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IMAGENES EN PEDIATRIA

Estrenimiento cronico debido a sindrome de Currarino

Chronic constipation due to Currarino syndrome

Check for
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Nifio de 4 anos con estrefimiento cronico grave debido a
estenosis anal y hallazgo de masa no conocida previamente
en tacto rectal.

La radiografia abdominal mostré distension del colon y
desviacion del coxis hacia la derecha (fig. 1A). La RM lum-
bosacra detectd hipoplasia del segmento sacro caudal con
desviacion del coxis hacia la derecha, médula anclada y una
masa presacra con sefal similar al liquido cefalorraquideo en
continuidad con el canal raquideo, que comprimia el recto
y dilataba el colon, sugestiva de meningocele (fig. 1By C).

Se decidio reseccion quirlrgica de la masa y desanclaje
medular (fig. 2).

El estudio histologico de la masa mostré una cavidad
revestida de epitelio ependimario rodeada por tejido glial
(fig. 3), compatible con meningocele.

Tras la intervencion, hubo mejoria sintomatica parcial,
en espera de tratamiento definitivo de la estenosis anal.

* Autor para correspondencia.
Correo electronico: nelsonm.buitrago@salud.madrid.org (N.M.
Buitrago Sanchez).

https://doi.org/10.1016/j.anpedi.2019.11.009

El sindrome de Currarino es una alteracion del desarrollo
de la notocorda caudal, con herencia autosémica dominante
(mutaciones del gen MNX1), que afecta la embriogénesis
sacra, predisponiendo a anomalias del tubo neural y de la
membrana cloacal'. Consiste en la triada de masa presacra
(meningocele, teratoma, quiste dermoide/epidermoide),
defecto dseo sacrococcigeo (clasicamente hemisacro en
cimitarra) y anomalia anorrectal®.

La mayoria seran diagnosticados con ecografia prenatal
y/o posnatal. Sin embargo, en aquellos casos no detecta-
dos precozmente, la radiografia abdominal puede brindar
informacion complementaria, especificamente de la morfo-
logia sacra, que oriente a un sindrome de Currarino, entidad
infrecuente pero subsidiaria de tratamiento quirtrgico y
con buen pronoéstico funcional en la mayoria de pacientes
intervenidos?>.
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Figura 1 Estudios de imagen. A) Radiografia simple de
abdomen. Distension del sigma (flechas) por restos fecales
y desviacion del coxis a la derecha (*) («deformidad en
cimitarra»). B y C) RM lumbosacra. B) Secuencia T2 sagital.
Voluminosa masa presacra (m) con sefal alta similar al liquido
cefalorraquideo e insuficiencia del segmento sacro inferior (*).
Distension del sigma (flechas) por abundantes restos fecales.
Médula anclada (cabeza de flecha) con cono medular en L3 (nor-
mal hasta L2). C) Secuencia T1 axial poscontraste. La porcion
caudal de la masa presacra con senal baja similar al LCR (m)
no muestra captacion de contraste. Coxis desviado a la derecha

(*)-

Figura 2 Fotografias intraoperatorias. A) Masa intrasacra
quistica (m) puncionada para aspiracion de su contenido previo
a su reseccion. B) Diseccion del filum terminal (ft) tras resec-
cion de la masa quistica, para proceder a su seccion y desanclaje
medular.

Figura 3 Imagenes de anatomia patologica. Fotomicrogra-
fia (magnificacion original, x4; tincion hematoxilina-eosina)
en la que se reconoce la cavidad de la masa presacra reves-
tida por epitelio ependimario. En el recuadro superior derecho,
fotomicrografia (magnificacion original, x10; tincion GFAP) que
demuestra tejido glial GFAP positivo rodeando la cavidad reves-
tida por epitelio ependimario. Los hallazgos son compatibles
con meningocele.
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