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RESUMEN

Nueve pacientes portadores de siringomiclia congénita, asociada a la malformacion de
Chiari, de todas las edades y promedio de 39.4 arfios, fueron sometidos a tratamiento
quirirgico. Una craniectomia suboccipital y oclusidn del canal central medular a nivel del
obex con un fragmento de grasa, fijo a la aracnoides con unma grapa metalica no
ferromagnética. El tratarmento probo ser util en este tipo de padecimiento, el estado clinico
mejord en ocho pacientes, menos uno con una paraplejia por mielomeningocele. Ademas,
la RMI postoperatoria detectd la presencia de la grasa en su sitio en cinco de los casos.
La grapa metilica no fcrromagnética dejada en el ébex, no intertirid para la adecuada
interpretaciéon de dicho estudio. El control de la permanencia de la grapa en su lugar se
logré con radiografias simples de crineo.

La baja morbilidad y la nula mortalidad cn esta serie nos hace confiar en la uotilidad v
cn la segunidad que brinda esta técnica quinirgica. Ademas, el estudio de RMI logro demostrar

cl tejido celular graso en buen sitio.

iv
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DEFINICION Y GENERALIDADES

Hacia el afio 508 antes de nuestra ¢ra, el valiente guerrero etrusco Musius Scaevola, quien
combatié en contra de los romanos, ¢en un desplante de valentia y de fidelidad a su Rey
Larz Porcenna, colocd su mano sobre las brasas sin demostrar el mas minimo gesto de dolor.”
Con seguridad este guerrero presentaba los primeros sintomas de la enfermedad que es motivo
de este estudio y presento ahora ante ustedes: SIRINGOMIELIA palabra que deriva del
griego syrinx: tubo y myelos: médula. Una cavidad anormal en la médula espinal que puede
ser central o excéntrica. Se refiere en la mitologia griega, que hubo una hermosa ninfa
Arcadiana llamada Siringa, hija del Rio Ladon. Pan, hijo de Hermes y de la ninfa Driope,
se enamor6 perdidamente de aquella, sin embargo, Siringa le rehuia iniciandose asf una tenaz
persecucion. Atrapada finalmente, al mismo tiempo que era abrazada fuertemente por Pan,
ella se convertia en un lecho de juncos. Pan estaba sumamente triste que empez6 a sollozar
tan fuerte que su respiracion, al pasar por el extremo de los tubos quebrados de los juncos,
producia una lastimosa y triste melodia.

En 1546 Estienne en su libro La Dissection du Corps Humain hablaba ya de la cavitacion
de la médula espinal.”® En 1688 Brunner y Morgagni en 1740,” relacionaban los sintomas
de la enfermedad con la cavidad de 1a médula espinal. Charles P. Ollivier d’Angers en 1824
le dio el nombre de siringomielia a esa cavidad, dilatacién del canal central de la médula
espinal en relacién y comunicacion con el cuarto ventriculo, término que posteriormente
fue reafirmado por €1 en 1827 en su Traite de | elle Epini es Maladies, en Paris.
Speeling en 1859 después de sus observaciones tanto en adultos como en nifios, penso que
deberia de llamarsele hidromielia en lugar de siringomielia, argumentando precisamente que
la comumicacién hacia el cuarto ventriculo de la cavidad medular representaba la dilatacion
del conducto del epéndimo y que el contenido de €sta era liquido cefalorraquideo (LCR).
Como veremos mas adelante, anatomopatologicamente existe una diferencia entre las dos

nomenclaturas; sin embargo la gran mayoria de los autores en la literatura médica estan
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de acuerdo en lamarla siringomielia. No obstante, Simons en 1875 sugirié que se¢ [e diera
el nombre de hidromielia a la dilatacion del canal central, mientras que a las ocasionadas
por mielitis, tumores o gliosis se les nombrara siringomielia. Leyden® un afio después dijo
que las dos condiciones eran idénticas, pensamiento que fue apoyado por Virchow y Kahler®
en 1879. Ahora algunos autores prefieren llamarla hidrosiringomielia.’ Los estudios de Chiari'”
en 1888 demostraron que las cavidades medulares secundarias a tumores, infecciones,
traumatismos o aracnoiditis también se comunicaban frecuentcmente con el canal central
por lo que propuso que ambos términos fueran entendidos como representacién de una misma
entidad. Para los fines que este estudio persigue y en el conocimiento de que el término
siringomielia es conocido y aplicado mundialmente, se usara esa designacién en lo sucesivo.

Se le acredita, por otra parte, a John Cleland," anatomista de Glasgow, en 1883 la relacion
entre patologia del tallo cerebral bajo y alteraciones cerebelosas. Después Chiari en 1891
hace una excelente descripeion de dichas anomalias creando asi una clasificacién que persiste
hasta la actualidad. En el laboratorio de Amold en Heidelberg, Schwalbe y Gredig revisando
las anomalias del cerebelo y del tallo cerebral bajo, asociados a espina bifida, decidieron
agregar el nombre de Arnold a la malformacion tipo Il de Chiari y referir a la malformacion
cerebelosa como de Arnold y a la de tallo cerebral de Chiari. Ahi nacié el término Arnold-
Chiari.®? No fue stno hasta 1935 que Russell y Donald reportaron la relacion de siringomielia
con la malformacion de Chiari,” Gardner y Godell en 1950 encontraron 13 de 17 pacientes

de los que constd su estudio con asociacién de siringomielia y malformacion de Chiari ¥
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Willson en 1940 reporté 1.6% de pacientes con siringomielia de todos los ingresos al
National Hospital en Londres durante un periodo de 16 afios, entre 1909 y 1925. Poser
en 1956 el 1% en el Instituto de Nueva York, Alsen en 1957 un 0.39% de 44,000 admisiones
al Neurological Clinic of the University en Miinster. Gisela Schliep de 33,588 admisiones
al Neurological Clinic of Collogne desde 1956 a 1973, 0.42% correspondieron a pacientes
con siringomielia.>’»® Esta enfermedad es ligeramente mdas frecuente en el hombre que en
la mujer, la edad de aparicién varia entre la 3a y 4a décadas de la vida. Algunos estudios
no reportan individuos mayores de 40 afios de edad con sintomas de la enfermedad y se
ha dicho que es una enfermedad de adultos jévenes. Otros estudios han puntualizado que
es mas frecuente en personas que realizan trabajos manuales pesados, como los describio
Hertel et al. en 1973.* Sin embargo, Alsen no confirma esta teoria. De acuerdo a
Schaltenbrand en 1951, y Bodechtel y Schrad en 1953 Ja enfermedad era mas frecuente
en el sur que en el norte de Alemania.'>” Algunos reportes esporadicos como el de Van
Bogaert en 1934 han sugerido un caracter hereditario a la siringomielia pero estos estudios
estan basados solamente en observaciones clinicas. Este autor estudid a dos hermanas con
alteraciones medulares semejantes ¢ hizo el diagnostico clinico de siringomielia ¢n ambas.
Sin embargo, en la autopsia una de ellas tenia siringomielia mas siringobulbia y la otra
un tumor intramedular.'®

