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Resumen

Asistir a pacientes que presentan un meningocele
gigante y en edad adulta es una rareza clinica, debido
en parte a que es una malformacion disrifica con una
incidencia baja y a que el indice de supervivencia de los
recién nacidos con éstas patologias era menor en épocas
anteriores, pese a la benignidad de la malformacion.

Aportamos a la literatura existente los casos de dos
pacientes que nacieron con un disrafismo espinal abierto
y que no fueron operados en su momento, llegando a la
edad adulta con voluminosos sacos meningocutianeos
que tuvieron que ser extirpados, por presentar en el
caso de mas edad, un absceso con fistulizacion sin salida
de LCR que no mejoré con tratamiento topico y anti-
biético. En el otro caso por sospecha de malignizacion
debido a crecimiento progresivo de la malformacion
durante el ultimo afio, endurecimiento de la piel y
dolor.

El estudio anatomopatologico de los sacos rese-
cados demostré la existencia de una degeneracion
carcinomatosa.

En nuestros casos y en los pocos casos encontrados
en la bibliografia parece que la irritacién créonica del
LCR y la existencia de células multipotenciales en el
saco meningocélico pueden favorecer la malignizaciéon
de los tejidos que recubren el mismo.

La posible malignizacion descrita en la escasa lite-
ratura existente, a la que aportamos nuestros dos casos,
sugiere como tratamiento de eleccion la exéresis quirar-
gica de estas lesiones congénitas lo mas precozmente
posible

PALABRAS CLAVE: Meningocele. Espina bifida. Dege-
neracion carcinomatosa. Sarcoma.

Tumoral degeneration occurring over a non-healing
meningocele. Report of two cases
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Summary

A giant meningocelic sac has not been usually des-
cribed in adult patients, due to the fact that it shows a
low incidence and few newborn have survived to date
though the malformation is benign.

We report two cases of patients born with the des-
cribed malformation and who were not operated at
that time, so they reached adulthood with bigger sacs.
They needed surgery to remove the sacs, for a different
reason. The older one had a fistulous abcess but the
LCR did not come out, and it did not improved by the
application of topic and antibiotic treatment. The other
patient showed a progressive growth of the malforma-
tion during the last year, skin hardening and pain.

The histological study of the dried sacs proved the
existence of a carcinomatous degeneration.

In the patients we have treated, it seems that a
chronic irritation of the LCR and the appearance of
multipotent cells in the meningocele may favour the
malignancy of the tissues surrounding the sac.

This possible malignancy, already described in the
bibliography, suggests a prompt elective surgical treat-
ment of the patients with these congenital lesions as
soon as possible.

KEY WORDS: Meningocele. Spina bifida. Carcinomatous
degeneration. Sarcoma.

Introduccion

La placa neural es la estructura embrionaria responsa-
ble de la formacion y desarrollo del sistema nervioso en el
embrion. A lo largo de su desarrollo, esta estructura pasa
por diversas transformaciones hasta convertirse en el tubo
neural y cualquier alteracion durante su cierre conllevara la
aparicion de la espina bifida®'8.

La evoluciéon y desarrollo del eje neural se produce
durante tres fases de la embriogénesis: Fase I 6 de neurula-
cion, fase Il 6 de canalizacion y fase 111 6 de diferenciacion
regresiva; ésta ultima dura hasta el nacimiento.
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El meningocele constituye un tipo de disrafismo espinal
quistico que consiste en un defecto en el cierre de los arcos
vertebrales y distension de las meninges en forma de quiste
conteniendo tinicamente LCR, sin tejido neural en su inte-
rior. Este disrafismo se produce durante la fase de neuru-
lacion, hacia el final de la cuarta semana, y dentro de ésta,
coincidiendo con el cierre del neuroporo posterior, en el dia
26 del desarrollo embrionario®.

Clinicamente se presenta como una tumoracion poste-
rior blanda sobre el raquis, que exterioriza y fija la parte
posterior del saco dural que se encuentra recubierto total o
parcialmente por la piel; puede estar abierto o cerrado.

