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Sindrome de Brown-Séquard progresivo secundario a
hernia medular idiopatica: correlacién clinicorradioldgica

y quirirgica

Enrique Urculo-Barefio, Juan José Poza-Aldea, Josean Larrea, Mikel Armendariz, Alex Elua, Nicolds Samprén,

José Undabeitia

Introduccidn. La hernia medular idiopatica es una patologia infrecuente que cursa clinicamente con una mielopatia pro-
gresiva, la mayoria de las ocasiones en forma de sindrome de Brown-Séquard. Su base anatémica es un defecto dural por
el que se incarcera progresivamente una porcion del cordén medular anterior. La resonancia magnética y la mielotomo-
grafia demuestran un acodamiento medular en ‘tienda de campafia’ hacia la cara anterior del estuche dural, a nivel dor-

sal medio fundamentalmente.

Caso clinico. Varén de 37 afios, diagnosticado de hernia medular idiopatica e intervenido quirdrgicamente mediante una
técnica propia; se demuestra su correlacién neurorradioldgica, anatomoquirdrgica y evolutiva.

Conclusidn. El tratamiento debe ser individualizado, pues no existe una técnica quirtrgica universalmente establecida.

Palabras clave. Herniacién medular espontanea. Microcirugia. Mielopatia. Sindrome de Brown-Séquard.

Introduccion

La hernia medular idiopatica es una rara entidad
clinica causante de mielopatia progresiva, descrita
por primera vez en 1974 por Wortzman et al [1].
Su base anatémica es un defecto meningeo situado
en la cara anterior del saco dural. Su localizacién
mads frecuente es dorsal (entre D3 y D8) en la linea
media o paramedial, por la que se extruye una por-
ciéon de la cara anterior medular [2]. El origen del
defecto dural se desconoce, aunque se ha descrito
en relacién con diferentes causas, como traumatis-
mos, hernias discales, inflamaciones y defectos con-
génitos [3].

El cuadro clinico es lentamente progresivo, a ve-
ces estable. Puede presentar en ocasiones sintomas
inespecificos, inicialmente atribuidos a otros apara-
tos, que hacen retrasar el diagnostico hasta el co-
mienzo de una clinica medular. La clinica mds habi-
tual es en forma de sindrome de Brown-Séquard
[4]. El avance en las técnicas de neuroimagen, y fun-
damentalmente en la resonancia magnética (RM),
ha permitido su diagndstico, por lo que durante es-
tas ultimas décadas han aumentado los casos clini-
cos publicados, y es una causa de reconocido incre-
mento de mielopatia dorsal [5]. Su baja frecuencia
hace que la mayor parte de los casos descritos en la
bibliografia sean casos aislados o series pequeias, y
son pocos los articulos que retinen una casuistica

suficiente para establecer conclusiones definitivas o
instituir técnicas quirargicas. En un reciente meta-
analisis, Groen et al [4] revisan un total de 127 ar-
ticulos con 234 pacientes entre 1974 y 2018 con
hernia medular idiopatica intervenidos quirtrgica-
mente, que, junto con sus 12 casos, hacen un total
de 246. En su estudio, evaltian los factores pronds-
ticos y los resultados quirdrgicos.

La indicacién quirdrgica debe realizarse en los
pacientes sintomaticos con clinica mielopatica pro-
gresiva. Los objetivos del tratamiento quirurgico
son fundamentalmente dos: reduccion herniaria y
prevenir la reherniacion. Para ello se han descrito
diferentes técnicas quirtdrgicas, que pueden clasifi-
carse en tres tipos: reparacion primaria del defecto
dural, recubrimiento con sustitutivo dural del de-
fecto y ampliacion del defecto dural. Esta cirugia no
estd exenta de riesgos y, aunque una gran mayoria
de los pacientes intervenidos mejora su déficit neu-
rolégico (73%), un 20% lo mantiene y un 7% empeo-
ra; se han descrito casos de reintervenciones por re-
cidiva herniaria y por cefalea ortostatica secundaria
a fistula del liquido cefalorraquideo en el espacio
extradural [6].

Presentamos un caso ilustrativo de herniaciéon
medular dorsal idiopdtica intervenido quirdrgica-
mente, con correlacién neurorradioldgica, anatomo-
quirurgica y evolutiva, sobre el que estableceremos
la discusion.
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Caso clinico

Varén de 37 afos que ingresa de urgencia por una
clinica progresiva de dolor dorsal con irradiacién en
cinturén e hipoestesia en el hemicuerpo derecho.

