecto de la pared
abdominal con protrusién de contenido intestinal

03/8/2020 Biometria : leucocitos 8300 /uL, Neutrofilos de 24.2%, linfocitos 60.4%, plaquetas 420.000
/uL, hemoglobina 15.5 g/dL, hematocrito 43.7 %

Quimica sanguinea glucosa 90 mg/dL, urea 12 mg/dL, creatinina 0.31 mg/dL
Proteinas albumina 3.7 g/dL, globulina 1.7 g/dL
Electrolitos Dentro de parametros normales
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vias urinarias y vaginosis, nace a las 37 SG, ruptura de
membranas intracesarea, liquido amnidtico claro, peso:
2,320gr, talla: 42 cm, perimetro cefalico 32 cm, Apgar 7 —
9. Posteriormente al minuto de vida presenta FC < 100 lat/
min se administra un ciclo de UPP con buena respuesta, al
examen fisico presentd asimetria facial, pabellon auricular
de implantacion baja, cuello corto, torax: hipertelorismo
mamario, regiéon lumbar derecha: tumoraciéon de 6x4 cm
blanda, fluctuante, con mancha hipercromica de 2 mm a
nivel de su base, ademas tumoracion redondeada, redu-
cible, de 4 x 5 cm en flanco derecho, que incrementaba de
tamafio con el llanto (figura 1), escoliosis dorso lumbar;
genitales ausencia de testiculos de bolsas escrotales,
hernia inguino escrotal. Extremidades: artrogriposis de
miembro superior, camptodactilia en mano derecha, genu
varum bilateral. En rayos X se observa calcificaciones en
tibia derecha y radio izquierdo, presencia de costillas en
tenedor derecha. En ecografia abdominal: reflujo vesi-
coureteral con gran dilatacion del uréter, pelvis y calices
izquierdos, pérdida de las impresiones papilares y tortuo-
sidad ureteral La TC de columna reporté multiples altera-
ciones esqueléticas del raquis y la caja toracica, fusion de
Iray 2da, 3era y 4ta, costilla 11 y 12 derechas, costilla 13
accesoria derecha y 13, 14 izquierdas, multiples defectos
de fusion de cuerpos vertebrales lumbares y sacros (figura
2), meningocele (figura 3), hidronefrosis renal izquierda
mas megaureter. TC craneo normal. Enla RMN se observo:
mielomeningocele toracolumbar, defecto de fusion de
T12 a L2 de aproximadamente 15x9mm con protrusion
de contenido medular y meningeo con formacion quistica
de intensidad similar al liquido cefalorraquideo (LCR) de

Figura 1. Tumoracion de 6x4 cm blanda, fluctuante, en region lum- Figura 3. A: Cierre de hernia ; B: Plastia de mielomenigocele.

bary masa redondeada, reducible, de 5x4 cm en flanco derecho, que
incrementaba de tamafio con el llanto.
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aproximadamente 5.2x3.3x3.8cm (figura 3), escoliosis
toracica de convexidad derecha (figura 2), defecto de la
pared abdominal de 4.6mm con protrusiéon de contenido
intestinal por el defecto. Las pruebas genéticas mostraron
Cariotipo 46,XY.

Con el diagnoéstico de sindrome lumbocostovertebral
mas mielomeningocele se realizd con enfoque abierto
cierre simple de hernia lumbar con prolene 3/0 y refuerzo
de la pared con parche de pericardio de bovino (figura 4),
plastia de mielomenigocele (figura 5), sin complicaciones.
Se encontr6 defecto de pared de aproximadamente lcm
con contenido intestinal, quiste paravertebral derecho de
6x4cm, defecto del tubo neural de 1.5 cm, sin compro-
miso de raices nerviosas, no salida de LCR. El cultivo de
liquido de contenido de quiste fue negativo.

Evolucion favorable hasta el momento del alta 5
dias después del procedimiento, paciente no acudid a
nuevo control.

Discusién

CEL SLCV es un conjunto raro de anomalias que com-
promete a las costillas, vértebras, y musculos de la pared
abdominal, puede estar asociado con otras multiples anorma-
lidades como mielomenigocele] hernia inguinal, pie equino-
varus, ausencia de rifion, anomalias cardiacas, entre otras>'?

EISLCYV segun Touloukian puede deberse aun defecto
somatico que ocurre durante la tercera a la quinta semana
de la embriogénesis humana por anoxia transitoria produ-
ciendo las malformaciones!?® Segin G. Kumar durante la
tercera a quinta SG existe una alteracion de la neurulacion
y formacién defectuosa de somitas y su diferenciacion en
vértebras, costillas y musculos del tronco?>!* Segiin K.
Harris, este sindrome también puede estar asociado con
la anomalia VACTREL que incluye defectos vertebrales,
atresia anal, defectos cardiacos, fistula traqueo-esofagica,
anomalias renales, y anomalias en las extremidades!>'
Otra teoria es la alteracion del mesodermo a la cuarta SG 'y
ademas se puede asociar a hernia subcostal congénita. Se
han informado 7 casos de esta relacion?

El SLCV puede estar presente al nacer o notarse en
una edad mds avanzada;>* en nuestro caso se manifesto
desde el nacimiento e incluso en la ultima ecografia, 6
semanas antes del nacimiento, ya se evidencio la hernia y
el meningocele. El contenido del saco herniario suele ser
intestino delgado o grueso, mesenterio, epiplon, apéndice,
ciego, estbmago, ovario, bazo en lado izquierdo; rifion en
raras ocasiones? Seglin Rattan, en la mayoria de los casos
el intestino delgado y el intestino grueso son el contenido
del saco herniario? en nuestro caso el contenido fue de
intestino delgado y epiplon.

En un estudio retrospectivo de 15 afios sobre hernia
lumbar congénita realizado por Rattan et ol en India,
encontrd 14 casos y todos asociados con SLCV, el 100%
se presentaron dentro de los primeros 2 afios y se mane-

jaron con cirugia abierta, el 85.7% de casos fueron en el
lado derecho y con predominio en el sexo masculino;® en
nuestro caso también se presentd en un paciente mascu-
lino en el lado derecho y ademas se asocié a camptodac-
tilia en mano derecha, genu varum bilateral, testiculos no
descendidos y mielomenigocele, al igual que en el estudio
reportado por Sengar de 6 casos donde evidencio, aso-
ciacion de este sindrome con pie equino varum, defectos
del tubo neural y testiculo no descendido. En el primer
caso reportado por Touloukian en 1972"!* hubo hidrone-
frosis al igual que en nuestro caso. El tratamiento consiste
en cerrar el defecto de la pared que puede ser con cierre
simple; o refuerzo con malla de prolene o politetrafluoroe-
tileno (PTFE) en defectos grandes?® la cirugia debe reali-
zarse de forma temprana cuando el tamafio del defecto es
pequeiio? debido a que, el aumento de tamafio predispone
a complicaciones como incarceracion y estrangulacion)®
en nuestro paciente se realizo cierre simple y refuerzo con
parche de pericardio de bovino.

Conclusiéon

El sindrome lumbocostovertebral es una patologia
de rara presentacion, que incluye alteraciones en las vér-
tebras, costillas y musculos de la pared abdominal, puede
estar asociada a multiples malformaciones congénitas,
amerita una resolucion quirtrgica temprana de la hernia
con cierre simple o malla en defectos grandes y plastia de
mielomenigocele para evitar complicaciones, y ademas
requiere de un manejo multidisciplinario por la diver-
sidad malformaciones asociadas.
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