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Resumen

(RTO) y la Angulacién del troncocerebral (ATC).

cavidades siringomiélicas en 52%.

abanico de terapéuticas disponibles en estos enfermos.

Introduccién: Proponemos dos nuevos conceptos, la Enfermedad del Filum (EF), y el Sindrome Neuro-craneo-vertebral
(SNCV) que retnen patologfas consideradas hasta ahora idiopdticas, como el sindrome de Arnold-Chiari | (SACHI), la
Siringomielia (SMI) y la Escoliosis idiopaticas (ESCI), la Impresion basilar (IB), la Platibasia (PTB), el Retroceso odontoideo

Método: Describimos la sintomatologia, la evolucion clinica y los signos neuroldgicos de las nuevas entidades
nosolégicas, asf como los cambios visibles en los estudios de imagen en una serie de 373 pacientes.

Resultados: Nuestra serie incluye un 72% de mujeres con promedio de edad de 33.66 afios; en el 48% de los pacientes el
intervalo de tiempo desde la aparicion de los primeros sintomas hasta el diagnostico fue mas largo de 10 afios y el 64%
presentd un cuadro clinico progresivo. Los sintomas mas frecuentes fueron: cefalea en 84%, dolor lumbosacro en

72%, cervicalgia en 72%, alteracion del equilibrio en 72% y parestesias en 70%. Los signos neuroldgicos més frecuentes
eran: alteracion de los reflejososteo-tendinosos en extremidades superiores en 86%, : alteracién de los reflejos osteo-
tendinosos en extremidades inferiores 82%, alteracion de los reflejoscutdneo-plantares en 73%, fuerza prensién manual
disminuida en 70%, alteraciones sensibilidad térmica en 69%, alteraciones reflejos cutdneo-abdominales en 68%, Maniobra
de Mingazzini positiva en 66%, Alteraciones sensibilidad tactil en 65% y Desviacion de la Gvula y/o lengua en 64%. Las
caracterfisticas de imagen observadas mas frecuentemente fueron: posicion alterada de las amigdalas cerebelosas en 93%,
cono medular bajo por debajo del disco D12L1 en 88%, escoliosis idiopatica en 76%, discopatia multiple en 72% y

Conclusiones: Ello representa un cambio de paradigma que abre nuevos caminos para la investigacion y amplia el

Palabras clave: Sindrome de Arnold-Chiari syndrome, siringomielia, escoliosis, filum terminale.

Introduccién

El presente trabajo sintetiza y corona los esfuerzos de
varios investigadores que hasta el dia presente han
perseguido tres lineas de investigaciéon convergentes: el
sindrome de la médula anclada; la relacién etiopatogénica
entre el Sindrome de Arnold-Chiari I, la
Siringomielia idiopatica, la Escoliosis idiopdtica y otras
patologias afines; y, por tltimo, el papel del anclaje
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amedular en el desarrollo de la Escoliosis idiopatica.

Aunque los primeros casos de cirugias de liberacion de
médula anclada fueron publicados ya en 1857 por
Johnson[1] y en 1891 por Jones WL [2], la relacion entre
un anclaje de la médula espinal y cierta sintomatologia
neurolégica y vertebral, o sea, el primer concepto de
médula anclada fue sugerida en pacientes con
mielomeningocele por Fuchs en 1909 [3] y mas tarde por
Lichtenstein en 1940 [4].
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En 1953, Garceau [5] definia el "sindrome del filum
terminale” o "sindrome de traccién medular”, publicando
tres casos con un cuadro parecido, que mejoraron tras la
seccion de un filum terminale grueso y tenso, mientras
que Jones y Love proponian en 1956 el término de "filum
terminale tenso" [6].

En 1976, Hoffmann [7] usaba el término de "médula
anclada oculta” para definir un cuadro clinico similar,
asociado a ciertos criterios radiolégicos como un cono
medular bajo y un filum terminale grueso.

Por estas contribuciones sucesivas, tras muchas décadas
de indecisiones y dificultades, finalmente se describia el
sindrome de médula anclada, provocado por una fijacién
anormal de la médula por una malformacién de la
columna vertebral y la médula espinal evidente en la
exploracion fisica en forma de una espina bifida,
manifestdndose con un cuadro clinico de deficiencias
neurolégicas sensitivas y motoras de predominio en los
miembros inferiores, frecuentes deformidades ortopédicas
en los pies, con estigmas cutdneos y
alteraciones genito-urinarias segun Fuchs, Lichtenstein,
Yamada [3, 4, 8]. La prevalencia de una médula anclada
sintomdtica asociada con una espina bifida oculta fue del
0,1% de 5499 estudiantes de primaria en Turquia [9],
mientras de manera general, todos los tipos de espina
bifida ocurren en in intervalo de 0,5-10 por 1000 nacidos
vivos a nivel mundial [10]. El tratamiento quirdrgico,
indicado en 10-20% de los casos, consiste en la liberacién
de la médula espinal fijada por la malformacién
mielo-meningo-vertebral mediante una laminectomia
lumbar.

Por otro lado, en una direccién de investigacién bien
distinta, han sido numerosos los autores que en las ultimas
décadas han observado una asociacién entre el
Sindrome de Arnold-Chiari I, la Siringomielia idiopatica,
la Escoliosis idiopatica [11-18] pero ninguna explicacién
patogénica o  posible relacion de causalidad
ha sido suficientemente aceptada para justificar la
iniciacion de ensayos profundizando en este tema.

Por fin, una tercera linea de investigacién, bien cercana a
nuestra vision, intenta explicar la patogenia de la Escoliosis
idiopatica, el Arnold-Chiari Syndrome Iy de la impresién
basilar por un asincronismo de crecimiento
entre la columna vertebral y la médula espinal, mecanismo
propuesto por Roth en 1981 y 1986 [19, 20].
que provocaria un anclaje de la médula espinal, segin
avanzado por Porter en 2001 [21, 22], y un desarrollo
excesivo y deformante de los elementos anteriores de la
columna dorsal, que lleva a la produccién de una escoliosis
con rotacion segin un  posible
sugerido por Dickson en 1984 [23]. Algunos estudios
recientes de imagen por resonancia magnética, en
particular los llevados a cabo por el equipo de la Winnie
Chou, han identificado en pacientes con escoliosis
idiopdtica rasgos que apoyan estas teorfas [24], y
otros, como Milhorat en 2009, que han aplicado esos
criterios para el tratamiento [25]. Segtn los argumentos
presentados en la tesis doctoral “Aportacion a la etiologia
de la siringomielia” [26], se propone a la traccion medular

mecanismo
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y del encéfalo, como mecanismo principal involucrado en la
etiopatogenia de la Siringomielia idiopética, el sindrome de
Arnold-Chiari I, la Escoliosis idiopdtica y otras
enfermedades consideradas también idiopaticas como la
Platibasia, la Impresién Basilar, el Retroceso Odontoideo y
la Angulacién del Tronco Cerebral (ATC) [27, 28].

