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SPONDILOLIZA BURNEI — O MALADIE TERATOLOGICA

Burnei’s disease: teratological spondylolysis

Dr. Stefan Gavriliu, Dr. Raluca Ghita, Dr. Ecaterina Maria Japie, Dr. Taysir El Nayef,
Dr. Madalina Macadon
Clinica de Chirurgie si Ortopedie Pediatrica ,, Prof. Dr. Alexandru Pesamosca ",
Spitalul de Urgenta pentru Copii ,, Maria Sklodovska Curie*, Bucuresti

— REZUMAT —

Spondiloliza teratologica este o entitate patologica semnalata pentru prima data in literatura medicala in ,The
Spine Journal“ din 25 septembrie 2014 de catre Gh. Burnei. Articolul contureaza din punct de vedere didactic
aspecte caracteristice, date embriologice, clinice, imagistice si notiuni de tratament legate de spondiloliza Burnei.

Cuvinte cheie: spondiloliza, shifting corp-arc vertebral, spondiloschizis dorsal,
absenta meningocelului sau a mielomeningocelului acromic

— ABSTRACT —

Teratological spondylolysis is a pathological entity noted for the first time in the speciality literature by Gh. Burnei
in ,The Spine Journal“ on September 25th 2014. This disease was described in a short presentation of the first
case treated by the author. The aim of this paper is to expose in a didactic manner the main characteristic aspects
of Burnei’s disease: embryological, clinical, imaging and treatment data and also to make this pathological entity
with all its pathognomonic diagnostic elements known.

This paper is based on daata obtained after analysing 2 cases of teratological spondylolysis: a 18 years old patient
with triple L3-L5 teratological spondylolysis with Pang 1 spinal dysraphism and a 1 year old child with teratological
spondylolysis and retrospondylolisthesis.

Keywords: spondylolysis, vertebral body-vertebral arch shifting, dorsal spondyloschisis,
absence of myelomeningocele or meningocele

Spondiloliza este discontinuitatea dintre diferite
segmente ale arcului vertebral. Ea poate fi localizata
pedicular, istmic sau lamelar si poate avea drept
cauza factori teratologici, ce induc diverse defecte,
factori de stres sau traumatisme urmate de frac-
turi, fracturi pe os patologic, ce survin in osteo-
geneza imperfecta, osteopetroza, maladia Reckling-
hausen etc., dar si factori degenerativi.

Spondiloliza teratologica (ST) apare fie prin de-
fect de fuziune al centrilor de condrificare sau osi-
ficare de la nivelul vertebrei, fie prin agenezia
acestor centri. Ambele procese sunt insotite de re-
sorbtia mezenchimului interpus intre centri sau a
mezenchimului ce genereaza acesti centri. Ca loca-
lizare, ST este dispusa retrosomatic, intre corpul

vertebral si pedicul, istmic, pe segmentul intera-
pofizar si retroistmic, la nivelul lamei vertebrale.

EMBRIOLOGIE

Rahisul se formeaza din notocord si sclerotoa-
mele ce inconjoara notocordul, sub forma de blas-
toame metameric segmentate, proces urmat de
condrificare si osificare.

Notocordul (coarda dorsald) apare la embrion in
ziua 15-16, din nodulul primitiv. El are rolul de a
coordona segmentarea normala a blastomerilor. La
4 saptamani este o bard circulard cu celule mari
(Fig. 1A).
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Incepand cu siptimana a 5-a, notocordul se
fragmenteaza si din el rimane numai nucleul pulpos
al discului intervertebral.

Sclerotoamele provin din mezodermul paraaxial
presomitic (Fig. 1B), impreuna cu dermatoamele si
miotoamele (Fig. 1C). Mezodermul paraxial, pre-
somitic, se fragmenteaza complet la sfarsitul sapta-
manii a 4-a. Celulele sclerotoamelor migreaza in
jurul notocordului (Fig. 1D); cele apropiate for-
meaza teaca pericondrald, iar cele asezate mai la-
teral formeaza originea vertebrelor si discurilor in-
tervertebrale. Sclerotoamele sunt despartite de
artere intersegmentare, iar prin aparitia fisurii Ebner
apare o resegmentare a sclerotoamelor. Fiecare ver-
tebra se formeaza prin unirea jumatatii craniale cu
jumatatea caudala a 2 sclerotoame adiacente (Fig. 2).
Astfel, sclerotomul si miotomul provenite din ace-
lasi segment primitiv nu mai sunt la acelasi nivel.

