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mielia. Entre ellas debemos remarcar la de Schle-
singer?, la de Williams*’ y la de Batzdorf®.

Schlesinger, observando las caracteristicas de
los quistes intramedulares, presentoé el siguiente
orden: cavidades de origen traumatico; cavitacio-
nes por reblandecimiento (inflamatorio/no infla-
matorio); siringomielias «verdaderas» en sus for-
mas: malformativa, tumoral, o por gliosis y cavi-
dades intramedulares secundarias a paquime-
ningitis y linfomeningitis.

Williams, distingui6é a las siringomielias en
comunicantes y no comunicantes. Las primeras
son aquellas que presentan o presentaron una
comunicacién entre el cuarto ventriculo y la cavi-
dad siringomiélica. Si se considera esta clasifica-
cién, la siringomielia no comunicante es equiva-
lente a la siringomielia espinal primaria.

A su vez Batzdorf postula otro ordenamiento
para las siringomielias: diferencia las asociadas
a anormalidades de la unién craneovertebral, en
sus formas adulta (comprende la malformacién
de Arnold-Chiari tipo 1) e infantil (comprende la
malformacion de Arnold-Chiari tipos I1 y Il y las
malformaciones de Dandy Walker), de las espi-
nales primarias (postraumatica y postinflamato-
ria).

Es importante citar aqui a J. Aboulker®, quien
dice: “La siringomielia no necesita ser definida
para intentar comprenderla mejor, creo que no es
necesario delimitarla y clasificarla en categorias
patogénicas. Cualquiera sea la causa, todas las
cavidades siringomiélicas e hidromiélicas intere-
san sin excepcién porque: 1) todas causan proble-
mas a los neurocirujanos; 2) producen iguales
trastornos medulares; 3} presentan las mismas
caracteristicas anatomopatologicas, aunque sean
diferentes las etiologias...”

Mas alla de cualquier clasificacién, existe una
serie de elementos que deben ser tenidos en
cuenta frente a estos cuadros: edad (ninos/adul-
tos); relacion con la anatomia espinal (unién
craneo cervical/espinal); patogénesis (congénita/
adquirida), asociacién con otras patologias (no
neoplasica/postraumatica/postinflamatoria); pro-
bable relacion con el canal central (hidromielia/
siringomielia; probable relacién con el cuarto ven-
triculo (comunicante/no comunicante); liquido
intracavitario (LCR: normal/hiperproteico); ca-
racteristicas de la cavidad (tabicada/unica).

ASPECTOS CLINICOS

En general la siringomielia se presenta como
una afeccion de comienzo extremadamente insi-
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dioso aunque no se deben descartar las formas
agudas y subagudas. La edad de aparicion de la
enfermedad concuerda con la del adulto joven,
aunque desde la aparicion de la IRM aumenta la
apariciéon de casos pediatricos. Barnet’describe
una edad media de 31 anos mientras que Hurty
Zerah?> encuentran un promedio de 24 anos, y
una discreta prevalencia masculina (65%). Entre
el comienzo de los sintomas y su diagnéstico
existe un promedio de 6 a 8 anios, habiendo, en el
70% de los casos, un so6lo sintoma inaugural.
Entre los sintomas reveladores encontramos los
siguientes: 1) de la marcha; 2) sensitivos de un
miembro; 3) motores de un miembro; 4) cefaleas;
5) dolores cervicales; 6) dolores de un miembro;
7) trastornos troficos; 8) vértigos; 9) diplopia'®.

La sintomatologia dolorosa es la forma de pre-
sentacion mas frecuente. Son caracteristicas las
cefaleas, las cervicalgias y los trastornos de la
marcha, tréficos y sensitivos.

Las cefaleas son habitualmente en la region
occipital, intermitentes o permanentes, desenca-
denadas por movimientos de la columna o tos.
Cuando la cefalea es la manifestacion clinica del
sindrome de hipertension endocraneana se acom-
pana de vomitos, vértigos y signos bulbares y
representa una urgencia ya que traduce un blo-
queo agudo en la circulacién del LCR. Las cervi-
calgias pueden ser banales o intensas con el
agregado de torticolis. Los dolores braquiales son
frecuentes. El paciente puede presentar un dolor
lacinante cuasi permanente que lo despierta por
la noche. Es el tipico dolor espinotalamico. Tam-
bién se han observado pacientes con dolores
cérvico braquiales sin un caracter radicular pre-
ciso y que son descriptos por el paciente como
“descargas eléctricas”.

Los trastornos de la marcha se describen como
una sensacion de pesadez acompanada de debili-
dad a nivel de miembros inferiores. Este trastorno
es asimétrico ocasionando una marcha inestable
y desequilibrada.