El objetivo de este trabajo es introducir el concepto de
Sindrome Neuro-crdneo-Vertebral (SNCV) para definir el
conjunto de manifestaciones clinicas y de imagen que
afectan al sistema nervioso, crdneo y columna vertebral en
forma de enfermedades conocidas como Sindrome de
Arnold-Chiari I, la Siringomielia idiopdatica, la Escoliosis
idiopdtica y otras anomalfas la Platibasia, la Impresién
Basilar, el Retroceso Odontoideo y la Angulacion del
Tronco Cerebral. La Enfermedad del Filum (EF) es la forma
mas frecuente y congénita del Sindrome Neuro-craneo-
vertebral.

Métodos

Entre el 14 de abril de 2009 y el 16 de diciembre de 2015, en
el Instituto "Chiari & Siringomielia & Escoliosis de
Barcelona” (ICSEB), se han visitado 1285 pacientes con
diagndsticos de Arnold-Chiari I, Siringomielia idiopatica,
Escoliosis  idiopatica, Platibasia, Impresiéon Basilar,
Angulaciéon del Tronco Cerebral, cono medular bajo y
patologias relacionadas, de los cuales presentamos las
caracteristicas clinicas y de imagen en una muestra de 373
pacientes seleccionados por tener registrados datos
completos para los fines de esta investigacidn, tras descartar
los casos con antecedentes neurolégicos o neuroquirdrgicos
importantes que podrian interferir con su presentacion
clinica o de imagen: intervenciones como craniectomia
suboccipital,  siringostomia,  derivacién  ventriculo-
peritoneal, instrumentacién por escoliosis, discectomias,
laminectomias por estenosis; ademads,
desmielinizantes, inflamatorias, tumorales o traumaticas
significativas del sistema nervioso central y periférico.

En general, los pacientes nos contactan después de ser
diagnosticados de una o mds de estas enfermedades en sus
paises de origen y por tener interés en nuestro propio
método para el diagnéstico, tratamiento y seguimiento de la
Enfermedad del Filum y del Sindrome Neuro-craneo-
vertebral, denominado Filum System® (FS°, presentado en
https://filumsystem.com/enfermedad-del-filum, https://
filumsystem.com/enfermedades-implicadas/ y  https://
institutchiaribcn.com) ya que somos el tnico centro en el
mundo habilitado para aplicarlo, como centro privado de
alta especializacion con Certificado de Investigaciéon y
Desarrollo (I+D) 1583.001.16-160920-CER-RD.001 por la
Agencia de Certificacién en Innovacién Espafiola, S:L.
(ACIE) y ENAC Certificacién N°: 33/C-PR074, el
CERTIFICATE IQNet and AENOR Quality Management
System ISO 9001:2015Registration Number: ES-0081/2015
para los siguientes campos de investigacion: Investigacidn,
diagndstico y tratamiento de la Enfermedad del Filum vy la
Certificacién del Sistema de Gestion de Calidad segin
normativa UNE-EN ISO 9001:2008.

enfermedades
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Una vez presentados los pacientes y registrados en
nuestro centro, tras recoger los antecedentes personales y
familiares, la historia clinica se centra en un interrogatorio
minucioso sobre sintomas posibles del Sindrome Neuro-
craneo-vertebral ordenados anatémicamente, seguido por
una exploracién neuroldgica exhaustiva y pormenorizada
centrada en el Sindrome Neuro-craneo-vertebral y
consistiendo principalmente en los procedimientos
presentados en la Tabla 1. Previamente a la visita, la
mayoria de los pacientes envian series de resonancia
magnética de toda la columna vertebral, incluyendo como
minimo cortes sagitales y axiales de imagenes ponderadas
tanto en T1 como en T2 y radiografias de la columna
vertebral entera en ortostatismo con incidencias antero-
posteriores y laterales. Todas se analizan minuciosamente
en la busqueda de las patologias que se definen a
continuacion:

Tabla 1: Exploracion neuroldgica. TActualmente usamos también
el dinamémetro Jamar . 2 No incluidas en el andlisis estadistico.

Procedimientos Hallazgos.

Miosis, midriasis, anisocoria,

1. Exploracién pupilas 10515, MiC °
disminucion reflejo fotomotor

2. Oculomotricidad Estrabismo, nistagmos

3. Inspeccién Uvulay lengua Desviacion, asimetria

Disminucion uni- o bilateral
por debajo del 10° centil del
grupo correspondiente de

4. Fuerza de prension
con dinamémetro Collins'

edad y sexo
5. Reflejos osteo-tendinosos, Abolicion, ~ disminucion,
cutdneo-abdominales y exaltacion, aparicion de

cutdneo-plantares reflejos patolédgicos

Anestesia, hipoestesia,
hiperestesia, disestesias o parestesias
evocadas

6. Sensibilidad térmica en al
menos 40 areas corporales

Anestesia, hipoestesia,
hiperestesia, disestesias o parestesias
evocadas

7. Sensibilidad téctil en al
menos 40 areas
corporales

8. Maniobra de Lasegue Positiva - localizacién dolor y angulo

elevacion
9. Maniobra de Mingazzini Claudicacion

Positiva - dolor con flexion de la
pierna en decubito prono

10. Maniobra de Lasegue
invertida®

Zr 2
1. Barré's test Claudicacion

12. Presion puntos dolorosos en  Positiva - dolor a la presion
Espalda y miembros inferiores?  digital

13. Inspeccién y palpacion
zona sacra?

Deformacion, hoyuelo
sacro, hipersensibilidad

14, Inspeccién espalda, hombros
y escapulas’

Asimetria hombros, escapulas aladas,
signos del pliegue,
torax, actitud escolidtica

15. Prueba de Romberg Inestabilidad, retro- o lateropulsio

16. Marcha de puntillas y
talones’

Paresia, inestabilidad, ataxia

Positiva: dificultad de levantarse en
ortostatismo desde una posicion
arrodillada con una rodilla en el
suelo

17. Prueba de paresia del
cuédriceps ?
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1. Malformaciones de la charnela occipito-cervical, de

las cuales las mds frecuentes son: Impresién basilar
con la odontoides que asciende mas de 5 mm encima
de la linea de Chamberlain; Platibasia con un angulo
de Boogaard de mds de 135° o un éngulo basal de
Welcher de mdas de 140° Retroceso Odontoideo de
mds de 2 mm detrds de la prolongacién de la linea
basilar de Thiébaut-Wackenheim-Vrousos;
Angulacién del Tronco Cerebral como visto en casos
significativos de Platibasia (Figura 1).

