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Siringomielia, escoliosis y malformacion
de Arnold-Chiari idiopaticas. Etiologia comun

M.B. Royo-Salvador

Resumenlintroduccion.Se recogen las teorias etiopatogénicas mas significativas de la siringomielia idiopética (SMI), de

la escoliosis idiopatica (ESCID) y la malformacion de Arnold-Chiari (ARCH). Se expone una nueva teoria etiopatogénica
comun ala SMI, la ESCID y la ARCH; su confirmacién depende de una posicién anormalmente baja del cono medular (CM)
en los pacientes afectos de SMéaterial y métodoDe una muestra de 292 pacientes afectos de siringomielia (SM), se extraen

231 pacientes afectos de SMI, y de éstos 55 pacientes afectos de SMI, en los que se puede precisar el nivel del cono medular
(NCM), ademas de otros valores referidos a la SMI, la ESCID y la ARCH; mediante resonancia nuclear magnética (RM),
se precisa la posicion del cono medular en 50 pacientes no afectos de SM, ESCID y ARCH con RM cervical y lumbar.
ResultadosEl 96,54% de los afectos de SMI presentan algun tipo de descenso de las amigdalas cerebelosas. El 72,97% de
las SMI van acompafiadas de ESCID. El 74,07% de los pacientes que se visualiza el cono medular tienen escoliosis y una
posicion baja del cono medular. El 6% del grupo control tienen cono medular a nivel del cuerpo de L1, mientras que el 84,21%
de los pacientes afectos de SMI presentan imagen parcial o total del cono medular a ese nivel, confirmandose la existencia, en
estos pacientes, la posicion mas baja de lo normal del cono medafmiusionLa posicién mas baja del cono medular en

la SMIy su estrecha relacién con la ARCH y la ESCID hacen muy verosimil la posibilidad de compartir entre ellas el mismo
mecanismo etiopatogénico: una anormal asincronia de crecimiento entre el neuroeje y el neurorraquis, constituyendo una
enfermedad con entidad propia que se expresa con diferentes expresiones sindromicas. [Rev Neurol (Barc) 1996; 24: 937-959].
Palabras claveSiringomielia idiopatica. Escoliosis idiopética. Malformacién de Arnold-Chiari idiopética. Etiopatogenia.

Summary.Introduction.The major theories of the pathogenesis of idiopathic syringomyelia (SMI), idiopathic scoliosis
(ESCID) and the Arnold-Chiari malformation (ARCH) are reviewed. A new theory involving a common pathology for SMI,
ESCID and ARCH is proposed. Its confirmation depends on the presence of an abnormally low position of the conus
medullaris (CM) in patients with SMMaterial and methodDf 292 patients with syringomyelia (SM), 231 patients with SMI

were selected, and 55 of these were chosen in whom the level of the conus medullaris (NCM) could be determined, together
with figures for SMI, ESCID and ARCH by magnetic resonance (RM). The position of the conus medullaris in 50 patients
who did not have SM, ESCID nor ARCH on cervical and lumbar RM was deterRéesedts 96.54% of patients with SMI

showed some descent of the cerebellar tonsils. 72.97% of the SMI patients also had ESCID. 74.07% of the patients in whom
the conus medullaris was seen had scoliosis and a low position of the conus medullaris. 6% of the control group had a conus
medullaris at the level of the the body of L1, whilst 84.21% of the patients with SMI had a partial or complete image of the
conus medullaris at this level. In these patients, an unusually low position of the conus medullaris was cQtirohed.
sions.The unusually low position of the conus medullaris in SMI and its close relationship to ARCH and ESCID make it likely
that the same pathogenic mechanism is shared by them all. Abnormal asynchromy of growth of the notochord and the spinal
cord gives rise to a distinct disorder which shows as different syndromes. [Rev Neurol (Barc) 1996; 24: 937-959].

Key words Idiopathic syringomyelia. Idiopathic scoliosis. Idiopathic Arnold-Chiari malformation. Pathogenesis.

INTRODUCCION ca. Algunos de estos casos diferian considerablemente entre
ellos, pero tenian en comun la herniacién de las amigdalas
Malformacion de Arnold Chiari (ARCH) cerebelosas y tejido cerebeloso en el canal cervical. En 1891

y 1896 Chiari [2,3], describe una serie similar con distorsion
Arnold en 1894 [1], aporté una serie de hidrocefalias acoran la médulay tejido cerebeloso en el canal cervical. En estos
pafiadas de defectos congénitos en la regidn centroencef@isos con herniacion de las amigdalas cerebelosas y altera-
cion de la médula espinal existe una dificultad de drenaje a
Recibido: 12.01.96. Aceptado: 28.02.96. través del teqho del IV ventriculo. Schwalbe y Gredig en
Jefe del Servicio de Neurocirugia. Clinica Tres Torres. Barcelona. Jefe d1?07 [4], sugirieron que estos casos formaban una entidad
Servicio de Neurocirugia de Mutua Universal. Clinica Delfos. Barcelona&o_p'?‘ que podria denominarse malformacion de Arnold-
Jefe de la Unidad Neurovascular. Centre Cardiovascular Sant Jordi. Bat=hiari (ARCH).
celona. Neurocirugia. Clinica Corachan. Barcelona. La frecuente asociacion de la ARCH con mielosquisis y
Correspondencia: Dr. Miguel B. Royo Salvador. Clinica Corachan. Despactgll interrelacion causal se ha postulado en diversos trabajos,
117-119.PI. Gironella4. 08017 Barcelona. E-mail: mroyo@idgrup.ibernet.congomo los publicados por Penfield y Coburn en 1938 [5] y
Agradecimientos. Al Prof. Solé Llenas por su confianza y aliento, al DL.ichtenstein en 1942 [6]. Es bien conocido que, durante el

Capdevila por su colaboracion en la localizacién de los casos clinicgs; s
procedentes del Centre Medic de Ressonancia de Barcelona, al Dr. Sanﬁ!)mesue central de la gestacion, la columna vertebral crece

por su contribucién estadistica, al Prof. Dr. Rudolf Morgenstern por s[lnas_ rapidamente que la médula espinal, mencionado por
contribucién en la biomecéanica. Kunimoto (1918), Streeter (1919), Patten (1953) [7-9]. Los
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pacientes con mielosquisis sufren una traccién anormal quem en cervicalgias no irradiadas, dolores lumbares y dorsa-
infiere en la médula y cerebelo un desplazamiento a traués. En la ESC grave, la curvatura dorsal con deformidad
del foramen magnum, siendo ésta una explicacion mecan&sciada de la caja toracica puede causar complicaciones
plausible para la génesis de la ARCH. La viabilidad de estardiopulmonares.

explicacion la corroboran buen nimero de autores segun BarryLas curvaturas raquideas de la ESC progresan en una di-
(1957)[10]: Adams (1941), Ask (1946), List (1941), Ogryzlaeccion lateral y van acompafiadas de un patron deformante
(1942) y Parker (1937). rotatorio. La rotacién de los cuerpos vertebrales esta relacio-

Otros autores abogan por una teoria morfogenética comada con la convexidad y la concavidad de la curvatura 'y es
Peach [11], Marin-Padilla[12], Brocklehurst [13], y Cavinesmaxima en la vértebra apical de la curva.

[14], en un intento de explicar el mecanismo mediante el cual Para explicar la ESCID se evocan algunos argumentos o
las amigdalas cerebelosas son capaces de emigrar mas alégeriencias y que por ahora adolecen de la suficiente con-
una simple impactacion. tundencia como para comprender la ESCID en toda su mag-

La ARCH en algunos casos raros como cita Barry [10fhjtud, como:
ahora mucho mas comunes gracias al diagndstico mediante laLa irradiacion con rayos X, como la aplicada en el tumor re-
RM, no van acompafados de raquisquisis. A estos casos idial de Willis, puede crear un crecimiento epifisario asimétrico.
paticos se les atribuye en este trabajo una etiologia comun aléSe ha involucrado al desequilibrio de la musculatura
siringomielia y a la escoliosis idiopatica. paravertebral, como se observa en la paralisis asimétrica de

la poliomielitis. Aunque los estudios electromiograficos de la
musculatura paravertebral en la ESCID no han revelado cam-
Escoliosis idiopética (ESCID) bios importantes, ya sea en el lado convexo o en el concavo de
la curvatura escolittica.
La escoliosis (ESC) como enfermedad fue mencionada por Yamada [16], relacionaba a la ESCID como mas frecuente
primera vez por Hipécrates, cuyo término significa curvatuen nifios con trastornos posturales propioceptivos.
anormal de la columna vertebral. Es una afeccién primordial- MacEwen [17], produjo ESC en animales por seccion de
mente de los nifios en su etapa de crecimiento. la raiz posterior sensitiva de los nervios espinales.

Aproximadamente el 2% de la poblacion adulta tiene cier- La anormalidad ligamentosa se ha propuesto como cau-
to grado de ESC, el 0,5% presenta una curva de més de 28hte del crecimiento asimétrico. La seccién experimental de
Cuatro muchachas de cada 1.000 padecen ESC y un mudbstigamentos costovertebrales ha causado ESC en cuadripe-
cho de 2.500 tiene ESC de algun tipo. EI 80% de las ESC sins y cuando se hace en el lado contralateral de la columna
clasificadas como idiopaticas (ESCID). vertebral mejora la ESC.

Es aceptado que la ESC es potencialmente progresiva du-Una causa de ESC es atribuida a la reaccion espinal de
rante los afios que crece la columna vertebral, aproximafizerzas intensas como la gravedad o la accién muscular liga-
mente hasta los 15 afios en las muchachas y a los 17 afias@mosa, como se explica en el principio de Wolff [18]: ‘estan-
los muchachos. La evolucion depende del comportamientodte constituida la forma de un hueso, los elementos 6seos se
la columna vertebral especialmente en los periodos de cramiocan o se desplazan a si mismos en la direcciéon de las
miento. Existe una mayor incidencia de ESCID en ambitfigerzas funcionales e incrementan o disminuyen su masa re-
familiares. flejando la magnitud de dichas fuerzas’. Los osteoblastos de-

Es conocida la existencia en la ESC de unas fuerzas dpgm ser sensibles a las variaciones de presién y tension. Estos
afectan al anillo vertebral, de tal modo que la presion aumdandémenos parecen presentarse en la ESCID pero las respues-
tada en la placa de crecimiento epifisario retarda su velocidas a: ¢como se aplica el principio de Wolff a las fuerzas? y
de crecimiento y la porcion no sujeta a presion crece normgktual es su relacion con la ESC?, no se conocen.
mente o comparativamente mas (principio de Heuter y Olk- Se ha especulado que la ESCID sea una forma de error
man). El principio de Wolff redunda en un aumento de denginato del metabolismo, en el cual, el Unico signo clinico es
dad del hueso en crecimiento y maduro sometido a un aumena curvatura de la columna vertebral, pero hasta ahora este
to de presion, traduciéndose en un aumento de trabeculaaléfecto metabdlico no se ha encontrado.

y calcificacion. Estos cambios en el crecimiento 6seo influyen Es este estudio se encuentra una estrecha relacién entre
sobre la osificacion endocondral y da por resultado una a&&C y SMI. Hasta ahora se ha considerado que algunas sirin-
flacion de la vértebra. También se expresan estos cambios cgomielias iban acompafiadas de ESC por supuestos defectos
una separacion patoldgica del anillo vertebral epifisario, siemotores, pero la conclusion de este trabajo lleva a considerar
do tan significativo de la ESC, que Farkas [15], lo consideqaie la ESCID, la ARCH y la SMI son expresiones clinicas de
patognomaénico. una misma enfermedad.

El progreso de la ESCID lo hace a expensas del crecimiento
de los cuerpos vertebrales y es de esperar su disminucion des-
pués del crecimiento del raquis, excepto en las curvaturas deSifingomielia idiopatica (SMI)

0 mas por el deterioro angular de los discos intervertebrales.

Los sintomas de la ESCID tienen una doble vertientea siringomielia (SM) o cavitacion de la médula espinal fue
fisicay psicolégica. El defecto estético constituye la princéescrita por primera vez por Estienne [19], en su obra ‘La disec-
pal secuela; el hallazgo acostumbra a realizarlo la familigion du corps humain’en 1546. Sin embargo, no fue hasta 1804
en una inspeccion sanitaria rutinaria por alguna otra caugae Portal [20], reconoci6 los fenémenos clinicos asociados a
Es de interés preguntar por la existencia de raquialgias otales lesiones. Es en la obra de Oliver D'Angers [21], donde se
sionales, frecuentes episodios de tensién cervical que ahtliza por primera vez el nombre de siringomielia.

938 REV NEUROL (Barc) 1996; 24 (132): 937-959



SIRINGOMIELIA, ESCOLIOSIS Y MALFORMACION DE ARNOLD-CHIARI

En 1882 Schutze [22], perfilé la correlacion clinicopatolépolio. Traumatismo craneal o vertebral importantes, que supu-
gica entre los quistes medulares y la sintomatologia clinicagron fracturas que requirieron tratamiento en un centro médi-
especialmente con la disociacion termoalgésica de la sensdui- Tumor medular o cerebral. Parto traumatico, malformacio-
lidad. Finalmente, Gowers [23], caracteriza y describe comes, agenesiarenal, turricefalia, retraso psicomotor, neurofibro-
pletamente el cuadro clinico de la SM. matosis, intervencion neuroquirdrgica previa. Meningitis con

La SM se puede definir como lo hace Zager [24]: es utiumatismo craneal. MAV con traumatismo craneo-cervical.
enfermedad cronica degenerativa y progresiva de la médila se precisa la existencia o ausencia de antecedentes patol6-
espinal, que se caracteriza por una pérdida disociada dgits de interés. Espondilopatia, AVC, malformaciones asocia-
sensibilidad y amiotrofia branquial, con evidencia de cavitaas: cuello corto, megacefalia, turricefalia, malformacion arte-
cién centromedular. riovenosa, agenesia renal, craneoestenosis, meningocele.