Los trastornos sensitivos y motores de miem-
bros superiores son generalmente unilaterales,
referidos por el paciente como una dificultad para
la realizacion de movimientos finos. Entre estos
cabe mencionar los trastornos parestésicos de la
palma de la mano, los de la sensibilidad térmica,
especialmente al calor, y los de hipoestesia dolo-
rosa. Son frecuentes los trastornos de la sudaciéon
y de la vasomotricidad.

Los sintomas bulbocerebelosos son frecuente-
mente vértigos, nistagmus, diplopia, trastornos
de la deglucion y parestesias faciales.
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EXAM_.. CLINICO

El examen clinico general en la mayoria de los
pacientes es normal y s6lo en un 10% de los casos
se encuentra un aspecto evocador de disrafismo
en la cabeza o region dorsolumbar.

En el examen neurologico se pueden distinguir
un sindrome lesional y un sindrome sublesio-
nal'®. El primero se produce cuando la cavidad
afecta las astas posteriores y todos los tipos de
sensibilidad pueden estar alteradas. En los miem-
bros superiores es frecuente encontrar amiotro-
fias, paralisis, fasciculacionesy abolicion de refle-
jos osteotendinosos, generalmente asimétricos.
Estos signos sugieren la extension de la cavidad
hacia las astas anteriores. El trastorno predomina
en los territorios C8-DI. La amiotrofia es practica-
mente constante y afecta primero los interéseos y
luego los musculos tenares e hipotenares. El
compromiso muscular puede ser mas extenso o
debutar en otros territorios del miembro superior
{C5C6). Raramente se ven comprometidos los
musculos del cuello o la parte alta del tronco. La
amiotrofia unilateral evoluciona a la bilateralidad
pero se mantiene asimétrica. Los trastornos en los
reflejos osteotendinosos se observan antes de la
aparicién de la amiotrofia. Se observa frecuente-
mente la abolicién de ciertos reflejos sinonimos de
compromiso piramidal.

El tejido celular subcutaneo se presenta ede-
matoso sin Godet, pudiendo observarse erupcio-
nes cutaneas que siguen un trayecto radicular.
En la actualidad son raras de ver las artropatias
de Charcot. Los trastornos genitoesfinterianos
son tardios y conforman el sindrome lesional
cuando la cavidad siringomiélica se encuentra a
nivel lumbosacro.

La existencia de signos cerebelosos revela la
existencia de una anomalia de la charnela que
puede traducirse en ataxia, marcha espasmodica,
lateropulsion, temblor.

El llamado sindrome sublesional esta confor-
mado por los sindromes piramidal y espinotalami-
co lateral. El piramidal se caracteriza por la hipe-
rreflexia osteotendinosa.

Los reflejos tendinosos de miembros superio-
res pueden estar disminuidos en contraste con su
aumento en los inferiores. Esta hiperreflexia pue-
de evolucionar hasta la arreflexia. Inicialmente el
signo de Babinski no es precoz ni constante y es
unilateral para transfomarse en periodo avanzado
en constante y bilateral. El clonus es mas precoz
que el Babinski.

Los signos de automatismo medular son tar-
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dios y testimonian la interrupciéon anatoémica y
funcional de la conduccion medular. Los reflejos
cutaneo abdominales estan disminuidos o direc-
tamente abolidos. El compromiso espinotalamico
lateral se caracteriza por una hemianestesia su-
perficial de todo un hemicuerpo.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

La radiologia simple es titil para el diagnostico
de malformaciones asociadas de la unién cra-
neocervical (platibasia, impresion basilar, os odon-
toideum, asimilacion del atlas, entre las mas fre-
cuentes) y la evaluacion del raquis (aumento del
diametro del canal, Klippel-Feil, escoliosis, etc.).
Estudios como la mielografia con contraste iodado
o aire ya no tienen practicamente indicacién.

La tomografia axial computada (TAC) es un
excelente método para estudiar estructuras 6seas
y disrafismos bajos. Se puede complementar la
TAC con lamielografia. Las indicaciones para TAC
son:

¢ La TAC con ventana 6sea permite estudiar la
charnela y la trama 6sea. Un eventual agranda-
miento del canal raquideo en presencia de una
médula engrosada demuestra la antigiiedad del
proceso causal.

e La TAC con ventana parenquimatosa mas
contraste intratecal muestra la imagen de la «tri-
ple corona» (Fig. 1), un anillo hipodenso entre dos
hiperdensidades, una externa que corresponde a
los espacios subaracnoideos y otra interna para la
cavidad centro medular de densidad semejante al
LCR®. La inyeccion de contraste intratecal hidro-
soluble nos permite definir estas lesiones.

Fig. 1. Imagen triple corona
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tuaciones de presion intraespinal ocasionadas
por la tos son amortiguadas; la ubicacion de la
porcion distal del shunt por fuera de la columna
vertebral disminuye el riesgo de obstruccion; si
existiere una obstruccién distal, s6lo esta por-
cién requiere revision. Sus desventajas son: re-
quiere multiples incisiones; el acceso al abdomen
requiere una posicion lateral; el uso de un tubo
mas largo y de bajo flujo hace mas frecuente la
obstruccion.

