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PRESENTACION DE CASO

Meningocele sacro anterior que simula quiste de ovario
tabicado

Anterior sacral meningocele simulating ovarian cyst baffled
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RESUMEN

El meningocele sacro anterior es una rara anomalia genética asociada a
enfermedades del tejido conectivo como el sindrome de Marfan, sindrome de Loeys-
Dietz, la neurofibromatosis tipo 1 y otras. El objetivo del presente trabajo es
presentar el caso de un feto con meningocele sacro anterior, inicialmente
diagnosticado como un gran quiste de ovario multilobulado, en una paciente con
diagndstico de sindrome de Marfan. Se trata de una herniacion del saco dural, a
través de agujeros sacros amplios y deformados por ectasia dural, ocupada
mayormente por liquido cefalorraquideo. La puncién de estas estructuras o su rotura
en el acto operatorio se ha asociado a complicaciones graves e incluso la muerte.
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ABSTRACT

The anterior sacral meningocele is a rare genetic anomaly associated with connective
tissue diseases such as Marfan syndrome, Loeys-Dietz syndrome, neurofibromatosis
type 1 and others. The aim of this paper is to present the case of a fetus with anterior
sacral meningocele, initially diagnosed as a large multilobulated ovarian cyst in a
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patient diagnosed with Marfan syndrome It is a herniation of the dural sac, through
large sacral foramina, and deformed by dural ectasia, occupying mostly by
cerebrospinal fluid. Puncture or rupture these structures during surgery has been
associated with serious complications and even death.

Keywords: dural ectasia; sacral meningocele; Marfan syndrome.

INTRODUCCION

El meningocele sacro anterior es una rara anomalia genética asociada a
enfermedades del tejido conectivo como el sindrome de Marfan, sindrome de Loeys-
Dietz, la neurofibromatosis tipo 1 y otras. Consiste en la herniacion del saco dural a
través de agujeros sacros amplios y deformados por ectasia dural, ocupada
mayormente por liquido cefalorraquideo. La puncién de estas estructuras o su rotura
en el acto operatorio se ha asociado a complicaciones graves e incluso la muerte. El
diagnostico ultrasonografico puede confundirse con un gran quiste de ovario
multilobulado como se presenta en esta comunicacién. El objetivo del presente
trabajo es presentar el caso de un feto con meningocele sacro anterior, diagnosticado
inicialmente como un gran quiste de ovario multilobulado, en una paciente con
diagnostico de sindrome de Marfan.

PRESENTACION DE CASO

Paciente de 32 afios, raza blanca, antecedentes de escoliosis dorso lumbar grave en
la infancia con cirugia correctora de columna y miopia. Menarquia a los 11 anos, un
embarazo y parto fisioldgico a los 28 afios. Se presenta a consulta de nivel secundario
de atencidn por sangrado menstrual abundante, en cantidad y duraciéon, comparado
con su ciclo habitual de tres a cinco dias cada 28 dias aproximados. Refiere sangrado
por al menos 9 dias. Nunca utilizé dispositivos intrauterinos. No hay antecedentes de
patologia ginecoldgica previa. No utiliza farmacos anticonceptivos hormonales.

La hemoglobina (Hb) en urgencias fue de 9,2 g/L. No conoce cifras recientes de Hb.

Prueba de embarazo negativo, se indica ultrasonido ginecoldgico (USG) y legrado de
cavidad uterina con envio de muestra a Anatomia Patoldgica. Los parametros
hemodinamicos eran normales.

El USG informa la presencia de un utero de tamafo normal, con endometrio de 6
mm. No hay fibromas u otras anomalias uterinas. Quiste de ovario de gran tamafio,
tabicado. Con didmetro transverso de uno de los lobulos de 6 cm. Luego del legrado
de cavidad uterina el sangrado disminuye, desaparece al tercer dia, siendo escaso en
el periodo posproceder describiéndolo como "poca menstruacion". En consulta de
seguimiento el informe de Anatomia Patoldgica sefala la presencia de endometrio en
distintos estadios de maduracién, sin otros sefalamientos. Se le comunica en la
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misma que es necesaria la intervencién quirdrgica del quiste de ovario, y es enviada
a consulta preoperatoria.

En la evaluacién preoperatoria el médico anestesidlogo detecta un soplo sistdlico,
motivo por el cual solicita la interconsulta con el especialista cardiovascular.

La paciente es remitida al Servicio Nacional de Cardiopatia y Embarazo procedente
de otra institucion para su evaluacion. El examen general muestra a una paciente de
talla alta para la media en mujeres de nuestro pais (1,80 cm), que presenta pectus
excavatum, cicatriz dorsal por cirugia de columna dorso lumbar previa, hipoplasia
malar, paladar ojival, aracnodactilia, se superponen superposiscién de los dedos
pulgar y mefiique al abrazar mufeca contralateral (signo de Walker-Murdoch
positivo); el dedo pulgar sobrepasa el borde cubital de la mano (signo de Steinberg
positivo) y pie plano.

