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RESUMEN

ABSTRACT

La siringomielia es la presencia de cavitacion quistica en
la médula espinal, su etiologfa aun no bien establecida se
considera de origen congénito, adquirido e idiopatico.
Se asocia con frecuencia a escoliosis y defomidad de
Chiari tipo 1. Se ha documentado que esta entidad tan
poco frecuente amerita tratamiento quirdrgico cuando
presenta sintomas, que usualmente tienen un curso clinico
subagudo o crénico caracterizado por déficit sensitivo y
motor que comprometen la marcha, control de esfinteres
e impotencia sexual. Presentamos tres casos en los que
se realizo derivacién siringo-subaracnoidea obteniendo
resultados buenos y excelentes segiin las escalas de
valoracién empleadas.

PALABRAS CLAVE:  Siringomielia.  Derivacién
siringosubaracnoidea, escoliosis, deformidad de Chiari
tipo 1.
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Syringomyelia is the presence of cystic cavitation in
the spinal cord. Its etiology, not yet well established, is
considered to be of congenital, acquired and idiopathic
origin. It is frequently associated with scoliosis and
Chiari type 1 deformity. It has been documented that this
rare entity warrants surgical treatment when it presents
symptoms; which usually have a subacute or chronic
clinical course characterized by sensory and motor deficits
that compromise gait, control of sphincters and sexual
impotence. We present three cases in which a syringo-
subarachnoid bypass was performed, obtaining good and
excellent results according to the assessment scales used.

KEY WORDS: Syringomyelia. Syringosubaracnoid shunt,
scoliosis, Chiari deformity type 1.
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INTRODUCCION

La siringomielia es una patologia que consiste en
la cavitacion central de la médula espinal donde
anormalmente se introduce el liquido cefalorraquideo,
afecta principalmente a la columna cervical. Su nombre
proviene de la “siringe” de los péjaros, que un érgano de
la fonacién semejante a la laringe humana. Es progresiva
y degenerativa, pudiendo empeorar réapidamente en pocos
afos o tener una evolucién insidiosa en varios afios. (1) (5)
Varios autores definen a la siringomielia como una
patologia congénita, creen que la fusién incompleta de
los pliegues neurales, de los cuales se formara la futura
médula espinal es la responsable del desarrollo de esta
entidad. (1)

Por otro lado, existen las teorias del origen adquirido de la
siringomielia, aunque se cree que podria ser secundaria a
alteraciones del tejido glial, tumores, isquemia, infecciones
o traumatismos. Krebs y colaboradores present6 138 casos
de siringomielia posraumética, muchos de los cuales se
asociaron a deformidad de Chiari tipo 1 (11).

Sin embargo, la principal teorfa que tiene mds defensores
es la propuesta por Gardner, que sostiene que la formacién
de cavidades intramedulares ocurre en etapas tempranas
del desarrollo por falta de permeabilidad de los agujeros
de Lushka y Mackenzie, esta teorfa aplica para los casos de
siringomielia que son asociados a malformacién de Chiari
tipo 1. (2) (3)

La malformacién de Chiari tipo 1 se define como la
herniacién de las amigdalas cerebelosas en una medida
igual o superior de 5 mm del agujero occipital (3) (12). Se
encuentra entre 3 a 8 casos por cada 100.000 habitantes,
de estos 62-80% desarrollan siringomielia. (4)

Aquellos casos donde la siringomielia no se asocia a esta
malformacién y no se encuentra otra causa aparente, se
consideran casos idiopaticos.

Montalvo y Moreira, reportaron la evolucién natural de
esta enfermedad en un caso sintomatico de siringomielia
asociada a deformidad Chiari tipo 1 y escoliosis cervico-
dorsal cuya evolucion clinica ha sido seguida por un
tiempo superior a 20 afios, donde el paciente rechazé el
tratamiento quirtrgico. (5)

Es comiin la concurrencia, de deformidad de Chiari
tipo 1, siringomelia y escoliosis. La siringomielia y
escoliosis tienen una fuerte asociacién, pero la relacién
entre malformacién de Chiari tipo 1 y escoliosis no es
significativa cuando la siringomielia recibe tratamiento
quirtrgico. (6)