En la SM, ademas de existir un conflicto mecanico, que se
alivia mediante la craniectomia de fosa posterior, los conoci-
mientos en base a su etiologia quedan en suspenso, a pesBadenetros del craneorraquis
las consideraciones de Chiari [2], y Gardner [25-30], que la
atribuyen a la accion de la hidrocefalia. Valoracién del angulo basal. Sélo se consideré existente

dicha anomalia en los casos evidentes, ya que la escasa
definicion de la cortical 6sea en el estudio RM hace imprac-
OBJETIVO ticables los sistemas convencionales aplicables en radiolo-
gia simple.
Se propone un estudio estadistico en pacientes de SMI preci-
sando el nivel del cono medular (NCM) y otros parametrdsipresion basilar. En el estudio convencional RM sobre el
para argumentar una nueva teoria etiopatogénica de la SMéno sagital, la IMB queda definida por una apéfisis odontoi-
ESCID, y la ARCH o descenso de las amigdalas cerebelogas cuya punta alcanza un nivel claramente superior al de la
(DAC). linea que une el palada 6seo y el borde posterior del foramen
magnum (linea de Chamberlain o de MacGregor).

MATERIAL Y METODO Clivus anémalo. Se trata de aquellos casos en que el clivus se
encuentra anormalmente acortado o deformado. Suele acom-

Este trabajo toma su base clinica y estadistica en la publipafiar a otras anomalias: PTB, IMB. Forma parte de las impre-

cién ‘Aportacion a la etiologia de la siringomielia’ [31], sussiones basilares parciales anteriores.

conclusiones se encuentran ampliadas haciendo énfasis en la

relacion de la SMI con otras patologias que parecen estar@sterna magna. Valoracion del tamafio de la cisterna magna

trechamente relacionadas. (CMG) en el corte sagital medio del examen RM.

Retroceso odontoideo. Consiste en unainvaginacion de la punta
Pacientes de la apdfisis odontoides que se dirige anormalmente hacia
atras, sobrepasando claramente la lineaimaginaria que une las
Se seleccionan 292 pacientes afectos de SM a los que safEsisis clinoides posteriores y el angulo postero-inferior del
paso un cuestionario de 13 parametros, con los que se pecsefpo de C2.
guia recoger enfermos afectos de SM que pudieran ser candi-
datos para el estudio del NCM, y tomar la informacion necBerde posterior del agujero occipital. A partir de las secciones
sariapararelacionar los diferentes pardmetros y las alteraciosagitales de la RM, se localizaba el borde posterior del agujero
neuroesqueléticas con la SM. occipital. Tomandose los valores: 0. A nivel del borde ante-
La aplicacion de este cuestionario permitioé la subdiviior del arco posterior de C1. 1.A nivel del borde posterior del
sién de pacientes en: 231 pacientes con SMI, en 58 de ésta® posterior de C1. 2. A nivel posterior del borde posterior
se pudo determinar el NCM; 48 pacientes con SM de caraatiet arco posterior de C1. 3. A nivel anterior del borde anterior
no precisable; 7 pacientes con SM secundaria a anclaje rdel arco posterior de C1.
dular; 6 pacientes con SM secundaria a otras patologias. Se
selecciond este grupo de 58 pacientes con SMI en los qu@sede anterior del agujero occipital, clivus. A partir de las
pudo determinar el NCM en la misma exploracién con RMecciones sagitales de la RM, se localizaba el borde anterior
de los que se descartaron 3 casos, por no disponer deldbagujero occipital. Considerandolo como normal a nivel de
informacion necesaria para cumplimentar un nuevo cuestla-punta de la apoéfisis odontoides. Clivus corto, 1. Sin llegar
nario de 40 parametros. al nivel de la odontoides. Clivus largo, 2. Que sobrepasa el
nivel de la apofisis odontoides (Fig. 3).

Método Tamario del agujero occipital. El resultado de conjugar las dos
cuestiones anteriores, borde anterior y posterior del agujero
En el cuestionario de 40 pardmetros existen los siguientesiccipital, da el parametro de normalidad: cuando el borde
anterior del agujero occipital esta a nivel de la apéfisis odon-
Paradmetros de caracter general. Sexo, edad, evolucion, anttaides y la cara anterior del arco posterior del atlas se alinea
dentes patoldgicos, infecciosos como meningitis, encefalitcyn el borde posterior del agujero occipital. Valores: 1. Nor-
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pito-vertebrales evitando los tipos descritos por Arnold-Chia-
ri, las lineas de Chamberlain y la de MacGregor se utilizaron
e para delimitar el descenso de las amigdalas cerebelosas (DAC),
L . o . pero se modificaron y ampliaron para precisar mejor la posi-
- - T cion y magnitud del DAC, describiéndose 7 grados de DAC
- o ,f":‘-, | ey de 0 a 6: grado 0, las amigdalas cerebelosas no sobrepasan el
LA e y agujero occipital. Grado 1: las amigdalas sobrepasan el agujero
' 'i | [ It occipital sin llegar al borde superior de C1. Grado 2: hasta el
;" T = " nivel superior de C1 (borde superior del arco posterior). Grado
£ { T e 3: DAC hasta el nivel inferior C1 (borde inferior del arco pos-
L 1 = = ¥ terior). Grado 4: DAC hasta el nivel superior del cuerpo de C2.
b Grado 5: DAC hasta el nivel inferior del cuerpo de C2. Grado 6:
DAC hasta el nivel inferior del cuerpo de C2 (Fig. 1).

Figura 1. Esquema de las lineas que se han utilizado para valorar el

descenso amigdalar. a. Linea de Chamberlain. b. Linea de Mac- . . . . . . .
Gregor. 1. Borde superior del arco posterior del atlas. 2. Borde inferior La hidrocefalia. Se valoro su existencia e intensidad en forma

del arco posterior del atlas. 3. Borde superior del axis. 4. Borde inferior de: discreta, marcada y muy marcada.
del cuerpo del axis. 5. Descenso amigdalar hasta el nivel inferior del
cuerpo C2. 6. Descenso amigdalar hasta un nivel inferior a C2. La cavidad siringomiélica se delimito:

1. El extremo proximal a nivel de: bulbo, cervical C1-2,

cervical inferior a C2, dorsal, lumbar y sacro.

mal. 2.Algo mayordelonormal. 3. Marcadamente mayorde 2. El extremo distal a nivel de; bulbo, cervical, dorsal,
lo normal. 4. Mucho mayor de lo normal. lumbar y sacro.

3. Longitud de la cavidad siringomiélica. Se detalla el
Las alteraciones de la alineacion de la columna vertebral mitmero de segmentos vertebrales a través de los cuales se
forma de escoliosis y cifosis fueron recogidas la informacion emtiende la cavidad desde su extremo proximal hasta el distal.
cuanto al nivel cervical, dorsal, lumbar, cérvico-dorsal, cérvico- 4. Morfologia de la cavidad siringomiélica, precisando su
dorso-lumbar y dorso-lumbar. Asi como su intensidad: leveforma:

4.1. Fusiforme: cavidad en forma de huso en extremos dis-

tal y proximal de menor calibre que el centro. Es la

Parametros del neuroeje imagen tipica o de estado de SM.

4.2. Filiforme; calibre pequefio, redondeado, mas o menos
Kinking del tronco cerebral. Se trata de la angulacion del veér- uniforme.
tice posterior que suele formar una estructura considerando4.3. Colapsada: calibre pequefio, aspecto acintado, con
toda su longitud, especialmente a nivel de la unién bulbo- diametro anteroposterior claramente menor que el la-
medular. Una discreta angulacion del tronco es hallada con teral. Resultado de la fusiforme cuando se fistulizan al
bastante frecuencia en los estudios normales. No es frecuente, conducto del epéndimo o al espacio subaracnoideo
en cambio, una angulacién marcada. Anotandose los grados  vertebral.

de discreto, marcado y muy marcado. 4.4. Dilatada: extremo distal claramente mas dilatado que
el resto de la cavidad, con aspecto de estar a tension.
Situacion del tronco cerebral. Se valord su localizacion, Esta denominacién ha sido tomada de Aboulker.

‘sobrelevado’ cuando los tubérculos cuadrigéminos so- 5. La tensién de la cavidad siringomiélica.
brepasan de forma clara el nivel superior de las apdfisis 6. Si la cavidad siringomiélica es continua o trabeculada.
clinoides posteriores y ‘descendido’ cuando la unién bul- 7. Sila cavidad siringomiélica es Unica o mdltiple.
bo-medular se realiza a un nivel inferior al del foramen 8. Sila cavidad siringomiélica es central o simétrica.
magnum. 9. Si existe siringobulbia, caso de existir, si es filiforme o
voluminosa.
Situacion del vermis y los hemisferios cerebelosos, ‘sobrele- 10. Comunicaciones de la cavidad siringomiélica con:
vado’cuando su porcidn proximal se sittia a un nivel claramen- 10.1. Las astas posteriores, precisando si existe una solu-
te superior al de los tubérculos cuadrigéminos y ‘descendididn de continuidad del parénquima medular a este nivel, pro-
cuando el vermis y hemisferios cerebelosos dejan un clataciéndose probablemente una comunicacion entre la cavi-
espacio con la cara inferior del tentorio. dad vy el espacio subaracnoideo, hacia: 1. Asta posterior iz-
quierda. 2.Astaposteriorderecha. 3.Astaposterior bilateral.
Las caracteristicas del IV ventriculo. Se anotaron las siguien- 10.2. También se estudio alguna otra solucién de continui-
tes: 1. Deformidad de la mitad inferior del IV ventriculo quélad del parénquima medular con otra localizacion distinta a
se encuentra adelgazada en la proyecciéon RM sagital.l&s astas posteriores.
Descenso del IV ventriculo. Situacién inferior alo habitual. 3. 10.3. Otras estructuras de la fosa posterior como: el 6bex,
Dilatacion del IV ventriculo. 4. Rechazado haciaarribay hagearte anterior del bulbo, con el suelo del IV ventriculo o con
adelante (hacia el clivus). multiples trayectos.

El descenso de las amigdalas cerebelosas para ser valoEatouanto a la médula espinal, se valoré la existencia de pér-
con mayor precision se realizé una escala de referencias odada de parénquima. Ya se trate de una médula delgada, o con
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aspecto acintado por disminucién de su didmetro anteropastecedentes patologicos de interés, cabe destacar la gran
terior, o laminar, persistiendo una delgada capa o laminaideidencia de antecedentes quirdrgicos (57%) en la SMI;
parénguima rodeando a una cavidad dilatada. con menos frecuencia siguen las malformaciones (18,3%),
las anomalias en el parto (12,2%), el traumatismo (6,1%),
Nivel del cono medular patrén (NCMP). Se tomd un grupia infeccidén (4%), y la asociacion de malformacién con
control de 50 pacientes, que tuvieran una RM cervical y luraumatismo (2,04%). Las malformaciones asociadas a la
bar sinimagenes de SM, a los que se les aplic un cuestion&fid fueron clasificadas en tres grupos y se pudo apreciar
gue valoraba 12 pardmetros. Tras administrar este cuestior@mo existe un marcado predominio de malformaciones
rio a los pacientes del grupo control, se obtuvo la distribuciénaneales y cervicales (55,5%) asociadas a la SMI, mien-
del NCM. Dada la especial seleccién de los pacientes sin $tds que la malformacion de los extremos de la columna
del grupo control, posiblemente los hallazgos obtenidos, eertebral (37%) y las malformaciones extracraneales (7,4%)
referencia al NCM, no diferirAn mucho de una poblacion esen menos frecuentes.
tadistica estrictamente normal. A pesar de que el NCM no
tiene la precision de un instrumento de medida, en este trabajo
se le utiliza como elemento clasificador principal y decisori@escenso de las amigdalas cerebelosas (DAC)
En el presente estudio se toma como normal el NCM a nivel
del cuerpo de L1, que es donde se halla en el 94% de l@s lineas de Chamberlain y la de MacGregor para delimitar
pacientes control. el DAC, se modificaron y ampliaron para precisar mejor su
posicién y magnitud, describiéndose 7 grados de DAC de 0 a
6. Grado 0: las amigdalas cerebelosas no sobrepasan el aguje-
Resonancia nuclear magnética (RM) ro occipital. Grado 1: las amigdalas sobrepasan el agujero
occipital, sin llegar al borde superior de Grado 2: hasta el
Los equipos de RM utilizados en este estudio fueron de 0,5y thigel superior de ((borde superior del arco posterior). Grado
Teslas de la compafiia General Electric (Milwaukee, WiscosBt, DAC hasta el nivel inferior (§borde inferior del arco pos-
USA), modelos MAX y SIGMA, respectivamente, equipadoterior). Grado 4: DAC hasta el nivel superior del cuerpode C
con bobina o antena de superficie. Las matrices de adquisict®rado 5: DAC hasta el nivel inferior del cuerpo de@ado
oscilaron entre 224 y 256. El campo de visién fue de 30-35 @&nDAC hasta un nivel inferior del cuerpo de C
para los cortes sagitales, y de 20-24 cm para los axiales. LasEl grado de DAC no se pudo determinar en 13 pacientes.
tomografias sagitales en e realizaron mediante secuenciagxiste un predominio de los grados 2 y 3, acumulando entre
de spin-eco, con un tiempo de repeticion (TR) de 550 mselos a 154 pacientes (70,64%). La edad, en el momento del
tiempos de eco (TE) de 20 ms. Las tomografias sagitales ewligndstico, de los pacientes con DAC grave fue 35,1+13,8
se realizaron utilizando secuencias de eco variable, con valass, mas de seis afios inferior a la de los pacientes con DAC
de TR de 2.000 ms y TE de 30-90 ms. Las tomografias axidlege (41,2+14,9 afios), o ausente (42,0+15,09 afios). Esta di-
T, se realizaron con valores TR de 500 ms y TE de 20 ms.feétencia de edad en el momento diagnéstico esta en el limite
tiempo total de adquisicion fue de 5 m., para las tomografiasdmla significacion estadistica aceptada (P=0,054).
T,y de 12 m. en las adquisiciones Bl grosor de corte fue de
5 mm con una separacion entre cortes de 1 mm.

IV ventriculo
RESULTADOS Un total de 138 pacientes (62,7%), presentaban una altera-
cion cuantificable de la morfologia del IV ventriculo, mien-
Edad tras que los 82 restantes (37,2%), mostraban un IV ventricu-

lo de caracteristicas normales ala RM. Se hace notar la mayor
La edad media de los 231 pacientes con SMI fue de 40,2+ 1#g&uencia de presentacion del descenso leve del IV ventri-
afios. La relacién entre sexos fue de 0,95 (113 hombres y 8o, seguido, en frecuencia, por la dilatacién y el descenso
mujeres ). No se observaron diferencias significativas en cuamarcado.
to alaedad de los hombres (39,2+14,0 afios) y la de la mujeres
(41,0+15,6 afios).

