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Siringomielia asociado a Malformacion de Chiari
tipo |
Associated syringomyelia Chiari Malformation type |

Flores Herrera Daniela’, Morales Cozzi Carolina’, Dr. Ladislao Flores Alvis?

RESUMEN

La Siringomielia asociada a Malformacion de Chiari tipo |, se refiere a una cavidad formada en la médula espinal
debido a la obstruccion del canal medular por el desplazamiento de las amigdalas cerebelosas hacia el agujero
magno, manifestandose entre los 25-40 anos, con cuadros progresivos de dorsalgias, cervicalgias, dolor de ex-
tremidades uni-bilateral, pérdida de sensibilidad; dependiendo del tamafio de la cavidad, la medula espinal puede
comprimirse y generar la lesion irreversible de la médula espinal.

Se presenta un caso clinico de Siringomielia asociada a Malformacion de Chiari tipo I; que presentd cuadro
clinico de larga data previa a su diagnéstico; caracterizado por dorsalgias recurrentes que fueron tratadas con
diclofenaco y complejo B, pensando en problema muscular. Se le diagnostica por resonancia magnética (RM), y el
tratamiento fue la descompresion de fosa posterior; un aiio después de su tratamiento quirurgico se le realiza
una RM de control donde hay ausencia de la Siringomielia.

ABSTRACT

Syringomyelia associated with Chiari | malformation, refers to a cavity in the spinal cord because obstruction of
the spinal canal by the displacement of the cerebellar tonsils into the magnum foramen, manifested during 25-40
years, with progressive frames of back pain, cervical pain, uni-bilateral limb pain, loss of sensitivity, depending on
the size of the cavity, can compress the spinal cord and generate irreversible injury of the spinal cord.

It is reports a case of syringomyelia associated with Chiari | malformation that presents longstanding clinical
disorder prior to the diagnosis, characterized by recurrent back pain treated just with diclofenac and B complex,
thinking as a in muscle problem. Diagnosed by magnetic resonance imaging (MRI), and the treatment was a pos-
terior fossa decompression; a year after the surgery treatment a second control MRI scan was performed with
absent of syringomyelia.

INTRODUCCION

La Siringomielia es un trastorno crénico y pro-
gresivo caracterizado por la formacién de una
cavidad dentro de la médula espinal, el cual puede
crecer y alargarse, generando una compresion de
nervios que se dirigen a las extremidades'. La inci-
dencia anual de siringomielia es de 8.4 casos nuevos/
ano/100.000 personas y se asocia a malformaciones
de la unién crdneo cervical en el 84% de los casos,
en el 10% se asocia a tumores intramedulares, 5% es
de origen postraumatico, 1% asociado a hidrocefalia’;
se suele presentar frecuentemente entre los 25-40
anos de edad, es infrecuente después de los 60 anos’.
Puede ser de dos tipos congénita o adquirida*. La pri-
mera también llamada comunicante, frecuentemente
asociada a la Malformacion de Chiari tipo I, el cual se
refiere a un desplazamiento de las amigdalas cerebe-

losas por debajo del agujero magno® que condiciona
la obstruccién al paso del liquido cefalorraquideo
(LCR) del IV ventriculo hacia el espacio subaracnoi-
deo?”. La adquirida o no comunicante es secundaria
a traumatismos, infecciones o tumores*, y genera una
obstruccién mecdnica deteriorando la dindmica del
flujo del LCR?.

Suele tener una sintomatologia progresiva e inter-
mitente presentdndose en un inicio como un sindro-
me del cordén central, caracterizado porla pérdida de
sensacion en forma segmentaria que afecta el cuello,
hombros y brazos; pérdida de la percepcion del dolor
o sensacion de la temperatura con alteracion del sen-
tido del tacto en un drea del cuerpo® conocida como
analgesia suspendida y aparece uni o bilateralmente
en un drea del cuerpo, también puede presentarse
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Abreviaciones y acronimos uti-
lizados en este articulo:

