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SUMMARY

Syringomyelia associated with posterior fossa tumors is an infrequent and generally
asymptomatic finding. The authors report two cases: one is a 38-year-old male harboring
syringomyelia and syringobulbia and a fourth ventricle subependymoma that plugged
the obex and the other one is a 36-year-old woman with a cerebellopontine angle
extradural epidermoid tumor. Both of them had symptoms and signs secondary to
intraspinal cavitation and were diagnosed through Magnetic Resonance Imaging tech-
niques (MRI). The first case died in the postoperative period due to respiratory complica-
tions and the second one did well. with an objective improvement in her neurological
status and a complete resolution of the syrinx 7 months after tumor removal.

The syringomyelia in these cases could be produced by blockage of the cerebrospinal
Sluid (CSF) circulation at the foramen magnum which in turn resulted in cranio spinal
pressure dissociation. This led to an accumulation of extracellular fluid (ECF) in the
central canal, starting cavitation. The syrinx is slowly expanded by the long-standing
“slosh” effect of the systolic pressure waves. A pathologically plugged obex, as is the
case in our first patient, could contribute to syrinx formation by means of preventing
drainage of fluid, opposing thus to Gardner’s theories.
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INTRODUCCION

La siringomielia es una dilatacion quistica
intramedular con un contenido igual al liquido
cefalorraquideo (LCR). Frecuentemente esta aso-
ciada a bloqueos en la circulacion del LCR a nivel
espinal o del foramen magno. En muy pocos casos
la siringomielia esta en relacion a la presencia de
tumores de la fosa posterior con descenso amig-
dalino. Presentamos en esta comunicacion 2 ca-
sos de tumores de fosa posterior con siringomielia
sintomatica, discutiendo sus mecanismos pato-
génicos y comparando su evolucion con la forma
mas frecuente de siringomielia que es la asociada
a malformacion de Arnold-Chiari.

MATERIAL CLINICO

Caso 1: Paciente de sexo masculino de 38 anos de
edad que consulté por un cuadro lentamente

Correspondencia: Villanueva 1369 (1426) Buenos Aires

progresivo de trastornos en la marcha, disestesias
en el miembro superior derecho, cambios en el
tono de la voz y dificultades en la deglucion. El
examen neurolégico revel6 paresia velopalatina y
de cuerda vocal izquierda, nistagmo vertical, una
discreta espasticidad en ambos miembros inferio-
res con reflejos vivos en los cuatro miembros y
disociacion siringomiélica de la sensibilidad en
miembro superior y hemitorax derechos. Una IRM
revelo la presencia de una imagen nodular en el
cuarto ventriculo con escaso refuerzo post con-
traste y moderada dilatacion ventricular (fig. 1) y
una siringomielia holomedular con una zona de
siringobulbia, con bloqueo de la cisterna magna
(fig. 2). Se efectué una craniectomia suboccipital
y se hallé un tumor en el piso del cuarto ventricu-
lo: una porcion exofitica del mismo dilataba y
bloqueaba el 6bex. Se extirp6 en forma subtotal y
se realizo el cierre con una amplia plastica de
duramadre. El paciente sufrié episodios de bron-
coaspiracion y fallecioé por una sepsis generaliza-
da al 5° dia de su operacion. El diagnoéstico
histopatolégico fue de subependimoma.
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Fig. 1 (Caso 1). IRM donde se observa_formacion tumoral
dentro del cuarto ventriculo, con escaso refuerzo con el
contraste. Leve dilatacion ventricular.

Fig. 2 (Caso 1). IRM donde se observa siringomielia
holomedular y bloqueo de la cisterna magna.

Fig. 3 (Caso 2). IRM: tumor hipointenso en el angulo
pontocerebeloso derecho. con ostedlisis de penasco y
escama occipital.

Fig. 4 (Caso 2). IRM: descenso amigdalino hasta C1 y
siringomielia holomedular.
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Caso 2. Mujer de 36 anos de edad que consult6
por trastornos de la sensibilidad y disestesias en
el miembro superior derecho de pocos meses de
evolucion. La paciente referia hipoacusia progre-
siva desde hacia mas de 6 anos y una tumoracion
palpable retroauricular derecha de 2 anos de
evolucion. El examen neuroldgico revel6 hipoacu-
sia severa derechay disociacion siringomiélica de
la sensibilidad en ambos miembros superiores (a
predominio derecho) y hemitérax derecho y una
leve pérdida de fuerza distal en dicho miembro.

Una IRM de craneo evidencio una tumoracion
hipointensa en el angulo pontocerebeloso derecho,
con osleolisis de pefasco y escama occipital y
moderada dilatacién ventricular (fig. 3). La IRM
cervical demostroé una siringomielia holomedular y
un descenso amigdalino hasta C1 (tig. 4). Fue
operada por un abordaje suboccipital lateral, con
extirpacion total de un tumor perlado extradural. La
histopatologia fue consistente con tumor epidermoi-
de. El postoperatorio fue satisfactorio, con gradual
mejoria de sus trastornos sensitivos y motores. Alos
siete meses de la intervencion no presentaba dises-
tesias y la disociacion sensitiva se habia reducido a
una banda hemitoracica. UnalRM demostro colapso
de la siringomielia y ascenso de las amigdalas (fig. 5).