El paciente referia en los afos previos multitud de
sintomas inespecificos. Fue estudiado por dispepsia,
con ecografia abdominal y gastroscopia normales;
por dolor precordial, con electrocardiograma, anali-
tica y pruebas de esfuerzo normales; y por dolor
epigastrico, con tomografia axial computarizada ab-
dominal sin alteraciones. En los dos tltimos afos, el
paciente describifa un cuadro de hipoestesia penea-
na, impotencia y disestesias perineales sin alteracién
de los esfinteres. El estudio de RM de la columna
lumbar mostré una discopatia en L5-S1 no compre-
siva como unico hallazgo. Poco después inicié un
dolor dorsal continuo, por lo que se le diagnosticé
de dorsalgia crénica. Se realizé una nueva RM de la
columna dorsal que mostré una discopatia dorsal
multiple en D5-D8, con prolapso discal en D7-D8
paracentral izquierdo, que deformaba y acodaba
discretamente el aspecto anterolateral medular sin
evidentes signos de mielopatia (Fig. 1a). En esa épo-
ca, recordaba haber tenido un episodio autolimitado
de pérdida de fuerza brusca en ambas extremidades
inferiores al flexionar el cuello stibitamente, del que
se recuperé completamente de forma espontinea
en unos minutos. En el dltimo afio persisti6 la clini-
ca de hipoestesia térmica y dolorosa hemicorporal
derecha de nivel inframamario y disestesias perinea-
les sin trastornos esfinterianos asociados. El cuadro
progresé en las dltimas semanas, con dificultad en
la marcha e imposibilidad para subir escaleras, lo
que motivo su consulta en urgencias.

En la exploracion neurolégica destacaba hipoes-
tesia termoalgésica derecha con nivel sensitivo en
D8, paresia (3/5) de la extremidad inferior izquier-
da con hiperreflexia rotuliana y aquilea, y reflejo cu-
taneoplantar izquierdo en extension.

Con el diagnéstico clinico de sindrome de Brown-
Séquard, se solicité una RM de la columna dorsal,
que mostrdé un acodamiento ventral del cordén me-
dular dorsal en D8 y un desgarro anular posterocen-
tral levemente protruido del disco D7-D8, que tam-
bién contactaba con la médula, sugestivo de corres-
ponder con una herniacién ventral del cordén me-
dular por un defecto dural (Figs. 1b y 1c).

Una mielografia con inyeccién intratecal de con-
traste yodado y una mielotomografia axial compu-
tarizada confirmaron una imagen de acodamiento
ventral del cordén medular con borramiento del es-
pacio subaracnoideo perimedular anterior a la altu-
ra del espacio discal D7-D8. En los planos axiales se
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Figura 1. 3, b, ¢) Resonancias magnéticas preoperatorias de la evolucién progresiva de la hernia medular.
a) Imagen de prolapso discal paracentral izquierdo en D7-D8 que deforma ligeramente el aspecto antero-
lateral de la médula espinal. Discopatias degenerativas en el segmento medio de la columna dorsal; b, )
Resonancias magnéticas en secuencias T, axial y sagital. Acodamiento ventral del cordén medular dorsal
en D8 sugestivo de corresponder a una herniacién medular a través de un defecto dural. No se observan
claros signos de mielopatia. d, e, f) Mielotomografia axial computarizada. Imdgenes de acodamiento ven-
tral del cordén medular con borramiento del espacio subaracnoideo perimedular anterior y aumento del
posterior a la altura del espacio discal D7-D8, y que en los planos axiales parece corresponder a una her-
niacién de la hemimédula izquierda a través de un defecto del saco dural anterior paramedial izquierdo.
Se aprecian, ademds, imdgenes de hiperdensidad en el espacio epidural anterior adyacente que se extien-
de tanto en sentido craneal hasta D3 como en sentido caudal hasta D11, sugestivas de fuga de liquido ce-
falorraquideo con contenido de contraste. Signos de discopatia en D7-D8 con protrusion discal central.
Hallazgos altamente sugestivos de herniacién medular con signos de fuga de liquido cefalorraquideo.

sospechd una herniacién de la hemimédula izquier-
da a través de un defecto del saco dural anterior pa-
ramedial. Se apreciaban, ademas, imagenes de hi-
perdensidad en el espacio epidural anterior, que se
extendian tanto en sentido craneal hasta D3 como
en sentido caudal hasta D11, lo que era sugestivo de
salida de liquido cefalorraquideo con contenido de
contraste (Figs. 1d, le y 1f).