En algunos casos el meningocele puede acompafiarse
de otras malformaciones del SNC, apareciendo entre otras
la medula anclada, “tigh fillum”, diastematomielia, el quiste
epidermoide, el lipoma y la hidromielia como las mas
comunes. No obstante, las dos malformaciones mas fre-
cuentes ¢ importantes que se asocian a la espina bifida son
la hidrocefalia y la malformacion de Chiari 1153,

La incidencia mundial de espina bifida es de 1-2/1000
nacidos vivos (0'1-02%). La prevalencia en la poblacion
espafiola es de 1'01 por 1000 nacimientos, frecuencia que
puede considerarse como de media-baja'’.

Se ha podido demostrar una incidencia familiar aumen-
tando el riesgo entre un 2-3% si existe antecedente de un
hijo previo con espina bifida, llegando a ser del 6-8% des-
pués de dos hijos afectados. También aumenta en familias
con parientes cercanos que han tenido nifios con disrafismo
espinal, especialmente si son por linea materna, en épocas
de guerra o en periodos de hambre®'”. La transmision
genética corresponde a patrones no mendelianos, probable-
mente de tipo multifactoriales.

Se conocen multiples factores etiologicos y se ha rela-
cionado con estados deficitarios de ac. folico y zinc, con la
hipervitaminosis A y con farmacos teratogénicos, como la
carbamacepina y el ac. valproico. Los sindromes febriles
y virasicos durante el embarazo también se han implicado
como factores de riesgo'®.

El objeto de nuestra comunicacién es mostrar la ten-
dencia a la malignizacion de los tejidos que recubren el
saco meningocélico en los dos inicos pacientes que hemos
encontrado en nuestro centro, portadores del meningocele
en edad adulta. Se ha realizado una buisqueda bibliografica
de casos similares al nuestro y se ha constatado la ausencia
de literatura al respecto.

Material y métodos

Presentamos los casos de dos pacientes adultos, recogi-
dos a lo largo de los 36 afios de historia en nuestro Servicio
Regional de Neurocirugia, que acudieron a nuestras con-
sultas por presentar en los ultimos meses, cambios en los
sacos meningoteliales lumbares de gran tamafio que tenian
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Figura 1. Imagen del bultoma lumbar.

desde su nacimiento. Ninguno antes habia sido tratado
mediante cirugia.

Caso 1

Paciente atendida en nuestras consultas en 1979.

Mujer de 53 afios, madre de 3 hijos que habia realizado
una vida normal.

Desde que nacid, habia convivido con un bulto en
region lumbar que, a pesar del aspecto estético, no limitaba
su actividad diaria habitual y nunca habia tenido manifes-
taciones clinicas. La ausencia de sintomatologia y el riesgo
quirurgico, fueron las causas por las que inicialmente los
médicos no indicaron a sus padres un tratamiento quirur-
gico.

Pasados bastantes afios, tampoco pens6 en resecar su
lesion, tal vez influenciada por el miedo o, simplemente,
porque no lo consideraba necesario.

No relataba enfermedades previas de interés ni recor-
daba haber drenado liquidos por su malformacion.

Durante el ultimo afio notd un crecimiento progresivo
de su lesion, que le obligd a aumentar las tallas en sus
vestidos. Se acompainaba de una sensacion de tension y de
endurecimiento cutaneo, con dolor al comprimirlo cuando
se sentaba o en la cama. Como el dolor progresivamente iba
en aumento y precisaba cada vez de mas analgesia, acepto
que su médico la remitiera a nuestras consultas.

Presentaba una voluminosa masa lumbar com-
pletamente epitelizada de 20 x 15 x 12 cm., discre-
tamente tensa con zonas al tacto mas irregulares y
endurecidas, dolorosa a la presion, sin evidencia de sig-
nos inflamatorios (Fig. 1). La exploracion neurologica
fue normal y los estudios analiticos generales se encontra-
ron dentro de la normalidad.

La radiologia simple de raquis lumbar mostré defecto
de fusion del arco y laminas de L5 y S1. Un estudio
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Figura 2. (4) Mielografia en proyeccion AP: contraste
radiopaco detenido en L3- L4 por la deformidad del saco
dural en la proximidad de la malformacion, defecto de
fusion de LS. (B) Proyeccion lateral oblicuada con defor-
midad de la columna de contraste sin comunicacion con
el saco.