Cartilaginizarea incepe cu saptamana 5-6 si se
termina 1n saptdmana 8-9; arcurile vertebrale sunt
deschise si se inchid in saptaméana a 17-a. Centrii
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de condrificare apar in corpii si arcurile vertebrale.
Alterarea procesului de cartilaginizare apare prin
defectul de fuziune a centrilor de condrificare sau
prin lipsa aparitiei unui centru bilateral, ceilalti
centri ai arcurilor vertebrale fiind prezenti.

Osificarea rahisului incepe in saptdméana a 12-a
la embrionii de 48 mm lungime. Nucleii ososi
aparuti sunt despartiti prin cartilaj si fuziunea lor se
produce intre varstele de 3 si 6 ani.

Dupa saptaméana a 12-a si pana la nastere poate
surveni resorbtia cartilajului intre centrul de osifi-
care primar principal (al vertebrei) si centrii primari
laterali anteriori (ai pediculilor), avand drept con-
secinta ST retrosomatica sau somatopediculari. In-
treg arcul vertebral ramane astfel liber. Neuni-
ficarea centrilor primari anteriori cu cei posteriori
duce la ST istmica (Fig. 3), o parte a arcului ver-
tebral, lamele si procesul spinal raman flotante.
Prezenta unui defect de segmentare intre corpul
vertebral cu spondiloliza si corpul vertebral subia-
cent nu permite aparitia spondilolistezisului.
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FIGURA 1. De fiecare parte a tubului neural, mezodermul paraxial presomitic (nesegmentat) (A) da nastere unor
blocuri tisulare segmentate, somitomere (regiune cefalicd) / somite (caudal de regiunea occipitala); (B) ce isi pierd
dispunerea epiteliald in urma diferentierii. Ulterior, somitele se diferentiazé intr-o portiune ventro-mediala (sclerotom)
si o portiune dorso-laterald (dermatomiotom) (C). Celulele sclerotomului se disperseazéa si migreaza in jurul tubului
neural si al notocordului, iar din dermatomiotom incepe sa se formeze miotomul (D)

(dupé Larsen’s Human Embryology).
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FIGURA 2. Resegmentarea sclerotoamelor de-a lungul fisurii Ebbner si formarea vertebrelor: celulele din jumétatea
caudald a unui sclerotom prolifereaza, avanseaza prin mezenchimul intersegmental si se intrepatrund cu celulele din
Jjuma@tatea craniald a sclerotomului inferior; miotoamele unesc discurile intervertebrale si astfel se pot produce migcari

ale coloanei vertebrale (dupa Larsen’s Human Embryology).

tub reural
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FIGURA 3. Migrarea sclerotomului in jurul notocordului
si a tubului neural, rezultand formarea corpului
vertebral, a arcurilor vertebrale si a proceselor
transverse si spinoase

(dupé Larsen’s Human Embryology)

DATE CLINICE

Spondiloliza teratologica (ST) poate fi si-
lentioasa din punct de vedere clinic. Perioada de
liniste este variabila. Poate raméane asimptomatica
toatd viata si, ca atare, nediagnosticatd sau diag-
nosticatd dupa deces, daca necropsia se impune din
diverse motive.

Simptomatologia apare in primii 10 ani sau intre
10-20 de ani. Principalele semne clinice subiective
sunt date de un sindrom radicular sau de un sin-
drom algic constituit in cadrul spondilodiscitei.

Semnele clinice obiective sunt necaracteristice.
Pot fi intdlnite contracturi musculare paravertebrale,
limitarea miscarilor de flexie si inclinarea laterala a
trunchiului. Uneori sunt prezente proeminente
osoase, dureroase sau nu la presiunea locala, data
de arcul sau arcurile vertebrale posterioare ce pot fi
fixate prin sincondrozd sau sinostoza de arcurile
vertebrale craniale, prin fenomenul de shifting
somato-arcuat; arcurile ramase libere, flotante, for-
meazd mai rar proeminente osoase. Spondiloliza
teratologica are caracteristic shiftingul si spon-
diloschizisul posterolateral, farda meningocel sau
mielomeningocel. Zona schizisului este acoperita
de un tesut fibros cu rol protector pentru maduva.