El tratamiento quirdrgico estd indicado en los casos
sintomaticos, el drenaje hacia el espacio subaracnoideo
o pleural son opciones muy utiles bien descritas en la
literatura, sea con técnica abierta (7) (8), como minima
invasiva (13)

Presentamos 3 casos de siringomielia atendidos en el
Hospital Alcivar entre junio del 2017 y mayo del 2019,
tratados con técnica abierta, laminectomia y derivacién
siringo-subaracnoidea, uno de estos casos se asocié a
deformidad de Chiari tipo 1 y escoliosis; la evolucién
clinica posquirtirgica de estos casos fue muy satisfactoria,
utilizando esta técnica quirdrgica.

PALABRAS CLAVE: Siringomielia.  Derivacién
siringosubaracnoidea, escoliosis, deformidad de Chiari
tipo 1.

PRESENTACION DE LOS CASOS:

PRIMER CASO:

Paciente femenino de 41 afos, antecedente de escoliosis
hace 15 afios, cuadro clinico de 3 afios con parestesias en
brazos y piernas, de predominio derecho, en los ultimos
tres meses se presenta debilidad en las extremidades
inferiores, lo que limita la marcha, camina lentamente y
con apoyo.

Examen fisico:

Presencia giba derecha al Test de Adams. Disminucién de
fuerza muscular 3/5 en C6 a C8 y en L4 a S1 en el lado
derecho. Camina con andador y hay imposibilidad para
caminar en punta de pies.

En los estudios de radiografia de la columna se encontré
escoliosis dersolumbar (Fig. 1). La resonancia magnética
nuclear simple (RMN) revel6 presencia de cavidad
siringomielica desde los niveles C2 hasta D6 (Fig. 2).

Figura 1. A y B. Radiografias anterosposteriores que muestran la escoliosis
dorsolumbar
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Figura 2. Cavidad siringomielica C2 hasta D6 vistas en la RMN simple en
T1 (A) y T2 (B) ndtese la presencia de malformacion de Chiari tipo 1.

Cirugia: se realizo laminectomia a nivel de T4-T5 con
drenaje siringosubaracnoideo y laminectomia de L4-S1
para liberacion del filum terminale.

Evolucién posquirurgica: se logré recuperar la fuerza
motriz en niveles superiores pasando de 3/5 en C6-C8
A 5/5 en la escala de Daniels. Al finalizar el sexto mes
posquirtrgico pudo caminar nuevamente, con apoyo
de un bastén y con claudicacién leve; logrd recuperar la
marcha en punta aunque con déficit motor que mejoré de
3/5 a 4/5 en niveles de L4-S1. En cuanto a la escoliosis, se
vio mejoria hasta el ultimo control realizado a los 6 meses
posquirurgicos.

SEGUNDO CASO

Paciente masculino de 30 afos de edad, antecedente
de arritmia cardiaca y derivacién ventriculo-peritoneal
por hidrocefalia en la infancia. Cuadro clinico de 1
afio de evolucién que inicia con parestesias a nivel de
primer y segundo dedos del pie izquierdo, que progresa
a hipoestesias y llega hasta el tobillo. Dos meses después
presenta misma sintomatologia en el pie derecho y en
zona perineal del hemicuerpo izquierdo, dificultad para
iniciar el chorro miccional, alteraciones de la continencia
del esfinter anal e impotencia sexual, ademds se reporta
hipoestesia del hemicuerpo izquierdo desde la altura de la
horquilla esternal hacia distal.

Examen fisico: Marcha claudicante, especialmente a
expensas de extremidad inferior izquierda, Babinski,
Oppenheim , Schaffer y Gordon negativos.Niveles

neurolégicos

. Nivel MOTOR (I/D) SENSITIVO (I/D)
. T4-T12 5/5 1/2

. L1-S1 4/5 1/2

Reflejos osteotendinosos normales

La RMN reporta cavidades quisticas siringomélicas que
ocupan el canal cervical bajo y dorsal desde C6 hasta T6
ademas del canal medular lumbar hasta L2 (Fig. 3).
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Figura 3. RMN corte sagital en T2 que muestra la siringomielia afectando la
columna dorsal (A) y lumbar. (B).