Ante la correlacion clinicorradioldgica descrita,
compatible con sindrome progresivo de Brown-Sé-
quard secundario a hernia medular dorsal, se indi-
c6 tratamiento quirdrgico.

El paciente fue intervenido bajo anestesia gene-
ral, en decubito prono, con monitorizacién neurofi-
siol6gica de potenciales somatosensoriales y moto-
res, y control radioscépico intraoperatorio. Se reali-
z6 una laminectomia en D7-D8 y, bajo técnica mi-
croquirurgica, una durotomia sobre la linea media,
y se suspendieron la duramadre y la aracnoides me-
diante puntos de sutura. El aspecto de la cara poste-
rior de la médula espinal era normal, y se prosigui6
con la identificacidn y la seccién bilateral de los liga-
mentos dentados. Se practicé una rizotomia bilate-
ral de las raices en D8 (Figs. 2a y 2b). En este instante
se constaté una mejorfa inmediata de los potencia-

27



E. Urculo-Barefio, et al

Figura 2. Imagenes intraoperatorias de la técnica quirlirgica. a) Seccidn del ligamento dentado izquier-
do; b) Rizotomia en D8 izquierda (flechas); c) Exposicidn de la hernia medular en la cara anterior del es-
tuche dural (la pinza sujeta el ligamento dentado y gira suavemente la médula espinal); d) Ojal dural
(flechas); e) Tras recubrir la médula con sustitutivo dural (Tutopach ®), antes del tapizado y el tapona-
miento del defecto dural con DuraGen ®.
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les somatosensoriales, sin alteracién de los motores,
que se mantuvieron estables durante toda la inter-
vencion. Al rotar suavemente la médula traccionan-
do del ligamento dentado izquierdo, se pudo confir-
mar la protrusién de una porcién anterior medular
a través de un defecto en la cara anterior dural, de
morfologia oval, con un tamarfio craneocaudal de unos
12 mm y lateromedial de 4 mm (Figs. 2c y 2d). La
protrusién medular se disecé facilmente de los niti-
dos bordes del defecto dural, sin ofrecer resistencia
alguna. El aspecto externo de la protrusién medular
tenia una coloracién grisdcea y consistencia blanda,
pero no aspirable, y se continué con la superficie
normal de la médula espinal. Este tejido no fue biop-
siado por el temor a aumentar el déficit neuroldgico
preoperatorio del paciente. A través del defecto du-
ral, se aprecié un espacio sin contenido alguno, y se
observé con gran aumento microscépico la colora-
cién nacarada del ligamento vertebral comuin poste-
rior (Fig. 2d). Tras recubrir la superficie medular
con una membrana bioldgica de coldgeno (Tuto-
patch ®), se suturd junto con los bordes de la inci-
sion dural (Fig. 2e). El defecto dural se tapizé con un
parche de matriz coldgena (DuraGen ®).

El postoperatorio transcurrié sin complicacio-
nes, y comenzé la bipedestacion y la deambulacion
sin necesidad de ayuda a las 24 horas de la cirugia.
Refirié una mejoria subjetiva fundamentalmente de
la sensibilidad en la pierna derecha, con recupera-
cién progresiva de la fuerza en la extremidad infe-
rior izquierda, y persistieron una leve paresia distal
y una respuesta plantar en extensién. Una RM de
control en el quinto dia postoperatorio mostré la
ausencia de complicaciones (Figs. 3a y 3b) y una
RM a los seis meses de la intervencién confirmé la
correcta reduccién herniaria y la situaciéon medular
en posicién normal (Figs. 3c y 3d). En el dltimo
control clinico, sélo persisten ciertas disestesias en
la regién genital y un dolor dorsal moderado que
precisa medicacién y no impide la vida activa.

Discusion

La hernia medular idiopdtica es una entidad poco
frecuente y de dificil diagnéstico, que causa un cua-
dro clinico lento, pero generalmente progresivo, de
mielopatia dorsal en forma de hemiseccién medu-
lar. Asi, podemos afirmar que el sindrome de Brown-
Séquard, mas o menos completo, es la forma clinica
de presentaciéon de la hernia medular idiopética
mds frecuentemente descrita en la bibliografia. Se
caracteriza por paresia y pérdida de sensibilidad vi-
bratoria y posicional ipsilateral, junto con hipoeste-
sia termoalgésica contralateral. La gran variedad de
sintomas inespecificos que preceden a la clinica neu-
rolégica evidente, fundamentalmente de tipo dolo-
roso, dificulta y retrasa la obtencion de un diagnos-
tico definitivo.