Descenso de las amigdalas cerebelosas (DAC):
definido como cualquier descenso de una o ambas
amigdalas cerebelosas por debajo del plano del
agujero occipital, representado por la linea de McRae.
Ademas, en vez de medir la longitud del desplazamiento
en milimetros como se acostumbra, lo reportamos
en relaciéon con las estructuras occipito-vertebrales
alcanzadas en su punto mds bajo por la punta de la
amigdala, como agujero occipital, el arco posterior
del atlas (Cl) y la apdfisis espinosa del axis (C2)
(Figura 2). Definimos también como impactacion de
las amigdalas cerebelosas su contacto o cercania
intima con la linea de McRae, considerandola como
una forma incipiente de Descenso de las amigdalas
cerebelosas, que represente el equivalente de lo
que otros autores han denominado '
Chiari tipo 0".

" malformacién de

2.  Quiste intramedular (QIM), definido como una
cavidad siringomiélica idiopdtica de cualquier
tamarno, forma y localizacién, descartindose siempre
una etiologia tumoral, malformativa vascular o
inflamatoria por la ausencia de un realce de contraste
anormal igual que ausencia de una etiologia
traumadtica por los antecedentes del paciente y las
lesiones asociadas en la imagen (Figura 3). Ademads,
consideramos los siguientes dos tipos de lesiones
presiringomiélicas: a) Isquemia-edema medular:
definida como dos lineas paralelas hiperintensas
dentro del cordén medular en las imagenes sagitales
ponderadas en T2, habitualmente asociado con un
edema medular visible (como hiperintensidad focal)
en imdgenes axiales ponderadas en T2 (Figura 4) [29]
y b) Dilatacién del canal ependimario, cuando hay
una visualizacién del mismo, sin llegar al didmetro de
una cavidad siringomiélica filiforme (Figura 5).

3. La Desviacion de la Columna Vertebral (DCV)
o Escoliosis  idiopatica se  define  como
cualquier desalineacién vertebral en plano coronal en
forma de curvatura escolidtica, visible en la
radiografia de la columna en ortostatismo, que
clasificamos en las tres siguientes categorias: leve, si
es hasta 10° calculados segin el método Cobb,
moderada si mide entre 10-40° y severa si tiene
mds de 40° Cobb (Figura 6). Consideramos la
presencia de cualquier anomalia de las curvaturas
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Figura. 1 Pardmetros utilizados para valorar las malformaciones de la charnela occipito-cervical. 1 - Angulo basal de Welcher; 2 -Linea basilar de
Thiébaut-Wackenheim-Vrousos; 3 - Angulo de Boogaard; 4 — Linea de McRae; 5- Linea de Chamberlain.

Figura. 2 Clasificacion de la magnitud del descenso de las amigdalas cerebelosas y ejemplos de cada grado. A - Linea de McRae
(AQ); B - Borde superior del atlas (C1); C - Borde inferior del atlas (C1). El intervalo A-B se ha dividido en tercios: superior (grado 1), medio (grado 2)
e inferior (grado 3). Se continta con el grado 4 - Entre borde superior e inferior de C1 y por fin el 5 - Mas abajo que el borde inferior de C1. Si la
amigdala cerebelosa apunta justo en la linea A se considera Impactacion e las Amigdalas Cerebelosas. Las flechas indican otro pardmetro
relevante frecuentemente asociado con DAC, el Aumento del Espacio Supracerebeloso.
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Figura. 3 Clasificacion de la extension de las cavidades siringomiélicas. Grado 1 - Menos de un segmento vertebral; Grado 2 - Entre 1-5
segmentos vertebrales; Grado 3 - Entre 6-10 segmentos vertebrales; Grado 4 - Mds de 10 segmentos vertebrales

espinales sagitales igual de significativa como las de
la curvatura coronal, como evidencia de una tensién
medular normal, desde la rectificacién hasta la
inversién de la curvatura sagital “fisiologica” en
cualquier region vertebral.

4. Cono medular bajo (CMB), definido como una
posicién de la punta del cono medular por debajo del
disco intervertebral D12-L1, clasificado segin el
segmento vertebral que alcanza. Cada cuerpo
vertebral se divide en tercios (Figura 7).

A menudo observamos también otros rasgos de
imagenes de RM sugestivos, como por ejemplo el
aumento del espacio supracerebeloso (Figura 2), la médula
espinal tensa (en cortes sagitales, Figuras 5 y 8), y la
médula espinal lateralizada (en cortes coronales o axiales,
Figura 8), el Filum terminale internum y/o externum
visible, y finalmente la rotoescoliosis; sin embargo, a pesar
de ser frecuentes, estos cambios no han sido objeto de un
andlisis estadistico en este grupo de pacientes.

Las imagenes digitales en formato JPEG se han
visualizado con el programa Vista Previa versiéon 8.1
(Apple, Inc. Cupertino, CA, EEUU), mientras que la
mayoria, en formato DICOM, se han visualizado con el
programa OsiriX versiéon 5.8.2 (Pixmeo SARL, Bernex,
Switzerland).

Para el andlisis de los datos se han recogido los datos
generales, los sintomas, los signos clinicos y las
caracteristicas de imagen recogidos durante la visita de
cada de paciente en una tabla en una base de datos de
formato digital (FileMaker Pro Advanced 11.0v2,
FileMaker, Inc. Santa Clara, CA, EEUU), desde la cual han
sido trasladados a una hoja de célculo Microsoft Excel 2011
para Mac version 14.1.0 (Microsoft Corporation, Redmond,
WA, EEUU) y luego a una base de datos SPSS (version 21,
IBM Corporation, Armonk, NY, EEUU).