Cirugia: Se realiz6 laminectomia dorsal desde T11-T12
+ colocacién del shunt siringo —subaracnoideo desde T6
a T12, se debid realizar el drenaje hacia proximal hasta el
nivel mds alto que fue T6, dejando el cabo distal del catéter
en el espacio subaracnoideo a nivel de T12 (Fig. 4y 5).
Evolucién posquirtrgica: se logré mejoria motora,
logrando marcha normal, al cabo de 6 meses
posquirdrgicos logré control satisfactorio de la miccion,
la defecacion y la potencia sexual.

Figura 4. A: Colocacion del cabo proximal del catéter en la cavidad siringo-
mélica. B y C: muestran en la RMN posquiriirgica el nivel T6 a T12 donde
fue colocado el catéter.
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Figura 5. A: Colocacion del cabo discal del catéter en el espacio subaracnoi-
dea en T12 en la RMN y C: Muestra el tracto del catéter en la cavidad visto
en corte sagital de RMUN

TERCER CASO

Paciente femenina de 55 afios de edad, sin antecedentes
de importancia, consulta por dolor cervical y disminucién
progresiva de la fuerza muscular en miembro superior
derecho de aproximadamente 2 afios de evolucién, no puede
servirse los alimentos ni agarrar objetos con la mano derecha.
La sintomatologia empezé por hemicuerpo izquierdo en
miembro inferior, luego a miembro superior, posteriormente
los sintomas se localizaron en miembro superior derecho.

Examen fisico: Trastorno para la marcha con amplitud de la
base de sustentacion, hipoestesias en hemicuerpo izquierdo
desde T4 hacia distal, disminucién de la fuerza muscular en
el miembro superior derecho con nivel neurolégico C5, fuerza
muscular 2/5 segtin la escala de Daniels, hiperreflexia rotuliana
bilateral, signo de Hoffman positivo, clonus en extremidades
inferiores bilateral.

La RMN reveld cavidad siringomiélica a nivel de columna
cervical desde C2 hasta el nivel de C6 inclusive. (Fig.6)

Figura 6. RMN en T2 corte sagital (A) y corte coronal (B) que muestra
la siringomielia afectando la columna cervical. Notese ausencia de
malformacién de Chiari (linea naranja).

Cirugia: se realizé laminectomia descompresiva desde el
nivel de C3 hasta C6 dejando drenaje siringo-subaracnideo,
durante el procedimiento se evidencié la duramadre muy
tensa y turgente por el liquido cefalorraquideo contenido
(Fig 7 y 8).

Evolucion posquirdrgica: 4 meses después de la cirugia
la paciente mostr6é una marcha normal, recuperacion de
la fuerza muscular en miembro superior derecho de 2/5
a 5/5, realiza sus actividades cotidianas de forma normal.

Figura 7. A: Laminectomia descomprensiva desde C3 a C6, nétese la dura-
madre tensa. B: Esquema del abordaje

Figura 8. Colocacion del catéter de drenaje siringosubaacnoideo
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Discusion:

El tratamiento de la siringomielia sintomatica es
eminentemente quirurgico, se han descrito en la literatura
la derivacién siringo-pleural, siringo-peritoneal y
siringo-subaracnoidea como opciones favorables para la
resolucion de esta patologia (7) (8) (10).

Nuestro equipo ha obtenido mejores resultados con la
derivacion siringo-subaracnoidea, que nos ha parecido
mas sencilla, acortando el tiempo quirtirgico y sangrado,
ademds en la literatura se han reportado mejores
resultados con esta técnica. incluso en los casos donde
la descompresion de foramen magnum por siringomielia
asociada a Chiari tipo 1 provocé recurrencia o persistencia
de la siringe (9) (10).

La descompresion medular resultante del procedimiento
quirurgico ha permitido que nuestros pacientes recuperen
el déficit motor y sensitivo perdido, en la mayoria de los
casos. Hemos observado que la mejoria clinica es mas
rapida con respecto a la mejoria motora que a la sensitiva.

CONCLUSION:

La descompresiéon medular mediante laminectomia y
derivacion siringosubaracnoidea es una opcion efectiva
para el tratamiento de la siringomielia sintomatica en
niveles cervical o toréacico.
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