La confusion siguid respecto al caricter hereditario de la enfermedad cuando fueron
encontrados signos clinicos del padecimiento en familiares de los enfermos que presentaban
siringomielia con mds frecuencia que en la poblacidon general. La asociacién de algunas otras
anomalias del desarrollo como Ja escoliosis, alteraciones del sistema nervioso auténomo como
sudoracién, presencia de costilla cervical y espina bifida oculta, entre otros, con la
siringomielia, agruparian a esta enfermedad dentro d¢ un caracter congénito y no hereditario

cabalmente. Los estudios de Patten,*® en 1953 demostraron que las anomalias del desarrollo
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embrionario tienen lugar a diferente tiempo de evolucion, asi la espina bifida podria ocurrir
independientemente del tubo neural. Observaciones clinicas de algunos estudiosos de la
materia como Mulvey y Riely en 1942 encontraron sintomas semejantes a la siringomielia
en la region lumbosacra durante tres generaciones consecutivas en una familia, lo que les
hizo pensar en el caracter hereditario de la siringomielia, llegando a llamarle siringomielia
lumbosacra hereditaria.®’ Sin embargo, a la luz de los estudios actuales se ha demostrado
que no corresponde a sivingomielia y que en realidad esa enfermedad si obedecia a las leyes
de la herencia. Su nombre ¢s la de neuropatia sensitiva radicular hereditaria o sindrome
de Danny Brown. La enfermedad ha sido encontrada en medios hermanos y en gemelos
mono y bicigotos.” La sugerencia de un caricter autosdmico recesivo o dominante estuvo
planteada. Chatel y sus colegas sugirieron que el 2% de los casos de siringomielia eran
familiares, pero no asi en la experiencia de Batzdorf. Este mismo autor hizo un estudio
en 33 pacientes con siringomielia. Cuarenta de ellos tuvieron malformacion de Chiari y no
encontraron resultados estadisticamente aceptados para demostrar dicho cardcter hereditario "
Generalmente la enfermedad no se cataloga como un desorden hereditarto de la médula

espinal,

OLOGIA

El desarrollo del sistema rervioso central (SNC) empieza con la formacién del disco
embrionario a los 18 dias después de la fecundacion, y deriva del ectodermo. En las primeras
dos semanas aparecen ¢l ectodermo y el endodermo, o sea, ¢l embrion bilaminar. Durante
ese mismo periodo la cavidad amnidtica hace presencia y en el trofoblasto se forman lagunas
conteniendo sangre llamandosele periodo lacunar del trofoblasto, lugar en donde s¢ sumergira
el embrién en el endometrio, rodeado aquél de glucdgeno. A los 15 6 16 dias aparece en
la superficie del ectodermo una linea de direccién rostrocaudal, llamada linea primitiva. A

partir de ella, las células crecen sobre si, periodo llamado de invaginacion. Esto ocurre entre
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el ectodermo y el endodermo para dar lugar a la tercera capa del embridn llamada mesodermo,
la etapa trilaminar embrionaria. Las células de esta ultima capa, crecen cefilicamente
formando una especie de tubo llamado prolongacién notocordal, que se unird luego con la
capa inferior que es el endodermo hasta desaparecer, resultando asi un conducto que comunica
la cavidad amnidtica con el saco vitelino, llamado conducto neuroentérico. Hacia el final
de la tercer semana el ectodermo es una placa celular, la placa neural, se forman enseguida
los pliegues y el surco neurales. Asi el ectodermo sufr¢ una invaginacién para formar las
crestas neurales y finalmente el tubo neural, que con algunas dilataciones protrusiones y
prolongaciones segmentarias se desarrollard el SNC. Otros sistemas como ¢l sistema nervioso
periférico (SNP), el epitelio sensorial de los 6rganos de los sentidos y ademas la epidermis,
incluyendo pelo, ufias, glandulas subcutdneas, hipofisis y el esmalte de los dientes entre
otros, serian formados a partir del ectodermo.

A los 20 dias de edad, el embridn ya tiene tres pares de somitas, (formaciones de tejido
mesodérmico) a cada lado del tubo neural, y son occipitales.®® A los 21 dias cuenta con
sels pares: cuatro occipitales y los primeros dos cervicales, y al completar el dia 24 se cuentan
17 pares incluyendo cuatro occipitales, ocho cervicales y cinco toracicos. Para entonces estan
completamente formados el tubo y la cresta neural, ésta originard los ganglios raquideos.
Se cierra asi el extremo cefdlico del tubo neural, dando paso a la formacion del encéfalo
que abarcard desde el extremo cefalico hasta el primer somita cervical. Contando con 28
dias de edad, hacen aparicién tres vesciculas embrionarias primarias que son prosencéfalo,
mesencéfalo y romboencéfalo, ademds de las notorias flexiones cervical y cefalica. Dentro
de estas dilataciones se forman las cavidades que dardn origen a los ventriculos cerebrales
ilamados respectivamente proso, meso y rombocele.'26%% [legando el dia 36 el prosencéfalo
se divide en telencéfalo y diencéfalo y al completar 49 dias se formaran a partir de la vescicula
del romboencéfalo otras dos dilataciones llamadas metencéfalo y mielencéfalo, con la flexion
pontica entre las dos. En esta etapa, todas estas cavidades se encuentran comunicadas entre

si, ¥ son de gran volumen, para luego ir reduciéndose progresivamente hasta tomar el tamario
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que les corresponde al nacimiento. Es durante este periodo de reduccion que aparecen los
agujeros de Monroe entre los ventriculos laterales y ¢l tercero v los de Luschka y Magendie
en el cuarto.

También para los 24 dias embrionarios, se forman a ambos lados del tubo neural unos
surcos que dividiran a éste en una mitad ventral llamada placa basal y otra dorsal o placa
alar. La placa basal no forma ninguna cstructura del telencéfalo ni del diencéfalo, y es
basicamente motora, mientras que la placa alar es sensitiva. Ya se anot6 que el tubo neural
se empieza a cerrar con la aparicion de los primeros somitas en ambas direcciones, cefalica
y caudal, quedando completamente cerrado sobre la porcion cefélica a los 25 dias y la caudal
a los 29 dias de vida intrauterina. Todas las cavidades contenidas se comunican entre si
y daran origen a los ventriculos y al conducto del epéndimo. Estudios en embriones de
cerdo, Weed demostré que el liquido contenido en la cavidad reportaba un alto contenido
proteico pero que a partir de la aparicién de los plexos coroideos, entre la sexta y séptima
semana, con la produccion de LCR, estas proteinas se diluian y disminuian en su
concentracion.”> En el cuarto ventriculo el plexo coroideo hace su aparicién entre los dias
43 y 44 de gestacién, ¢l canal central medular en su extremo cefilico se cierra a nivel
del obex a consecuencia de una proliferaciéon celular.®

También Weed demostré que los agujeros de Luschka y el de Magendie estin
semipermeables, dejando escapar la cantidad necesaria de liquido para que de esta forma
se mantenga un equilibrio entre la produccion del LCR y la salida del mismo al espacio
subaracnoideo (ESA). Un mal desarrollo de las membranas semipermeables a nivel de los
agujeros de salida y del cierre del canal central de la médula espinal a nivel del obex seran
factores importantes en el desarrolle de hidrocefalia y siringomielia. Normalmente hay un

estado de hidrocefalia y siringomielia embrionarias que desaparecerd al nacimiento.



