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Cola humana: lesion rara con disrafismo espinal oculto
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RESUMEN

Los apéndices cutdneos caudales, también denominados colas
humanas, pueden ser clasificados en colas verdaderas y pseudocolas.
Las colas humanas verdaderas son entidades clinicas raras. Los autores
presentan el caso de un recién nacido varén con un apéndice mévil
localizado en la linea media en la regidén sacra revestido por piel, sin
otras alteraciones en la exploracion fisica. La resonancia magnética de
la columna lumbosacra reveld disrafismo espinal oculto, con médula
anclada y lipoma intradural. Sospecha de agenesia renal izquierda en la
semana 32 de gestacién, que se confirmé en la evaluacién postnatal. Se
realizé reseccion quirdrgica del apéndice y el informe histopatolégico
demostro tratarse de cola verdadera. Mantiene seguimiento clinico, sin
déficits neuroldgicos aparentes. La presencia de apéndices cutdneos se
asocia con frecuencia a disrafismo espinal oculto. El papel del pediatra
es excluir la existencia de un disrafismo espinal oculto ante un mar-
cador cutdneo sospechoso para asi prevenir las lesiones neuroldgicas
irreversibles originadas por la médula anclada que estd asociada en la
mayoria de los casos.

ParLaBras CLavE: Apéndices; Colas; Disrafismo; Médula anclada; Li-
poma.

HUMAN TAIL: RARE LESION WITH OCCULT SPINAL DYSRAPHISM

ABSTRACT

Human tails can be classified as either true tails or pseudotails.
True human tails are rare clinical entities. We describe a newborn with
amidline sacral cutaneous appendage. Magnetic resonance imaging of
the lumbosacral area revealed occult spinal dysraphism with tethered
cord and intradural lipoma. Prenatal diagnosis of left renal agenesis was
confirmed on postnatal evaluation. Surgical excision of the appendage
was performed and histopathological examination demonstrated a true
tail. The child recovered uneventfully and has been asymptomatic for 3
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years. Dorsal cutaneous appendages are a marker of underlying occult
spinal dysraphism and requires detailed neuroimaging investigation in
order to prevent irreversible neurological damaged.

Key Worbs: Appendages; Tails; Dysraphism; Tethered cord; Lipoma.

INTRODUCCION

Las colas humanas verdaderas son entidades clinicas ra-
ras y representan un vestigio persistente de una estructura
embrionaria. La presencia de estos apéndices cutdneos se
asocia con frecuencia a disrafismo espinal oculto y a otras
malformaciones, por lo que debe ser realizado un abordaje
multidisciplinar por Pediatria, Neuropediatria y Neurocirugia.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de un recién nacido a término, vardn,
madre sana, embarazo controlado, embarazada suplemen-
tada con 4cido fdlico. Sospecha de agenesia renal izquierda
en la semana 32 de gestacion. Sin historia familiar de en-
fermedad neurolégica o de lesiones cuténeas similares, sin
otros antecedentes patoldgicos. En la exploracidn fisica se
observd un apéndice mévil localizado en la linea media de
la regién sacra revestido por piel, con aproximadamente
8 cm de longitud y 1 cm de didmetro mayor (Fig. 1), mo-
vimientos activos de los miembros inferiores, con reflejo
de prension plantar bilateral y reflejos osteotendinosos de
los miembros inferiores simétricos, sin otras alteraciones
en el examen fisico. Se realizd resonancia magnética de la
columna lumbosacra que revel6 disrafismo espinal oculto,
con posicion baja de 1a médula espinal (médula anclada), que
se extiende hasta S2, nivel donde se encuentra adyacente a
una masa intrarraquidea e hiperintensa que corresponde a un
lipoma intradural que, distalmente a S2, ocupa practicamente
todo el canal sacro (Fig. 2 y 3). Fue confirmada la agenesia
renal izquierda en ecografia postnatal y DMSA. Ecografia
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Figura 1. Apéndice sacro en RN, 8 cm de longitud y 1 cm de didmetro
mayor.

abdominal y ecocardiograma sin alteraciones. Se realiz re-
seccion quirdrgica del apéndice y el informe histopatolégico
demostré una cola verdadera, formada por una epidermis fina
envolviendo tejido graso con vasos y nervios. Se mantiene
seguimiento clinico en la consulta de Neuropediatria cada 3
meses, en las consultas de Neurocirugia y Nefrologia cada
6 meses y control radiolégico anual con resonancia magné-
tica. Actualmente, con 3,5 afios de edad, el nifio presenta
adecuado desarrollo pondoestatural, del perimetro cefélico
y psicomotor, control de esfinteres diurno y nocturno desde
los 3 afios de edad, evacuaciones diarias, y en la exploracion
fisica, no hay deformidad de los pies, ni escoliosis, la fuerza
muscular estd conservada y los reflejos osteotendinosos estdn
presentes y son simétricos.
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Figura 2. Resonancia magnética de la columna lumbosacra (corte
transversal en T1). Disrafismo espinal y médula anclada adyacente a
lipoma intradural.