Hidrocefalia

Evolucion No se evidencio hidrocefaliaen 174 pacientes (82,46%), mien-
tras que los 37 pacientes restantes (17,5%) presentaban hidro-

El tiempo medio de evolucion de la SM en el momento deéfalia. En 15 casos (7,1%) la hidrocefalia fue discretay en 22

diagndstico, ha sido de 6,7+9 afios, con un maximo de 45 afip8,42%) marcada.

y varios enfermos con evoluciones menores a 12 meses. No existieron diferencias significativas en la edad media
de los pacientes que presentaban hidrocefalia. Sin embargo,
la distribucion de hidrocefalia entre sexos fue significativa-

Antecedentes patolégicos mente distinta (p=0,03) entre hombres y mujeres. Tanto la
hidrocefalia discreta (10,19% vs 3,88%) como la hidrocefa-

El 64,5% de los pacientes no presentaron antecedentesligamarcada (13,89% vs 6,8%) fueron mas frecuentes en las

tologicos de interés. Dentro del grupo de pacientes camujeres.
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Escoliosis (ESC) constituida, cuando presenta la actividad clinica mas tipica
de la SMI es cuando se expresa con la forma fusiforme, de
A nivel cervical exclusivamente se presentaron 5 casdende puede derivar a la forma dilatada, aumentando la ten-
(2,16%) y a nivel dorsal 43 casos (18,61%), mientras que sién intracavitaria, o hacia la forma filiforme, cuando fistu-
se encontré ninguno limitado a la region lumbar. Afectandiza, acabando como colapsada.
la regidn cervicodorsal hay 36 casos (15,58%), y 9 (3,89%) La existencia de una cavidad a tensién con la consiguiente
a nivel dorsolumbar. En 14 casos (6,06%) la ESC afeatéformidad del perimetro medular, aparecié en el 50% de
todas lasregiones vertebrales. Ochentay tres casos (35,988&6ps. La edad media de los pacientes con cavidad a tensién
no presentaban ESC. El segmento mas afectado por la defioe- 13 afios menor que la de los pacientes con cavidad sin
midad vertebral fue la regidén dorsal con 102 casos (44,14%nsion (33,81+14,43 afios vs 46,44+15,98 afios). Esta dife-
seguida por la regién cervical con 55 casos (23,8%), ydencia de edad resultd ser estadisticamente significativa
region lumbar con 23 casos (9,95%). No existieron difere(p=0,0036). También fueron significativas las diferencias en-
cias entre sexos en lo relativo al nivel de la ESC. De forntia el tiempo de evolucion de los pacientes con cavidad a ten-
similar, la edad de los pacientes encuadrados en cada s#gR, 3,56+3,48 afios y el de los pacientes sin tension intraca-
mento de ESC no era significativamente distinta entre pataria, 8,4+8,86 afios (p=0,02), y entre las edades de inicio de
cientes de distintos grupos. También se agrup6 la ESC setaisintomatologia, que fue de 30,9+14,53 afios en los pacientes
el nimero de segmentos afectados, con los siguientes resah cavidad a tension y de 42,3+14,16 afios en los pacientes
tados: sin ESC: 41 casos (27,70%), con ESC monosegmesin-cavidad a tension (p=0,01).
taria: 48 casos (32,43%), con ESC multisegmentaria: 59 casos
(39,86%).
La relacién entre la gravedad de la ESC y el niUmero tiéelolisis y hendidura medular
segmentos afectados confirma que la afectacion de varios seg-
mentos se corresponde con una clasificacién de mayor gravapérdida de parénquima medular se registré en 37 pacientes
dad. Esta correlacion, aun sin poder ser objeto de verificaci@8%). La existencia de una hendidura a nivel de las astas
estadistica, por el escaso niumero de pacientes en cada categsteriores fue detectada en un 53% de los pacientes en los que
ria, reafirma la bondad de la clasificacién utilizada para & investigo su presencia. La existencia de esta hendidura no
gravedad de la ESC. En el momento del diagndstico, la megiasento diferencias respecto a la edad de los pacientes, sin
de edad de los pacientes con ESC clasificada como leve fued#argo, el tiempo de evolucion de la sintomatologia de los
51,750+20,12 afios, mientras que las edades de los pacieptgsentes con hendidura fue la mitad que en el caso de pacien-
con ESC moderada o grave fue de 35,75+12,23 afiogeg sin hendidura. Debido a la gran dispersién de la variable en
39,4+15,63 afios. Estas diferencias, sin llegar a alcanzaelagrupo de pacientes sin hendidura, estas diferencias no al-
significacion estadistica (p=0,25), probablemente debido @nzan una significacion estadistica definitiva (p=0,09). La
escaso numero de pacientes considerados en este subgpugsencia de hendiduras medulares en otras localizaciones se
especifico, pueden indicar una relacion entre la ESC gravelyservé en un 75% de los pacientes de todo el grupo. De los
la edad enla que se inician los procedimientos diagndsticosxismos, el 64,7% no presentd ninguna hendidura medular en
una lesion medular asociada. localizaciones alternativas.

Cavidad siringomiélica Nivel del cono medular (NCM)

En la distribucion de frecuencias de cada segmento se pitldNCM se determiné en 57 pacientes mediante la medicion
observar que las formas monosegmentarias totalizan sélolas proyecciones sagitales y transversales de la exploracion
un 29% de los casos. Entre las formas extendidas, predode-RM, tanto en ;Tcomo en T. En 48 de estos pacientes
na claramente la extension cervicodorsal, que compren@,21%) se aprecié un cono medular bajo (CMB), mientras
el 57,14% de los casos. En este sentido, cabe destacarguesen el resto, 9 (15,79%), el CM estaba situado por encima
todos los casos, menos 5, tienen un componente cervicabehnivel del borde superior del cuerpo vertebrald®hside-
la extension de la cavidad siringomiélica: cervical 62 casoando como limite inferior de la normalidad para su ubicacion
(26,83 %), bulbocervical 5 casos (2,16 %), cervicodorsaégun lo obtenido con 50 pacientes sin SM. Laedad en el momen-
132 casos (57,14%), cervicodorsolumbar 10 casos (4,82del diagnostico no estuvo relacionada con la existencia de
%), bulbocervicodorsal 12 casos (5,19 %), bulbocervican CMB; ni con la gravedad del CMB, en los casos que pre-
dorsolumbar 5 casos (2,16 %). Sé6lo hubo un caso conskntaban una ubicacién anormalmente baja del mismo.
cavidad a nivel bulbar y otros 4 de localizacién dorsal. La
longitud media de la cavidad siringomiélica fue de 12,445,6
cuerpos vertebrales, oscilando entre 1 y 22 cuerpos ver@mparando siringomielia idiopatica
brales de extension. y siringomielia secundaria

La morfologia de la cavidad siringomiélica se clasifico
en cuatro categorias: fusiforme, filiforme, colapsada y dil&l comparar la existencia o no de DAC entre los pacientes con
tada. El espectro de las morfologias observado permite afiMI o secundaria, destaca poderosamente la diferencia esta-
mar que este subgrupo de pacientes representa una bubséicamente significativa (p=0,0009) entre ambos grupos de
muestra de la presentacidn de la cavidad siringomiélica y aacientes. El DAC se halla presente en el 96,54% de pacientes
sucesivas formas evolutivas, de tal forma que la cavidadn SMI, contrarrestando con la SM secundaria, en la que el
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DAC aparece en el 76,92% de casos. La gravedad del DAGado o moderado del CM y un agujero occipital mayor de lo
también estadisticamente distinta entre siringomielia idiopdermal, aunque sin significacion estadistica entre estas pro-
tica y secundaria (p=0,0025). La ausencia de DAC es margafciones (p=0,7169).

damente mas frecuente en la siringomielia secundaria (23,08%)La existencia de hidrocefalia y la presencia de ESC mues-
que enla SMI (3,46%), ademas, cuando el DAC se presentdran una tendencia a la asociacion en un numero significativo
la SM secundaria, lo hace con mayor intensidad que en la ikl pacientes (p=0,04). De los pacientes afectos de ESC, el
(30,77% vs 23,81%). 21,51% presentan hidrocefalia, mientras que el 92,68% de los

Considerando el nivel{&omo limite inferior para la ex- pacientes sin ESC no tienen hidrocefalia. Sefialando que sélo
tensién bulbocervical y distribuyendo la extension de la cawin 7,3% de los pacientes sin ESC presentan hidrocefalia, ésta
dad siringomiélica segun este limite, es posible apreciar comfecta a la quinta parte de los pacientes con ESC de cualquier
en el grupo de etiologia considerada como idiopatica, la itipo. La relacion no se mantuvo al intentar asociar el grado o
mensa mayoria de los casos se limitan a una extension bulbatension de la ESC con la presencia o gravedad de la hidro-
cervical o bulbocervical. Contrariamente, en el grupo de eticefalia.
logia secundaria, la ubicacién de la cavidad siringomiélica se La ESCID aparece asociada mas frecuentemente a un sin-
distribuye de forma menos dispar por encima y debajo dilome de CMB. Casi tres cuartas partes de los pacientes esco-
limite G;. La disimilaridad de esta distribucion es estadisticéiéticos presentaron un CMB, mientras que tan s6lo algo me-
mente significativa (p=0,0018), destacando la preferencia des de la mitad de los individuos no escolidticos mostraron un
la SMI por presentarse a nivel cervical. CM anormalmente posicionado. El 74,07% de los pacientes

Un 30% de los pacientes con SM secundaria presentaladiectos de SMI que presentan ESC tienen, ademas, el CMB,
hidrocefalia, frente a un 18% en el grupo de pacientes conentras que el 25,93% de los casos con SMIy ESC tienen el
SMI (p=0,54). CM en una posicion normal.

La presencia o ausencia de ESC no fue significativamente Existe una clara tendencia a que un intenso CMB se expre-
distinta entre el grupo de enfermos con SMl y el de SM secige rdpidamente en la aparicion de la sintomatologia, a pesar de
daria, contabilizando incluso de forma separada los cinco pae existen 4 casos de CMB muy acusado de larga evolucion.
cientes con una patologia del tipo ‘tethered spinal cord’. Nila Si existe un verdadero pardmetro que pueda evaluar la
agrupacion segun los criterios de gravedad de la ESC, niisyportancia de una siringomielia, éste es la pérdida de sustan-
localizacion, aparecieron asociadas de forma significativack de la médula espinal, ya que ésta es la que determinara la
ningun tipo de etiologia. existencia del quiste secuelar. Se pudo apreciar como el grupo

De los 57 pacientes con SMI, 37 presentaban un CMB. §oe comprende un mayor numero de pacientes es precisamen-
los 2 casos de siringomielia secundaria, en que se apreciakia el que asocia la pérdida de sustancia medular con la presen-
NCM, se puede demostrar un CMB, asi como en los 3 casis de un CM en situacién muy baja.
de ‘tethered spinal cord’, en los que también se observa unNo se ha podido establecer una correlacion aparente entre
CMB. Se constata que el 84,21% de los pacientes afectosdro y grado de CMB. Por otro lado, la posibilidad de que
SMI presentan la posicién baja del CM, mientras que enetista CMB se pierde con la edad, de tal modo que el CM
grupo control la incidencia de CMB es de un 6%, consideramermal en pacientes afectos de SMI se presenta con menos
do la posicion normal del CM a nivel del cuerpo L1. frecuencia cuando mas joven aparece el proceso.