LCR= Liquido Cefalo Raquideo
RM = Resonancia Magnética

con dolor, debilidad y paralisis flicida progresiva®.
La falta de la sensacién de termoalgésica condicio-
na que los pacientes presenten cicatrices, heridas o
quemaduras en las dreas de analgesia, también son
frecuentes los panadizos analgésicos recidivantes si-
métricos (Sindrome de Morvan); puede presentarse
debilidad y atrofias de una o ambas manos, llevando
ala deformidad de manos y dedos. Progresivamente
se produce una disminucién o ausencia de los reflejos
tendinosos en una o ambas extremidades por afecta-
cion de los cordones posteriores, la piel de las manos
se hace gruesa, palida y aparecen lesiones tréficas que
no curan. Pueden afectarse los miembros inferiores
con dificultad para la marcha debido a la paresia es-
pastica; el sentido del equilibrio y de la posicién se
dana, sobretodo de miembros superiores, pero tam-
bién puede afectarse las piernas. Si la lesion se ex-
tiende a zonas mds distales aparece el Sindrome de
los cordones laterales y a veces sindrome de Horner;
la afectacion de niveles inferiores conlleva a paralisis
de los nervios craneales inferiores, generando alte-
raciones del sensorio de la cara, atrofia de la lengua,
disfagia progresiva, ronquidos; si la cavidad sigue
creciendo puede afectar a los haces piramidales o la
medula espinal dorsal o incluso el cono medular*®.
La cavidad o el syrinx en la Siringomielia se forma de-
bido a que la obstruccién al flujo normal del LCR, re-
dirige el flujo hacia el canal central y posteriormente
hacia la medula espinal misma, este liquido redirigido
se expande y las diferencias de presion en la medula
espinal hacen que el liquido se mueva dentro de el
quiste o la cavidad formada condicionando a un ma-
yor crecimiento del quiste®. El diagnéstico de esta pa-
tologia es por sospecha clinica por la sintomatologia
del paciente complementado con la RM, el cual nos
muestra la cavidad quistica dentro de la medula y su
extension. Por el contenido liquido la imagen es hipo-
densa en T1 e hiperdensa en T2. También nos permi-
te ver enfermedades asociadas a Siringomielia, como
alteraciones en fosa posterior, masa de tumor tisular
y una cavidad de liquido tumoral si existe y ademds
en algunos casos hay Siringomielia proximal o distal
al tumor quistico, o ambas. También se pueden apre-
ciar secuelas hemorrdgicas, isquémicas, traumaticas,
u otras**.El tratamiento consiste en la descompre-
sién quirurgica de la fosa posterior’, en los casos de
Siringomielia asociada a Malformacién de chiari tipo
I, con el objetivo de evitar que el dano neurolédgico
progrese y asi eliminar la causa de la siringomielia.
Pero se deben de evaluar ciertas condiciones antes de
emplear algtin tipo de tratamiento como: condicio-
nes del paciente: si estos presentan dano neurolégico
por larga data de evolucidn, la cirugia no tiene mu-
cho beneficio, el tratamiento médico en estos casos

es el mejor, siendo necesaria la cirugia si se trata de
evitar que aparezcan sintomas bulbares, o alteracién
de la deglucion o del ritmo respiratorio. Segun el per-
fil neuroldgico: si hay o no presencia de sintomas, y
segun el tiempo que estos se hayan manifestado. Se-
gun el tipo de Siringomielia: esta condicién es la mas
importante a considerar cuando se esta definiendo el
tratamiento de la siringomielia debido a que tratar la
causa subyacente de la Siringomielia determina un
mejor tratamiento. Por ejemplo: si la Siringomielia
es por causa traumdtica, el tratamiento debe ser qui-
rirgico realizando un drenaje y liberacion de todas
las adherencias aracnoidales posibles mediante sirin-
gostomia o derivaciones a otras cavidades, como el
espacio subaracnoideo, pleural o peritoneal; en cam-
bio si es debido a tumores el tratamiento es la resec-
cién tumoral mas la apertura de la siringomielia y si
el quiste siringomielico no fue vaciado se realiza una
siringostomia o una derivacién en el mismo tiempo
quirurgico’.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de sexo femenino de 38 afios de edad,
con cuadro clinico de aproximadamente 2 anos de
evolucién, (inicia 12/08) caracterizado por cuadros
recurrentes de dorsalgia y dificultad para la deambu-
lacién, manejada por el servicio de traumatologia con
diclofenaco y complejo B, en su tercera consulta se le
realiza unaradiografia AP/L de térax que reporto: se
observa “ligera actitud escoliética’, cifosis dorsal con-
servada, cuerpos vertebrales de forma y tamafio ha-
bitual, espacios intervertebrales respetados, elemen-
tos de osteosintesis en escapula derecha, estructuras
4seas y partes blandas sin alteracidn significativa por
lo cual solo se trata con sesiones de fisioterapia (10
sesiones) y diclofenaco pensando en problema mus-
cular; posteriormente al mes acude nuevamente refi-
riendo que el dolor mejoro solo en 50% y se continua
con el mismo tratamiento.