PATOLOGI]A

Importante es establecer que la siringomielia es una de entre gran variedad de lesiones
quisticas encontradas dentro de la médula espinal o muy cerca del canal central espinal.'®
Entre los diagnésticos diferenciales encontramos quistes neuroentéricos o enterogénicos,
teratomatosos, ependimarios, perineurales, aracnoideos, epidermoides 0 dermoides, 144547647383

Dependiendo del autor, la diferencia entre siringomielia ¢ hidromielia es simplemente
cuestion de semantica. Para otros es un punto importante de controversia, especialmente sobre
la patogenia de la siringomielia.” L.os términos hidrosiringomielia o siringohidromielia han
sido usados por otro gran nimero de autores. 566103 Barnett y Rewcastle definieron a la
siringomiclia como una cavidad revestida de una capa de tejido glial deniro de la médula
espinal, conteniendo tejido ependimario, colagena o tejido neoplasico. Ahora bien, una
cavidad hidromiélica es la que se encuentra rodeada en su totalidad de epitelio ependimario.
Esta cavidad ha sido encontrada incidentalmente en estudios de autopsia; mientras que la
siringomiélica casi nunca se encuentra sin haberse manifestado clinicamente.

Las cavidades siringomiélicas son clasificadas por su etiologia en comunicante y no
comunicante. La primera se encuentra en relacion directa con el LCR del cuarto ventriculo
y en la gran mayoria de los casos (70-75%) se asocia a la malformacion de Chiari. La
no comunicante o secundaria, clasificada por Williams y otros como traumatica, no tiene
relacion de continuidad con el cuarto ventriculo y su relacion con la malformacion de Chiari
es casi nula. Tiene, por otra parte, diferente etiologia y en forma general no es congénita®.
Entre las causas desencadenantes de este tipo secundario encontramos la traumatica aguda
y crénica, neoplasica, vascular, infecciosa y otras. Las paredes de la cavidad varian, segin
Greenfield, debido a la edad de la misma y ¢l grado de tension dentro de ella.®® Cuando
es joven la cavidad; hay degeneracion neuroglial, fibras nerviosas mielinizadas envueltas
por vainas de Schwana son encontradas en la pared de la cavidad y ademas edema de la

sustancia blanca.*® Cuando es cronica, hay hiperplasia neuroglial, rodeando a largas hileras
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de astrocitos. Finalmente se constituye una pared concéntrica de esclerosis neuronal que puede
medir de uno a dos milimetros de diametro. Algunas fibras de colagena pueden ser
encontradas en esta capa de esclerosis. Cuando la cavidad medular, como en la siringonuelia
comumnicante, se continla con el canal central, se observa una capa de células ependimarias,
gue puede revestirla segmentaria o completamente. En la siringomielia no comunicante
frecuentemente esta capa celular es muy escasa alrededor de la cavidad y en su lugar, la
pared se compoﬁe de colecciones densas de células astrogliales que frecuentemente contienen
gruesas fibras de Rosenthal.” La presencia de pared ependimaria segmentaria en la limitante
del quiste sinngomiélico, indica que 1a cavidad se comunico con el canal central medular
u bien que la enfermedad se inicio en el canal central. Generalmente las cavidades medulares
que se relacionan con el conducto ependimario son de gran extension sobre todo en [a columna
cervical, mientras que las encontradas sobre la regidn darsal son pequefias tanto a lo largo
como g lo ancho y cvon frecuencia provienen de un tumor medular, Cuando una cavidad
se¢ extiende hacia el bulbo (siingobulbia), peneralmente ocurre a través de cualquicra de
lus tres sitios sefialados por Foster y Hudgson: a) a través de una ranura en el piso del
cuarto ventriculo ventrolateralmente al niicleo del hipogloso; b) desde el cuarto ventriculo
al bulbo en el rafé medio o, ¢) por una cavidad entre la piramide y ¢l micleo olivar interno.?
La siringobulbia sin siringomielia es extremadamente rara. Una extension hacia los ganglios
basales fue reportada por Okada y cols.® Casos raros llamados por otros autores como
sinngocefalia o siringocéfalo son dificilmente encontrados.*#

Rodeando a la cavidad es frecuente observar dilatacién vascular, fibrosis o simple
hialinizacién de las paredes de los vasos sanguincos.”? También Hughes y Brownell*
encontraron una proliferacién de las vainas de Schwann dentro del parénquima de la médula
espinal, alteracion que se ha dado en llamar “schwannosis”. Con gran frecuencia la cavidad
sinngomiclica no ¢s regular y presenta cn su longitud sitios de estrechez, mas o menos
a la misma distancia, dando la imagen dec rosario. Quiza en puestra regién la comparacién

scria mejor con una nstra de chorizo. Algunos autores®*’® pensaron que csta forma
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“achorizada” y especificamente las zonas de estrechez, eran dadas por las fibras nerviosas

pasando de un lado a otro de la médula espinal o vasos sanpuineos esclerosados. Tamhbién
se ha superido que se debe al sitio de entrada y salida de las fibras axonales que conforman

las raices medulares anteriores y posteriores.

EISIOPATOGENIA

De acucrde con la teoria hidrodingmica de Gardner en 1960, cada membrana viviente,
por necesidad, es permeable al liquido. La diferencia entre una membrana perforada y una
membrana permeable es meramentc el tamafio y numero de sus agujeros. I/na membrana
semipermeable presenta orificios de 50 nanomicras. En el piso rémbico estos agujeros, tanto
macroscopicos como ultramicroscopicos, pueden ser competentes para dejar pasar el liquido
ventricular al mismo tiempo que se estd produciendo.*® En el 40. ventriculo durante la vida
intrauterina, los agujcros de Lusheka y Magendie no estin formados tndavia. Sin embarga,
presentan en su lugar membranas con estns poros o agujeros que permiten la salida del
[.CR mantenicndo una adecuada presion entre los ventriculos y el LCR del ESA. Se mencion6
quc las vesiculas o yemas dc los plexos coreideos cuandoe empiezan a producir LCR aumentan
desproporcionadamente €l tamafio dc los ventriculos ccrebrales, al mismo tiempo que el
liquido que contenia altas cantidades de proteinas, se diluye. Sin embargo, desde el 4o.
ventriculo esta pasando cierta cantidad del 1.CR a través de las membranas semipermeables
hacia el compartimicnto que postcriormente serd ¢l ESA. En la tcoria de la siringomielia,
la comunicacion cntre el piso rombico y cl ESA no estd adecuadamente desarrollada, por
1o que la presion del LCR scguird aumentando y en el intento frustrado de salida del LCR
del 40. ventriculo al ESA, buscard otras vias de circulacion de menor resistencia, por lo
que tendrd que seguir hacia el canal central medular que al no encontrar escape, también
formard una cavidad en la médula cspinal®® En 1954 los estudios experimentales de

McLaurie’’ demostraron que las dilatacioncs de todo cl tubo neural, desde el canal central
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de 1a médula hasta los ventriculos ccrebrales, se comunicaban de alguna manera con el ESA,
comprobado ésto por la inycecidn intracisternal de kaolin, silicato de aluminio hidratado,
colorante encontrado en la cavidad y cn los ventriculos algunas horas después. En otros
cstudios, cuando un medio radiopaco cra instilado en los ventriculos cercbrales en animales
de experimcntacion, cste material no escapaba al ESA pero si pasaba de un 4o0. ventriculo
dilatado al canal central medular dilatado también. Esta demostracion apoya la tcoria
hidrodinamica para el mecanismo de la siringomielia.