Se realiz6 un andlisis descriptivo inicial de los
datos generales (sexo, edad, tipo y duracién del curso

clinico), - dividiendo las variables en tres grandes
categorfas: sintomas clinicos, signos  clinicos vy
caracteristicas de imagen. Las variables objetivo del

estudio fueron analizadas buscando asociaciones entre
las tres categorias mencionadas, teniendo en cuenta
criterios topogréficos. Se utilizaron pruebas de chi-
cuadrado de Pearson y pruebas de Kendall para datos
ordinales y prueba de chi-cuadrado de Mantel-Haenszel
para datos estratificados,considerando como significativos
valores de p<0,05. Finalmente, se han creado variables
continuas, agrupandolos sintomas y los  signos
segin criterios topograficos (Tabla 2) y estas variables,
como también los tipos distintos de caracteristicas de
imagen se analizaron en conjunto, primero por
comparaciéon de medias

imagen de edema centromedular en el corte axial (derecha, flecha).

Figura. 4 Isquemia-edema medular visible en una porcion de la médula dorsal en el corte sagital (izquierda, flecha), que corresponde a una
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Figura. 5 Dilatacion del canal ependimario (flechas). También se ve claramente una médula espinal tensa en el corte sagital (izquierda).

y pruebas t de Student para muestras independientes y
luego por creacién de diagramas de dispersién y cémputo
del coeficiente de correlacion de Pearson.

Resultados

Parte | - Analisis descriptivo

Datos generales

Entre los 373 pacientes seleccionados, 270 eran del sexo
femenino (72%), con edades entre 3 y 76 afios (mediana 33,
media 33,66, desviacion estdndar 15,87). El intervalo de
tiempo desde la aparicién de los primeros sintomas hasta el
diagnoéstico fue mas largo de 10 aios en 177 casos (48%),
entre 5y 10 afios en 70 casos (19%), entre 2 y 5 afios en 76
casos (20%) y raramente mas breve (Figura 9).

Cuadro clinico neuroldégico

Los sintomas que se han encontrado en mas del 10% de los
pacientes analizados y los signos clinicos detectados por el
examen neurolégico especifico se presentan en las Tablas
3y4.

Vale la pena mencionar que a lo largo del estudio, hemos
observado con bastante frecuencia otros sintomas, que al
no ser previstos en el listado inicial, no han sido valorados
dentro del presente andlisis y por lo tanto, sélo
disponemos de un recuento global de cada uno: fotofobia
en 137 casos (37%), sonofobia en 126 casos (34%),
movimientos involuntarios o fasciculaciones en varios
segmentos corporales en 57 casos (15%) y sensaciones de
descargas eléctricas en varias regiones en 40 casos (11%).

Figura. 6 Clasificacion de la escoliosis idiopdtica. 1 - leve; 2 - moderada; 3 - severa.
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Figura. 7 Niveles utilizados en la clasificacion de la altura de la

posicién del cono medular respecto a los segmentos vertebrales: 1-

Hasta el disco D12L1; 2- En el tercio superior del cuerpo vertebral de

L1; 3 - En el tercio medio del cuerpo de L1; 4 — En el tercio inferior del

cuerpo de L1; 5- En el disco intervertebral L1L2; 6- En el tercio

superior del cuerpo L2; 7 - En el tercio medio del cuerpo L2; 8 — En el
_tercio inferior del cuerpo de L.2; 9 - Por debajo del cuerpo L.2.

Al contrario, otros sintomas, aunque han sido incluidos en
la investigacién desde el inicio, se han observado
demasiado raramente para usarlos en el analisis y por tanto
se han descartado de entre los componentes especificos del
cuadro clinico: pérdida de la consciencia en 23 casos (6%),
disfonia en 20 (5%), hipersomnia en 20 (5%), dolor
abdominal en 24 (6%), disestesias en 28 (8%), temblor en
29 (8%) y atrofia de varios segmentos corporales en 22
(6%). Ademds, es notable que sélo 14 de nuestros pacientes
(4%) referian apneas nocturnas.

En cuanto al tipo de evolucién clinica, en la mayoria de los
casos fue progresiva (239, i.e. 64%), seguida por crénica
(117, representando un 31%), los demds tipos siendo
mucho mas raros (Figura 10).

Caracteristicas de imagen

El Descenso de la Amigdalas Cerebelosas (Sindrome de
Arnold-Chiari I) estaba presente en 273 casos (73%),
mientras que otros 73 casos (20%) han sido interpretados
como Impactacién de las Amigdalas Cerebelosas. Hemos
encontrado todos los grados de descenso en proporciones
bastante equilibradas la variante mds frecuente ha sido
cuando las amigdalas llegaban justo
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delante del arco posterior del atlas (75 casos, 20%)
(Figura 11).

Los quistes intramedulares (siringomielia idiopatica)
se han detectado en 194 casos (52%), mientras que 139
casos (37%) han sido interpretados como isquemia-
edema medular y otros 8 casos (2%) tenfan sélo una
dilatacién del canal ependimario. La localizacién mas
frecuente ha sido la cervico-dorsal con 99 casos (26%) y
cabe senalar que una siringomielia cervical sin o con
variable extensién en otros segmentos vertebrales estaba
presente en 135 casos (36%). En cuanto a la
extension de la cavidad  siringomiélica,
frecuentemente superaba la longitud de 10 segmentos
vertebrales (66 casos, o sea 18%). (Figura 12)

La  desviacibn ~de la  columna  vertebral
(Escoliosis Idiopdtica) se visualizaba en 284 casos (76%), en
la mayoria siendo leve (hasta 10° Cobb) - en 170 casos
(46%) (Figura 13).

La posicién de la punta del cono medular respecto a
los niveles vertebrales fue muy variable, la mas
frecuente siendo a altura del disco L1L2 en 87 casos
(23%) (Figura 14).

Como malformaciones de la charnela occipito-cervical,
en esta serie hemos encontrado 18 casos (5%) de
Retroceso Odontoideo (RO), 15 casos (4%) de Impresién
Basilar (IB), 10 casos (3%) de Platibasia (PTB) y 6
casos (2%) de Angulaci6n del Tronco Cerebral (ATC).

Por dltimo, un total de 267 casos (72%) han
sido etiquetados como discopatia multiple.

