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Siringomielia, malformaciones
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Fig. 1. Siringomielia, cavidad centromedular en seg-
mentos cervicales isointensa con el líquido cefalorra-
quídeo.

Fig. 2. Siringomielia, corte axial (Cortesía de la Dra.
Royo. Servicio de Neurorradiología. Hospital La Paz.)
Introducción

El conjunto de enfermedades que tienen
en común un origen malformativo, rela-
cionado con anomalías del desarrollo del
neuroeje (encéfalo y médula espinal) y co-
lumna vertebral, es lo que algunos auto-
res vienen a llamar status disraphicus ca-
racterizado por defecto de la línea media
que afecta al ectodermo y mesodermo, y
que comprende entidades como la sirin-
gomielia, la malformación de Arnold-Chia-
ri, la impresión basilar, la platibasia, la es-
coliosis idiopática, el meningocele, el
mielomeningocele y el encefalocele entre
otras. Recordemos que las últimas zonas
en fusionarse están situadas en los dos
extremos, craneal y caudal, llamados neu-
roporos. El cierre del neuroporo craneal se
produce hacia el 25.o día del desarrollo, y
el del neuroporo caudal alrededor del 27.o

día. Esta secuencia en el desarrollo del cie-
rre del tubo neural explicaría el hecho de
que aquellas zonas en las que la fusión
del tubo neural es más tardía son las que
estarían durante más tiempo vulnerables
a cualquier tipo de agresión; de ahí que
éstas sean las que con más frecuencia pre-
sentan alteraciones del desarrollo tanto a
nivel craneal (meningoencefalocele) como
caudal (meningocele, mielocele...).
La siringomielia, del griego syrinx (tubo)
y myelos (médula), la podemos definir
como una enfermedad crónica y progresi-
va de la médula espinal, producida por la
presencia de cavidades de localización cen-
tromedular (figs. 1 y 2). El cuadro clínico
clásico consiste en la presencia de una al-
teración sensitiva con disociación termo-
algésica suspendida que afecta a varios
segmentos. Se trata de una entidad rode-
ada de controversia en cuanto a su con-
cepto y clasificación, y es centro de conti-
nuas polémicas sobre su patogenia. El
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primer autor que describió las cavitaciones
medulares fue Esteine en un tratado de
anatomía del siglo XVI. Sin embargo, fue
Oliver D’Angers (1827), quien emplea por
primera vez el término de siringomielia
Schutze y Gowers fueron quienes, a fina-
les del siglo XIX, establecieron la correla-
ción anatomoclínica, y describieron de for-
ma completa el síndrome siringomiélico.
Las cavidades intramedulares característi-
cas de la siringomielia predominan en la
región cervical, se extienden por varios
segmentos medulares, y en ocasiones lle-
gan hasta la unión bulbomedular (sirin-
gomielobulbia). La cavidad es irregular,
con trayectos anfractuosos en el interior
de la sustancia gris debido a la menor re-
sistencia que ofrece en comparación con
la sustancia blanca que es más compacta.
La cavidad puede afectar o no al canal
centromedular, está revestida de un teji-
do gliótico, y en mayor o menor exten-
sión de tejido ependimario. Su contenido
es similar al del líquido cefalorraquídeo
(LCR) pero con una elevada concentración
proteica.
Algunos autores clasifican la siringomie-
lia en: a) comunicante (15%-20%) en la
que la cavidad medular se continúa con el
IV ventrículo a través del óbex; b) no co-
municante (80%-85%) en la que la cavi-
dad medular está separada del IV ventrí-
culo por un segmento normal de médula
espinal.

Etiología

Desde el punto de vista etiológico, la si-
ringomielia se divide en: a) idiopática, con-
génita o malformativa; y b) secundaria,
en relación con procesos adquiridos como
traumatismos medulares, aracnoiditis y tu-
mores medulares.
Hasta ahora existen pocos datos para
aventurar posibles causas en la siringo-
mielia idiopática. Se han visto familias con
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varios de sus miembros afectados de si-
ringomielia con un patrón de herencia
autosómica dominante, pero la mayoría de
los casos son esporádicos. Los factores tó-
xicos o infecciosos carecen de datos epi-
demiológicos a su favor. También se ha
propuesto como causa o desencadenante
el parto traumático1.