Figura 3. T'A.C. lumbar: Corte axial sobre SI. Defecto
de cierre del arco posterior. Masa en partes blandas que
comunican con el canal raquideo a través de la linea media
posterior.

mielografico puso de manifiesto retencion del contraste
a nivel L3 y L4 por deformidad del saco dural previo al
disrafismo, pero sin continuidad con el saco del bulto (Fig.
2). El estudio de TAC confirmaba este defecto y ponia de
manifiesto la existencia de un tracto de continuidad desde
el canal raquideo con una masa exteriorizada y localizada
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en partes blandas (Fig.3).

Los cambios clinicos comentados obligaron a proponer
a la paciente la necesidad de un tratamiento quirargico, que
acepto.

Bajo anestesia general, se reseco quirirgicamente el
bulto en bloque, confirmandose la existencia de un tracto
duro y fibroso basal que continuaba y se introducia por
linea media a través del defecto espinal. Se seccioné este
conducto en su entrada a nivel de la fascia muscular y, tras
comprobar que no existia fistula, no se considerd necesario
continuar la intervencion. El defecto cutaneo se repard
directamente con la propia piel del saco.

El estudio anatomopatologico indicd que se trataba
de un tejido con componente celular mixto de meningo-
sarcoma y de teratocarcinoma. La paciente fallecié unos
meses después por una neumonia, sin poder precisar su
etiologia.

Caso 2

Paciente remitido a nuestras consultas de neurocirugia
en 2004.

Varén de 72 afios, padre de 2 hijos. Siempre rea-
liz6 una vida sin limitaciones incluida la realizacion
del servicio militar. Nunca, ni de nifio, recordaba haber
tenido molestias relacionadas con su bultoma lumbar.
Conocia como se llamaba y en qué consistia su lesion
desde muy joven; afios mas tarde, al ser valorado en una

revision de rutina laboral, le indicaron de nuevo que su

malformacion consistia en un meningocele L3-L4 con
raquisquisis desde L3 a L5. No recordaba haber tenido
salida de secreciones por el saco.

Por causas semejantes al caso anterior nunca se quiso
operar.

Como enfermedades previas de interés relataba haber
tenido, los 63, afios un cuadro de ACV que dejé como
secuela una ligera hemiparesia izquierda. A los 70 afios
ingres6 de urgencia en el servicio de Neurologia de este
hospital por presentar un cuadro de instauracion subita, de
paraplejia completa, mientras paseaba, con nivel sensitivo
D8-D9. Se realizaron los estudios pertinentes que confir-
maron que se trataba de un proceso isquémico medular, del
cual no se recupero funcionalmente.

Se remitié a nuestro servicio en la fecha ya indicada,
por presentar un cuadro de infeccion abierta con salida de
secrecion purulenta del saco meningocélico de 3 semanas
de evolucion que no habia cedido a la antibioterapia y cui-
dados instaurados en su domicilio. No presentaba ningin
signo de meningismo. En la exploracion se apreciaba un
saco cutaneo en region lumbar con un tamafio de 10 x
6 x 10 cm., abierto con salida de pus, sin salida licuoral
(Fig.4).

Se intent6 de nuevo en nuestro medio un tratamiento
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Figura 4. Imagen del meningocele abierto.

Figura 5. RMN (A) parasagital y (B) axial potenciadas en
T1 de raquis lumbar. Defecto de cierre del arco posterior y
comunicacion del saco dural con una masa exteriorizada
en partes blandas sin contenido neural(s). En el interior del
canal se observa un contenido solido que pudiera tratarse
de un tejido de descamacion o bien de tejido embrionario
Junto con senial de LCR.

conservador con antibioterapia especifica, limpieza y lava-
dos del saco sin lograr ninguna mejoria, por lo que se plan-
teo la reseccion quirurgica del mismo. La radiologia simple
de raquis lumbar mostraba raquisquisis a nivel L3-L4. El
estudio de RNM confirmaba este disrafismo y mostraba un
tracto fibroso que comunicaba el saco dural con una masa
localizada en partes blandas, con exteriorizacion cutanea
(Fig. 5).