Parte Il - Analisis bivariante
Se han encontrado las siguientes
estadisticamente significativas (p<0,05):

asociaciones

A. SINTOMAS Y SIGNOS CRANEALES Y
GENERALES:

Desviaci6n de la tivula y/o lengua con: Cefalea
(p=0,011) y Nduseas y/o vomitos (p=0,014);
Nistagmo espontdneo con: Alteraciones del equilibrio
(p=0,020 Kendall), Actfenos (p=0,000) y Deterioro
cognitivo (p=0,011 Kendall);

Prueba de Romberg positiva con: Alteraciones del
equilibrio (p=0,002);

Fuerza de prensién manual disminuida con: Deterioro
cognitivo (p=0,021 Kendall);

Alteraciones de la sensibilidad térmica con:
Alteraciones del humor (p=0,000).

B. SIGNOS CLINICOS ASOCIADOS A SINTOMAS
MEDULARES:
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Figura. 8 Cortes de RM mostrando caracteristicas de Médula Espinal Tensa (A, C = médula cervical; B - médula
dorsal) y Médula Espinal Lateralizada (D, al nivel marcado con lineas verdes en C)

Alteraciones de la sensibilidad térmica con: Dolor Alteraciones de la sensibilidad téctil con: Dolor
cervical (p=0,004), Dolor en las extremidades superiores cervical (p=0,044 Kendall), Dolor en las extremidades
(p=0,000), Adormecimiento de las extremidades superiores (p=0,000), Adormecimiento de las
superiores (p=0,000), Sensacién de falta de fuerza en las extremidades superiores (p=0,000), Sensacién de falta
extremidades superiores (p=0,000) y Dolor en las de fuerza en las extremidades superiores (p=0,001) y
extremidades inferiores (p=0,045 Kendall) y Alteracion Dolor en las extremidades inferiores (p=0,011);

de la percepcion de temperatura (p=0,000) ;

Tabla 2 Creacion de nuevas variables continuas de escala - el valor de cada una para un paciente dado siendo la suma de
los valores individuales de diferentes variables recogidas segun criterios topogréficos

Nueva variable Componentes Rango de
continua valores
Sintomas generales Deterioro cognitivo + Alteraciones del humor + Insomnio + Cansancio global 4-11

Sintomas craneales  Cefalea + Nduseas/Vémitos + Alteraciones del equilibrio + Disfagia + Alteraciones visuales + Actfenos + Diplopia  7-15

Sintomas cervicales  Dolor cervical + Dolor EESS + Adormecimiento extremidades superiores + Falta de fuerza extremidades 4-8

Sintomas Dolor dorsal + Dolor lumbo-sacro + Dolor extremidades inferiores + Dolor térax + Adormecimiento 11-21

medulares extremidades inferiores  +  Falta de fuerza  extremidades inferiores  +  Parestesias  +
Alteraciones percepcion térmica + Calambres + Alteraciones esfinterianas + Alteracion march

Signos craneales Nistagmo + Desviacién Gvula y/o lengua 2-4

Signos medulares Alteraciones sensibilidad térmica + Alteraciones sensibilidad tactil + Reflejos Osteotendinosos extremidades 10-25

superiores + Reflejos Osteotendinosos extremidades inferiores+ Reflejos cutdneo-abdominales + Reflejos
cutaneo-plantares + Maniobra Lasegue + Maniobra Mingazzini + Prueba Romberg + Fuerza prensién manos




extremidades superiores con: Sensaciéon de falta de
fuerza en las extremidades superiores (p=0,042) y
Alteraciones esfinterianas (p=0,024 Kendall);
Disminucién de la fuerza de prensién manual con:
Sensacion de
superiores (p=0,000);

Alteraciones de Reflejos Osteotendinosos en las
extremidades inferiores con: Sensacién de falta de fuerza
en las extremidades inferiores (p=0,002) vy
Alteraciones de la marcha (p=0,046 Kendall);

Prueba de Mingazzini positiva con: Sensacién de
falta de fuerza en las extremidades inferiores
(p=0,001).

falta de fuerza en las extremidades

C. RELACION ENTRE VARIABLES CLINICAS

(SINTOMAS Y SIGNOS) Y CARACTERISTICAS
DE IMAGEN

— Variables clinicas asociadas con el Descenso de las
Amigdalas Cerebelosas: cefalea (p=0,018), desviacion de
la Gvula y/o lengua (p=0,013) y disminuci6n de la fuerza
de prensién manual (p=0,042).

— Variables clinicas asociadas con Quiste Intramedular:
nauseas y/o vomitos (p=0,000),
alteraciones visuales (p=0,001), acdfenos (p=0,007),
deterioro cognitivo (p=0,001), insomnio (p=0,021),
cansancio global (p=0,000), adormecimiento de las
extremidades superiores (p=0,014), alteraciones de la
percepcion de la temperatura (p=0,019), sensacion de
falta de fuerza en las extremidades superiores
(p=0,006), desviacion de la tvula y/o lengua (p=0,027),
alteraciones de la sensibilidad térmica (p=0,001) y
alteraciones de reflejos cutdneo-abdominales (p=0,002).
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Figura. 9 Tiempo transcurrido desde el inicio de los primeros sintomas hasta la visita en el ICSEB en los 373 pacientes
Alteraciones de Reflejos Osteotendinosos en las Si consideramos sélo las siringomielias con

componente cervical, todas estas variables siguen
asociadas, excepto el insomnio, y hay asociaciones
significativas también con: dolor en las extremidades
superiores  (p=0,003), adormecimiento de las
extremidades inferiores (p=0,045), alteraciones de la
sensibilidad tactil (p=0,000) y alteraciones de reflejos
cutdneo-plantares  (p=0,010).

— Variables clinicas asociadas con la Desviacién de la
columna vertebral (Escoliosis Idiopdtica): dolor
dorsal (p=0,034), nistagmo espontdneo (p =
0.038), sensibilidad tactil alterada (p = 0.013), reflejos
cutdneo abdominales alterados (p = 0.044 Kendall)
reflejos cutdneo plantares alterados (p = 0.001).

D. RELACIONES ENTRE DIFERENTES
CARACTERISTICAS DE IMAGEN :

- Descenso de las amigdalas cerebelosas
con: Malformaciones de la charnela occipito-

cervical (p=0,015 Kendall), Siringomielia con
componente cervical (p=0,003), Nivel del cono

medular (p=0,008) y Desviacién de la columna
vertebral (p=0,014 Kendall);

- Nivel del cono medular con Desviacién de la
columna vertebral (p=0,045 Kendall).