Leyden,” cn 1876, fué el primero en sugerir que la siringomielia era resultado de un
defecto en el desarrollo embrionario del canal central medular. 1Toffman, en 1893, pensé
que las anomalias del canal central medular eran debidas a fallas del cicrre del tubo ncural,
y que algunos restos de tejido embrionario pucden quedarse cerca del canal central medular
o cn ¢l rafé medio con la oportunidad de proliferar cn la vida adulta y dar origen a gliosis.
Esta zona de gliosis degencraria cn ocasiones en pequefias cavidades que al confluir se
agrandarian y s¢ comunicarfan con el canal central medular normal o dilatado. Heenberg
y Kock en 1923 definicron la siringomielia como un mal desarrollo de la médula espinal,
como una forma ahortiva de espina bifida en la manera de mielomeningocele. En su opinidn
la difcrencia entre hidromiclia y siringomiclia y mielomeningocele radicaba cn quc aquéllas
cran resultantes dc una falla en ¢l desarrollo del raf¢ dorsal v ¢ste de un defecto en ¢l
cierre del tubo neural. Mayor confusion respecto al origen de la enfermedad se presentd
cuando se dijo que siringomiclia y gliosis eran parte de una misma patologia. Gardner, en
1960, propuso que los sindromes del tallo cercbral bajo como el de Dandy Walker, el de
Chiari y la siringobulbia podrian ser acasionadas por una causa comun: falla en el desarrollo
de los onficios de salida de LCR ¢n el piso rdmbico. Para 1960 €l mismo expresdé que
la siringomielia es una forma moderada de de¢fecto embrionario mientras que el mielocele
es su maxima expresion.’?

De primera intencion Williams estaba de acuerdo en las bases fisiopatologicas que Gardner

postulaba pere en 1970 y 1971 adwvirtié que el primer movimiento de LCR en la vida
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embrionaria era en direccién cefilica debido al aumento en la presion y distension de las

venas espinales, llegando a obstaculizar el paso del LCR ventricular hacia el ESA.%2% Este
LCR ventricular, sujeto a la presiéon venosa de la unién craneovertebral en el espacio subdural
y por la presencia de adherencias subaracnoideas, no lograba salir y circular libremente por
el ESA, teniendo que buscar una salida haciéndolo hacia el conducto ceniral medular
ocasionando la siringomielia. Mecanismo muy semejante al que sucede con las amigdalas
cerebelosas en la malformacion de Chiari. Asi mismo, el liquido que entraba al canal central
medular ya no podia regresar en virtud de un mecanismo de valvula unidireccional. Ball
y Dyane, en 1972, también criticaron las dos teorias anteriores diciendo que la ley de
Poiseuille (presion ejercida por el LCR con pulsaciones arteriales basicamente de los plexos
coroideos), no seria suficiente como para formar la cavidad siringomiélica (4x10° mm de
H,O). Ellos propusieron otra teoria: que el liquido de la cavidad siringomi¢lica provenia
del ESA espinal a través de los espacios de Virchow-Robin.® Es sabido que estos espacios
son prandes en las médulas siringomiélicas. Apoyo a esta teoria fue encontrar al estudio
post mortem colorante en los espacios de Virchow-Robin, después de haberlo instilado en
la cavidad medular.

La teoria de Taylor®® sigue de alguna manera a la de Williams, agregando que el retomo
venoso esta obstruido por el bloqueo craneocervical, lo que ocasiona infarto venoso, necrosis
y secundariamente la cavidad. Aboulker? en 1979 propuso que el liquido del ESA entra

al canal central por via transmedular como consecuencia de una mayor presién del LCR

en el ESA espinal.
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CLASIFICACION

A través de los aflos se han hecho muchons intentos de clasificacion de la enfermedad
con la muy buena intencion de eomprender mejor su fisiopatologia, y asi brindar un mejor

tratamiento. Varios sistemas de clasificacion de la sinringomielia han sido propuestos:

Grupe de edad: Pediatrica y del adulto

Relacion con la De la umon craneovertebral y espinal

anatomia espinal: (Batzdorf). !

Patogenia: Congénita y adquirida.

Patalegia fundamental: No neoplasica, neopldsica, postraumatica y
post-inflamatonia (Appleby v cols).!

En relacidon al canal Hidromielia y siringomielia

central: (Gardner).”

Relacitm con cl 4o. Comunicante y no comunicantc

ventriculo: (Williams).*

Configuracién de la
cavidad: Septada y tnica.

Batzdorf'! en su monografia de la siringomielia la clasifica en:
| Relacionada a anormalidades de la unidn craneovertebral

a) FForma del adulto: Chian tipo 1
b) Forma infantil: Chiari tipo II y III (congénito).

2.Espinal primaria

a)} Postraumatica
b) Postintflamatoria
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DIAGNOSTICQ

Es bien conocido que las lesiones intramedulares que “engruesan” la médula espinal
praducen, cuando son cronicas, alteraciones en las imégenes de las radiografias simples de
columna vertebral: ¢l aumento en los diametros tanto anicroposterior como transversal del
canal espinal. En la siringomielia pueden ocurrir estos cambios. Encontramos también algunas
variedades de anomalias de la uruon craneo-vertebral como impresion basilar, platibasia, atlas
asimifado al occipital, malformacidn de Klippel-Feil y escoliosis como las mas frecuentes.

Hasta hacc relativamente pocos afios, el método de diagnéstico de eleccion cra la
mielografia, ya fucra con aire o con material liposoluble eomo pantopaque?? y recientemente
con contraste hidrosoluble como el omnipaque. Sin embargo, el estudio mielografico resultaha
normal cuando la cavidad era pequefia, tornandose asi en una falsa negativa.™

La aparicién de la tomografia axial computarizada (TAC) en 1973 simultineamente a la
mveccidén de medio de contraste hidrosoluble en el ESA dio una mejor informacién del
problema y a pesar de que en ocasiones el medio de contraste instilado en este espacio
era encontrado en la cavidad sinngomiclica, en la gran mayoria de los casos seguia oculta
la cavidad, sobre todo cuando eran pequefias.*® Revolucidn en imagen fue la aplicacion de
la fuerza magnética y la computadora al cuerpo humano en 1971 por Damadian logrando
una imagen anatdémica y hioquimica excclente, permitiendo ver cavidades hasta de 1 mm
de didmetro. Y no sélo eso, sino que puede medirse su longitud, su localizacion, travéculas,
y aun si es primaria o secundaria. Con la inyeceidn de medio de contraste paramagnético
(gadolinio) nos da informacion si la cavidad proviene o no de un tumor medular.

En este trabajo, la resonancia magnética por imagen (RMI) fue el cstudio pnmordial para

la valoracién pre y postoperatoria.