Asociacién de anomalias en la siringomielia idiopatica  Descenso de las amigdalas cerebelosas, IV ventriculo,
alteraciones cerebelosas, tronco cerebral, hidrocefalia, NCM
Platibasia, impresion basilar, clivus, tentorio, escoliosis,
retroceso odontoideo, hidrocefalia, mielolisis, agujero Un 61,53% de los pacientes que presentaron un DAC, también
occipital anémalo y NCM tenia CMB, mientras que el 38,46% restante mantenian el CM
enunaposicion ortotdpica. Cuarentay siete pacientes (88,67%)
En el 93% de los casos se pudo determinar el angulo bapagsentaron un DAC junto con CMB. En el 77,78% de los
resultando que en el 58,18% de las mediciones de este angalaos con tronco cerebral sobrelevado coincide una posicion
aparecid agrandado. Se comprobo la existencia de una impnery baja del CM. Si agrupamos las alteraciones del tronco
sion basilar en el 25,45% de los casos. La implantacion delrebral es posible observar que el 44,23% de los individuos
tentorio se considero baja en 11 pacientes (20%), mientras tjgeen el tronco cerebral anormal. Agrupando las alteraciones
no se precisod en 2 casos (3,63%). En 28 pacientes (50,9%)aldronco cerebral y el DAC, se observa cémo el 51,92% de
detectaron anomalias a nivel del clivus, y en 26 (47,27%)s pacientes con alteracion combinada de estas estructuras
retroceso odontoideo. exhiben un CMB. De los 30 pacientes que presentan la asocia-
En el grupo de pacientes en los que se pudo determinatiéh de alteracion del tronco cerebral y DAC, el 70% presentan
NCM se observé que el 25,45% tenian impresion basilana posicion del CM muy baja.
(p=0,059), en el 20% se observaba una implantacién baja delSe observé una clara asociacion entre el DAC y las deformi-
tentorio (p=0,0579), y en el 51,85% se asociaba la presendéles del IV ventriculo (p=0, 0032). Desde otro punto de vista,
de un clivus anémalo (p= 0,0579). Por otro lado, la propoun 18,46% de los pacientes con DAC presentaban hidrocefalia,
cion de pacientes con o sin retroceso odontoideo es practicamplicacion ausente en los pacientes con las amigdalas cere-
mente la misma en este grupo de pacientes. belosas en posicidn ortotopica. Es significativo que todos los
En el 66% de los casos en los que se puede precisapagdientes que no presentaban DAC no tenian hidrocefalia.
tamafio del agujero occipital, coinciden en un descenso acu-No existe una relacion definida entre la presencia de altera-
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ciones cerebelosasy el NCM. Sin embargo, la mayoria absolotan magnum, puede ser una simple explicacién mecéanica a la
de enfermos (61,53%) mostraba un CMB junto con alteraciorggnesis de la ARCH.
cerebelosas. Cabe destacar que el 40,38% de los pacientes preselNo esta tan claro cuando la ARCH aparece sin raquisqui-
taban el cerebelo descendido y una posicién muy baja del Caik. Al no existir un evidente conflicto en el crecimiento asin-
Existio una clara y estadisticamente significativa (p=0,008j6énico vertebromedular las hipotesis se multipican y toman
asociacion entre alteracion del IV ventriculo y la presencia dalevancia las teorias malformativas. Ahora bien, existen au-
hidrocefalia. Sélo en el 8,86% de los pacientes con el IV velores que han observado laARCH como una entidad dinamica
triculo normal aparecié una hidrocefalia, mientras que ésta apae aparece pasada la época malformativa y asociada a otra
recié en el 23% de pacientes con alguna alteracién del IV vemfermedad de parecida problematica como la siringomielia.
triculo. La gravedad de la hidrocefalia también aparece asocia-Asi, Hoffman en 1987 [32], encuentra en 47 pacientes con
da a la presencia de un IV ventriculo anormal (p=0,0032). SM, atendidos entre los afios 1977 y 1985, que 12 presentaban
La presencia de hidrocefalia se asocié con mayor frecuama ARCH |, 30 casos una ARCH Il y 5 casos la adquirieron.
cia a la existencia de un CMB, siendo estos fendmenos coin-Gonzalez Alenda en 1988 [33], de 67 casos, hall6 46 con
cidentes en un 28% de los casos, mientras que solo un 6,6% Mecomunicante; en éstos, el 100% tenian DAC y 10 casos de
los pacientes con CM ortotépico desarroll6 hidrocefalia. L&MI sin ningtn caso con el DAC.
relacion no alcanza la significacion estadistica debido al esca- Estos autores, como en esta publicacion, encontraron una
so numero de pacientes con hidrocefalia y con registro @strecha relacion entre la ARCH y el SMI de tal modo que al
NCM. No obstante, esta abrumadora diferencia (6:1) pare®®,3% de los pacientes afectos de SMI de nuestra casuistica,
apoyar la hipétesis de la existencia de una relacion patogé-les detectd algin grado de DAC. Desde Barry no se ha
nica en su aparicion. Es de interés sefialar que el 19,44%pdegresado en la etiopatogenia de los casos que existe una
los pacientes siringomiélicos, en los que se ha podido vis#eRCH y no van acompafiados de raquisquisis. Pero actual-
lizar el CM, presentan hidrocefalia, mientras que el 58,33ftente disponemos de sistemas de exploracién mas precisos e
presentan CMB. Existe una tendencia a la no presentacinoruentos, que junto a la acumulacién de informacién de
conjunta en un 93,33%, mientras que hay una tendencia anldltiples casos, nos permite tanto en el DAC como en la SMI
presentacidn conjunta en un 28,57% de los casos. reconstruir la evolucion patocrénica de ambas (Figs. 2a 'y b).
El 61,53% de los pacientes presentan conjuntamente unakn nuestro trabajo hemos encontrado fuertes argumentos
alteracién del IV ventriculoy una CMB. De los 54 casos en Ipsira considerar que la hidrocefalia no parece jugar un papel
que se pudo precisar con claridad la presencia o no de angausal en la SMI, mas bien podria tratarse de una consecuencia
lacién del tronco cerebral y la posicion del CM, el 55% pra> complicacion de todo el proceso etipatogénico que afecta a
sentaban angulacion del tronco encefalico y CMB. Se hallias SMI. Y la fosa posterior pequefia seria mas por falta del
46 casos (90,9%) con colapso de la cisterna magna, deuokimen cerebeloso desplazado hacia el agujero occipital, que
que el 69,56% presentan un CM en posicion muy baja, ayor ‘estenosis’ de lafosa posterior. La ausencia de hidrocefalia
gue no existe una relacién estadistica entre CMB y colapso los 231 pacientes con SM supone el 82,46%, descartando
de cisterna magna (p=0,091). cualquier conato de perseverancia, en atribuirle la génesis de
En referencia a la situacion del tronco cerebral, un 57% BeSM. Se sugiere considerar a la hidrocefalia como el resul-
los pacientes tenian el tronco cerebral en posicién ortotopitado de la obstruccién del paso del LCR por el enclave occi-
un 26,9% lo tenian descendido y en un 17,3% estaba sobrpiéscervical como consecuencia a la impactacion de la por-
vado. En cambio, el 61,53% de los pacientes presentabarciém inferior del encéfalo en el agujero occipital, impulsado
descenso del cerebelo, un 34,61% lo tenian en posicion rfwaeia abajo por la ‘fuerza de traccion medular’, no relaciona-
mal y un 3,84% sobrelevado. No se aprecié angulacion dé¢ a ninguna entidad, que hasta ahora se ha asociado a anclaje
tronco cerebral en el 38,64% de los casos, mientras que éselular o ‘tethered spinal cord’. Este argumento se basa en
fue discreta en el 36,53% y marcada en el 25%. La cistemas conceptos: ‘que el encéfalo cuando se desplaza hacia aba-
magna aparecio colapsada en 50 pacientes (92,6%). jo bloquealacirculacion liquoral a nivel del agujero occipital’.
Como lo comenta Barry [10]: ‘Cuando existe una impacta-
cion del tronco encefélico y se hernia en el agujero occipital,

DISCUSION enlos casos que existe el simple mecanismo de traccion, puede
explicar las bases de un blogueo a nivel del espacio subarac-

Discusidn de las teorias etiopatogénicas noideo del foramen magnum’. Esto esta de acuerdo con la
teoria propuesta por Russell y Donald en 1935 [34].

Malformacién de Arnold-Chiari A través del estudio de 30 pacientes afectos de mielome-

ningocele, Samuelsson en 1987 [35], encuentra que existe una
Es aceptado desde la publicacion de Barry [10], que la AR@Hdtrecha relacién entre mielomeningocele, SM y ARCH, en-
de la raquisquisis puede ser atribuida al efecto de traccién dehtrando que todos los pacientes afectos tienen, en mayor o
anclaje medular sobre el cerebelo. Asi, Barry puntualiza qoenor grado, las tres entidades. Pero ademas, encuentra una
durante el trimestre central de la gestacion, la columna vertelratrelacion incluso en magnitud entre la SMl y la ESC, al
aumenta mas rpidamente que la médula espinal. El resultatieervar en dos pacientes una rapida progresion de su ESC
del diferente indice de crecimiento con anclaje cefalico hat®acica junto con una siringohidromielia.
que laregién lumbosacra se deslice cefalicamente junto al canalLos pacientes afectos de SM presentan, en una de sus fases,
neural, con una concomitante elongacion de las raices nerviagaa sintomatologia tipica del sindrome del agujero occipital,
de laregion lumbosacra, formandose la cauda equina. Esta tcaeno lo han descrito Yasuoka (1984) [36] y Hecht en 1984
cion anormal, transmitida a la médula y cerebelo hacia el fof&7]; llegan al convencimiento que la principal causa de las
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como una anormalidad en la ectopia del neuroeje a amBalka I. Incidencia de la escoliosis idiopatica en la SMI segun autores.

niveles: aumentando la fuerza lateral. en forma de ESC >}:gpuencia de la escoliosis en las principales series de siringomielia
' L ! ,100].

componente de estriccion, el superior en forma de DAC )} a

nivel inferior en formq del CMB L Autor Escoliosis Siringomielia %
En la presente serie la distribucion del grado de descenso;

en 218 casos de SMI en los que se pudo precisar la situaciéy!<er 39 64 60,93

dg las amigdalas cerebelosas, permite observar el predofkpert Mac Kinnon 27 45 60,00

nio de los descensos entre el grado 2 y el grado 4, acumulan-

do entre ellos el 58,71% de los casos. Al 96,3% de los pacigfh 22 55 40,00

tes se les ge'_[ecté algun grado de DAC. La edad en el MOMEME iiroy Richardson 33 65 50,76

del diagndstico con un DAC grave (35,1+13,8 afios) fue méas

de 6 afios inferior a la de los pacientes con DAC leve (4fac Rae Standen 27 43 62,79

2114,9'aﬁos') o _ausgpte (142',0J';15,09 afios), aunque NopSEms 108 148 72,97

alcanzo la significacion estadistica aceptada (p=0,054). be :

todas formas, este hecho puede traslucir la mayor graved¥4gds Pimenta 5 20 20,00

clin@ca de los d_escens_os amigda}a_res graves, que ocasionans 35 77 45,40

clinica y necesitan asistencia médica de forma ligeramente

mas precoz. Royo 108 149 72,97

Las alteraciones del IV ventriculo se presentaron en el
62,7% de los 231 pacientes de esta serie con SMI, significando
realmente una alteracion frecuente, y de su relacion conglae la SMI seria la expresion litica y cavitaria del fracaso de
SMI puede aventurarse contexto sindrémico comun. La intée=médula espinal para aguantar, con una perfusion centrome-
pretacion de las diferentes expresiones morfolégicas del tMlar normal, la traccidn por elongacion y estriccion del neu-
ventriculo, en su evolucion por el mecanismo de traccidreje, debido a una asincronia patoldgica o desproporcionada
seria en una primera fase: si existe el fenomeno de incomea-el crecimiento entre el neuroeje y el neurorraquis.
tibilidad de espacio en el desplazamiento inferior, desciende Es de notar la observacién Unica de Hamilton y Schmidt,
primero la porcion posterior de la fosa posterior, el IV ventréomentada por Roth de una trasposicion extravertebral de la
culo y el tronco cerebral se verian proyectados hacia el clivugdula espinal de un paciente vivo con una ESC extrema, que
y arriba, la sobrelevacion del tronco cerebral se ha encontradfieja una inusual exageracion de la desproporcion en el cre-
en un 17% de los pacientes [53], la ‘fuerza de traccién medumiento neurovertebral, entre la columna vertebral y la mé-
lar’ al continuar los hace descender (Fig. 3). Si se obstruyenthda espinal, llegando a seccionar esta Gltima los pediculos
agujeros de drenaje del IV ventriculo se produce la dilatacigertebrales del lado concavo.
de éste, junto con la dilatacion de todo el sistema ventricular Muhonen en 1992 [39], describe once casos menores de 16
supratentorial, constituyendo una hidrocefalia. Alin més all@fios que presentan ARCH no asociada con mielodisplasia y
la ‘fuerza de traccion medular’ es capaz de arrastrar al BSC como minimo de 5La curvatura progreso rapidamen-
ventriculo hacia el agujero occipital y vencer la fuerza de fa en cuatro pacientes. En ocho nifios se asocié a una hidrosi-
dilatacién ventricular, comprimiéndolo y descendiéndolo eringomielia.
algunas ocasiones, hasta la region intrarraquidea cervical.  La relacion entre SM y ESC la estudia Depotter en 1987
[40], aportando 14 casos en nifios y adultos jévenes en asocia-
cion con SM. La lesién neuroldgica fue descubierta en un
Escoliosis idiopatica tiempo variable durante el desarrollo de una ESC. Once casos
afectos de SM o hidromielia, y tres de tumoraciéon con forma-
El mecanismo de traccion medular por la asincronia de crecién quistica (Tabla I).
miento entre el neuroeje y el neurorraquis fue publicado por La ESC acompafia a la SMI con una frecuencia entre el 20
Roth en 1972 [38], donde se comenta que el desarrollo newal 70% segun los diversos autores consultados. Para Mau
craneo-espinal sugiere un conflicto en el crecimiento, conl], la ESC se presenta mas frecuentemente en los pacientes
causa de laARCH y de la impresion basilar. El curso asceon SM en estado avanzado. Alrededor de los dos tercios de los
dente y la elongacién de las raices cervicales superiores gseientes en todos los casos. Eventualmente la progresion es
ciados a I&ARCH, reflejan el crecimiento anormal caudo+apida, no sélo cuando se produce en la edad de crecimiento,
craneal de la columna cervical. Esto es lo opuesto a la direcdié@mbién en edad adulta. La ESC puede preceder en afos el
normal craneo-caudal del crecimiento, donde se incluyeigicio de los sintomas neuroldgicos.
cerebro, con descenso sesgado de las raices cervicales. Estgegun Raininko en 1986 [42]: ‘Laincidencia de ESC en la
autor también comenta que debido a la existencia de una riberatura es de un 25% al 85%. La deformacion espinal apa-
mal asincronia de crecimiento entre el neuroeje y el neurorraee antes del inicio de los sintomas’, y ‘el paulatino inicio de
quis, en condiciones fisioldgicas, de forma ocasional esta adws sintomas aparece cuando detienen el crecimiento’. Y acaba
cronia puede excederse de los parametros normales. En esigmiblicacién: ‘La presencia de una SMI latente aparece con
circunstancias el organismo, para minimizar las fuerzas gen@a especial predileccién en aquellos casos que existe una
radas por esta tensidn, hace que el neurorraquis recorraugl/a anormal o una rgpida progresién de la ESC’. Este autor
camino mas largo entre dos puntos, es decir, una trayect@orta dos casos de pacientes afectos de ESC juvenil y SM.
curva, dando una ESC. La ESCID seria el intento del neutcas manifestaciones neurolégicas se iniciaron cuando eran
rraquis de compensar la fuerza de traccién medular, mienteaolescentes, pero la SMI no fue diagnosticada hasta una edad
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6a

Figura 2. Secuencia de casos de SMI con alteraciones del IV ventriculo, tronco cerebral y de la fosa posterior, ordenados sugestivamente como
una sucesion patocrénica. 1a: caso 22. 2a: caso 38. 3a: caso 23. 4a: caso 31. ba: caso 24. 6a: caso 4.