Bajo control anestésico general, se reseco quirurgica-
mente el saco malformativo confirmandose la persistencia
de un tracto fibroso en su base que penetraba y continuaba
a través del disrafismo de la linea media hacia el interior. Se
secciono a su entrada sobre la fascia muscular lumbar y tras
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Figura 6. Anatomia patologica: (4) Imagen panoramica
de la lesion con revestimiento externo formado por un epi-
telio pavimentoso queratinizante y revestimiento interno
neoplasico (HE 4x). (B) Neoplasia de aspecto sarcomatoide
formada por células fusiformes y poligonales con niicleos
irregulares y frecuentes mitosis (HE 40x). (C) Células
tumorales positivas para citoquinas (AEI - AE3 40x). (D)
Células tumorales positivas para antigeno de membrana
epitelial (EMA 40x).

comprobar que no existia salida de fluidos, no se continu6
una diseccion intrarraquidea. Qued6 un defecto dérmico
importante que preciso reconstruccion por cirugia plastica,
al no poder utilizar la propia piel del saco.

El analisis anatomopatologico de la pieza extir-
pada, demostro la existencia de un carcinoma de células
escamosas sarcomatoide, secundario a la malignizacion
de un quiste epidermoide malformativo de la disrafia. Un
estudio inmuno-histoquimico revelé marcadores epiteliales
positivos (AE1-AE3 y EMA) (Fig. 6).

Dos meses después presentd evolucion rapida y progre-
siva de cefalea, pérdida de memoria, trastornos de conducta
y diplopia. En los estudios generales no se encontrd inicial-
mente ninguna causa justificable, ni tampoco en estudios
repetidos de neuroimagen. Durante este proceso presento
un cuadro irritativo meningeo afebril, que obligé a realizar
mediante puncion cisternal un analisis de LCR. Su estudio
histopatologico indico la existencia de una siembra celular
carcinomatosa. El deterioro del paciente fue progresivo
falleciendo a los 3 meses de este tlltimo diagnostico.

Discusion

A partir de los afos 70, en la literatura cientifica se
empezaron a publicar series de casos que mostraban posi-
bles asociaciones entre la espina bifida en sus distintas
modalidades y diferentes tipos de tumores.

Es conocida la presencia del meningocele junto a
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tumores dermoides, epidermoides'>?, meningiomas,
neurofibromas, cordomas, condromas, lipomas y en un
alto porcentaje con teratomas. Incluso se conoce un caso
publicado en que coinciden meningocele sacro con un tera-
tocarcinoma intracraneal’.

Existe una agrupacion sindromica catalogada como
Sindrome de Currarino, caracterizada por la existencia
de multiples anomalias caudales congénitas destacando
malformaciones ano-rectales, anomalias del sacro y masas
presacras®*®,

Publicaciones posteriores de los afios 80 sugieren una
relacion del tumor de Wilms (nefroblastoma) con pacientes
afectos de espina bifida oculta o con estigmas cutaneos de
disrafia espinal, pudiendo ser demostrada estadisticamente
a comienzos de la década actual'.

Lateoria mas comun que tiende a explicar estas conexio-
nes tumorales con los casos de disrafia espinal, indica que
la presencia de células multipotenciales del primordio
neural, al ser activadas por los cambios endocrinologicos
en la adolescencia, podrian facilitar la transformacion
maligna de estas lesiones, si no se han extirpado antes de
la edad adulta’. Ademas, la existencia de una irritacion
cronica de la zona por una fistula de LCR puede favorecer
dicha degeneracion.

Los dos casos que aportamos tratan de pacientes que
llegaron a la edad adulta sin haber sido intervenidos de
sus sacos meningocélicos, desconociendo la existencia
de tumores concomitantes con su proceso congénito y no
habiendo tenido fistula licuoral.