Ademas, por andlisis  estratificado = Mantel-
Haenszel, resulta que la relacién positiva entre el
Descenso de las Amigdalas Cerebelosas y el cono

medular bajo sélo existe en los casos con
escoliosis moderada o  severa. También es
interesante que, aunque a primera vista, no hay
relacion entre el Descenso de las Amigdalas

Cerebelosas y los Quistes Intramedulares cuando
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Table 3 Frecuencias de los sintomas clinicos en los 373
pacientes seleccionados. ! Inestabilidad, mareos, vértigo, etc. 2
Vision borrosa, fosfenos, escotomas, etc. * Sensacion de manos
y/o pies frios, intolerancia/insensibilidad al frio/calor. 4
Incontinencia/retencién, urgencia, etc. A Mas Adelante en el
anélisis agrupados como “Deterioro cognitivo” ".8 Mas
Adelante en el analisis agrupados como "Alteraciones del
humor".

Sintoma Frecuencia Porcentaje
1. Cefalea 312 84
2 Nauseas y/o vémitos 182 49
3 Alteraciones del equilibrio! 268 72
4 Disfagia 141 38
5 Alteraciones visuales? 212 57
6. Diplopia 58 16
7 Acufenos 171 46
8 Trastornos del lenguaje® 92 25
9 Deterioro de la memoria” 162 43
10, Alteracion de la atencion” 143 38
11, Tristeza® 100 27
12, Angustia® 45 12
13, Nerviosismo® 196 53
14. Insomnio 181 49
15, Cansancio global 183 49
16.  Dolor en extremidades superiores en 167 45
17. Dolor en extremidades inferiores 208 56
18. Dolor toracico 81 22
19. Dolor cervical 268 72
20.  Dolor dorsal 243 65
21. Dolor lumbo-sacra 270 72
22. Adormecimiento en EESS 110 30
23. Adormecimiento en EEll 76 20
24, Parestesias 262 70
25. Alteraciones percepcion térmica? 146 39
26.  Calambres 44 12
27. Sensacion de falta de fuerza EESS 182 49
28. Sensacion de falta de fuerza EEIl 175 47
29.  Alteraciones esfinterianas* 192 52
30.  Alteracién de la marcha 170 46

se refiere a todas las ubicaciones, si que la hay si se analiza
mds en detalle, pero la relacién positiva entre el Descenso
de las Amigdalas Cerebelosas con la
Siringomielia con componente cervical es anulada por
una asociaciéon negativa de Descenso de las Amigdalas
Cerebelosas con Siringomielia de localizacién dorsal y/o
lumbar.

La comparaciéon de medias y la prueba t para muestras
independientes, aplicado a las nuevas variables continuas,
formadas agrupando sintomas y signos segin criterios
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topograficos (Tabla 2), pone en evidencia las siguientes
asociaciones  positivas:  Sintomas  cervicales -
Siringomielia con componente cervical; Sintomas
craneales - Descenso de las Amigdalas Cerebelosas;
Signos craneales - Descenso de las Amigdalas
Cerebelosas; y signos medulares - Malformaciones
charnela occipito-cervical.

Cabe mencionar que tanto conjuntamente en las
Siringomielias  (Quistes Intramedulares), como si
consideramos solo las de componente cervical, hay
menos sintomas generales y craneales que en los
pacientes sin quistes intramedulares (asociaciones
negativas).

En cuanto al coeficiente de correlacion de Pearson
aplicado a las mismas variables continuas nuevas, se
observan buenas correlaciones dentro del conjunto de
sintomas y signos clinicos - las mejores siendo entre
sintomasgenerales-sintomascraneales(r=0,531,
p=0,000), sintomas medulares-signos medulares
(r=0,523, p=0,000), sintomas medulares - sintomas
cervicales(r=0,513,p=0,000),sintomas craneales-
sintomas medulares (r=0,420, p=0,000) y
sintomasgenerales-sintomasmedulares(r=0,414,
p=0,000). Hay correlaciones positivas significativas
estadisticamente (p<0,05), aunque mds débiles (r entre
0,106-0,149), entre sintomas craneales - Descenso de las
Amigdalas Cerebelosas, signos craneales - Descenso de
las Amigdalas Cerebelosas, sintomas cervicales vy
Quistes Intramedulares y los signos medulares —
Quistes Intramedulares.Delmismomodo,haydébiles
correlaciones negativas significativas estadisticamente
(p<0,05, r entre 0,120-0,197) entre los sintomas
generales y Desviaciéon de la Columna Vertebral,
sintomas generales — Quistes Intramedulares, sintomas
craneales —Quistes Intramedulares, sintomas medulares
- Descenso de las Amigdalas Cerebelosas y signos
craneales — Quistes Intramedulares. En general, es
notable que el Descenso de las Amigdalas Cerebelosas
tiene correlaciones positivas con los sintomas y los
signos craneales, mientras que la otra alteraciéon de
imagen principal, el quiste intramedular, tiene
correlaciones positivas con sintomas cervicales y signos
medulares.

Discusion

Histéricamente, las patologias mencionadas se han
definido en general con una o dos publicaciones como:
Fuchs 1910 [3] y Lichtenstein 1940 [4] para el sindrome
de la médula anclada; Hoffman 1976 [7] para la médula
anclada oculta; Garceau 1953 [5], para el sindrome de
traccion medular y el sindrome del filum terminale. En
ninguna de ellas se ha demostrado la correlacién entre
la Siringomielia idiopatica, el Sindrome de Arnold -
Chiari I, la Escoliosis idiopdtica, la Platibasia, la
Impresién Basilar, el Retroceso Odontoideo y la
Angulacién del Tronco Cerebral con un conflicto de
crecimiento disarmdnico entre el neuroeje y el
neuroraquis con la retenciéon de un filum terminale
aparentemente normal en las  exploraciones
complementarias.
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Tabla 4 Frecuencias de los signos clinicos en los 373 pacientes seleccionados

Signos Frecuencia Porcentaje
1. Nistagmo espontdneo 204 55
2. Desviacion de la tvula y lengua 237 64
3. Alteraciones sensibilidad térmica 257 69
4. Alteraciones sensibilidad tactil Alteraciones 242 65
5. Reflejos osteo-tendinosos EESS 322 86
6. Alteraciones reflejos osteo-tendinosos EEIl 309 83
7. Alteraciones reflejos cutaneo-abdominales 254 68
8. Alteraciones reflejos cutaneo-plantares' 274 73
9. Maniobra de Lasegue positiva 165 44
10. Maniobra de Mingazzini positiva 245 66
. Prueba de Romberg positiva 188 50
12. Fuerza prensiéon manual disminuida 259 70

! El signo de Babinski estaba presente en uno o ambos lados en 109 pacientes (29%)

Hasta ahora, ninguna de estas enfermedades se
ha relacionado con ese mecanismo patoldgico, excepto en
1992 con la tesis doctoral “Aportacion a la
siringomielia idiopdtica” [26] donde se plante¢ la existencia
de una fuerza axial caudal que afecta a todo el sistema
nervioso humano, ante la evidencia estadistica de una
posicion baja del cono medular en los pacientes afectos de
Siringomielia idiopatica.