La auscultacién pulmonar fue normal. Los ruidos cardiacos eran ritmicos. Se encontré
un soplo holosistdlico apical y en borde esternal izquierdo bajo de intensidad III-
IV/VI, con irradiacion a la axila y espacio interescapular izquierdo, era audible con
menor intensidad en toda la regidn precordial, tercer ruido izquierdo, segundo ruido
de intensidad aumentada sin otras evidencias de hipertensién pulmonar. El pulso
venoso yugular era normal. Pulso arterial de amplitud normal y presente en las cuatro
extremidades. La frecuencia cardiaca era de 95 latidos por minuto, y la tension
arterial de 110/70 mmHg. No habia congestion sistémica, aunque si una insuficiencia
venosa en miembros inferiores.

El abdomen era excavado, que permitia la palpacién de pulsaciones adrticas y una
masa indurada en la linea media, hipogastrica, que se asumid correspondia al
promontorio sacro. Ante los hallazgos de regurgitacion mitral (RM), antecedente de
escoliosis y resto de las caracteristicas esqueléticas se plantea el diagnédstico de
Sindrome de Marfan (SM). Teniendo en cuenta que entre los criterios mayores para
el diagnédstico se encuentran la ectasia dural y el reporte de casos de meningocele
comunicados en estos pacientes, se replantea el diagndstico de tumor quistico del
ovario y se indican un ecocardiograma para evaluar la etiologia y severidad de la
regurgitacion mitral y afectacién aortica, ademas de tomografia axial computarizada
(TAC) lumbosacra. El ecocardiograma mostré una RM severa de 11 cm? de area del
jet regurgitante, secundaria a prolapso de ambas valvas mitrales. La raiz de la aorta
tenia un didmetro normal, sin diseccion. La TAC de columna lumbosacra mostro la
presencia de protesis metalicas, rotacion de los cuerpos vertebrales, ectasia dural
(ED) (Fig. 1), y meningocele sacro anterior (Fig. 2 y 3) que protruyen a través de
agujeros sacros dilatados derecho e izquierdo.

La figura 1 muestra un corte axial del sacro a nivel de S1, donde se aprecia un
ensanchamiento del canal espinal, con deformidad del cuerpo vertebral, y
afinamiento de la lamina. El didmetro transverso fue de 76,8 mm, superior al
didmetro vertebral. En la figura 2 se observa un corte sagital de columna lumbosacra
donde se aprecia una masa con densidad similar al contenido del saco dural, anterior
al sacro, redondeada, en contacto con el fondo uterino, cuyos bordes estan bien
definidos (flechas blancas), que protruye a través de un agujero sacro dilatado vy
deformado (flecha negra). Obsérvese que la distancia entre el borde anterior del
cuerpo vertebral de L5 a la pared abdominal es de solo 6 cm. La distancia del borde
anterior del meningocele sacro a la pared abdominal es de 7 cm. La figura 3 revela
la presencia de meningocele sacro anterior bilateral, el corte coronal muestra que la
protrusion del saco dural ocurre por ambos agujeros sacros (izquierdo y derecho),
gue tienen un diametro transverso de casi 3 cm, y es la razén por la cual se planteaba
la presencia de imagen quistica lobulada o tabicada. El meningocele sacro derecho,
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gue en esta proyeccidon se observa de mayor tamafio que el izquierdo, estd en
contacto con la pared posterior del Gtero. La figura 4 muestra un cuerpo vertebral en
posicidon superior con menor deformacion, y un canal espinal sin ectasia relevante.
Notese que de la pared anterior del abdomen al borde anterior del cuerpo vertebral
hay una distancia de solo 5 cm, lo que explica que es facil en un abdomen tan
excavado palpar en la exploracion estructuras 6seas, que pueden confundirse con
otras tumoraciones pétreas pélvico abdominales.
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Fig. 1. Tomografia computarizada sin contrate de columna lumbo-
sacra. Corte axial a nivel de S1. Ectasia dural con dilatacion del
canal espinal, deformidad del cuerpo vertebral v afinamiento de la
lamina.,
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Distancia:

Distancia: 73,0 mm

A

Fig. 2. Tomografia computarizada sin contraste de columna lumbosacra. A) Corte
axial. Se aprecia dilatacion y ensanchamiento de los agujeros sacros con protrusion
bilateral del saco dural (meningocele). B) Corte sagital. Meningocele sacro anterior,

en contacto con el fondo uterino (flechas blancas), que protruye a través de un
agujero sacro (flecha negra).

Fig. 3. Tomografia computarizada sin contrate de columna lumbo-
sacra, corte coronal. Meningocele sacro anterior bilateral, con pro-
trusidn a través de los agujeros sacros derecho e izquierdo. El de-
recho se encuentra en contacto con la pared posterosuperior del
Utero,
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Distancia: 56,7 mm

Fig. 4. Tomografia computarizada sin contrate de columna lumbo-
sacra. Corte axial. Canal medular a nivel de LS con menor deformi-
dad vy dilatacidn con respecto a los niveles inferiores ya mostrados.