Patogenia
Han sido muchas las teorías propuestas
para explicar la génesis, el desarrollo y la
progresión de la siringomielia, sin que nin-
guna de ellas haya sido aceptada y de-
mostrada como verdadera. La mayoría de
las teorías sólo son válidas por grupos re-
ducidos de pacientes, no siendo aplicables
a otros subgrupos de enfermos. Realiza-
remos un repaso a las hipótesis patogéni-
cas más relevantes, sin entrar en análisis
críticos.
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La teoría de Gardner2,3, sujeta a múltiples
autocríticas, es la primera que establece
una concepción funcional del desarrollo de
la siringomielia, dejando de lado antiguas
teorías como las degenerativas, isquémi-
cas, tumorales o carenciales. Para Gard-
ner el defecto princeps consistiría en una
perforación incompleta de los agujeros de
Luska y Magendie del IV ventrículo, con
la consiguiente dificultad para el drenaje
del LCR; esto produciría un cierto grado
de hidrocefalia en los ventrículos laterales
y III ventrículo, la cual ejercería presión
sobre la fosa posterior obligando a las
amígdalas cerebelosas a descender a tra-
vés del agujero magno, haciendo que la
base del hueso occipital se desplace hacia
el ápex odontoideo, dando lugar a la im-
presión basilar. La salida del LCR estaría
orientada hacia el canal centromedular
(permeable durante el período embriona-
rio) ocasionándole una dilatación que po-
dría llegar incluso a romper el tejido epen-
dimario; con la dilatación del canal
centromedular se produciría la compensa-
ción de la hidrocefalia. La fuerza que el
LCR ejercería sobre el canal ependimario
no sería por una presión intraventricular
elevada como expresó en sus primeras co-
municaciones, sino más bien por la trans-
misión de la onda del pulso arterial de los
plexos coroideos a través del LCR.
Una hipótesis hidrodinámica similar a la
de Gardner, pero modificada en algunos
aspectos, es la propuesta por Zaragoza4,5,
en la que insiste en la idea de la fuerza
ejercida por la onda de pulso arterial de
los plexos coroideos transmitida al LCR
como causa de la progresiva dilatación del
canal centromedular; pero discrepa en
cuanto a la obstrucción de la salida del
LCR del IV ventrículo, que se debería a
una estenosis de la valécula cerebelosa, y
no a una alteración de los agujeros de dre-
naje del IV ventrículo. La estenosis vale-
cular se produciría por el descenso de las
amígdalas cerebelosas; ésta sería la ano-
malía principal, y la siringomielia pasaría
a ser una consecuencia del descenso amig-
dalar.
Otro grupo de hipótesis hidromecánicas
proponen como mecanismo de la produc-
ción de las cavidades intramedulares, la
existencia de un aumento de la presión
del LCR en el espacio subaracnoideo ra-
quídeo. Williams6,7 piensa que las situa-
ciones fisiológicas como las maniobras de
Valsalva, elevarían la presión intrarraquí-
dea del LCR que se transmitiría por el fo-
ramen magno a la cavidad craneal; un me-
canismo valvular, la ectopia amigdalar,
impediría el retorno del LCR hacia el com-
partimento raquídeo, esto provocaría un
aumento de la presión del LCR intracra-
neal que se transmitiría al compartimen-
to espinal a través del canal centromedu-
lar dilatándolo.
Otros autores como Ball y Dayan8, y Al-
boulker9 defienden un bloqueo subarac-
noideo bidireccional (no valvular) a nivel
del foramen magnum por ectopia amig-
dalar u otras causas, creando un aumen-
to de presión del LCR intrarraquídeo que
atravesaría la médula espinal por los es-
pacios de Virchow-Robin hacia la sustan-
cia gris medular por ofrecer ésta una me-
nor resistencia a la distensión. De nuevo,
estas teorías sólo explicarían la creación
de cavidades siringomiélicas del tipo no
comunicante.
Una hipótesis reciente y ambiciosa inten-
ta explicar por un mismo mecanismo en-
fermedades como la siringomielia, la mal-
formación de Arnold-Chiari, la impresión
basilar y la escoliosis idiopática. Para
Royo-Salvador, su autor, que se basa en
los trabajos de Roth10, Barry11 y Williams,
el motivo princeps sería un desarrollo em-
brionario con un anclaje medular bajo12.
Establece como nivel normal del cono me-
dular hasta L1 (94% del grupo control),
presentando un nivel más bajo en el
84,2% del de pacientes con siringomielia.
Recordemos que a partir del tercer mes de
desarrollo es cuando el neurorraquis em-
pieza a crecer más rápidamente que el neu-
roeje. Si el anclaje del cono medular es
bajo produciría una fuerza de tracción me-
dular que desencadenaría unos mecanis-
mos de compensación intentando evitar el