SINTOMATOLQGIA

Hay una gran variedad de trastornos quc esta cnfermedad puede ocasionar. Entre cllos,
con mucho, los mas frecuentes son los trastornos sensitivos, y cspecificamente los
relacionados con la sensibilidad al dolor y a la temperatura. Podemos encontrar también
debilidad muscular, dolor, artropatia neurogénica, espasticidad, signos de tallo cerebral cuando
lo abarca, trastornos troficos de la piel, alteraciones de nervios craneales, trastornos vesicales,
etc. Oppcenheim en IR98 describié ¢l patrén clinico de la anestesia disociada de la
siringomielia. Este sindrome se rcfiere a cnando algunas formas de sensacién como la
scnsibilidad tictil es normal mientras que en la misma 4drea otras como el dolor y la
temperatura estin perdidas. Este es el sindrome climico mas frecuente en la sinngomielia,
sin ser patognomdnico pues puede encontrarse también en el sindrome de Brown-Sequard.
Schlesinger en 1902 describié este sindrome siringomiélico en la forma segmentaria ®
También podemos encontrar desdrdenes del sistema nervioso auténomo como son las
anomalias en la secrecion de las glandulas sudoriparas de la piel con hiper, hipo o anhidrosis.
En algunas ocasiones hay trastornos en el crecimiento del pelo y en la inervacion del musculo
liso que podrian revelar datos neurclogicos como el sindrome de Claude Bernard-Horner
debido a una alteracion en el asta latcral a nivel de los primeros segmentos medulares
toracicos. Dificultad en la miccién y en [a defecacion, con retencion en ambos es lo mds
frecuente. Anomalias en el aporie sanguineo ocasionarian también disturbios en la inervacién
del musculo liso. De acuerdo a Déring, los trastornos vasomoctores ocasionan alteraciones
troficas de piel, huesos y articulaciones. Los de piel incluven cianosis e hipotermia. Avanzada
ya la cnfermedad, edema de tejido subcutaneo y en asociacién con hiperhidrosis el llamado
“main succulente” de Marinesco.”® Encontramos también alteraciones en ¢l crecimiento de
las ufias, piel delgada, catlosidad, hipotensidn ortostdtica debide a la alteracién de las fibras
descendentes autondmicas por presion de la cavidad medular. Cambios Gseos son vistos

frecugntemente como osteoporosis, atrofia y pseudoartrosis. La artropatia neurogénica en
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experiencia de algunos autores podria ser la primera manifestacion en la enfermedad
siringomiélica. La artropatia aparece con mas frecuencia en los hombros, luego en el codo
y generalmente es unilateral. Charcot describi6 1a artropatia neutogénica en la tabes dorsal.
Ll pensd que se debia a trastornos neurotroficos y circulatorios por la degeneracion de la
médula espinal. Sin embargo, la pérdida de sensibilidad, debilidad muscular y atrofia, causan
inestabilidad de la articulacion. Cambios en la columna vertebral como escoliosis ¥
xifoescoliosis, artropatia cervical v dilatacién del canal espinal fueron reportados por Sassi
en 1963, quien también puntualizé que la escolivsis puede ser el prumer signo de
siringomuelia.™ Recientemente Hoffman lo ha publicado como afectando principalmente a
nifios.® Los nervios craneales involucrados en la sirmgobulbia son principalmente desde cl
trigémino hasta el hipogloso.

Cuando se acompafia la siringomielia a2 malformacion de Chiari aparecen mistagmus,
lateropulsion, ataxia y/o disdiadococinesia. Cuando la enfermmedad avanza, aparecen los
trastornos motores, cmpezando por los misculos distales de las extremidades, progresando
hacia los proximales paulatinamente. Atrofia en las manos primeramente y luego en toda
la extremidad es una alteracidn vista en los casos cronicos e incapacitantes de la enfermedad.
El cuadro clinico *“clasico” de un paciente con siringomiclia seria aquella persona que inicia
confesando quemaduras indoloras, lesionces ocasionadas por cigarro, agua caliente, etc.,
gencralmente empicza cn forma unilateral y que en meses se torna hilateral. Continga con
altcraciones motoras como dehilidad leve en sus manos, frecucntemente sin dolor espinal,
debiiidad que cs progresiva asi como la alteracion sensitiva. De tener perdida la sensibilidad
al dolor y a la temperatura, pasa a la alteracién en todo tipo de sensibilidad. Diparesia braguial
se¢ instala, progresivamenile y continga hacia los miembros inferiores para llegar a ser
incapacitante. En ocasiones, alteracidn de nervios craneales pueden acompafiar a los sintomas
motores y sensitivos en el transcurso de la enfermedad. También es esta etapa incapacitante,

atrofia muscular es con frecucncia observada.
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HISTORIA DEL TRATAMIENTO QUIRURGICQO;

El tratamiento quirurgico de la siringomielia se inicia formalmente en 1938 con la
cranicctomia descompresiva de la fosa posterior auspiciada por Penfield y Coburu,”
lograndose la remision de los sintomas en un huen nimero de pacicntes. Gardner y Goodall*
en 1950 reportaron el procedimiento quirirgico mencionado que actualmente muchos
neurocirujanos practican. Los autores utilizaron para ocluir el canal central medular en el
4o. ventriculo, musculo inicialmente, [uego, puntos de sutura de seda para provocar una
reaccion fibrosa a nivel del dbex y ahrieron el 4. ventriculo para reestableeer la circulacion
del T.CR. Williams en 1978, a pesar de que reporté que la téenica quinirgica cmpleada por
Giardner no cra la idonea pues tenia un alto indice de morhilidad y mortalidad, ademas que
no cra efectiva en un moderado porcentaje de pacientes y que también tenia un alto indice
de reoperacion, la practico modificando 1a técnica pasando desde la cavidad siringomicdlica
hasta el ESA un tubo de derivacion y ademas ocluia el canal central medular con miisculo
fijo a la aracnoides con una grapa metalica '

Previamente multiples aportaciones en la literatura se encuentran en relacidn al tratamicnto
quinirgico de la siringomielia, desde 1892 con Abbe y Coley’ que puncionaron percutdneamente
la cavidad con una aguja. Miclotomia sobre el surco medio posterior por Elsberg,?® miclotomia
mas fenestracion del quiste por Poussepp,” y gran variedad dec drenajes fucron utilizados
como la gutapercha por Frazier y Rowe® en 1936. Sutura de tantalium sobre la cavidad
fue ideada por Korgis y Echols. En 1966 Love y Olafson®® practicaron la derivacién
siringosubaracnoidea con tubo de silastic. Lucgo, para evitar la cicatriz y oclusion del tubo
dc drenaje, lo llevaron hasta la cavidad pleural o la peritonea]. Sin embargoe, todas estas
derivaciones requerian de mielotomia posterior con riesgo de ocasionar mayor déficit
neurologico al va establecido. Rhoton™ sugirié practicar la mielotomia a nivel de las raices
posteriores en la zona de entrada de las mismas, logrando con ésto menor dafio postquirdrgico.

Intentos por crear cicatriz dentro del quiste lo practicaron Schlesinger y cols en 1981%
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y Williams en 1978, también Martin en 1985. Los dos primeros con inyeccidn de

iopendilato (pantopaque) y el dliimo con muscule.

Siguieron otras técnicas quirirgicas como laminectomia cervical con aspiracidn del liquido
de la cavidad o drenaje subaracnoideo v luego derivacién ventriculoatrial, tubo de drenaje
del 40. ventriculo al espacio subaracnoideo, y reseccion subpial de las amigdalas cercbelosas
descendidas. La ventriculostomia tenminal por Gardner sobre €l cono medular, técnuca después
duramente criticada por Williams 52527.29.34,34358250.10 R ecientemente Milhorat y cols idearon
la siringocisternostomia, derivacion con tubo de silastic desde la cavidad medular a la cisterna
magna, sdlo en casos de siringomielia cervical.® En Grecla, Vassilouthis sdlo colocd en
trcs pacientes una denvacidén desde el ESA lumbar al peritoneo con bucnos resultados.®
Descompresidn del agujero magno con remocion de la capa externa de la duramadre reportado
por Isu y cols.”” Raros cases de resoluciofi espontanea fueron reportados por Santoro y cols.
¢n dos pacientes. La espontanea ruptura de la pared medular hacia €l ESA fue la hipotesis
por ellos mencionada.”