lesiones en la SM, que presentan dos nifios acondroplésicte cerebro. Ello no quiere decir que los que tengan el agujero
es la estenosis del foramen magnum. El tamafio del agujeozipital pequefio no hayan de tener un CMB, sino que tendra
occipital participa en las fuerzas que dificultan la herniacidnds dificultad la ‘fuerza de traccién medular’ para expresarse
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Figura 2. (Continuacion). 1b: Forma y posicién practicamente normal del IV ventriculo en relacion con las estructuras vecinas. 2b: Inicio de
la deformacion de la porcion inferior del IV ventriculo y el leve descenso de las amigdalas. 3b: Descenso del IV ventriculo con inicio de la
obstruccién de los agujeros de drenaje del IV ventriculo. 4b: Dilatacion del IV ventriculo con obstruccién manifiesta de los agujeros de drenaje
del IV ventriculo. 5b: IV ventriculo dilatado e inicio de su colapso al paso por el aguiero occipital. 6b: A pesar de estar el IV ventriculo dilatado,
se colapsa por la fuerza de compresién, al pasar el agujero occipital y ser traccionado hacia el espacio intrarraquideo.
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comprendida entre los 22 y 34 afios, después de una ragiddos, la médula espinal llegaria a un estado de estrés del
progresion de los sintomas. A éstos les siguieron tratamietdfido centromedular con resultado, en aquellos casos pre-
quirdrgico de la ESC o SM. Este autor hace especial énfagispuestos, de una isquemia centromedular.

en el examen radiolégico ante la existencia de minimos sin- Es significativo que el 72,97% de los pacientes afectos de

tomas neuroldgicos en pacientes escoliéticos. SMI de esta serie presenten ESC, resultado parecido al obte-

Tiene especial interés la aportacion de Henry y Sherk eitdo por Williams 72,97% [46], como una patologia que
1986 [43]: ‘Veintiséis nifios entre 4 y 16 afios de edad cq@uede ser consecuencia o participar en el mismo mecanismo
hidrocefalia y deformacién espinal; 22 nifios con ESC supetiopatogénico que la SMI. También es sugestivo que, a di-
rior a 50° y 5 nifios con cifosis superior a 10Q0/eintiiin  ferencia de la SM, cuyo segmento de predileccién es el cer-
nifios con TAC-metrizamida y doce con TAC craneal. Dogcal, la ESC prefiera el segmento dorsal, ya que es un seg-
nifios murieron y uno fue necropsiado. Tres nifios fueranento medio donde se aplica con mayor intensidad la fuerza
monitorizados la presién intracraneal durante la cirugia dateral de 1,87 Nw por cada 50 mm de CMB (véase biome-
pinal. Todos los nifios presentaban ARCH tipo | y II, el 58%éanica de la traccion medular mas adelante). Coincido con
presentaban cavitacién medular (siringohidromielia), el 67®oth [45], en considerar que existe una marcada predilec-
presentaban anclaje de la médula. Este estudio documentE@da de la ESCID por la region dorsal baja. El segmento mas
frecuente coexistencia de deformidad espinal y lesiones d&bctado por la deformacion vertebral, en la presente serie,
sistema nervioso (hidrocefalia, ARCH, anclaje medular cdoe la region dorsal con 102 casos (44,14%), seguido de la
atresia y cavitacion medular). Esto apoya la teoria querkegion cervical con 55 casos (23,8%), y la region lumbar con
ARCH es primaria en el desarrollo de la deformidad y que 28 casos (9,95%).
cavitacién medular en estos pacientes es primariamente SMEI 74,07% de los pacientes afectos de SMI que presentan
formada en la base de necrosis isquémica en la médula eE8€ tienen el CMB. Mientras que el resto, es decir, el 25,93%
nal. La libre transmision de la presion del liquido desde tke los pacientes con SMI y que presentan ESC no tienen el
médula espinal al ventriculo lateral soporta la teoria de WiM en posicion mas baja de lo normal. Todo ello puede
lliams de la propagacion de la cavidades siringomiélicas y diginificar que la falta de ascenso del CM traduce la intensi-
su desarrollo. Y la suposicion de que las lesiones del sisted@al del compromiso en el crecimiento neurovertebral que, a
nervioso causan la deformacion espinal por ruptura dedavez, solicitara realizar a la columna vertebral su transfor-
coordinacion del control de la musculatura espinal y laracién escolidtica.
mecanismos reflejos normales posturales’.

Y prosiguiendo con Sherk [44], nos aporta un caso en el
gue sugiere que ‘la patogénesis de la cavitacion intrameduBaringomielia idiopética
es por causas multifactoriales, pero todos van hacia un co-
mun mecanismo debido a una isquemia crdnica vasculaTeoria de origen malformativo. Olivier d’Angers [21], fue el

Para Roth [45]: ‘El resultado de la desproporcién dgirimero en describir la SM como enfermedad, dandole un
crecimiento entre la columna vertebral y el sistema nerviosoigen malformativo. Virchow [47], y Leyden [48], mas tar-
es compensado por una actitud escoliética’; en esta public&; creyeron que la SM era el resultado de la persistencia de
cion afirma que ‘sin la presencia de mielomeningocele, pule-dilatacién del canal central de la médula, al observar que
de existir el mecanismo de traccién’. Rubinstein, citado pen algunos vertebrados dicho canal permanecia durante la
Roth, constata que la columna vertebral crece, como toddrdhnciay la edad adulta. Por ello, lo denominaron hidromie-
organismo, por los impulsos hormonales de la hormona di@l, haciendo aqui la primera division en SM primaria 'y se-
crecimiento (STH), excepto el tejido nervioso. De tal modoundaria, reservando este Ultimo para las cavidades que se
gue la médula espinal y los nervios no responden de igaalbcian a otros procesos patoldgicos como mielitis, tumores.
modo a un estimulo de crecimiento més rapido de la columna Schultze [49], sugiri6 la hip6tesis hiperplasica: la cavi-
vertebral, siendo la curvatura escoliotica, para Roth, la Unidad seria el resultado de una atrofia de un tejido neuroglial
solucién cuando el estimulo es més alla del normal. previamente hiperplasiado.

Aunque se puede considerar con el propdsito de explicar Carmeil [50], la atribuyé como el resultado de un proceso
algunos casos en los que puede existir estrés medular gisrafico, dentro del concepto que dio Bremer [51], del status
desproporcion de crecimiento entre el neuroeje y el neurdysraphicus. Mas tarde fue secundado por otros autores como
rraquis, la columna puede responder, si la desproporcion 8elheid [52], Chatel [53,54], Eggers [55].
crecimiento no es muy intensa, en forma de impactacion, Seguidamente se describen algunas teorias representati-
disminuyendo los espacios intervertebrales y colapsando \&s que, teniendo una base malformativa, plantean otro com-
articulaciones interapofisarias. Esta desproporcion de crepénente, por lo general dinamico como: la teoria de Gardner,
miento se expresaria en unas fases iniciales del procesteyilliams, de Ball y Dayan, de Aboulker, de Zaragoza, de
luego pasaria ala compensacién mediante la curvatura eddarés y de Oldfield.
lidtica, especialmente en individuos jévenes o con los esti-
mulos mas intensos del crecimiento. En algunos casos eBtaria hidrodinamica de Gardner. Mencién especial tiene la
compensacion no se realiza, porque la intensidad de la de®ria hidrodinamica d&ardner, por la gran incidencia y
proporcién del crecimiento no supera las fuerzas necesariegercusion que han tenido sus ideas hasta la actualidad, con-
como para inducir curvaturas en la columna vertebral, y desionando las actitudes terapéuticas de la SMI, e inspirando
pasaria a un estado de impactacion vertebral en si mismapsiavas teorias con una marcada directriz hidrodinamica.
llegar a desviarse. Ocurriria cuando el crecimiento incidiera Gardner [25], en su primera comunicacion, tras aportar
en columnas vertebrales algo mas maduras y sélidas. diacisiete pacientes, concluye que laARCH es consecuencia
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Figura 3. El simil mecanica del ascenso paradoéjico del tronco cerebral queda representado por el paso de dos bolas por una angostura sélo
suficiente para el paso de una de ellas, siendo traccionadas por elementos elasticos (izquierda de la figura). El resultado de todo ello, es el paso
en primer lugar de la bola mas favorable (bola derecha, derecha de la figura), previo ascenso de la menos favorable (bola izquierda, centro de
la figura). La bola méas favorable (bola derecha) representa la porciéon posterior e inferior de la fosa posterior y la bola menos favorable (bola
izquierda) representa la porcion anterior del tronco cerebral.

de una herniacién del romboencéfalo, en la cavidad intrared-canal central, al no poder pasar y ser absorvida por los
guidea, a su vez consecuencia de una hidrocefalia congéagpacios subaracnoideos como ocurre en los individuos
y que se acompafia con frecuencia de una hidromielia. Gandrmales. En este mismo afio habia recopilado 74 pacientes
ner [26], mas tarde cree que la anomalia inicial responsabten SM, hallando 68 casos con ARCH y tres con malforma-
de la ARCH, de la malformacién de Dandy-Walker, de quigién de Dandy-Walker, en los tres restantes hallé un quiste
tes aracnoideos de cerebelo y de la SM, es la atresia en fisésa posterior. En 30 casos encontr6 algun tipo de mem-
embrionaria del IV ventriculo. Por ello, propuso como tratdrana ocluyendo el orificio de Magendie. En 18 casos el
miento de la SMI la desobstruccién por via quirtrgica debntenido proteico intracavitario resulté similar al del li-
agujero de Magendie y restablecer el camino fisiologico dgiido ventricular, potenciando la teoria de Gardner, la re-
transito del LCR, de tal modo que la onda de impulso debgida de tinta china en el liquido cavitario, después de
liquido cefalorraquideo fuera al espacio subaracnoideo. Gaimistilarlo en los ventriculos laterales, puesto que la teoria
ner cree que la SMI es una hidromielia debida a una dificilidrodinamica se apoya en la dificultad de drenaje del IV
tad de drenaje del LCR en el IV ventriculo. Esta se iniciari@ntriculo y la comunicacién entre la cavidad siringomié-
en el periodo embrionario, y formaria parte de un estadold= y los ventriculos laterales.
disrafismo en el SNC, como lo son la malformacién de Dan- En una publicacion, Gardner llega a negar la existencia
dy-Walker y el mielomeningocele. de la SM no comunicante. En otras, llega a precisar que la
Gardner [28,56-60], en las publicaciones posteriores geperforacidén de los agujeros del IV ventriculo se produce
ratifica en sus ideas iniciales y las amplia, quedando comsire la octava y la décima semana de vida embionaria, en el
tituida la teoria hidrodinAmica de Gardner. En su publicmomento en que fisiol6gicamente se produce la perforacion
cion de 1965 [59], considera que las membranas que bl IV ventriculo. Todo ello apoya y continiia la teoria hidro-
qguean el IV ventriculo serian parcialmente permeablesdinamica de Morgagni [62,63], que explica el mielomenin-
permitirian el paso ocasional de LCR, y permanecer la prgacele como el resultado de una ruptura de una hidroencefa-
sién intraventricular normal, como sugiere Adams [61], elomielia, causada a su vez por una ausencia o un deficiente
la hidrocefalia normotensiva en la que un ventriculo o candienaje del IV ventriculo. Si existe un déficit del drenaje
dilatado puede tener una presion normal y aun asi ejergentricular, puede resultar en la formacion de una fosa pos-
una fuerza mayor sobre los tejidos circundantes. Siendaéaior reducida, que comportara un desplazamiento caudal
onda de pulso generada por la pulsacién arterial y de ldslas estructuras nerviosas dentro del foramen magnum ori-
plexos coroideos, que actuaria como una ola de agua hagreando la ARCH.
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Argumentos en contra de la teoria de Gardner Argumentos de Royo. Cualquier conflicto hidrodindmico a
nivel de fosa craneal posterior por obstruccién de su drenaje
La teoria hidrodinamica de Gardner tiene algunas objecioexorablemente condiciona una tendencia a un aumento de
nes propuestas por distintos autores, como: su capacidad, contrario al hallazgo habitual en la SMI que se
encuentra una fosa craneal de volumen normal o algo menor
Argumentos de Aboulker. En su publicacion monogréafica dd normal.
1979 [64], afirma que en los pacientes afectos de SMI la Con el propésito analitico de profundizar en la teoria de
hidrocefalia falta en la mayoria de los casos. El IV ventriculdardner se realiza un simil biohidromecanico, representan-
no esta casi nunca cerrado a los espacios subaracnoiddodas fuerzas biohidromecénicas que pueden originar la ca-
Cuando el agujero de Magendie esta obstruido o comprimiead siringomiélica[31], segun los planteamientos de Gard-
do, los agujeros de Luschka son casi siempre permeablewy, es decir, ‘las presiones transmitidas por el LCR a través
permiten el paso del liquido ventricular. La comunicaciddel conducto del epéndimo, a nivel de la médula espinal de
entre el IV ventriculo y la coleccion medular falta en lg@redominio cervical, determinan la aparicién de las cavida-
mayoria de los casos, macroscopicamente y también bajodes siringomiélicas’.
cortes microscopicos. Falta en la mayoria de los casos deTomando en un sujeto la medida entre la entrada del con-
SMI del adulto, el origen ventricular del liquido siringomiéducto del epéndimo, por detras del 6bex, hasta la altura maxi-
lico. Un canal ependimario permeable en toda su longitutha del sujeto es de 150 mm. En un embrién humano, las
falta en la mayoria de las SMI, donde no parece mas frecudistancias y las fuerzas que se establecen se consideran pro-
te que en la media del resto de la poblacion. No aporta, Gapdfcionales a las del adulto. Tomamos un punto del conducto
ner, una explicacion a aquellas SMI que se encuentran lefed epéndimo a 60 mm del ébex, en el adulto. Esto suma 21
de la charnela occipital, sin comunicacion con el canal epesm, multiplicado por la densidad del liquido LCR, que es
dimario. parecido al plasma, 1,03 g/cc (gramo/centimetro cubico), se
obtiene la presion hidrostatica en el punto del posible inicio
Argumentos de Milhorat. Milhorat [65], afirma: ‘La teoriade la cavidad siringomiélica (PICS) a 6 cm del 6bex. Esta es
hidrodinamica de Gardner no explica cémo la hidromieliage 21,63 cca (centimetros columna de agua).
SM aparecen cuando la ARCH coexiste con una estenosis dekl sistema de formacion del LCR emite diariamente alre-
acueducto de Silvio’. Milhorat disiente de la hipotesis ddedor de 500 cc de LCR diario, y lo hace en un sistema
Weed y Gardner de la hidrodiseccion a partir del liquidoerrado. La maxima presion, con la cual este sistema cerrado
ventricular, que forman los agujeros del IV ventriculo y dpuede ser compatible con la vida, es el de la presion arterial
aqui los espacios subaracnoideos. En un estudio de 7 casésgima, hasta que la presién de perfusion cerebral sea cero.
de malformacion de Dandy-Walker, encuentra los espacidsmando la presion arterial maxima de 120 mm de Hg se
subaracnoideos perfectamente formados, con imperforacigitiene: 120 mm de Hg = 12 cc Hg por la densidad del mer-
del IV ventriculo. Por ello, considera que el espacio subaramsrio (13,546 g/cc), esigual a 162, 552 gr de ccHg (centime-
noideo se forma por su propia cuenta, independientemetres columna de Hg), que es igual a 162, 552 g de cca (cen-
del sistema ventricular y no depende de los procesos de timetros columna de agua).
rre y eventual apertura del tubo neural primitivo. Asi, la maxima presion que se puede generar con la bom-
ba cardiaca en condiciones normales, aplicada a un punto
Argumentos de Alvord. El estudio anatomopatolégico dgituado en el conducto del epéndimo a 6 cm por debajo de él,
Alvord [66], constata que en casi todos los recién nacidafadiendo la presion hidrostética del punto (PICS) es de:
gque presentan unaARCH, mielomeningocele, la hidromiel2d ,62 g de cca+162, 552 g de cca = 184,172 g de cca. Asi la
ligera o importante se abre por lo general en el fondo de sgresion maxima a la que puede ser sometido el punto PICS
de la espina bifida, pero no se extiende la cavidad conelade 184,182 g de cca. Ademas hay que considerar que por
frecuencia que deberia esperarse por toda la extensiénaigilaridad y adherencia de liquidos a la pared del tubo, la
canal ependimario hasta el IV ventriculo. presién hidrostatica en el sujeto es menor ala obtenida, enun
simil hidromecénico de tuberias rigidas. Y la sintomatologia
Argumentos de Osaka. Osaka et al [67], en un estudio ded®hipertensién intracraneal grave se inicia a partir de los 40
embriones y 4 fetos que presentan mielosquisis, no encugrde cca.
tran ningun trazo de los hechos descritos por Weed y desarro-Baez, Lamport y Bes en 1960 [69], consideran que: ‘Los
llados por Gardner. No hallan la hidrocefalia, ni la hidromiezapilares sanguineos se parecen a un elemento rigido, o sea,
lia, donde se supone que debe existir en estado fisioldgistm cambios medibles en diametro, cuando pasan de una pre-
No encuentran anomalias en todo el IV ventriculo. No hayon de 0 a 100 mm de Hg'. Fung, en 1981 [70], modula lo
relacién entre el desarrollo de los espacios subaracnoidemssiderado por Baez, y puntualiza: ‘Sin embargo, los capi-
siempre normal, y el sistema ventricular. La existencia dares sanguineos pulmonares son muy distensibles y muy
mielosquisis aparece en un estadio muy precoz, antes dedasibles a los cambios de presion’. Aunque las tablas de la
aparicion del LCR, no siendo susceptible de jugar un papelriacion de las venas pulmonares, por los gradientes de
en su formacion. presion, las aporta Yeng y Foppiano (1981) [71], llegan a la
conclusién que ‘las venas pulmonares sometidas a un incre-
Argumentos de Isu. Lo realmente paradéjico es que enrtento de presion de 20 cca, sufren una dilatacion, sin lesio-
SMI parece mas probable el cierre del agujero del conductarse en un 50% de su didmetro’. Si el conducto del epéndi-
del epéndimo [68], al existir el compromiso de espacio ocato lo asimilamos, biomecanicamente, con las venas pulmo-
sionado por la frecuente existencia del DAC. nares, esto nosindica que, sisometemos al PICS ala maxima