daño medular. Estos mecanismos com-
pensatorios afectarían al raquis produ-
ciendo una adaptación de la columna ver-
tebral, lo que ocasionaría una escoliosis;
también se produciría una tracción sobre
el basicondrocráneo mediada por la ten-
sión que transmite la médula al tronco-
encéfalo, dando lugar a alteraciones como
la platibasia, la impresión basilar y defor-
midades en el diámetro del agujero occi-
pital. Cuando los mecanismos de com-
pensación del raquis son insuficientes
empezaría a afectarse el neuroeje con des-
censo de las amígdalas cerebelosas y del
troncoencéfalo. Si prosigue la tracción me-
dular se produciría una transmisión de di-
cha fuerza que dañaría la médula. Recor-
demos que la región centromedular tiene
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una irrigación terminal sin anastomosis lo
que hace especialmente sensible a la is-
quemia. La tensión ejercida sobre la mé-
dula ocasionaría un colapso de los vasos
terminales en el centro medular, necro-
sando áreas centromedulares donde se cre-
aría una cavidad rellena del material pro-
teico residual que por mecanismos
osmóticos atraería líquido a su interior.
Los mecanismos hidrodinámicos actuarí-
an en paralelo debido a la implantación de
las amígdalas cerebelosas en el agujero
magno. Para este autor, la siringomielia
idiopática sería la manifestación neuroló-
gica de una enfermedad plurimorfopatoló-
gica que se expresa como malformación
de Arnold-Chiari, escoliosis idiopática, im-
presión basilar, platibasia y cavitaciones
intramedulares entre otras, debidas a una
asincronía del crecimiento del neuroeje-
neurorraquis.
Milhorat13, tras analizar anatomopatoló-
gicamente una extensa serie de casos con
siringomielia, la divide en tres grupos:
1. Dilataciones del canal centromedular en
comunicación con el IV ventrículo, asocian
hidrocefalia y están tapizadas por epéndi-
mo.
2. Dilataciones del canal centromedular no
comunicante, cubiertas de tejido ependi-
mario y separadas del óbex por un seg-
mento medular normal; estas cavitaciones
tienden a extenderse paracentralmente en
el interior de la médula tapizadas por un
tejido gliótico.
3. Dilataciones extracanaliculares situadas
en el parénquima medular, pero que no se
comunican con el canal centromedular; al
igual que las no comunicantes están re-
vestidas por tejido fibroso y con frecuen-
cia se abren hacia el espacio subaracnoi-
deo.
Concluye este autor que la siringomielia
tiene varios tipos de cavidades, con dife-
rentes mecanismos patogénicos que serí-
an los responsables de los distintos as-
pectos clínicos de los que se rodea.
Algunos estudios añaden en la patogenia
de la siringomielia un factor inmunológi-
co14. Se han encontrado cifras elevadas de
IgG, IgM o IgA en el líquido de la cavidad
medular, y en muestras de piamadre se ha
podido observar tinción específica para
IgG.
Después de este repaso a las teorías más
significativas, podríamos deducir que debe
existir un desencadenante malformativo o
extrínseco (siringomielias secundarias), y
un mecanismo perpetuador dinámico y
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Fig. 3. Distribución de las vías
sensitivas a nivel medular. 1,
10, 11: sensibilidad propiocep-
tiva inconsciente. 4: haz espi-
nocerebeloso anterior de Go-
wers. 3: haz espinocerebeloso
posterior de Fleching. 2: sensi-
bilidad térmica y dolorosa. 5:
haz espinotalámico lateral. 6:
haz espinotecal. 7: haz espino-
olivar. 8: sensibilidad táctil epi-
crítica, haz espinotalámico an-
terior. 12: sensibilidad táctil
epicrítica y propioceptiva cons-
ciente, cordones posteriores de
Goll y Burdach. 9: motoneurona
del asta anterior, vía eferente
del arco reflejo miotático. Modi-
ficada de Duss P. Topical diag-
nosis in Neurology. Stuttgard:
Ed. Thieme, 1989; 5.
evolutivo basado en fuerzas hidromecáni-
cas responsables de que se tengan las ma-
nifestaciones en la edad adulta y lleve un
curso progresivo. La siringomielia sería
una lesión final, resultado de diversas en-
fermedades que tienen en común la agre-
sión al tejido medular; cada una de ellas
actuaría con un mecanismo etiopatogéni-
co diferente dando lugar a distintos tipos
de lesión intramedular. Las fuerzas hidro-
mecánicas serían las responsables de que
ese daño medular acabase transformán-
dose en una cavidad rellena de líquido. La
formación de cavidades intramedulares se-
ría entonces, la respuesta común a diver-
sos tipos de agresión a la médula espinal.
La localización y tipo de cavidad intra-
medular vendrían dados por la enferme-
dad desencadenante.