COMENTARIOS

La piel y el sistema nervioso derivan ambos del ectoder-
mo; esta asociacién embrioldgica explica la razén por la cual
diversas lesiones cutdneas frecuentemente se asocian a disra-

Figura 3. Resonancia magnética de
la columna lumbosacra (plano sagital
en T1, T2 y TIR). Disrafismo espinal
y médula anclada adyacente a lipoma
intradural.
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fismo espinal oculto (DEO), por lo que se llaman marcadores
cutdneos. La mayoria de estas lesiones se encuentran alrededor
de la linea media y en la region lumbosacra y pueden ser la
tinica alteracion, especialmente en el recién nacido, que nos
indique que puede existir un DEO Los apéndices lumbosacros
estdn entre las lesiones cutdneas asociadas con el DEOQU-3.

Los apéndices lumbosacros, también denominados co-
las humanas, normalmente son de pequefio tamafio® y se
asocian con disrafismo espinal en un 60%, con lipoma en un
30% y con médula anclada en un 26%@. No se encontraron
casos descritos en la literatura asociados a agenesia renal,
probablemente por el origen embrioldgico distinto. Las colas
humanas pueden ser clasificadas en colas verdaderas y pseudo-
colas3). Clinicamente estas lesiones son indistinguibles entre
si y es importante distinguirlas dado que tienen tratamiento
y prondstico diferentes®. La cola humana verdadera es una
entidad clinica rara (menos de una centena de casos descritos
en la literatura); representa un vestigio persistente de una
estructura embrionaria existente entre la 4* y la 8* semana
de gestacion® y estd compuesta por un nicleo central con
tejido graso maduro y tejido conjuntivo, vasos sanguineos
pequeiios, haces de fibras musculares y fibras nerviosas, con
capacidad de movimiento espontaneo o reflejo(-. La pseudo-
cola se considera un hamartoma, compuesto por tejido graso
y, ocasionalmente, por cartilago(®.

El DEO comprende una serie de malformaciones prefe-
rentemente de la médula espinal caudal, a veces coexistentes
entre si, la mayoria de ellas asociadas a médula anclada, sien-
do esta la responsable de gran parte de la clinica del DEO.
Entre las malformaciones incluidas en el DEO est4 el lipoma
espinal(-39. Se desconoce la incidencia real del DEO en la
poblacién normal®. En lo que respecta a la prevalencia, se
observa un predominio en el sexo femenino de 2/1 respecto
al masculinot.

La médula anclada es un término tanto clinico como de
neuroimagen que implica la fijacién mecdnica del tejido neu-
ral medular, que impide el ascenso normal del mismo hasta
la que seria su posicion definitiva en D12-L1 a lo largo del
crecimiento®9, El sindrome de la médula anclada, o sindro-
me neuro-uro-ortopédico, refleja la disfuncién de la médula
espinal terminal. Los signos y sintomas pueden estar pre-
sentes desde el nacimiento o pueden no desarrollarse hasta
mds tarde en la vida cuando el crecimiento diferencial entre
la columna 6sea y la médula espinal ocasiona la traccién de
la médula espinal y de las raices nerviosas terminales con la
consiguiente disfuncién neuroldgica que, por lo general, es
lenta, progresiva e irreversible(-39),

Hasta un 30% de los casos de lipoma espinal son asin-
tomadticos en el momento de la evaluacién inicial y més de
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la mitad de los mismos seguirdn siéndolo a lo largo de la
infancia®©.

El paciente con un marcador cutdneo anormal debe ser
evaluado en su contexto general en busca de otras malforma-
ciones. Ante la sospecha de DEO, la imagen por resonancia
magnética es la técnica de eleccidn, pues define con exactitud
la anatomia y situacién del cono medular y la anomalia dis-
réfica, ademds de que descarta otro tipo de patologia, a veces
acompafiante al DEO. La ecografia es un estudio a veces sufi-
ciente para descartar malformacién raquimedular en el neonato
y en el lactante menor de 6 meses, revelando la situacion del
cono medular, asi como masas quisticas o heterogéneas dentro
del canal, pero su menor resolucion anatémica y espacial, que
puede ser de importancia en aquellos casos que requieran
cirugfa, con respecto a la RM es su principal desventaja(!-39).

Después de la reseccién quirtrgica del apéndice, se re-
comienda un examen histopatolégico completo de la pieza
para excluir crecimiento teratomatoso u otras neoplasias®?.

El abordaje del lipoma espinal es fuente de mucha con-
troversia. La mayoria de los cirujanos recomienda vigilancia
clinica estrecha de los niflos asintomdticos o con sintomas
estables, reservando la intervencion de desanclaje de la mé-
dula espinal solo para los nifios con sintomas nuevos o con
sintomatologia progresiva®©.

El papel del pediatra es excluir la existencia de un DEO
ante un marcador cutdneo sospechoso para asi prevenir las
lesiones neuroldgicas irreversibles originadas por la médula
anclada.
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