950 REV NEUROL (Barc) 1996; 24 (132): 937-959



SIRINGOMIELIA, ESCOLIOSIS Y MALFORMACION DE ARNOLD-CHIARI

presion que se puede aplicar en el sistema cerrado intragrasicionales de la cabeza), causarian un aumento de la pre-

neal, para que no exista sintomatologia importante (Farresddn venosa en los plexos venosos espinales, y de aqui un

Valenti, 1970, afirma que ‘la presién intracraneal grave eaimento de la presién intrarraquidea, que hace desplazar el

superior a 150 mm de agua y puede llegar a 400 mm’) [72]CR del canal espinal a la cavidad craneal. Al existir en estos

es decir, alrededor de un incremento de presion 20 cca, pacientes un bloqueo hidrodindmico a nivel del foramen

encima de lo normal, para que no exista una sintomatologfiagnum, la segunda fase de reequilibrio de paso del LCR de

significativa y constante de hipertension intracraneal, que naevo de la cavidad craneal a la espinal se hace con retraso.

aparece en la SM. Esto genera un gradiente de presion en la cavidad intracra-
En estas condiciones biohidromecanicas, al aplicar ennglal, que intenta proyectarse hacia el canal central de lamédula

conducto del epéndimo la presion maxima que no provoq(en los casos que estuviera presente), provocando una dila-

encefalopatia, 20 cca, producir4, como méaximo, una dilatacién y dando asi origen a la cavitacidon de lamédula. Se crea

cion de un 50% su diametro, sin romperse (si consideranaagui el término de ‘comunicante’ para aquellas que se acom-

el epéndimo de la misma textura que una vena pulmonar). pafian de ARCH. Las ‘no comunicantes’serian las tumorales

esta manera se consigue una dilatacién del conducto epegdiostraumaticas.

mario de 1 a 2 mm de diametro. Una variante de esta teoria la aporta Oldfield en 1994
Pero ademas, como dice Bakay [73], ‘el epéndimo ¢89], enla que lafuerzaimpulsora es generada por los impul-

altamente permeable, midiendo el transporte del sodio radsms sistélicos arteriales transmitidos al LCR al mecanismo

activo Nas, muestra que la permeabilidad del epéndimo eslvular de una ARCH.

alrededor de 30 veces mas elevada que la de los capilares

cerebrales’. Y esto conlleva: la resistencia a la dilatacion del

tegumento ependimario es 30 veces superior al ser mas geeria de Ball y Dayan

meable, y al ser deformado. También es 30 veces mas resis-

tente a la ruptura por dilatacién que un vaso sanguineo ceBedl y Dayan en 1972 [90], del mismo modo que Williams,

bral, y el tejido ependimario, al tener 30 veces méas capaciddgitman que existe un bloqueo en los espacios subaracnoi-

de difusion, si la relacionamos con la capacidad de ruptudaos a nivel del foramen magnum, lo que crea un gradiente

por traccién, nos sugiere que el tejido ependimario tiene 88 presion (en este caso fijo sin mecanismo valvular). El

veces mas posibilidades de ruptura por traccién, que un vasmnento de presién del LCR intrarraquideo lo hace despla-

sanguineo cerebral. zar, a través de los espacios perivasculares de Virchow-Ro-
Asi, el conducto del epéndimo se dilatara dando una hidtwin, hacia aquellas zonas intramedulares de menor resisten-

mielia, pero debido a la presién hidrostatica no se rompectéa, la sustancia gris, donde se acumula, generando la cavidad

Como lo experimentd Faulhauer [74], que realiza un estudimingomiélica.

experimental en el gato, provocando en cuarenta y seis gatos

una hidrocefalia y una hidromielia inyectando caolin intracis-

ternal; en otros diecisiete gatos consigue la formacién de ureoria de Aboulker

hidrocefalia e hidrosiringomielia mediante una intervencion

gue ocluye el foramen de Luschkae. En los animales trataddsoulker en 1979 [64], aceptando lo propuesto por Ball y

con caolin, la dilatacion del canal central y la clinica coincidibayan [90], puntualiza el lugar de penetracion del LCR, si-

con la intensidad de la hidrocefalia obstructiva. tuandolo en la salida de las raices posteriores y de aqui se
En sintesis, las fuerzas hidrodinamicas que se puedstenderia a zonas mas centrales de la médula, llegando en

generar en el espacio liquoral son de muy escasa magnitwdsiones al canal central.

para producir necrosis intramedulares como las que se dan

enla SMI, y silas hubiere no pueden sobrepasar presiones de

escasamagnitud. La ruptura del tejido del canal ependimafieoria de Zaragoza

es mucho mas facil que sea por traccion que por obstruccién

liquoral. Estas conclusiones biohidromecanicas son aplicdaragoza en 1973 [91], en su tesis doctoral apoya la teoria

bles a todas las teorias que utilizan conceptos hidrodinamidrodinamica, puntualizando que la dificultad de paso del

cos, como las teorias de Williams, de Ball y Dayan, de AboulCR por los agujeros del IV ventriculo es debida a la esteno-

ker, de Zaragoza, y otros. sis de la vallécula cerebelosa por la aproximacion de las

amigdalas cerebelosas y la proyeccion del fluido ventricular
al 6bex y al canal central.
Teoria de Williams

Bernard Williams [46,75-88], partiendo de una base hidrodieoria de Marés

namica similar a la de Gardner, difiere sustancialmente al

afirmar que el impulso arterial es facilmente amortiguaddarés en 1988 [92], en su tesis doctoral estudié en 100 pa-
por la permeabilidad parcial de los agujeros de Magendieigntes afectos de SM, el tamafio de la fosa posterior, con el
Luscka; en los casos con ARCH, las amigdalas cerebelopasposito de relacionar una fosa craneal posterior pequefia
provocan una obstruccion funcional del orificio de Magerpor estenosis con el desplazamiento de su contenido hacia el
die. Pero las fuerzas hidrodinamicas desencadenadas poatagiero occipital, constituyendo una ARCH. Aunque no
maniobras de Queckensted o Valsalva (y generadas en dalescarta la existencia de otros mecanismos que, en algunos
minadas circunstancias fisiolégicas como la tos o actitudeasos, pueden adquirir mayor importancia.
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Teoria de origen tumoral denomina mieloTAC. Aungue la incorporacion de la RM a la
practica médica es relativamente reciente, este método diag-
Grimm en 1869 y Schlesinger en 1902 [93,94], y tambiérbstico se ha erigido, sin lugar a dudas, en la principal explora-
Schultze [49], sugirieron que en algunos casos de SMI,dgén para el estudio de esta enfermedad y de las anomalias
cavidad podia ser generada por un proceso tumoral, que findsuentemente asociadas. Mediante el examen con RM se puede
tarde desaparece. observar, de forma atraumatica, el canal raquideo en toda su
extension, la fosa posterior y los ventriculos cerebrales en los
tres planos del espacio, lo cual ha permitido una aproximacion
Teoria de origen inflamatorio o infeccioso al estudio de esta enfermedad, con la posibilidad de obtener
unos datos morfologicos hasta ahora dificilmente disponibles.
Hallopeau en 1870 [95], propuso unainflamacion de la médu- Las caracteristicas demogréficas de esta serie son pareci-
la, mielitis, como el inicio de lo que seria la cavitacion. Schlelas a las obtenidas en otras casuisticas. La mayoria de los
singer en 1902 [94], en su monografia, relaciona la SMI copacientes (64,5%) no presentaron antecedentes patoldgicos
dicionandola a neurosifilis y lepra, pero con toda probabilidadlevantes, mientras que en el 18,6% de los casos se presenta-
la conexidn de ambas enfermedades con la cavitacién es imdit diversos antecedentes patoldgicos relevantes para la exis-
recta. Pero de lo que parece no caber duda es la existenciteroia de siringomielia. Esta ausencia de antecedentes patol6-
estos pacientes de una aracnoiditis adhesiva y, en muchos cagoss corrobora que la siringomielia no es una entidad patol6-
de una infeccién oculta: ciertamente, en un caso documergia subsidiaria de otra enfermedad sistémica.
do, se describié por Appleby en 1969 [96], una meningitis A pesar de solo presentarse malformaciones asociadas en
tuberculosa. 27 pacientes (11,68%) de los 231 afectos de SMI, cuando se
presentan afectan con méas frecuencia al raquis y craneo. Esto
nos puede indicar que el proceso que acaba en la SMI tam-
Teoria de origen vascular bién puede ser causa o parte de las malformaciones a las que
se asocia.
Joffroy y Achard en 1887 [97], consideraron que al origen Segun la serie de Anderson [105], los sintomas de la SM
inflamatorio podia afadirse un factor isquémico. Holmes eparecen entre la segunda y cuarta décadas de la vida, pero
1915 [98], propuso la hemorragia intramedular en relaciértambién pueden empezar en la nifiez y prolongarse mas alla
traumatismos. La isquemia medular la han apoyado otros de-la mediana edad. Para Barnett et al [106], la edad media
tores como: Davidson en 1933 [99], Tauber en 1935 [10@n el inicio de los sintomas es de 31 afios, mientras que la
Lichtenstein en 1943 [6], McLaurin en 1954 [101], Netsky emedia de edad de los pacientes intervenidos es de 39 afios.
1953 [102], Taylor en 1975 [103], y Sherk en 1984 [44]. Para Marés [92], |la media de edad fue de 38,4+14,1 afios. La

Han apoyado con fuerza la ‘teoria isquémica’, para la gédad media en esta serie ha sido de 40,2+14,8 afios, coinci-
nesis de la cavitacion intramedular, Lichtenstein [6], McLawdiendo con estos autores. La incidencia mayor a partir del
rin [101], y recientemente han recibido un importante soporsegundo tercio de la vida podria ser debida a la sucesiva
con el estudio de Feigin, Ogata y Budzilovich en 1971 [104cumulacion de diagndsticos y a la existencia de factores no
Estos aportan la necropsia realizada a 16 pacientes con Skxglusivamente congénitos en la formacion de la SMI. Esto
concluyen en su estudio que no encuentran evidencias patdiléimo iria en contra de las teorias exclusivamente malfor-
gicas para que las cavidades medulares fueran debidas anativas [25-30,92]. Los hallazgos de este estudio son corre-
mal desarrollo del cerebro o de la médula cervical superitacionables, ya que en el tercio medio de la vida se fraguan
Ellos encuentran evidencias histologicas que muestran la exés condiciones favorables para que se presente el estrés me-
tencia de una clara insuficiencia circulatoria. dular por la desproporcion entre el crecimiento del neuroeje

y el neurorraquis. En el dltimo tercio de la vida es donde se

ha acumulando el estrés sobre el parénquima medular, con
Discusion de la casuistica factores predisponentes, como los oficios y las profesiones

que comportan una ejecucién de ejercicios fisicos. Por este
Indudablemente, la incorporacién de nuevas técnicas enmativo, la SM es més frecuente en pacientes procedentes de
estudio de la patologia neuroldgica ha contribuido notablambientes rurales. El caracter familiar y la sugerencia de
mente a un mayor conocimiento de la siringomielia. A raiz gdgunos autores a la herencia dominante [107,108], hace
la utilizacion de la nuevas técnicas de neuroimagen y de npensar, junto a la no presentacion conjunta con otras malfor-
vos modelos experimentales, se han ido modificando las difeaciones, en una predisposicion malformativa mas que en
rentes concepciones fisiopatolégicas de este proceso.  un error congénito errético.