Cinco meses después acude nuevamente debido a
que la dorsalgia contintia y ademds presenta masa y
dolor en el tercer dedo, regién palmar y se le indica
radiografia y tratamiento con antiinflamatorios. La
radiografia reporta: no se observan modificaciones
6seas radioldgicas evaluables, no descartando com-
promiso de partes blandas en tercer dedo, una ima-
gen radiopaca en topografia de epifisis distal de 5°
metacarpiano a controlar y se indica la infiltracién de
la masa pensando en quiste sinovial patologfa indica
que se trata de un lipoma.

Siete meses después acude nuevamente debido a
que el dolor se intensifica y causa incapacidad para
realizar sus actividades, en el examen fisico presenta-
ba dolor a la palpacién en region dorsal, se le realizé
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una radiografia de columna dorso lumbar AP/L don-
de se reporta escoliosis dorso lumbar, disminucién
del espacio intervertebral DS-D6 (ver imagen 1) y
es referida al servicio de neurologia con el diagnds-
tico de Sindrome doloroso lumbar o lumbago no
especificado, tratada con diclofenaco, dexometasona
y bisacodilo. El servicio de neurologia sospecha de
radiculopatia D6 derecho y se le solicita una resonan-
cia magnética para determinar presencia de probable
hernia del nucleo pulposo; la misma reporta: lesion
cavitaria en columna dorsal sin embargo el estudio
no muestra completa la lesién por lo que se solicita
complementar el estudio mediante la realizacion de
una resonancia magnética a nivel cervical con con-
traste y del encéfalo, sospechando de Siringomielia
o Siringobulia se indica ibuprofeno por 5 dias. La
paciente retorna con los estudios solicitados y se ob-
serva Hidrosiringomielia tabicada que abarca desde
C1 hasta nivel dorsal evaluado en este estudio que al-
canza a D3 (ver imagen 2,3); luego de la inyeccién de
contraste no se observa masas expansivas en relacion
a esta lesion el calibre de la medula discretamente
incrementado como hallazgo se observa herniacion
de las amigdalas cerebelos por debajo del nivel del fo-
ramen magnum con caracteres de Malformacién de
Arnol Chiari tipo I, apdfisis espinosas sin alteracio-
nes y musculatura paravertebral sin alteraciones (ver
imagen 3).

A los 12 meses después al cuadro se le anade epi-
sodios de hipoacusia en ambos oidos y tinnitus, pero
la audiometria reporta parimetros normales; a los
15 meses se anade al cuadro clinico cefalea de loca-
lizacién suboccipital de tipo opresivo, punzante sin
horarios, que calma paulatinamente con ibuprofeno,
diazepam y diclofenaco; a los 20 meses la paciente
presenta dolor en brazos se plantea manejo quirdr-
gico de la siringomielia pero no acepta se medica
ibuprofeno por diez dias; a los 22 meses la paciente
nuevamente acude por dolor en brazo derecho y se la
trata con gabapentina por 15 dias y decide aceptar la
operacion la cual es realizada 24 meses después de su
primera consulta; y se le realizd una descompresion
de fosa posterior.

