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Exceptio probat regulam?

Jose Miguel Müller R.1

1	Neurocirujano Pediatra-Fetal.

En la  neurulación primaria se divide el ectodermo en tres 
conjuntos de células: a) el tubo neural ubicado internamente, 
que formará el cerebro y la médula espinal; b) la epidermis de 
la piel situada externamente; y c) las células de la cresta neu-
ral. El tubo neural en su región más cefálica se hinchará en  
tres vesículas primarias: el prosencéfalo, el mesencéfalo y el 
rombencéfalo. Todo esto ocurre aproximadamente en el día 
postovulatorio 30, cuando el embrión mide 7 mm y contiene 
10 somitas y 14 neurómeros, que corresponde al estadio de 
Carnegie 131. La expansión de estas vesículas primarias se 
debería a factores de presión positiva de LCR ejercida contra 
las paredes del tubo neural. Se podría esperar que esta pre-
sión del fluido fuera disipada por el resto de médula espinal, 
hacia caudal por el neurocele, pero esto no parece suceder. 
Más bien, a medida que los pliegues neurales se cierran en 
la región entre las futuras vesículas primarias y la médula es-
pinal, el mesenquima circundante empuja hacia adentro para 
constreñir el tubo neural en la base del cerebro. Este punto es 
crucial. Aquí ocurriría una oclusión transitoria del neurocele, 
que separa la región del cerebro de la futura médula espinal2. 
Esto ocurre en un embrión de 10-13 somitas. Este proceso 
ayuda a una rápida expansión de las vesículas primordiales. 
Esta oclusión dura dos a tres días, hasta el estadio de 22 so-
mitas y es necesaria para el desarrollo cerebral ya que forma 
al sistema ventricular primitivo. La presión dentro de este sis-
tema ventricular aumenta en comparación con la del líquido 
amniótico, lo que coincide con el rápido inicio del crecimiento 
del cerebro embrionario3.

Si experimentalmente se reduce la presión del líquido en 
la porción anterior de un tubo neural ocluido, estas vesículas 
cerebrales se agrandan a un ritmo mucho más lento y con-
tienen muchas menos células de lo normal12 formando una 
fosa posterior pequeña. Es decir, el resultado es semejante 
a una malformación de Chiari II (MCHII). La causa de MCHII 
ha sido objeto de debate durante muchos años. La teoría más 
ampliamente aceptada propuesta por McLone4, es que la her-
niación del rombencéfalo se desarrolla secundariamente a un 
gradiente de presión producto de un defecto del tubo neural, 
como en la Espina Bífida Abierta (EBA), que permite eflujo de 
LCR. Este eflujo evitaría el cierre transitorio del neurocele, por 
lo que las vesículas primarias no logran formarse adecuada-
mente. De esta forma se genera una fosa posterior estrecha, 
asociada a todos los estigmas de la MCHII. La reparación 
prenatal de la EBA ayuda a entender este mecanismo. La hi-
drocefalia inicialmente durante la gestación no está presente 

en un grado significativo, pero se desarrolla progresivamente 
después del cierre postnatal de la placoda, ya que previene 
la fuga de LCR. Pero, al reparar la EBA prenatalmente, y se 
elimina el sitio de fuga de LCR, a menudo conduce a una 
dilatación ventricular acelerada después del cierre intraute-
riuno. A lo anterior se suma la reversión de tronco que ocurre 
en fetos operados prenatalmente13. Así la teoría de Mc Lone 
suena coherente, es decir, una EBA es sinónimo de MCHII. Y 
es lo que está ampliamente aceptado y enseñado.

Sin embargo, la excepción confirma la regla

Hay literatura que demuestra que la teoría de Mc Lone 
por si sola, no explicaría la génesis de la MCHII. Diversos 
estudios con imágenes fetales en RMN, ecografías y en vivo 
demuestran que no siempre una EBA se asocia a MCHII, e 
incluso, que una Espina Bifida Cerrada (EBC) en efecto si 
puede mostrarlos. Batty et al.5, encontró que el 23% (15/65) 
de los fetos de su serie con EBA no mostraron MCHII en la 
RMN. Rethmann et al.6, evaluó 27 casos de EBA y afirma-
ron que no todos los defectos abiertos están asociados con 
MCHII. Hüsler et al.7, analizó 16 fetos mediante ultrasonido 
y RMN; encontró que cuatro fetos con EBC desarrollaron 
herniación del rombencéfalo durante el embarazo. Estos ca-
sos tenían un complejo OEIS y/o un saco de mielocistocele 
grande, es decir, lesiones con piel funcional. En nuestra serie 
de 42 pacientes con EBA, una niña con un OIES portadora 
de un megasaco enorme con piel funcional presentó una 
MCHII clara8. Por lo tanto, se podría hipotetizar que una 
EBC con un gran depósito de LCR, es decir, un meningo-
cele, mielocistocele o complejo OIES de gran tamaño, con 
piel funcional, puede inducir de alguna manera una oclusión 
disfuncional del tubo neural temporal, en el contexto de la 
hipótesis de McLone sobre la génesis de la MCHII8. Por otro 
lado, la Mielosquisis Dorsal Limite (MDL) que también se 
considera una EBC, Russell et al9, reportó un caso de MDL 
que presentó ventriculomegalia bilateral moderada junto a 
un desplazamiento hacia caudal del cerebelo, sugerente de 
MCHII. Un estudio retrospectivo de MDL publicado por Pang 
et al., observó cinco casos con MCHII y seis casos con HCF 
de los 51 casos de MDL estudiados10. En la biología siempre 
hay excepciones, tal como lo muestra nuestra serie con cin-
co de siete casos reportados con presencia de estigmas de 
MCHII, tres casos con ventriculomegalia y uno requiriendo 
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shunt11. Esto sugiere que la falta de defecto cutáneo no es 
estrictamente necesaria para inducir una MCHII, sino que 
su génesis radica talvez en el grado de maloclusión del tubo 
neural y probablemente en la duración de su exposición du-
rante el desarrollo. Estos resultados nos obligan a replantear 
la teoría expuesta por Mc Lone et al., sobre la génesis de la 
MCHII, donde ésta podría presentarse también en lesiones 
disráficas cerradas11.

Se requiere más investigación para determinar el meca-
nismo implicado en la oclusión/distensión fisiológica del neu-
rocele. Hay evidencia que sugiere firmemente que el principal 
factor determinante en el desarrollo de la MCHII sería la pre-
sión hidrostática, donde una baja presión no logra transmitir 
la señalización necesaria para inducir la oclusión temporal 
del neurocele. Algunas incógnitas son el volumen crítico o la 
presión hidrostática del LCR necesaria para generar, o no, 
este fallo durante la embriogénesis, y el mecanismo por el 
cual la presión del LCR se traduce en las células neuroepite-
liales para dar lugar a alguna manifestación del espectro de 
la MCHII. Resulta tentador especular que la mecanotrans-
ducción por cilios primarios en las células neuroepiteliales, 
que conlleva cambios en la expresión de proteínas de unión 
celular, podría estar implicada8.
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