Denvaciones ventriculo-peritoneales, ventriculo-atriales, lumbo-peritoneales, mielotomias tanto
de linea media como posterolaterales o terminales, inyeccién de sustancias intraquisticas, etc., tan

extensa la vaniedad y modalidad de tratamiento que solo traduce la complejidad de la enfermedad.



CASOS CLINICOS

IMAGEN POR RESONANCIA MAGNETICA.
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PACIENTE NRB

Fig. 1.Proyeccién sagital de RMI pre y postoperatoria. Reduccién de la cavidad a los
10 dias.

Fig. 2.RMI axial cervical pre y postoperatorias demostrando reduccién de la cavidad a
los 10 dias después de la cirugia.
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PACIENTE ALGL

Fig. 3.RMI en cortes sagitales y axiales preoperatorias, a los 10 y a los 30 dias
después de la cirugia. Reduccién y ausencia de la cavidad puede ser observada.



PACIENTE GSO

Fig. 4. RMIs preoperatorias y a los 10 y 30 dias postoperatorios. Ausencia de la
cavidad puede ser observada.
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PACIENTE GMF

Fig. 5.RMI cervical y dorsal en proyecciones sagitales. Ausencia de la cavidad a los
30 dias postoperatorios. Comunicacién aparente de la cavidad con el 4o.
ventriculo.
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PACIENTE REAG

Fig. 6.RMI en proyecciones sagital y axial mostrando reduccién de la cavidad
siringomiélica a los 10 dias postoperatorios. Las amigdalas cerebelosas pueden
también ser vistas por abajo del agujero occipital llegando hasta C2 (flecha)



PACIENTE RMC

Fig. 7.RMI en proyecciones sagitales y axiales. Pre y a los 10 y 30
postoperatorios. Reduccién casi total puede observarse.

dias
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PACIENTE JASG

Fig. 8. RMI en proyeccién coronal de la columna dorsal. Se observa cavidad
siringomiélica, septada (flecha) preoperatoria.

Fig. 9.RMI preoperatoria y a los 10 dias postoperatorios. Caso en que la cavidad
permanecié de igual tamafio. En la postoperatoria puede verse el fragmento de
grasa dejado a nivel del dbex (flecha)
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PACIENTE FNS

Fig. 10. RMI preoperatoria mostrando cavidad cervical septada “achorizada”™.
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OBJETIVO

Las enfermedades que encuentran albergue en la médula espinal son, en la mayoria de
los casos, de prondstico reservado, Las contusiones y las secciones medulares postraumaticas
son un ejemplo frecuente de ésto. Hay otros tipos de patologias que afectan la médula espinal
y que por su cronicidad llegan a ser altamente incapacitantes si no es instituido un tratamiento
adecuado y oportuno.

No menos incapacitante resulta la enfermedad que es tema central de este trabajo, de
cardcter mixto, esto es, congénita y adquirida, que ataca a mifios y adultos por igual y que,
generalmente es progresiva y hoy por hoy upa enfermedad a cuyos pacientes se les han
ofrecido pran nimero de procedimientos, bésicamente quirirgicos, que no han realmente
probado ser del todo efectivos. Esta diversidad de tratamientos que desde el siglo pasado
han estado apareciendo, algunos con resultados halagadores y otros no tanto, motivo el
prescnie trabajo, en el que de alpuna manera se continfa lo que ctros meurocirujanos en
¢l mundo iniciaron: la blisqueda del tratamiento quirdrgico inico y efectivo que garantice
en el mayor de los casos el alivio tan deseado del enfermo. Conociendo las teorias
fisiopatologicas de la sinngomielia y en base a las alteraciones de la circulacion del LCR
como factor principal en la etivlogia de esta enfermedad, se ha brindado a un grupo de
pacientes aqui presentados un tipo de procedimiento quirirgico, tratando que sea unico,
efectivo y definifivo que en nuestras manos tenga el minimo de riesgo y de complicaciones
trans-y postoperatorias.

Todos los pacientes sintomdaticos que conforman e! estudio son personas con siringomielia
congénita asociada a la malformacion de Chiari, Los enfermmos afectados por siringomielia

secundaria serdn objeto de otro estudio posterior.
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HIPOTESIS

La craniectomia suboccipital con oclusion del canal central medular a nivel del 6bex,
mediante un fragmento de grasa, es un procedimiento quirargico seguro, efectivo y de baja
morbilidad. El fragmento de prasa mencicnado podrd ser visualizado postoperatoriamente

con el estudio de RMI y as{ confirmar su permanencia en el sitio deseado.

MATERIAL Y METODOQ

El estudio clinico expenimental consta de nueve pacientes portadores todos de siringomielia
congénita asociada a la malformacidn de Chiari (Tabla 1), Todos los pacientes presentaron
sintomatologia relacionada a la enfermedad y los nueve fueron sometidos al procedimiento
quirGrgico consistente en craniectomia suboccipital, apertura de la duramadre y oclusiéon con
grasa del canal central medular a nivel del Gbex.

Historia clinica completa de todos los pacientes asi como radiografias de crineo y de
columna vertebral, ademas de tomografia axial computarizada, potenciales evocados y
electromiografia, fucron invariablemente practicados. Sin embargo, estos estudios no fueron
incluidos como bdsicos para valorar la condicion pre-y postoperatoria del paciente. En el
estudio clinico que aqui se presenta, a todos los pacientes se les practicd RMI de columna
vertebral y de encéfalo, examen que proporcioné informacion referente al tamafio y
localizacidén de la cavidad siringomiélica v ademas, en ¢l postoperatonio aseguramos de la
permanencia del injerto de grasa colocado quirirgicamente en el 40, ventriculo. Un estudio
de RMI preoperatorio convencional y con gadolinio fue practicado inicialmente en todos
los pacientes y posteriormente a los 10, 30 y 60 dias después de la operacion.

De los nueve pacientes, cinco hombres y cuatro mujeres, €l de menor edad fue de 5 aflos
y ¢l mayor de 67 con promedio de 39.4 afios. La malformacién de Chian tipo I s¢ encontro

en todos excepto uno, quien tenia el tpo II. Ademas este {ue el Gmco caso en que se asoclo
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la sinngomielia con hidrocefalia y mielomeningocele cervicodorsal (Tabla 1). En ocho
pacientes la cavidad siringomiélica por RMI ocupaba la regién cervical y dorsal; en uno
la sirmpomielia fue puramente cervical (Tabla 2).

Respecto al tiempe de evolucién de la sintomatologia, el paciente mds cronico fue de
20 ados hasta el dia de su primera evaluacién y el de menor fue de un aflo. Los sintomas
mds frecuentes fueron sensitivos y motores en todos los casos. En ocho casos la alteracidn
llamada de disociacién sensitiva fue observada. En un nifio de cinco afios con mielomeningoccele
cervicodorsal no fue valorable este tipo de sensibilidad pues presentaba paraplejia y anestesia
desde el nacimiento debidec a un mielomeningocele cervicodorsal, que fue tratado
quirargicamente en los primeros dias de su nacimiento. En tres pacientes se comprobd
incontingncia urinaria y en dos, alteraciones de nervios craneales. Uno de ellos exhibia paresia
del IV par bilateralmente y otro del glosofaringeo, el vago, el espinal y el hipogloso. Un
paciente cursd sin alteracién de nervios crancales pero presentd signos cerebelosos, como

nistagmus y disdiadococinesia (Tabla 3).