Figura 5: (caso 2 ) IRM realizada 7 meses luego de la
cirugia, observandose colapso del sirinxy ascensode las
amigdalas a posicion normal, con reapariciéon de la
cisterna magna.
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DISCUSION

Si bien los tumores y quistes de la fosa posterior
estan clasicamente considerados como una de las
etiologias de la siringomielia®, dicha asociacion es
muy poco frecuentey en la literatura se los mencio-
na en general como casos aislados®. La asociacion
de siringomielia con quistes* es relativamente mas
frecuente que con tumores solidos, y dentro de
estos ultimos se han descripto hemangioblasto-
mas®, gliomas'®, meningiomas? 71914 meduloblas-
tomas” y un quiste epidermoide!® como causantes
de dilatacién hidromiélica a través del descenso
amigdalino y bloqueo del foramen magno. Tachiba-
na y colaboradores!* comunicaron 5 casos de
cavitacion siringomié¢lica asintomatica sobre un
total de 164 tumores de fosa posterior estudiados
con IRM. Con excepcion de un caso de meningioma
occipital que presentaba disociacion de la sensibi-
lidad en miembros superiores'?, en el resto de las
publicaciones se describen siringomielias asinto-
maticas, casi siempre asociadas a dilalacion ven-
tricular. En nuestros dos casos la dilatacion medu-
lar era sintomatica, mejorando francamente en el
caso 2 luego de la exéresis del tumor y el colapso
posterior del sirinx. Ambos pacientes presentaban
una moderada hidrocefalia pero al no tener signos
de hipertensién endocraneana no se realizaron
cirugias de derivacion ventricular.

Distintas teorias han intentado explicar la pa-
togénesis de la siringomielia. Gardner® postulo
que la insuficiente apertura de los foramenes del
cuarto ventriculo en conjunto con una cisterna
magna bloqueada y un 6bex permeable producian
una libre comunicacion entre el sistema ventricu-
lar y el canal medular central, produciendo asi la
hidromielia. Esta hipotesis llevo a realizar siste-
maticamente la oclusion quirtrgica del obex en
las siringomielias asociadas a malformacion de
Chiari. Sin embargo, la comunicacion entre el
obex y el canal central no se pudo demostrar!!,
dicha oclusion no esta exenta de riesgos® y una
amplia descompresiva microquirurgica del forma-
men magno sin taponamiento del 6bex ha demos-
trado ser eficaz para el colapso del sirinx® 2. En
nuestro caso 1, el obex ya estaba ocluido por el
tumor de cuarto ventriculo, lo que apoyaria la
hipotesis de Batzdorf : un ébex ocluido impediria
la salida de LCR desde el sirinx hacia la cisterna
magna, empeorando asi la cavitacion intramedu-
lar®. Otra teoria es la de Aboulker!, quien sostenia
que el bloqueo del foramen magno producia con-
gestion e hipertension venosa en la médula y
consiguiente acumulacion de liquido en el interior
de la misma. Otros autores han postulado que a
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partir de la obstruccion del pasaje del LCRa través
del agujero occipital, se favorece el pasaje del
mismo hacia el interior de lamédula a través de los
espacios de Virchow-Robin®1? y una vez produci-
da la cavitacion intramedular, el efecto pulsatil
sobre este liquido obstruido la va extendiendo en
sentido craneocaudal y transversal'®. De acuerdo
con Klekamp et alY la obstruccion del foramen
magno produciria un desequilibrio entre el liquido
extracelulary el cefalorraquideo (que normalmen-
te estan en permanente intercambio) favoreciendo
la acumulacion del extracelular dentro de la mé-
dula. De esta forma, al restablecerse quirtirgica-
mente la permeabilidad de la cisterna magna y el
agujero occipital (descompresivas de fosa poste-
rior en la malformacion de Chiari, exéresis de
tumor de fosa posterior) se restableceria el equili-
brioy elliquido extracelular volveria predominan-
temente al espacio subaracnoideo, colapsandose
asl el sirinx.

Los pacientes con siringomielia secundaria a
malformacion de Chiari tipo I suelen tener una
florida sintomatologia medular en el momento del
diagnostico. Son tratados con descompresivas de
fosa posterior y/o diversas cirugias de derivacion
y aproximadamente un 50% de los casos tienen
mejorias clinicas significativas, con cerca de un
90 % de colapso total o parcial del sirinx en los
controles de IRMP.

Salvo excepciones como el paciente comunica-
do por Kosary!© o los dos casos de la presente
comunicacion, las cavidades siringomiélicas aso-
ciadas a tumores de fosa posterior son asintoma-
ticas. Esto probablemente sea debido a un diag-
nostico de imagenes mas precoz ante el cuadro
clinico de una tumoracion infratentorial. En si-
tuaciones de evolucion muy prolongada, como en
el caso 2 de esta comunicacion, el sirinx produci-
ria sintomas, como frecuentemente sucede en la
siringomielia asociada a Chiari tipo L.

CONCLUSIONES

La presencia de un bloqueo en la circulacién
del LCR a través del foramen magno provocado
por el descenso de las amigdalas cerebelosas en
pacientes con tumores de la fosa posterior condi-
ciona una disociacion de presiones y una acumu-
lacion de liquido dentro de la médula. La persis-
tencia de dicho bloqueo produce una gradual y
muy lenta extension de la cavidad siringomiélica,
potencialmente sintomatica si no se logra resta-
blecer una comunicacion amplia entre los distin-
tos compartimientos del espacio subaracnoideo.
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