Se sabe, desde hace tiempo, que la SMI se puede asociaBrain [109], considera la enfermedad siringomiélica mas
con anomalias del esqueleto dseo, entre las que la cifoescdlieeuente en el hombre, mientras que para Anderson [105], la
sis es la mas frecuente. Con el advenimiento de la radiologifectacién es igual en ambos sexos, lo que coincide con las
se observd que numerosos pacientes con ARCH o con Shkties de Barnett [106], y Marés [92], asi como con la presente
clasica tenian alteraciones asociadas a nivel de las vértelserie, con 113 varones y 118 mujeres. Cabe destacar la gran
cervicales y de la unién craneovertebral [15,16]. incidencia de antecedentes quirdrgicos (57%) no relaciona-

La tomografia axial computadorizada (TAC) ha permitidbles con la SMI. Con menor frecuencia aparecen antecedentes
mejorar el diagnostico de la SM, permitiendo la vision directde malformaciones (18,3%) y de anomalias en el parto (12,2%),
de la cavidad medular, especialmente cuando el estudiosgndo éstos Ultimos de cierto interés para correlacionar con la
realiza tras la inyeccion intratecal de metrizamida, lo que safermedad siringomiélica [110].
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Se destaca que el 97,83% de los pacientes con SMI de est&a que ‘L-1’ es la diferencia de crecimiento final entre
serie tienen una cavidad siringomiélica con un componerambos elementos anatomicos y, como queda establecido en el
cervical. Esta especial predileccion por presentarse en el temndlisis por RM que la diferencia del descenso del CM en la
superior de la médula también es comprobada por Aboull&¥I es de un cuerpo vertebral o més a los 15 afios, tenemos
[64], y Marés [92]. Todo ello va en favor de la idea de que endae:
region cervical se desarrollan buena parte de los mecanismos L-1 =50 mm (altura de L1 con disco intervertebral)
etiopatogénicos. Al mismo tiempo, contradice aquellas teorias Si se supone que el modulo de elasticidad de la médula
gue consideran la cavidad siringomiélica como el resultado elgpinal es de aproximadamente 0, 3 megaPascales (MPa), pa-
laaccion de la hipertensién del LCR sobre las raicillas sensitivagido al de otros tejidos similares, como la vena safena, y que
posteriores [64,76,90,111], puesto que la hiperpresion del eslpdongitud del esqueleto vertebral a los 8 afios es de 443 mm
cio subaracnoideo espinal, por mecénica de fluidos, ha de sefuddor tomado de un caso), al sustituir estos valores en la for-
la misma magnitud en todos los puntos de la médula espimalla anterior obtendremos el valor hipotético de deforma-
Consideraciones parecidas las aporta Breig en 1960 [112].cién:

Kobayashi et al [113], describen mediante una explora- ~ d=0,3MPa- 50 mm/443 mm =0, 0338 MPa o Nw/mm
cion RM, lacompresion de lamédula oblongata porunaARCH Este es un calculo muy simplificado, pues habria que tener
y las arterias vertebrales, causando una sintomatologia buksaicuenta que el comportamiento de la médula espinal es vis-
y cerebelosa por isquemia debida a la compresién. coelastico, con lo cual su médulo de deformidad es variable y

En 48 pacientes (84,21%) se aprecid una situacién ngsrespuesta no es lineal.
baja de lo normal del CM, por CMB, mientras que en el resto, Si definimos la ‘fuerza de traccion medular’ ‘F’ como:
el CM estaba situado por encima del cuerpo vertebral de LI, F=d-S,
considerado como limite inferior de la normalidad para sionde ‘S’ es el area de secciény ‘d’ la deformacién aplicada,
ubicacion. tenemos que la fuerza de traccion axial a la que se somete la

médula espinal, con una seccion de 162 esde 5,48 Nw,
por cada 50 mm de CMB, que aproximadamente equivale a

Discusion de la teoria de traccion medular una traccién desde el filum terminale de 560 g, por cada cuer-
po con un espacio intervertebral de retraso en el ascenso dife-
Biomecanica de la traccién medular rencial del CM. La aplicacion de esta fuerza axial a las estruc-

turas nerviosas y vertebrales, a nivel del agujero occipital,
La repercusion mecanica que puede suponer la existencialdtermina la aparicion de las malformaciones que se asocian
una traccién axial aplicada sobre la médula espinal puede ada SM.
formulada y cuantificada. Debido a la curvatura de la regién dorsal se produce una
compresion lateral al traccionar la médula espinal dentro del
Célculo de la tension de la médula espinal. En la diferenciacknal vertebral. El célculo de la fuerza lateral (F1) se obtiene
crecimiento longitudinal entre la médula espinal y el esquelaplicando la siguiente formula:
to vertebral, se produce una deformacién diferencial de la F1=F - cosx,
médula espinal que provoca una tension de traccion que, aleande ‘F’es latuerza de tracciony ‘X’ el Angulo de proyeccion
vez, puede producir una estriccion de la médula espinal erdsli canal vertebral sobre la horizontal, que es de 709. Si sus-
anclaje craneal, con la subsiguiente lesion medular. tituimos los valores que conocemos, obtenemos que la fuerza
La deformacion sufrida por el sistema se calcula en fulateral ‘F1'es de 1,87 Nw, lo que equivale a aplicar un peso de
cion del crecimiento diferencial de ambas estructuras en2@0 g, por cada 50 mm de CMB. Esta fuerza lateral contribuye
los 8 y los 15 afios de edad biolégica. De este modo, st compresion de los vasos sanguineos al realizar la estric-
constituye la siguiente férmula para calcular la deformacid@idn de la médula espinal. Debido a la viscoelasticidad de la
de un cuerpo: médula espinal y a su especial distribucién en la columna
(L-L9) /L =g, vertebral, es la columna dorsal la que recibe primero el empuje
donde ‘e’ es la deformacion; ‘L, la longitud final; y ‘L° la de esta fuerza lateral, que condicionaré la aparicion de la ESC.
longitud inicial.
En el segmento cervicodorsal, con la aplicacion de la €lambios mecanicos en la inflexién del neurorraquis. La fuer-
guiente férmula podremos calcular la tension a que se someaale traccion medular (FTM) por un crecimiento despropor-

un tejido: cionado del neurorraquis con respecto al neuroeje genera una
d =E-e, fuerza mecéanica de traccion desde el sacro y transmitido por

donde ‘d’ es la tensién en Nw/mMnE’, el médulo de elasti- el filum terminale hasta la masa encefélica, anclada por la

cidad y ‘e’ la deformacion. tienda del cerebelo con la angostura del agujero mesencefali-

Si tomamos la deformacion diferencial, substrayendo eb y la angostura del agujero occipital. Establecida la traccion
valor de la deformacién de la médula espinal al de la defornmaedular, el neuroeje transmite esta traccion a las estructuras
cién esquelética, tenemos: gue lo limitan. Unas estructuras son tegumentos como la tien-

d = E [(L-L°)-L°-(1-1°) /1] da del cerebelo, otras 6seas como el clivus y el agujero occi-

Tomando como punto de partida hipotético que las longiital. Ofrecen resistencia a la FTM segun su textura y morfo-
tudes iniciales de la columna vertebral y de la médula espitagia. Cranealmente la FTM se apoya en los pefiascos y las
son iguales a los 8 afios (L° = 1°), tenemos que la expresidinoides posteriores donde se inserta la tienda del cerebelo
anterior queda: exactamente en el vértice del &ngulo basal, primer &ngulo de

d=E (L-1) /L° relajacion de la FTM, al abrirse se establece la PTB. Le sigue
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el clivus que mediante su deformacion contribuye a minimizanflexién con menos trascendencia y también la de hallazgo
la distancia pefiasco-sacro, formando también parte el clivagas frecuente especialmente en mujeres donde es més fre-
del agujero occipital, estructura de gran relevancia por serceente la ESC.
anclaje méaximo en el libre deslizamiento del neuroeje. El ta- El segmento anterior de las vértebras: el cuerpo vertebral
mario del agujero occipital condiciona su comportamiento;jsinto con el disco intervertebral no suponen impedimento a la
es amplio las estructuras de la fosa posterior, amigdalas caéréexion y rotacion de la unidades vertebrales en ningun sen-
belosas transitan holgadas dando ARCH; si el agujero estide. El segmento posterior de la unidad vertebral con las ca-
tamafio medio y sélo dejar pasar en parte el contenido deilias articulares es una guia para el desplazamiento de toda la
fosa posterior, parte de ésta tendra que ascender para dajétad en todos los sentidos. Cuando la FTM desplaza al neu-
pasar a la otra parte y luego podra seguir descendiendo; sbeje al receso lateral de la concavidad, desplaza también los
agujero es pequefio y no deja pasar el contenido de la fpsatos de apoyo mecénico de la fuerza en cada unidad verte-
posterior, la FTM provocara el ‘efecto ancla’ con la deformdsral; se apoyara y guiara el movimiento la articulacién intera-
cion del agujero occipital hacia adentro al impactarse, contpefisaria proxima de tal modo que la orientacién de la carilla
buyendo las masas de los hemisferios cerebelosos a deforarticular es la que determina el sentido de giro de la unidad
mas en sentido caudal las inmediaciones del agujero occipitaitebral. Si la carilla articular de la ap6fisis de la articulacion
(convecxobasia). interapofisaria (CAIA) inferior tiene una posicién neutra se
La unién craneocervical forma el primer angulo que preainimizara larotacion de la unidad vertebral. Sila CAIA mira
senta tres sentidos de inflexidn: el anteroposterior, el laterahgcia el canal vertebral, la vértebra superior rotara hacia ella.
el rotatorio. La inflexion anteroposterior se realiza disminusi la CAIA mira hacia afuera la direccion del giro sera hacia
yendo el angulo clivus-odontoides (retroceso odontoideo) glaeCAIA contralateral.
histolégicamente es en flexion. La inflexion lateral, a ambos
lados segun predominancias morfolégicas y mecanicas. Cambios mecanicos en el neuroeje. En la tercera semana del
inflexion rotatoria es también aleatoria. desarrollo embrionario, el neuroeje y el neurorraquis tienen la
La zona de inflexion cervical presenta tres sentidos: mlisma longitud. En el adulto en circunstancias normales, el
anteroposterior, el lateral y el rotatorio. El anteroposterid@@M se encuentra a nivel del cuerpo de la primera vértebra
puede ser en lordosis aumentando la fisioldgica, en cifositumbar. Esta asincronia normal de crecimiento entre ambas
en cifoescoliosis. La inflexién lateral a ambos lados seg@structuras se realiza sin aparentes manifestaciones clinicas.
predominancias morfolégicas y mecéanicas. La inflexion Cuando esta asincronia se encuentra alterada, se producen
rotatoria tiene tendencia a seguir el sentido que permiten lags tensiones mecanicas que aplicadas a nivel de la columna
articulaciones posteriores. En el segmento cervical la orierertebral, generan manifestaciones sindromicas: ESCID, por
tacién de las carillas articulares no limita la rotacion en nia fuerza lateral y anomalias 6seas a nivel del agujero occipital,
gun sentido. por la fuerza axial. Las tensiones a nivel del neuroeje se expre-
El angulo de inflexiébn cervicodorsal supone el trdnsitean con impactacion, contusién y compresion vascular del
entre las curvas dominantes en la zona cervical y la dorsal.t&unco cerebral, la porcién inferior del cerebelo y la porcién
tendencia es a la cifosis aumentando la actitud fisiolégicasuperior de la médula cervical, a nivel del agujero occipital,
La zona de inflexion dorsal presenta tres sentidos: el gror aplicacion de la fuerza axial. Ambas fuerzas descompues-
teroposterior, el lateral y el rotatorio. El anteroposterior das a partir de la ‘fuerza de traccidbn medular’ causan isquemia
siempre en cifosis aumentando la fisiologica existente. Iper estriccion a nivel de toda la médula espinal, por aplicacion
inflexion lateral a ambos lados segun predominancias male la fuerza lateral, a la que se afiade la producida, a nivel de
folégicas y mecénicas, aqui de mas proporcion que en lasnédula cervical, por el estiramiento e impactacién, conse-
otras zonas por ser lazona de maxima aplicacion de la fuecaancia de la fuerza axial. La isquemia, de predominio cervi-
lateral descompuesta de la FTM, es la zona mas amplia, g#y centromedular, acaba en una lisis del parénquima medu-
gue poseanenos musculatura paravertebral. La inflexiéfar de predominio periependimario.
rotatoria tiene tendencia a seguir el sentido que permiten lasLa cavidad siringomiélica se forma por isquemia y contu-
articulaciones posteriores. sibn, a modo como se comenta en el estudio realizado por
El4ngulo de inflexiébn dorsolumbar supone el transito entfeeigin, Ogata y Budzilovich [104], quienes aportan la necrop-
las curvas dominantes en la zona dorsal y lalumbar. Sutendga-realizada a 16 pacientes con SMI, donde encontraron evi-
cia es a la cifosis aumentando la actitud fisiolégica. dencias histoldgicas que muestran la existencia de edema aso-
La zona de inflexion lumbar presenta tres sentidos: el atiado con inflamacion, insuficiencia circulatoria y trauma.
teroposterior, el lateral y el rotatorio. El anteroposterior puede Segun lateoriade la‘traccion medular’, en laformacién de
ser en lordosis aumentando la fisiolégica, en cifosis o en cifa-cavidad siringomiélica intervienen los siguientes factores,
escoliosis, estas dos ultimas muy raras. La inflexion lateratiae delimitan su tamafio, forma, topografia y evolucion: la
ambos lados segun predominancias morfoldgicas y mecéniensidad de la traccion medular, que se descompone en dos
cas. La inflexiéon rotatoria tiene tendencia a seguir el sentifleerzas patogénicas: una axial que determina la estricciony la
gue permiten las articulaciones posteriores. El &ngulo de inftira lateral que da la compresién. Las circunstancias y meca-
Xién cervicodorsal supone el trdnsito entre las curvas domismos que aumentan esta traccion pueden ser el crecimiento,
nantes en la zona cervical y la dorsal. Su tendencia es aitaagujero occipital pequefio, la movilizacién de la regién
cifosis aumentando la actitud fisiologica. cervical y las maniobras de Valsalva. Hay una predisposicion
El angulo de inflexiéon lumbosacro supone el transito entematdmica locorregional; la zona centromedular es el territo-
las curvas dominantes en la zona lumbar y la sacra. Su tendende mas precariairrigacion de lamédula espinal, el territorio
cia es a la lordosis aumentando la actitud fisiol6gica. Esdantromedular es de las zonas medulares mas sensibles al aporte
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Figura 4. Sucesién dindmica de las diferentes fases que experimenta una zona centromedular sometida a la ‘fuerza de traccién medular’ (por
la fuerza sagital), y a la de estriccion (por la fuerza lateral), anadiéndose el trauma sucesivo de la médula espinal en sus movilizaciones normales.
4.1: fase isquémica. 4.2: fase necrotica. 4.3: fase osmatica. 4.4: cavidad siringomiélica y fistulizacion hacia el conducto del epéndimo. 4.5:
Fistulizacién hacia el conducto del epéndimo y el espacio subaracnoideo, con efecto de redilataciéon. 4.6: Refistulizacién hacia el espacio
subaracnoideo o al conducto del epéndimo.
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sanguineo, la vascularizacién medular tiene una distribuciéparicion de mecanismos de compensacion. Aparecen los
centripeta y terminal. mecanismos que intentan paliar la normal y la anormal asin-