TAREBLA 1

PACIENTES
PTE. _EDAD  SEXO §[}i{ﬁ|j§?”bﬂs_ INGRESD  HIDROC, CHIARI
NRB | 4y F c8 Cuadrip.| NO i
ALGL| 23 F ca Hemip. i.] NO |
{ GSO | yg F 42 Hemip. I.| NO l
GMF | 35 M 27 Cuadrip.| NO |
REAG| 4@ F 39 |Hemip. d| NO l
RMC | &8 M 4@ |[cuadrip.| NO |
JASG 5 M Y Paraplej. S il
FNS | 38 M 38 Cuadrip.| N0 |
TRAC | 67 M 59 Hemip. d.| N0 |
TADBLA 2
EXTENSION DE LA CAVIDAD
NIVELES CAVIDAD ""ACHORIZADA"

NRB CI-T2 NO

ALGL C2-T3 Sl

GS0 C2-T9 5]

GMF C1-T5 NO

REAG c2-cYy NO

RMC c2-73 51

JASG C1-T6 Sl

FNS ci-Tid 51

TAC CI-T5 5|




TAELA 3
SINTOMATOLOGIA

EDAD EDAD TIEMPO

32

INGRESQ INICIO SINTOMRS EN RNOS
NRB Yy 28 16
ALGL | 23 20 3
GSO 15 He 3
GMF 35 27 8
RERG uls 39 1
RMC 60 als 2l
JHSG 5 4 1
FNS 36 30 b
THC 6/? 29 8
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A todos los enfermos se les ofrecid tratamiento quirirgico: una craniectomia suboccipital,
apertura de la duramadre y oclusion del canal central medular a nivel del 6bex con un

fragmento de grasa, fijo a la aracooides con una grapa metalica no ferromagnética.

TECNICA QUIRURGICA DEL ESTUDIO

Con el paciente sentado, fijo su crdnec mediante el cabezal de Mayfield de tres puntos,
una incisidn fue practicada desde el inion hasta el nivel de C2 en la linca media con discecidn
subperiostica de los musculos paravertcbrales. Lucgo cranicctomia suboccipital con limite
superior cn el seno transverso y latcralmente 3 centimetros afuera de la linca media y hacia
ahajo hasta el agujero oceipital (Fig. 11). El arco posterior de C1 fue removido y la lamina
de C2 sc retird solo en los pacientes cuando las amigdalas cerebelosas llegaban hasta cse
nivel o habia adherencias que remover. La duramadre se abrié en forma de Y, y enseguida
la aracnoides liberando LCR. Si las amigdalas cerebelosas estaban obstruyendo el paso de
LLCR a nivel del agujero occipital fueron removidas (Fig. 12). A través de la cisura
interhemisférica cerebelosa y por el agujero de Magendie se puede facilmente llegar al 4o.
ventricule. Cuando éstc se ¢ncontraba cerrado era abierto a la circulacion, encontrando asi
¢l piso del 40. ventriculo (Fig. 13). 1In fragmento de grasa obtemdo de la capa subdérmica
de la herida fue colocado ocluyendo el canal central medular, fijo a la aracnoides con una

grapa no ferromagnética de Mckenzic (Fig. 14).



Fig. 11. Técnica quirirgica. Craniectomia suboccipital. Duramadre ain cerrada,
exposicion del arco posterior de Cl y lamina de C2 (flechas).

Fig. 12. Técnica quirirgica. Duramadre abierta. Hemisferios cerebelosos, aracnoides
integra. A través de ella se observan las amigdalas cerebelosas por abajo del
nivel del agujero magno.
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Fig. 13. Técnica quirtrgica. Abierta la aracnoides y retraidas las amigdalas cerebelosas
encontramos la arteria cerebelosa posteroinferior (flecha blanca) y el piso del 4o.
ventriculo (flecha negra).

Fig. 14. Técnica quirargica. El vértice inferior del 40. ventriculo es observado y la grapa
metalica no ferromagnética fijando el fragmento de grasa en su sitio a la aracnoides.
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La duramadre se dejo abierta, cerrando la herida por planos. El plano muscular con Dexon
2-0, el tejido subdérmico, con Dexon 3-0 y la piel con Nylon 2-0. En ninguna ocasién
se dej6 drenaje al exterior. A todos los pacientes se les administraron antibidticos
transoperatorios, 8} mg Gentamicina i.v. como dosis unica y Cefotaxima 2 gr diluidos en
250 cc de suero glucosado al 5% en goteo continuo para 2 horas de tiempo quirtirgico.
Si pasaban méas de dos horas, otro gramo de Cefotaxima se afiadia en igual forma. Un catéter
central fue utilizado en todos los pacientes para monitoreo transoperatorio de la presion venosa
central y como alertador en casos de embolia aérea. Este grave inconveniente no se presentd
en ningun paciente.

El tejido celular graso subcutaneo es usado como tapén para prevenir o contener fistulas
de LCR en algun otro tipo de operaciones, como hipofisectomias transesfenocidales y en el
cierre de fistulas postraumaticas. Es sabido que en procedimientos como discoidectomias
lumbares, la grasa del tejido celular subcutineo ¢s colocada sobre el nervio como aislante
0 scparador entre la cicatriz y la raiz nerviosa, disminuyendo su irritacién. El fragmento
de grasa en nuestros pacientes fue asi colocado y mantenido en su sitio por una grapa metilica
vascular de McKenzie no ferromagnética. Las radiografias de craneo postoperatorias
confirmarian la posicion correcta de la grapa y esperablemente la de la prasa (Figs. 15 y
16). Pero temiendo que la grasa se hubiere desprendido, la ayuda de la RMI nos daria

informacioén al respecto (Fig. 9).



£ g

Fig. 15. Radiografia de craneo simple en proyeccion AP donde se observa la grapa metalica
en su sitio (flecha). Néotense fragmentos oleosos de material de contraste, por estudio
mielogréfico.

Fig. 16. Proyeccion radiografica lateral donde se observa la grapa ligeramente por debajo
del agujero occipital.
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RESULTADOS

Nueve pacientes con siringomielia asociada a la malformacion de Chiari fueron intervenidos
quirargicamente con la técnica ya descrita. Sélo en un paciente no se modificé su condicion
clinica. De los otros ochos pacientes, referente a su condicion muscular tres recuperaron
ad integrum la funcién y cinco disminuyeron su incapacidad (Tabla 4). La alteracion sensitiva
en los ocho pacientes disminuyd, pero no desaparecié totalmente. Sin embargo, esta pérdida
de sensibilidad en la mayoria de los casos no les proporciond descontrol importante para
sus funciones primordiales (Tabla §). En tres de los nueve pacientes que tenian incontinencia
urinaria y/o fecal, su falla persistié despu€s de la operacion.

En relacion a la RMI, en todos menos uno fue observado que la cavidad se redujo en
tamafio en cinco de ellos totalmente y en tres parcialemente (Tabla 6) (Figs. 7-14). Es de
insistirse que la grapa dejada para fijar la grasa a nivel del 6bex no produjo artefactos
importantes sobre la RMI como para impedir una interpretacion adecuada del estudio y la
grasa, con su imagen caracteristica de hiperintensidad en modalidades de T1 y T2, fue vista
en cinco de los casos a satisfaccion (Fig. 9).