La localizacion de la hernia medular idiopatica
es siempre en la cara anterior del estuche dural. Se
encuentra fundamentalmente entre D3 y D8, donde
la cifosis raquidea es mayor y el cordén medular se
hace mds anterior dentro del canal medular. Aun-
que la causa del defecto dural se desconoce, se ha
relacionado con posibles causas, como la reaccion
dural al contacto con una hernia discal dorsal, pro-
blemas inflamatorios locales y defectos congénitos.
En este dltimo caso, existiria una duplicacién de la
dura ventral, por donde se introduciria progresiva-
mente el cordon medular anterior, favorecido por
las pulsaciones respiratorias y cardiacas, asi como
por la presién negativa del espacio extradural [5].

La RM ha hecho posible conocer mejor esta pa-
tologia, aumentar el ndmero de casos descritos en
la bibliografia y definir anatémicamente la lesion.
La imagen caracteristica es la de un acodamiento
anterior del cordén medular en forma de «tienda
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de campana», con obliteracion del espacio subarac-
noideo perimedular anterior, que se aprecia mejor
en la RM sagital potenciada en T, (Figs. 1a, 1by 1c).
Ademas, la mielotomografia axial computarizada pro-
porciona unos datos complementarios que confirman
el diagndstico por imagen de la hernia medular
idiopatica. Se observa, como en nuestro caso, junto
al acodamiento ventral del cordén medular, image-
nes de hiperdensidad en el espacio epidural ante-
rior adyacente, que se extienden en sentido craneal
y caudal, sugestivas de fuga de contraste (Fig. 1d).

La indicacién quirdrgica debe establecerse en los
pacientes con sintomas neurolégicos progresivos an-
tes de llegar a una mielopatia irreversible. Algunos
autores aconsejan la intervencién quirdrgica sin
demora en cualquier tipo de hernia medular idio-
patica con sintomatologia de larga evolucién, ya
que todos los pacientes de su serie mejoraron tras
la cirugia. Se ha descrito que los pacientes que su-
fren un sindrome de Brown-Séquard tienen mejor
prondstico quirtrgico que los que presentan clini-
camente otros tipos de mielopatia. No obstante, no
todos los pacientes con hernia medular idiopdtica
son tributarios de tratamiento quirurgico, ya que la
historia natural es variable y, en ocasiones, no pro-
gresiva, y existen casos de resolucién espontdnea.
Por esta razon, el tratamiento debe ser individuali-
zado. En nuestro caso, es interesante sefalar la evo-
lucién natural de la hernia medular idiopatica, ya
que en la RM de dos aios antes de la cirugia ya se
apreciaba un acodamiento medular en D7-D8 sin
mielopatia asociada en ese momento (Fig. 1a) y sin
clinica deficitaria neuroldgica, por lo que se acon-
sejo entonces tratamiento conservador.

El objetivo quirtrgico es mejorar el déficit neu-
rolégico o, al menos, detener su progresién me-
diante la reduccién herniaria dentro del saco dural,
reponiendo la médula a su situacién anatémica
normal, y evitar su reherniacién. Actualmente, no
existe una técnica quirdrgica universalmente esta-
blecida. En cuanto a la via de abordaje quirtrgico,
unos pocos autores describen una técnica por via
anterior transtordcica [1], otros autores recomien-
dan la posterolateral transpedicular o mediante
costotransversectomia, y la mayoria de los autores,
entre los que nos encontramos, el abordaje poste-
rior con laminectomia convencional de uno o dos
niveles. No hemos hallado en la bibliografia ningtin
trabajo sobre tratamiento endoscépico de la hernia
medular idiopdtica; todos se refieren a técnicas mi-
croquirurgicas.

Se han descrito en la bibliografia multiples téc-
nicas quirtrgicas de la hernia medular idiopatica,
que podemos clasificar en tres grandes grupos:
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Figura 3. Resonancias magnéticas postoperatorias a los cinco dias (a,b)
y seis meses de la cirugia (c,d), en las que se observa la reduccién her-
niaria sin complicaciones.
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— Sutura primaria del defecto dural: de acuerdo con
Watanabe et al [7], este procedimiento parece
dificil, ya que no hay suficiente espacio de traba-
jo para suturar el ojal dural por delante de la mé-
dula sin riesgo de un mayor dafio neurolégico.