En el caso del paciente n° 2 se describe una
malignizacion de un quiste epidermoide malformativo
tras un proceso continuado de infeccion del saco
meningocélico. En la literatura existen casos simi-
lares de transformacion carcinomatosa de lesiones
malformativas ya existentes, siendo caracteristico el
hecho de infecciones repetidas previas y de fistulas
de liquido cefalorraquideo. Concretamente hemos
registrado 5 casos de malignizacién sobre el quiste
malformativo o la lesion acompaiante.

Thorp?' (1967) presenta el caso un varon de 26
anos que desarrolld6 un carcinoma anaplasico sobre
un mielomeningocele con drenaje cronico de LCR. a
través de una fistula dérmica.

Love'® (1968) aporta el caso de un varén de 30
aflos de edad con un meningocele lumbosacro que
debutd con una masa inguinal derecha que correspon-
dia con una metastasis linfatica. La biopsia de la lesion
lumbar alert6 de la presencia de un teratoma maligno
con extensas areas de adenocarcinoma.

Mickle® (1975) publico el caso de una nifia de
11 afnos con meningocele asociado a un lipoma y que
en los Ultimos meses antes de ser intervenida notd un
endurecimiento de esa masa lumbo-sacra. Tras la inter-
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vencion se demostro la existencia de un nefroblastoma

con metastasis linfaticas.

Banerjee' (1977) describe el .caso de un mielo-
meningocele en una mujer de 20 afios que tras su resec-
cién presenta continuas infecciones degenerando al
final los bordes en un carcinoma de células escamosas
con diseminacion retroperitoneal.

Marini'' (1979) relata el caso de un varén de 41
afios que desarrolld un carcinoma espino celular sobre
un pequeilo meningocele con un tracto fistuloso que
drenaba créonicamente LCR. Los estudios de imagen
demostraron invasion de células carcinomatosas por el
espacio subdural hasta la zona peduncular. A los pocos
meses de la reseccion de la lesion, el paciente presento
una lesion nodular inguinal que fue diagnosticada como
metastasis linfatica.

Posteriormente se han encontrado tumores y quis-
tes malformativos asociados a disrafias espinales, pero
sin mostrar una transformacién carcinomatosa del saco
meningocélico.

Llama la atencion el hecho de que todos los trabajos
encontrados sean anteriores a los afios 80. Pensamos
que esto pudiera estar relacionado con los avances en el
diagnostico prenatal y con la posibilidad posterior de inte-
rrumpir el embarazo, asi como también por los avances
quirurgicos de las ultimas tres décadas que nos han permi-
tido tratar a los neonatos afectos de esta patologia.

La evolucion clinica del caso de Mickle tiene muchas
similitudes con nuestro primer caso. Ambos pacientes con-
vivieron perfectamente con sus lesiones hasta que empeza-
ron a notar un aumento de volumen, de consistencia y de
molestias de la lesion, motivos que obligaron a ser interve-
nidos.

En los casos de Thorp y de Marini, la irritacion cro-
nica por parte del LCR sobre la piel a través de su tra-
yecto fistuloso pudiera ser la causante de la degeneracion
carcinomatosa de los tejidos. Estos casos semejan mucho a
la evolucion de nuestro segundo paciente, en el que aunque
nunca existio ni se evidencid comunicacion fistulosa de
LCR, pudo existir en algin momento una entrada de célu-
las carcinomatosas a través del tracto fistuloso que manten-
dria comunicacion con el espacio subaracnoideo espinal.

Conclusion

Con la aportacion de nuestros dos casos intentamos
recordar la tendencia que existe de malignizacion en los
tejidos que recubren el saco meningocélico, aumentando el
riesgo en los pacientes portadores de estas malformaciones
con edades avanzadas.

Sugerimos como tratamiento de eleccion la exéresis
quirurgica de los meningoceles de forma precoz aunque no
fistulicen y sean asintomaticos. En casos concretos como



Degeneracion tumoral en meningocele no intervenido. Descripcion de dos casos.

los cerrados y sin fistula, una estrecha vigilancia de la
lesion seria también una opcion valida.

La presencia de trayectos fistulosos de LCR obligaria
a realizar cirugia y resecciones con amplios margenes de
seguridad en la reseccion del trayecto.
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