Hay que tener presente un componente hidrodinAmico:dania. La columna vertebral, en un intento de acortar la dis-
existencia de conflicto en la normal circulaciéon del LCR geancia entre los dos puntos de tension, el foramen magnumy
nera unas fuerzas que, sin ser la causa de la siringomielialeetnaccion del epicono, se transforma en escolittica [45,106,
ocasiones actian sobre ella. La presentacion de la hidrocefald]. Por parte del neuroeje, se produce el descenso de las
como complicacion contribuye, ain més, a la impactacion dstructuras de la fosa posterior hacia el agujero occipital vy,
las amigdalas cerebelosas, no a su descenso por el canalsegrtin sea el tamafio de éste y la tension de traccion, se impac-
tebral. La impactacién del parénquima nervioso en el agujaeran las amigdalas cerebelosas en el foramen magnum o se-
occipital delimita, en el &rea normal de circulacién del LCRyuiran descendiendo haciala cavidad vertebral cervical. Cuanto
dos compartimientos, uno craneal y otro espinal, que puedaés grande es el agujero occipital, mas facilmente pasa el
tener un gradiente de presién que, a su vez, puede influir endatenido de la fosa posterior hacia abajo.
fase de redilatacion de la cavidad siringomiélica.

Los factores y mecanismos de compensacion que se gdsguemia centromedular. Ya Sherk [44], sugiere que la patogé-
ran para aminorar la tracciéon son: edad (bioelasticidad), adapsis de la cavitacion intramedular se debe a causas multifac-
tacion de la columna vertebral a la ‘fuerza de traccién meduoriales, pero todos se inclinan por un mecanismo comun de-
lar’ (ESC, disminucion de la altura de los espacios interverteido a una isquemia medular cronica. Barry [10], y Kobayaski
brales), adaptacién del craneo a la solicitud mecanifdl3], son de la misma opinién. Cuando la fuerzaresultante de
(impresion basilar, apertura del angulo basal de formacion dielccion, resultado de restar a la fuerza axial y lateral generada
clivus, retroceso odontoideo, agujero occipital dilatado), gsor la AACNN, la compensada por los mecanismos de com-
como la adaptacion del neuroeje a la solicitud mecanica dgknsacion, es suficiente para colapsar los pequefios vasos ter-
fuerza axial (descenso de las amigdalas cerebelosas, del troimales centromedulares de la columna cervical alta, se crea
co cerebral y del cerebelo). un estado de isquemia crénica centromedular, que acaba con

Todos estos factores delimitan la intensidad del estrieformacion de la cavidad siringomiélica[36,37,52,107,113].
medular, en general, y a nivel cervical, en particular, resiH contenido liquido de la cavidad proviene del resultado de la
tado de la diferencia entre las circunstancias que lo favoredisis y por los fenémenos osméticos de los liquidos intracelu-

o lo agravan. lares e intersticiales, que pueden comunicar con el canal epen-

Portodo ello, la siringomielia primaria es considerada conatimario y con el espacio subaracnoideo. Estos dos ultimos
la manifestacion deficitaria neuroldgica de una entidad nosokiguen los caminos de la difusion con la circulacion linfatica
gica con expresion plurimorfopatolégica, que hasta ahora sedavel de la médula espinal. Ademas, el tegumento ependima-
individualizado como entidades nosolégicas diferentes: ARCHo posee una gran capacidad de difusion [73]. Las proteinas
impresién basilar, retroceso odontoideo, alteraciones morfoliberadas por la lisis en la cavidad siringomiélica ejercen unos
gicas del IV ventriculo, aumento del &ngulo basal, clivus anéfectos osméticos que pueden contribuir a la formacién del
malo, colapso de la cisterna magna, hidrocefalia ocasional, EQfitenido quistico. Estas proteinas de lisis se manifiestan por
y cavidades intramedulares de predominio cervical. Dicha am aumento de las proteinas gliofibrilares (GFAp) en LCR,
tidad nosolégica seria consecuencia de la anormal asincrardeno ocurre en la demencia multiinfarto o en la enfermedad
del crecimiento neuroeje-neurorraquis (AACNN). deAlzheimer, pudiendo incluso utilizarse, segiin Noppe [114],

para el diagndstico bioldgico de la SM (Figs. 4.1y 4.2).

Fases evolutivas de la siringomielia idiopatica Cavidad siringomiélica. La cavidad siringomiélica se ha cons-
tituido y es activa al incorporar liquido a tensién en su interior
Es significativa la distribucién estadistica en cuanto al nimdi04,114], actuando como una auténtica tumoracién centro-
de casos, segun las formas de la cavidad siringomiélica. Primeredular. En este estado, la enfermedad siringomiélica tiene
laforma fusiforme, 28 (50,9%), seguido de la forma dilatada, $ificiente expresion clinica para ser diagnosticada (Fig. 4.3).
(20%), de la forma filiforme (18,18%), y por Ultimo la colapsa-
da (10,9%). Es como si el porcentaje dibujara la evolucién dedanflicto hidrodinamico. Si persiste el estrés medular, el
cavidad siringomiélica Segun la teoria de la fuerza de traccidescenso medular se hace mas patente y aparece una dificul-
medular, la SMI tendria una evolucién patocrénica en 8 fasésd de paso de LCR, a nivel de las cisternas del agujero oc-
cipital, lo que conlleva que el descenso del IV ventriculo
Instauracion de la traccion medular. El fendmeno de la asitacia el agujero occipital provoque una obstruccidon a nivel
ronia en el crecimiento entre el neuroeje y el neurorraquis los agujeros de drenaje normal del LCR, condicionando
existe de forma fisiologica, de tal modo que en el individuan estado de dilatacién ventricular larvada, ocasional y pau-
normal, los segmentos medulares lumbares y sacros asclatina, que se hace patente con la hidrocefalia tetraventricu-
den cuatro segmentos vertebrales desde la 32 semana delladeestando el IV ventriculo, por lo general, menos dilatado,
sarrollo embrionario hasta la edad adulta, una vez terminagibque esta traccionado hacia abajo y comprimido, al esteno-
el crecimiento, cuando el CM se localiza, de forma fisioldégicaarse en el agujero occipital. La accidén isquémica de predo-
a nivel del cuerpo de LI. Hay que considerar que el neuroefgnio centromedular conlleva una pérdida de parénquima
y el neurorraquis proceden de hojas blastodérmicas distintesvioso, que hace ceder la cobertura ependimaria impulsa-
y que pueden ser influenciados por factores independientéa por la normal presién del canal ependimario si es permea-
constituyendo un terreno favorable para la aparicion de e, es decir, cuando la estenosis, a nivel del agujero occipi-
AACNN en la SMI [10,32,34,38,46,47,49-51,106,107].  tal, no es suficiente para cerrar la entrada del conducto del
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epéndimo, generandose, entonces, un estado hidromiéliC@QNCLUSIONES

Si la ‘fuerza de traccidon medular’, al generar una impacta-

cion de las amigdalas cerebelosas, crea un conflicto araci@-mayoria de teorias etiopatogénicas que aplican conceptos
deo a nivel del agujero occipital que mantiene un gradierti@rodindmicos para explicar la siringomielia, intentan expli-
de presion entre el espacio craneal y el espinal, con la entradagrandes lesiones neuroldgicas con minimas fuerzas meca-
del conducto del epéndimo abierto, al no ser la fuerza dieas que inciden sobre la médula espinal. Estas fuerzas alcan-
impactacion suficiente para cerrarlo, se puede generar zan como mucho un valor de 20-40 cca, que equivalen a 20-40
gradiente de presion entre el canal ependimario y el espagidNi en condiciones normales, ni en condiciones patoldgicas,
subaracnoideo espinal, afiadiéndose a la presion normaluted presion biohidromecanica intracraneal, transmitida a tra-
LCR en la pared ependimaria, lo que se sumaria al estads de la entrada del conducto del epéndimo y sin un claro
hidromiélico existente. A esto se le afiade la mayor difusibirecanismo valvular, no tiene la capacidad mecéanica de for-
lidad del tejido ependimario, que causa un desplazamiembar una cavidad en el conducto del epéndimo, comunicante o
de liquido hacia la cavidad en formacién, atraido por el ree con él. Y ain menos la de producir una ruptura del recubri-
sultado osmotico de la lisis y la diferencia de presion espinmiento ependimario. El tejido ependimario tiene muchas mas
craneal. posibilidades de ruptura por traccibn mecénica que por accion

La edad media de los pacientes con cavidad a tension fueléFuerzas hidrodinamicas.
afos menor que la de los pacientes que tenian cavidad sin tensiérEn cuanto a los diferentes grados de DAC, parece ser que
Esta importante diferencia de edad (con tension 33,81+14,48gpenden mas de la intensidad de la fuerza de ‘traccion me-
sin tensién 46,44+15,98) es estadisticamente significatidalar’, sin que medie necesariamente la existencia de una
(p=0,0036). Apoya que la cavidad sin tension pertenece araquisquisis.
estadio evolutivo posterior a aquel al que pertenece la cavidad aLa presencia de una ESCID en la SMI confirma la exis-
tension. Y el orden establecido para la evolucion de la cavidashcia de una fuerza coaxial que deforma la columna ver-
siringomiélica: fusiforme. dilatada- filiforme - colapsada, en- tebral segun su intensidad y el momento de su aplicacion.
cuentra confirmacion estadistica. Suponiendo la expresion vertebral compensatoria inicial

del conflicto por traccién y cuando ésta fracasa junto con
Fistulizacién de la cavidad siringomiélica. La cavidad siringdas demas, aparece el dafio medular en forma de SMI. Ade-
miélica va aumentando su volumen y tension intracavitariaas, esta conclusion hace sugerir la sospecha de que otras
pasando de la forma fusiforme a la dilatada. Clinicamente EBECID que no se presentan con SMI pueden participar del
demuestra su evolucién con un empeoramiento del paciemgsmo mecanismo etiopatogénico, abriendo una posible
hasta que la cavidad siringomiélica se fistuliza al canal eparia a una nueva investigacién sobre la escoliosis idiopatica
dimario o hacia el espacio subaracnoideo (Fig. 4.4). en general.

Jack et al en 1991 [115], describen la descompresion es-El retraso del ascenso del CM o CMB supone la posible
pontédnea de la cavidad siringomiélica de un paciente, evidemistencia de una fuerza de traccion axial del neuroeje de 560 g
ciada por una RM cervical. Pas6 de la forma dilatada ayjtale una fuerza lateral de 200 g por cada cuerpo y espacio
filiforme, sin que interviniera aparentemente ningun agentetervertebral de CMB. Clinicamente queda expresado de tal
externo. También Santoro et al en 1993 [116], aportan do®do que el 84,21% de los pacientes afectos de SMI presentan
casos en los que la RM muestra la descompresién espontdagaMB, mientras que, en un grupo control, la incidencia de
de la cavidad siringomiélica, comunicandose con el espa&iiB es de un 6%, considerando la posicion normal del CM
subaracnoideo. a nivel del cuerpo L1.

Los hallazgos y elaboracién de las imagenes de RM obte-
Cavidad siringomiélica redilatada. Si en la cavidad siringatdos en este trabajo, permiten sugerir que la cavidad siringo-
miélica, al comunicar con el canal ependimario o el espagcitélica, en la SMI, puede ser el resultado secuelar de un con-
subaracnoideo, existe un gradiente de presion y un mecafiisto isquémico intramedular, consecuencia a las fuerzas de
mo valvular, se inicia la redilatacion que es flacida y pulsatistriccion y compresién por una anomalia en la normal asin-
pudiendo reiniciar la evolucion de la clinica, dependiendo éstinia del crecimiento neuroeje-neurorraquis. En su forma-
de lalocalizacion de la cavidad, de la fistula y de la intensideidn pasa por las formas sucesivas de: fusiforme, dilatada,
de la presién intracavitaria [117-119] (Fig. 4.5). fistulizada, redilatada, filiforme y colapsada.

Lafrecuente asociacion de la SMI con el DACy laESCID,
Secuelar. Desde la cuarta etapa, la cavidad siringomiélica pugdke posibilidad de compartir entre ellas el mismo mecanismo
pasar a la octava etapa de forma directa o en la solucién ot@patogénico, hace pensar que podemos encontrarnos ante
nada o desordenada de las etapas intermedias, pudiendo fdifarentes expresiones sindromicas de una misma enfermedad
alguna de ellas. El estado final es el colapso de la cavidad, qae entidad propia, que puede ser denominada ‘enfermedad
adopta un aspecto filiforme (Fig. 4.6). de traccién medular’, consecuencia de una anormal asincronia

de crecimiento entre el neuroeje y el neurorraquis.
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