En cuatro pacientes, s¢ demostré por medio de la RMI que a los 30 dias postoperatorios
la cavidad se¢ encontraba clausurada. En otros cuatro, se redujo de¢ tamafio, y en uno no

hubo cambio (Tabla 6).



TAEBLA 4

RESULTARDOS

Leve——=gt
Moder.-+4+

Severg=—==y++
INCap.~+++4

SINTOMAS MOTORES

PRE QUIRURGICO

POST QUIRURGICO

NRB Cuadriparesia +++ Cuadriparesia ++
ALGL Hemiparesia ++ Desaparecio
GS0 Hemiparesia ++ Desaparecio
GMF Cuadriparesia +++ Hemiparesia +
RERG Hemiparesia ++ Hemiparesia +
RMC Cuadriparesia ++++ Cuadriparesia +++
JASG Paraple jia Paraple jia
FNS Cuadriparesia +++ Cuadriparesia +
TAC Hemiparesia ++ Desaparecio

TAEBLA O

RESULTADOS b2S% brs-T5%
+4--50%  +ede 108
SINTOMAS SENSITIVOS
PRE QUIRURGICO POST QUIRURGICO

NRB +++ +

ALGL + +

GS0 ++ T

GMF +++ ¥

REAG ++ +

RMC +++ +4

JASG ++++ ++++

FNS i+ +

TAC ++ +
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TABLA €
RESULTHDOS

Tamano de la cavidad
RMI
DESAPRRECIO S5E REDUJO IGURAL
NRB +
ALGL +
GS0 +
GMF +
REAG +
RMC +
JASG +
FNS +
TAC +
TAELA 7 COMPLICACIONES
NEUROLOGICAS OTRAS
NRB MENINGITIS NEUMONIA
ALGL NINGUNA NINGUNA
GS0 "
GMF " "
RERG "
RMC MENINGITIS "
JASEG NINGUNA
FNS » NEUMONIR
TAC " NINGUNR
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No hubo mortalidad quirfugica perc dos pacientes desarrollaron meningitis bacteriana, uno
de elios desarrolld una fistula de LCR a través de la herida. Tratamiento con antibiéticos
en ambos y cierre de la fistula con sutura en sepunda instancia de la henda, resolvieron

satisfactoriamente eslas complicaciones.

DISCUSION

Se han tratado nueve pacienies con sinngomiclia asoctada a la malformacion de Chuari,
Las teorias en relacion con estas dos patclogias han sido revisadas y la mayoria de los
autores cuinciden en gue ambas podrian originarse en la misma etapa embrionaria ?#3.74%
La anomalia en el piso rémbico con alteracién en la dindmica circulatona del LCR, favorecida
por la impermeabilidad de los agujeros de salida del 4o. ventriculo al ESA, asi come las
diferencias dc presidn en ambos compartimientos subdurales, cerebral y espinal del LCR,
la elevada presidén que s¢ ocasiona por obstruccidn de las amigdalas cerebelosas en la
malformacion de Chiari o consecuente a maniobras de Valsalva impidiendo ¢l retormo del
LCR lumbar al £ESA cerebral, provocardn la entrada del liquido hacia el interior de la médula
espinal via transmedular o a través de los espacios de Virchow-Robin.

En base a estas teorias se han sometido a craniectomia suboccipital, apertura de la
duramadre, seccionadas las adherencias aracnoideas cuando estaban presentes, reseccidén de
Cl y taponamicnto del canal central medular a nivel del obex con fragmento de grasa fijo
a [a aracnoides con una grapa nc ferromagnética.

Sc ha utilizado la prasa en la idea de que pueda ser observada en su sitio en un estudio
postoperatorio de RMI, en el conocitmiento que en ambas secuencias de T1 y T2 se observa
hiperintensa.

La técnica quirirgica basica ha sido empleada por otros autores, con variados resultados
(Tabla No. B) Cranicctomia suboccipital con ¢ sin oclusion del canal central medular ha

sido efectuada por Rhoton Jr. De 15 pacientes con siringomielia y malformacién de Chiari
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todos mejoraron menos uno. No tuvo ninguna defuncién. En 1978 Faulhauer y Loew aperaron
a 9 pacicntes, 2 mcjoraron, 4 sc mantuvicron sin cambio, uno empeord y 2 fallecicron. En
la serie de Garcia-Uria en 1981, de 2B pacientes mejoraron 15, seis permanecieron sin cambio,
6 empeoraron y uno munéd. De los 26 enfermos con siringomielia de Logue v Edwards
en 1981, @ mejoraron, 11 se¢ mantuvieron sin cambio y & cmpeoraron, na mortalidad fue
reportada. En 1981 Schlesinger y cols reportaron 16 pacientes, 8 de ellos con mejoria clinica,
S permanecieron igual, dos empeoraron y uno fallecié. Hotiiman en 1987 en 32 nifios con
malformacion de Chiari, 2] mejoraron, & sin cambic y ninguno empeord, 3144347480

No hay reportes en la literatura donde se haya utilizado tejido graso como tapdn. El
presentado aqui es el primero. Ademas serd el pionero en ¢l control postoperatoriv de la
permanencia en su lugar del fragmento grasp por imagen de resonancia.

En este estudio, los nueve pacientes fueron sometidos al procedimiento ya mencionado.
En ocho de ellos hubo mejoria clinica, un paciente con paraplejia, hidrycefalia y Chiari

Il permanecid sin cambio.



TAELA 8
RESULTADOS
OTROR AUTORES

N* Ptes. Mcjor CcasbBio Peor Muertes

RHOTN 15 14 1 0 0
FAU;,QI-I?.;UER 9 2 4 1 )
GARClléka-lURIA 23 15 6 € 1
LOG Ufg ;.:1 RICE 26 Q 11 6 0
SCHLIHQS;:{GER 32 21 6 0 0
e | 16 8 5 2 1
TAMElzg.g!;)NTE 9 8 1 0 0
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Atun cuando la serie de pacientes en este estudio es corta, la baja morbilidad y nula

mortalidad prueba la efectividad del procedimiento quirirgico empleado. Considero que la
descompresion suboccipital con oclusién del canal central medular con grasa a nivel del
6bex como tratamiento para la siringomielia asociada a la malformacién de Chiari, es una
alternativa segura y efectiva. En la medida en que el diagnéstico sea lo mis temprano posible
y en las etapas iniciales de la enfermedad, el prondstico serd mejor. La meta personal de
detener lo més pronto posible la evolucion natural de la enfermedad serd el punto sobresaliente

de futuros trabajos en relacién a la siringomielia.
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Lad

Hermes: Hijo de Zcus y Maya, mensajero dei Olimpo, dios dei hurto, de la elocuencia, del
comercio y de los tratados publicos, guardian de fos caminos e inventor de la lira. Se le
representa con un sombrero de alas amplias, una vara en la mano y sandalias aladas.
Mercuno para los romanos.

Pan: Dios de la naturaleza y de los rebafios, inventor de la flauta, hijo de Hermes y la ninfa
Driope. St le representa con cuernos y patas de cabra. Su aparncion incsperada causaba en
ganados y pastores el “terror panico™. Por influencia de los estoicos encama el yniverso y
el Gran Todo,

Siringa: Ninfz mitoldgica de Arcadia, hija del rio Ladon. Perseguida por Pan.
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