~ Shunt siringopleural®®: usando la cavidad
pleural como sitio distal para shunts extra espina-
les se simplifica y reduce la obstruccion distal. La
cirugia puede hacerse en la posicidon usual para
laminectomia toracica. La técnica incluye la toma
cuidadosa de una pequena porcién de la pleura
parietal, con maniobra rapida para evitar un
posible neumotoérax y luego insertar un tubo en el
espacio pleural. El catéter pleural es mas corto
que el necesario para el peritoneo y la intermiten-
cia de presion negativa facilita el drenaje.

- Shunt lumboperitoneal®?: la valvula lumbo-
peritoneal esta indicada en las siringomielias pos-
traumaticas. La patogénesis comprende dos me-
canismos: 1) la aracnoiditis postraumatica produ-
ce un trastorno dinamico en el cual el LCR hiper-
tenso penetra en la médula a través de los espa-
cios perivasculares de Virchow-Robin formando
microcavidades; 2) el agrandamiento de estas
microcavidades evoluciona a cavidades siringo-
miélicas debido a una hipertension venosa luego
del aumento de presién a nivel abdominal y tora-
cico (Valsava). La funcién de la valvula lumbope-
ritoneal es reducir la presién del LCR en el espacio
subaracnoideo.

~ Shunt siringocisternostomia®3: este shunt
puede ser usado en las siguientes condiciones:
1) cuando ha sido demostrado obstruccién del LCR
a nivel del foramen magnum; 2) cuando el espacio
subaracnoideo proximal a una siringomielia cer-
vical es obliterado por una aracnoiditis. La técnica
consiste en colocar el extremo proximal del cateé-
ter, mediante una mielotomia, en la cavidad sirin-
gomiélica, mientras que el extremo distal del
catéter se introduce en la cisterna magna a través
de un agujero de trepano realizado a la altura de
la misma. El recorrido del catéter sera a través del
espacio extradural o por encima de los arcos
posteriores. Esta técnica es similar en algunos
aspectos al shunt de Torkildsen (ventriculocister-
nostomia).
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Procedimientos usados con menor frecuen-
cia. Dos procedimientos alternativos para sirin-
gomielia espinal primaria han sido descriptos y
pueden ser usados en determinados casos. Uno
de ellos, la ventriculostomia terminal, fue reco-
mendado por Gardner y colaboradores!'® para
realizar una comunicacion entre la cavidad sirin-
gomiélica y el espacio subaracnoideo. Esta opera-
cién s6lo puede ser considerada si la cavidad
siringomiélica se extiende en la porcion distal del
cono medular, localizacion infrecuente. Este tra-
tamiento es una forma de mielotomia sin shunt.
Otro procedimiento es la mielotomia extensa acom-
panada de drenaje de la cavidad por medio de un
catéter. Es una cirugia similar al shunt siringo-
subaracnoideo. aunque no se han podido evaluar
las ventajas de una mielotomia amplia.

RESULTADOS

La revisiéon de la literatura disponible hace
dificil arribar a conclusiones definitivas sobre los
beneficios de la cirugia en los pacientes con sirin-
gomielia. Al presente, no se hanrealizado estudios
prospectivos comparativos de tratamiento quirur-
gico vs. no quirurgico. La siringomielia es una
enfermedad de lenta evolucién, con periodos de
estabilidad, y de eventuales fenémenos de regre-
sion espontanea. Algunos autores han seguido
pacientes sin tratamiento quirurgico existiendo
una considerable variedad en la evolucion de los
mismos?7- 28,

Esindudable que la sintomatologia dolorosa es
la que mejor responde a la cirugia. El sindrome
sublesional presenta, también, una buena res-
puesta quirurgica. En cambio el sindrome sus-
pendido (sensitivo, motor y reflejo) presenta una
respuesta inconstante.

La malformacién de A. Chiaril se asocia de un
55% a un 75% con una cavidad siringomiélica’?.
La mayor parte de los autores tratan primero la
malformacioén, a través de una operacion descom-
presiva de fosa posterior, con apertura dural. El
80% de los pacientes® resuelven la cavidad sirin-
gomiélica; si no existe resolucion de la misma, se
realiza una intervencién derivativa en un segundo
tiempo. Sin embargo Fuijji y col.!3 sostienen que
sélo si la cavidad siringomiélica ocupa menos del
35% de la longitud medular esta indicada una
operacién descompresiva, pero si ocupa mas del
35%, realizan una intervencion descompresiva de
la fosa posterior y colocacion de un sistema deri-
vativo (siringosubaracnoideo o siringoperitoneal)
en un mismo tiempo quirurgico. Esta metodologia