En nuestras publicaciones del 1996 [27, 28], el
filum terminale aparentemente normal en las
exploraciones complementarias, se considera como el
transmisor o responsable de la tracciéon de la médula
espinal y de todo el sistema nervioso central, afectando a
ambos y a su entorno dseo:

crdneo y columna vertebral, siendo entonces causa
comun para el Sindrome de Arnold -Chiari I, la
Siringomielia idiopatica, la Escoliosis idiopdtica, la
Platibasia, la Impresién Basilar, el Retroceso Odontoideo,
y la Angulacién del Tronco Cerebral. Denominamos la
presencia de una o mads de estas enfermedades en un
paciente como Sindrome Neuro-craneo-vertebral y, en el
caso de no ser posible identificar ninguna causa
traumatica, tumoral, infecciosa, congénita malformativa
vertebral u otras, la denominamos Enfermedad del Filum.
En 1981 y 1986 Roth (19,20) propuso el crecimiento
disarménico entre la columna vertebral y la médula
espinal para explicar la escoliosis y el sindrome de
Arnold-Chiari I, sin existir ninguna malformacién
neurovertebral. Nosotros consideramos ese crecimiento
disarménico, junto con el
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Figura. 10 Tipo de evolucion clinica de los 373 pacientes seleccionados. agudo= inicio de sintomas en los seis meses previos; regresivo= sintomas
disminuyen o desaparecen gradualmente con el tiempo; ciclico=los sintomas presentan en brotes separados por periodos de normalidad; crénico=
los sintomas son mas 0 menos constante durante largas temporadas; progresivo=los sintomas aumentan en intensidad y/o ndmero en el tiempo.
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Per cent of all 373 patients
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Figura. 11 Descenso amigdalas cerebelosas (DAC) respecto al AO, arco posterior de de C1y C2 en los 373 pacientes
seleccionados. AC=Amigdalas Cerebelosas; AO=Agujero Occipital; C1= primera vértebra.
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conflicto mecédnico que ejerce un filum terminale
aparentemente normal, como responsable de varias
patologias idiopaticas, entre ellas la Siringomielia
idiopética, la Impresién Basilar, el Retroceso odontoideo,
la Platibasia y la Angulacién del tronco cerebral.
La presencia de la traccién caudal se presume en todos
los seres humanos a partir de la novena semana de la vida
embrionaria y cualquier Desviaciéon de la Columna
Vertebral de cardcter idiopatico puede ser una forma de
expresién de la misma fuerza de traccién caudal. Es
de interé Testut y Latarjet de Péré 1900 [30]: “En
100 adultos, que ha examinado respecto este punto [ref. a

inflexiones laterales del
su existencia en 93 veces;
columna vertebral era recta.
como normal Ia

raquis], ha comprobado
Unicamente en 7 la
Por tanto, puede
considerarse existencia de las
incurvaciones laterales del raquis”. Ello indica en esa
serie una potencial prevalenciade 93 % de una
DCV  lateral no siempre percibida y con ello la
posible existencia de la fuerza axial caudal vy, por
ende, de la Enfermedad del Filum. Siendo la
Desviacién de la Columna Vertebral uno de los mdaltiples
signos en los que se manifiesta la
Enfermedad del Filum, no es aventurado creer que en
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Figura. 12 Frecuencia de las lesiones presiringomiélicas y los diferentes grados de extension longitudinal de las cavidades siringomiélicas (Grado 0
corresponde a una médula espinal normal), en los 373 pacientes seleccionados. IEM= Isquemia-Edema medular; DCE= Dilatacion del Canal
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la mayoria de los humanos existen signos en exploraciones  diagnésticos por parte de los pacientes, junto con la
complementarias y sintomas y signos en el solucién quirtirgica que se les propone o la ausencia de
cuadro clinico, normalmente desapercibidos, que podrian yna propuesta terapéutica. Aunque varios factores pueden
confirmar  la  posible existencia  universal del interferir en la produccién de sesgos de seleccién
conflicto mecdnico entre el neuroeje y el neuroraquis.  (intensidad del cuadro  clinico,  caracteristicas
Somos conscientes de que la seleccion de pacientes temperamentales y de cardcter individuales, habitos

depende del diagndstico previo de ciertas patologias por  cylturales regionales, facilidad de uso de Internet, estatus
parte de profesionales sanitarios independientes de  gocial, etc.),

nuestro centro, asi como de la asimilacién de estos
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Figura. 14 Altura de la punta del cono medular respecto a los niveles vertebrales correspondientes (D12, L1, L2), desde craneal a caudal, en

los 373 pacientes seleccionados.
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podemos suponer que incluso esta busqueda de una
segunda opinién, asi como su comprension de los limites
obvios del tratamiento actual, defina a los pacientes
afectados por esta enfermedad y, por lo tanto, no debe
desanimar a ningdn investigador que intente explicar este
cuadro clinico y de imdigenes complementarias. La
representatividad de nuestra muestra de pacientes para
toda la poblacién que padece estas enfermedades no es
preocupante, si se considera que esta es solo la primera
descripciéon de una nueva patologia, en vista de futuros
estudios en los que esta poblacién global se caracterice
mejor en condiciones mas objetivas.

Segun los resultados en 373 casos

Epidemiologia

Predomina la afectacién en el sexo femenino (72%), la
edad mas frecuente en la que se realiza el diagnoéstico es
de 33 afos (promedio 33,66 aifios con desviacidén estdndar
15,87 afios) y el tiempo de la evolucién hasta el
diagnostico es de mas de 10 afos en un
48% de los casos.