DISCUSION

El primer reporte de meningocele sacro anterior (MSA) data del 1837, y hasta la
fecha se han comunicado alrededor de 300 casos.!3 Se caracteriza por la herniacion
de la dura madre hacia la pelvis, a través de los agujeros sacros, que se encuentran
dilatados y deformes, por erosidn e hipodesarrollo de sus segmentos.3 El saco
meningeo se encuentra ocupado por liquido cerebro espinal. La ectasia dural (ED)
puede ocurrir a cualquier nivel; sin embargo, es mas frecuente en la regidn
lumbosacra por el peso de la columna liquida espinal. 24> Se ha planteado que las
ondas de pulso del liquido céfalo raquideo pueden contribuir a la dilatacién de la dura
madre debilitada.®” Aunque pudiera ser esporadica, la ED es frecuentemente
observada en trastornos del tejido conectivo como el Sindrome de Loeys-Dietz, la
neurofibromatosis tipo 1, SM, Ehlers-Danlos, y otros.!*> Hasta el presente no hay un
método estandarizado para el diagndstico de ED, aunque se han propuesto algunos
procedimientos cuanti y cualitativos.®® El meningocele sacro anterior puede contener
en su interior elementos neuronales.! 3>

En nuestro caso, las alteraciones descritas se observaron en una paciente con
diagnostico de Sindrome de Marfan. Desde la primera descripcion de Antoine Marfan
de la enfermedad en 1896, se hace referencia a la ED.° Hoy se mantiene como uno
de los criterios de peso para el diagndstico de SM, y a pesar de la alta prevalencia
descrita (60-92 %),?” raras veces es diagnosticada por la necesidad de técnicas de
imagenes costosas. Una parte de los casos cursa de forma asintomatica, en otros se
reportan sintomas y signos muy variados. Los sintomas compresivos son frecuentes,
causan constipacion y trastornos urinarios, dismenorrea, dolor lumbar, y cuando se
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comprimen raices nerviosas ciatalgia, disminucion del tono del detrusor de la vejiga
y esfinter rectal.>7:1® Hay multiples reportes de cefalea por hipotensién intracraneal
en la posicion de bipedestacion, acompafiada de nauseas y vomitos, y alivio con el
decubito. Incluso se han descrito episodios sincopales con la bipedestacién. El
mecanismo fisiopatoldgico propuesto es la hipotensidon del liquido céfalo raquideo
secundaria al llene de los sacos herniados cuando se incorpora al paciente.?7/11

El MSA representa hasta 5% de las masas retro rectales.®> Generalmente se
diagnostica entre la segunda y tercera décadas de la vida. Con frecuencia es
confundido con quistes de ovarios, por su localizacion pélvica y contenido
liquido.21213 | os pacientes con SM estan en un riesgo mayor de meningitis por
patdégenos abdominales por la cercania de los meningoceles y el intestino. Se han
comunicado casos fundamentalmente de meningitis por E. Coli.'* Puede ocurrir
fistulizacion o menos frecuente la rotura de un MSA, sobre todo después de un
traumatismo. La puncion de un MSA o su diseccién durante la cirugia puede traer
consecuencias muy graves e incluso la muerte. 271314 Después de la cirugia espinal
o traumatismo pueden desarrollarse pseudomeningoceles. En este caso, es mas
frecuente que aparezcan en localizacidon posterior, y aunque son quisticos, cuyo
contenido corresponde a liquido céfalo raquideo, sus paredes no estan formadas por
la dura madre, sino por tejidos blandos que rodean la columna.”’

En pacientes con fenotipo Marfan, o que sugiera otra anomalia de tejido conectivo
como las mencionadas, es necesario el examen detallado y la utilizacién de técnicas
imagenoldgicas que permitan diferenciar el origen de masas quisticas presacras,
como el quiste de ovario, quiste neuroectodérmico, duplicacién rectal, teratoma
sacrococcigeo, quiste perineural, y el MSA. En caso de este Ultimo, como se
menciond, la puncién o disecciéon de estas estructuras puede tener consecuencias
fatales para el paciente.

También el &mbito obstétrico donde con frecuencia se utiliza la analgesia o anestesia
neuroaxial, el conocimiento de la anatomia vertebral y espinal es necesaria en
pacientes con SM. La deformidad vertebral puede hacer técnicamente imposible la
analgesia adecuada. La puncion de un saco meningeo puede traer graves
complicaciones. El primer reporte de anestesia espinal inadecuada en dos gestantes
con SM lo realizé Lacassie'* en 2005, desde esa fecha se han comunicado casos
semejantes. Por el contrario hay evidencias de administracion exitosa de anestesia
neuroaxial en gestantes con sindrome de Marfan y ectasia dural.!®

El diagndstico correcto, la utilizacion de imagenes combinadas, y el conocimiento de
la anatomia y particularidades de cada paciente, hacen posible su mejor tratamiento,
y evitan complicaciones que pueden ser fatales.
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