Posterior al tratamiento quirtrgico la paciente de-
sarrolla gastritis por estrés la cual es tratada, al mes
de la operacién el cuadro clinico mejora significativa-
mente, dolor muscular de nuca con gran contractura
muscular dificultad de movimiento de musculos del
cuello se le vuelve a dar ibuprofeno y fluoxetina; a los
3 meses la sintomatologia cedié casi en un 100%, a
los 7 meses de la cirugia la paciente nuevamente re-
fiere dolor en region supra escapular derecha, dolor
tipo “ardor” en la unidn craneo-vertebral y dolor en
la region del codo parte interna del lado derecho,

Imagen 1 : Rx de columna dorso lumbar AP donde se observa escoliosis
dorso lumbar, disminucién del espacio intervertebral D5-D6

diagnosticindole Neuropatia progresiva idiopdtica y
se la trata con diclofenaco, complejo B y gabapectina.
Al afio de la cirugia la resonancia de control reporta
ausencia de Siringomielia dorsal aun persistente la
cervical. Reabsorcion de la siringomielia del 60-70%
control con resonancia en dos anos. A los 19 meses
de la cirugia vuelve con dolor en brazo derecho des-
de region del hombro hasta el codo y regién pectoral
tipo de descargas eléctricas, diagnostico Cervicalgia
secundaria a Siringomielia, que mejora cuando es tra-
tada con gabapentina y diclofenaco en gel.

DISCUSION

La siringomielia suele manifestarse frecuentemen-
te entre los 25 — 40 afos de edad® en el presente caso
clinico el cuadro se presento a los 36 anos. En este
caso se presenta con un cuadro clinico inespecifico
recurrente caracterizado en un inicio por dorsalgia,
seguida posteriormente al tratamiento quirtrgico
con cervicalgia y dolor de brazo derecho secunda-
rio a siringomielia de aproximadamente 2 afios de
evolucioén hasta ser diagnosticado, a similitud de la
revision bibliografica que indica que la Siringomielia
suele tener frecuentemente sintomatologia progresi-
va e intermitente presentindose en un inicio como
un Sindrome del corddn central, caracterizado por la
perdida de sensacion en forma segmentaria que afec-
ta el cuello, hombros y brazos, también a semejanza
de la paciente suele presentarse en la gran mayoria de
los pacientes con Escoliosis el cual suele ser un indi-
cio para el diagnostico*’; ademas la Siringomielia se
asocia a malformacién de Chiari tipo I en el 75-85%
de los casos®, entidades que presentaba la paciente.

La cefalea suboccipital es el sintoma y la forma de
presentacién (60-70% de los casos) mds frecuente.
También puede existir cervicalgia, vértigo, acufenos,
hipoacusia, cefalea retro-orbitaria, diplopia, fotop-

Siringomielia asociado a malformacién
de Chiari tipo |
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Imagen 2: RM de columna cervical donde se observa hidrosiri

3 : RM con y sin contraste, corte sagital, en la que se evidencia

que abarca desde C1 hasta nivel dorsal evaluado en este estudio que alcanza a D3

sias, vision borrosa y fotofobia, en el caso clinico la
paciente presento cefalea suboccipital e hipoacusia,
después de 1 afio del inicio de la sintomatologfa.

El tiempo de evolucion del cuadro clinico de la
paciente fue de 4 afos antes de su tratamiento qui-
rargico, la evolucién del padecimiento, hasta el mo-
mento de la cirugia, varia de 1 a 15 afios (promedio
5.5 afios) 1°.

La presentacion clinica de la Siringomielia suele ser
inespecifica, lo que conlleva a que dicha patologia sea
diagnosticada afios después de su inicio, como sim-
ples problemas musculares, pero que progresivamen-
te sino es diagnosticada puede llevar a problemas ma-
yores debido a la compresién que produce la cavidad
en la médula espinal; es necesario tener en cuenta
esta patologia en cuadros inespecificos de dorsalgia,
cervicalgia, dolor de extremidades superiores, perdi-
da de sensibilidad en extremidades, que no ceden al
tratamiento médico conservado y pensar que puede
presentarse dicha patologia; ya que el no diagnosti-
carla puede llevar a una lesion irreversible de la me-
dula espinal.
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