Sintomas

Los siguientes sintomas principales definen el cuadro
clinico de la EF, por orden decreciente de frecuencia:
cefalea 84%, dolor lumbo-sacro 72%, dolor cervical 72%,
alteracion del equilibrio 72%, parestesias 70%, dolor dorsal
65%, alteraciones visuales 57%, dolor en extremidades
inferiores 56%, nerviosismo 53%, alteracion de esfinteres
52%, cansancio global 49%, sensacion de falta de fuerza en
las extremidades superiores 49%, nduseas y/o vomitos 49 %.

Signos

Los signos que se presentan mds frecuentemente en la
Enfermedad del Filum son, por orden decreciente de
frecuencia: alteraciones de los reflejos osteotendinosos en
las extremidades superiores 86%, alteraciones de los
reflejos osteotendinosos en las extremidades inferiores
82%, alteraciones de los reflejos cutdneo-plantares 73%,
disminuciéon de la fuerza de prensiéon manual 70%,
alteracion de la sensibilidad térmica 69%, alteracion de los
reflejos  cutdneo-abdominales 68%, maniobra de
Mingazzini positiva 66%, alteracién de la sensibilidad tactil
65%, desviaciéon de la tvula y/o lengua 64%, nistagmo
espontaneo 55%, prueba de Romberg positiva 50%,
maniobra de Laségue (extremidades inferiores) positiva
44%.

Es  significativo que el andlisis estadistico
efectuado confirme la existencia de una correlacién entre
el nivel del cono medular y el Descenso de la Amigdalas
Cerebelosas (p=0,008) y entre el nivel del cono medular y
la Desviacion de la Columna Vertebral (p=0,045).
También se confirma la existencia de una correlacién
entre el Descenso de la Amigdalas Cerebelosas y la SM
con componente cervical (p=0,003), coexistiendo con una
relacién curiosamente inversa entre Descenso de la
Amigdalas Cerebelosas y Siringomielia "baja" (sin
componente cervical, o sea, Siringomielia dorsal odorso-
lumbar) (p=0,001).Ademds, hemos detectado una
correlacién entre el Descenso de la Amigdalas Cerebelosas
y la Desviacion de la Columna Vertebral (p=0,014).
Ademds, hemos detectado una correlacién entre el
Descenso de la Amigdalas Cerebelosas y la Desviacién de la
Columna Vertebral (p=0,014). De todos los sintomas y
signos clinicos, solo la maniobra de Laségue positiva uni- o
bilateral (p=
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0,048) y la disminucién de fuerza de prensién manual
uni- o bilateral (Kendall p=0,019) tienen una
correlacion con el nivel del cono medular. Las

alteraciones de los Reflejos Cutdneo-plantares
tienen una  correlacion con la Siringomielia
con componente cervical (p=0,005) y con Ila

Desviacién de la Columna Vertebral (p=0,000).

Imdgenes

En las imagenes se puede observar, de mayor a
menor frecuencia: alteracién de la posicién de las
amigdalas cerebelosas 93% (Descenso de la
Amigdalas  Cerebelosas 73% e  Impactacién
Amigdalas Cerebelosas 20%); Cono Medular Bajo por
debajo de D12-L1 88%; Desviaciéon de la Columna
Vertebral en 76%; discopatia mdltiple 72%;
cavidad siringomiélica 52%.

Conclusién

Lo observado es compatible con lo concluido en la
tesis: la fuerza de traccién caudal, aplicada a todo el
sistema nervioso por medio del filum terminale, se
expresa en forma de Descenso de la Amigdalas
Cerebelosas al desplazarse todo el encéfalo y su
parte inferior — las amigdalas cerebelosas — a través
del agujero occipital; la columna vertebral,
intentando minimizar la accién traumdtica en la
médula espinal, se curva generando las curvaturas
anormales de la columna vertebral como la escoliosis,
la cifosis, la hiperlordosis, la rotoescoliosis, la
rectificacion de la columna vertebral; el tejido
central de la médula espinal sufre la isquemia y
necrosis que genera una cavidad con liquido intersticial
o suero — la cavidad siringomiélica; al actuar sobre el
craneo y el tronco cerebral, en el inicio de la
maduracién ésea, aparecen la la Platibasia, la
Impresién Basilar, el Retroceso Odontoideo y la
Angulacién del Tronco Cerebral. La evolucién de la
cavidad siringomiélica es hacia la fistulizacién y el
intercambio del liquido intracavitario por liquido
cefalorraquideo, hacia la redilatacion si existe un
mecanismo valvular, o hacia el colapso y la atrofia de la
médula espinal.

Como conclusion de una tesis doctoral y consecuentes
publicaciones cientificas [26-28, 31, 32], hemos
procedido a la descripcién de un nuevo concepto
nosoldgico y etiopatogénico, proponiendo las entidades
patoldgicas de la Enfermedad del Filum, cuando su
origen es congénito, y el Sindrome Neuro-Craneo-
Vertebral, cuando el conflicto mecédnico entre el
neuroeje y neuroraquis es adquirido.

Es relevante para futuros estudios conocer mejor el
origen de la fuerza axial caudal, para valorar el impacto
de la Enfermedad del Filum en un individuo y en la
poblacién en general. Ello ayudard a comprender la
magnitud, consecuencias y anomalias del crecimiento
asincrénico entre neuroeje y el neuroraquis sobre el
sistema nervioso central, el craneo y columna vertebral,
asi como el resto del organismo. Este conocimiento
permitird una nueva linea de tratamientos quirtrgicos y
genéticos de estas enfermedades. En el dmbito de la
biologfa, puede ser de interés determinar la presencia
de la Enfermedad del Filum en otras
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especies animales que pertenecen al género Mamalia y
su también posible ausencia en los vertebrados no
mamiferos.

El corolario practico mas relevante de este cambio de
paradigma es la solucién que proponemos para corregir o
prevenir estas anomalfas lo antes posible, que consiste
en la intervencién quirdrgica de seccién del Filum
terminale. Este es un procedimiento minimamente
invasivo dirigido a la liberacién de esta estructura fibrosa
justo por encima de su insercién coccigea, tal y como se
ha aplicado en la mayoria de los pacientes incluidos en
este articulo, como una alternativa a muchas técnicas
quirtdrgicas complejas y de alto riesgo, disefiadas para
tratar estas patologias [31,32]. Sin embargo, al no estar
incluidas en el propdsito diagndstico y nosolégico de este
articulo, estas innovaciones terapéuticas serdn el
tema de una futura publicacion.
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