Diagnosticul se stabileste la nastere sau in pe-
rioada de nou-nascut iIn mod exceptional. Acesti
pacienti au alte malformatii asociate (extrofie de
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vezica, agenezie lombard, agenezie sacrococcigiana,
agenezie de femur etc.) §i examinarea acestora
ajuta la stabilirea diagnosticului de ST.

EXPLORAREA RADIOLOGICA $I IMAGISTICA

Numai aceasta evaluare poate stabili diagnosticul
exact. Radiografia pentru structurd osoasa cap-co-
loana-bazin de fata si de profil ilustreaza configuratia
rahisului fara a preciza spondiloliza (Fig. 4). Daca
este prezent spondilolistezisul, pe radiografia de
profil apare discontinuitatea liniei corespunzatoare
marginilor anterioare a corpurilor vertebrale si liza
istmica.

FIGURA 4. Imaginea radiologica a rahisului si a
bazinului pune in evidenté o deviatie minora scolioticé
de 16° la nivel toraco-lombar si osteocondenséri
paravertebrale de partea stdnga, necaracteristice
rahisului normal

Pe radiografia din semiprofil drept si stang, in
expunere marita $i pentru structura osoasa se evi-
dentiaza Intreruperea continuitdtii istmului.

Examinarile CT, CT-3D si IRM sunt indispen-
sabile. Acestea scot in relief dimensiunile lizei
istmice, gradul de hipoplazie al arcului vertebral,
discrepanta corp-arc vertebral prin procesul de
descensus corp (cum se spune 1n latind) si ascensus
arc (Fig. 5), precum si alte malformatii asociate:
diastematomielia, defecte de formare sau seg-
mentare, spina bifida oculta, DDH etc.

Aceastda afectiune teratologica are patogno-
monic spondiloliza unuia sau a mai multor arcuri
vertebrale prezenta la nastere, shifting-ul corp-arc
vertebral cand diagnosticul este stabilit mai tarziu,

FIGURA 5. Reconstructia CT-3D in zona osificarilor
neidentificate paravertebrale evidentiaza un rahischizis
major postero-lateral. Arcurile vertebrale posterioare
L3-L5 sunt dispuse in shifting, element patognomonic in
spondiloliza teratologica

spondiloschizisul dorsal si absenta meningocelului
sau mielomeningocelului.

O fatd in varstd de 18 ani cu tripld spondiloliza
teratologica L3-L5 a prezentat mai multe malfor-
matii asociate, disrafism spinal Pang I (Fig. 6), ce a
determinat simptome radiculare si defect de seg-
mentare L4-S1, care au indus o scolioza de 16
grade Cobb.

FIGURA 6. Examinarea IRM cu substanta de contrast
nu evidentiazd meningocel sau mielomeningocel. Este
prezenta o diastematomielie osteofibroasa (sdgeata
albastra) Pang | si o banda fibroasa (sdgeata rosie)
corespunzatoare zonei de schizis dispusa intre dura
mater si tegument.
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DIAGNOSTIC

Pentru stabilirea diagnosticului este necesara
parcurgerea sistematica a explorarilor imagistice,
deoarece simptomatologia si examenul clinic pot
prezenta semne si simptome ce se pot intalni si in
alte afectiuni ale coloanei.

Radiografia, de reguld, nu releva imagini con-
cludente. Ea sugereaza prezenta unor anomalii care
trebuie explorate. Evaluarea CT si CT 3D are o im-
portanta deosebitd, deoarece pune 1n evidenta spon-
diloliza, shifting-ul corp-arc vertebral si spondilo-
schizisul dorsal. Examenul IRM cu substantd de
contrast certificd absenta meningocelului sau a
mielomeningocelului.

TRATAMENT

In formele fara spondilolistezis nu este indicata
interventia operatorie. Atunci cand apar dureri date
de o sincondroza sau sinostoza intre arcul vertebral
al vertebrei cu spondiloliza si arcul vertebral su-
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praiacent, se impune ablatia arcului. Aceasta inter-
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