— Taponar o cubrir el defecto dural: con o sin sutu-
ra del defecto dural, con un parche de durama-
dre o con otros tipos de injerto [8].

— Ampliar el defecto dural: estd indicada en casos
de duplicidad dural, propugnada fundamental-
mente por autores japoneses [7]. Esta técnica es
la mas sencilla de todas, pero tedricamente pre-
senta un mayor riesgo de fistula del liquido cefa-
lorraquideo por la mayor apertura dural.

En nuestro caso, utilizamos la técnica de recubri-
miento intradural mediante plastia dural que recu-
brié toda la superficie medular, similar a la propuesta
por Herring et al [8] y Novak et al [9], con algunas
modificaciones: tras seccionar bilateralmente am-
bos ligamentos dentados, realizamos una rizotomia
bilateral. Estas maniobras permitieron rotar el cor-
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dén medular con seguridad y reducir la herniacién
medular, introduciéndola dentro de la nueva funda
dural, y evitar asi una posible reherniacién futura.
Ademas, facilitaron el paso del injerto entre el de-
fecto dural y la cara anterior medular. La importan-
cia de la monitorizacién neurofisioldgica intraope-
ratoria ya se ha sefialado en estos casos [9]. En nues-
tro paciente fue de gran ayuda, ya que se observé
una mejoria de los potenciales somatosensoriales
respecto a los basales tras la liberacién medular, y
su mantenimiento durante toda la intervencion, sin
modificarse en la rotacién medular para exponer el
defecto dural, ni tras la reduccién del saco medular
herniado ni al cubrir la médula con el injerto dural.

Bartels et al [3] estudiaron histolégicamente el
tejido herniario de la protrusién medular y demos-
traron una proliferaciéon moderada neuroglial y cam-
bios reactivos no neoplasicos, sin aparente funcién
neurolégica.

Aunque los resultados quirtrgicos varian depen-
diendo de las diferentes técnicas y escuelas, la ma-
yoria de los autores refiere una importante mejoria
clinica en sus pacientes operados [6]. Sin embargo,
en cuanto a la evolucién postoperatoria y el segui-
miento a largo plazo, Groen et al [4], tras revisar los
resultados quirdrgicos descritos en la bibliografia de
121 pacientes intervenidos de hernia medular idio-
pdtica, destacan que muchos casos no describen el
seguimiento y un 46% no incluye la RM postopera-
toria. Lo mismo sucede con las reintervenciones,
complicaciones y recidivas, poco recogidas en la bi-
bliografia. Recientemente, Grobelny et al [2] des-
criben un caso de un paciente operado de una her-
nia medular idiopédtica mediante laminoplastia y
taponamiento del defecto dural, a quien reintervi-
nieron al tercer dia por empeoramiento neurol6gi-
co, retirando la plastia que habian colocado y am-
pliando el defecto dural, con lenta recuperacién en
tratamiento rehabilitador. Veinte meses después
precis6 una tercera cirugia por cefalea ortostatica
secundaria a acimulo local e hipotensién de liqui-
do cefalorraquideo, y procedieron de nuevo al re-

cubrimiento de la apertura dural previa y artrode-
sis. Por todo ello, estos autores no aconsejan usar la
técnica de ampliacion del defecto dural en casos de
hernia medular idiopdtica sin evidente duplicidad
dural. Finalmente, se han descrito recidivas tardias
tras un buen resultado quirurgico inicial, tanto de
forma espontédnea como traumatica [10], por lo que
estos pacientes deben controlarse a largo plazo y
aconsejarles evitar en lo posible sobreesfuerzos que
puedan influir en una futura recidiva.
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Progressive Brown-Séquard syndrome secondary to idiopathic spinal cord herniation: clinico-radiological

and surgical correlations

Introduction. Idiopathic medullary herniation is an infrequent disease, which shows up in clinical form as a progressive
mielopathy, most commonly known as the Brown-Séquard syndrome. Its anatomical base is a dural defect where a
portion of anterior spinal cord gets progressively incarcerated. The MRI and myelo-CT scan show a bending of the spinal
cord in the form of a ‘bell tent’ towards the anterior dural sheath at the mid-dorsal portion mainly.

Case report. A 37 year old male, who was diagnosed of idiopathic medullary herniation and surgically treated by our own
developed technique, reporting its neuroradiological, anatomo-surgical and clinical correlation.

Conclusion. Treatment should be individualized, as no standard surgical technique has been established up to the present.

Key words. Brown-Séquard syndrome. Idiopathic spinal cord herniation. Microsurgery. Mielopathy.
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