Siringomielia secundaria

Consiste en la formación de cavidades in-
tramedulares como consecuencia o en re-
lación con procesos adquiridos:
1. La siringomielia postraumática ocurre
con mayor frecuencia en los traumatismos
severos con aplastamiento vertebral y sec-
ción o compresión medular. En su génesis
desempeña un papel importante la fibrosis
debida a la fractura ósea que ocasiona un
bloqueo del espacio subaracnoideo a ese
nivel. La cavidad siringomiélica asienta por
encima del lugar de la lesión traumática.
Como cabría esperar, los síntomas y sig-
nos aparecen tras un período variable de
tiempo, por lo general años después.
2. La siringomielia postmeningítica se
debe también a un bloqueo aracnoideo se-
cundario a la aracnoiditis del proceso in-
feccioso. El germen causal de la meningi-
tis fue en la mayoría de los casos
Mycobacterium tuberculosis. Las mani-
festaciones clínicas aparecen años después
de la resolución de la meningitis.
3. Los tumores intramedulares son capa-
ces de provocar un síndrome centrome-
dular por sí mismos o por obstrucción del
canal central. Los tumores que asientan
en el foramen magnum pueden llegar a
producir cavitaciones centromedulares por
obstrucción de la circulación del LCR, ac-
tuando por el mismo mecanismo que la
malformación de Arnold-Chiari15.
4. Otras causas de siringomielia son los
abscesos medulares resueltos y las altera-
ciones compresivas extramedulares como
meningiomas u osteofitos.
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Clínica

La mayoría de los casos comienzan a dar
síntomas y signos clínicos a partir del ini-
cio de la tercera década de la vida, con
tendencia a presentar un curso progresi-
vo. El cuadro clínico típico de la siringo-
mielia es una hipoestesia suspendida con
disociación termoalgésica, que viene dado
por la presencia de una cavidad centro-
medular. Podemos dividir los signos y sín-
tomas producidos por ella en dos niveles:
lesional e infralesional.

Nivel lesional

La localización de la cavidad intramedu-
lar suele asentar en segmentos medulares
cervicales, ocasionando síntomas y signos
en el cuello, brazos y región torácica su-
perior. Al crecer la actividad centromedu-
lar se afecta en primer lugar la comisura
anterior, interrumpiendo las fibras que pa-
san por ahí: sensibilidad propioceptiva in-
consciente, táctil, y térmica y dolorosa; las
dos primeras presentan otros circuitos in-
tramedulares alternativos por lo que su in-
terrupción no produce manifestaciones clí-
nicas, pero la sensibilidad termoalgésica
carece de esas vías alternativas por lo que
su lesión producirá una anestesia térmica
y dolorosa suspendida, bilateral y asimé-
trica en los dermatomas correspondientes
(fig. 3). Las consecuencias de esta anes-
tesia termoalgésica son quemaduras y he-
ridas indoloras de predominio en miem-
bros superiores. Según la distribución que
adopta la cavidad siringomiélica en su 
expansión, aparecen otros síntomas y sig-
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nos asociados, por lo general de inicio asi-
métrico: a) dolores crónicos pseudorra-
diculares por afectación de las astas 
posteriores; b) paresia flácida, arreflexia,
amiotrofias y fasciculaciones en los mio-
tomas correspondientes, por lesión de las
astas anteriores; c) anhidrosis, edemas
crónicos al extenderse la cavidad hacia las
astas laterales; en ocasiones, puede haber
un síndrome de Horner asociado si la afec-
tación incluye los segmentos C8-D2.
Si la cavidad se extiende en sentido cra-
neal en el interior del bulbo raquídeo, pue-
den afectarse los núcleos de los pares cra-
neales más bajos dando lugar a un cuadro
clínico denominado siringobulbia. Las ma-
nifestaciones clínicas comprenden: atrofia
lingual (XII par); disfonía, disfagia y tras-
tornos respiratorios (IX y X pares); e hi-
poestesia facial o neuralgias (V par).

Nivel infralesional

La aparición de síntomas y signos por de-
bajo del nivel medular en el que se en-
cuentra la cavidad intramedular se debe a
la lesión de los cordones medulares en el
nivel lesional. La vía que con mayor fre-
cuencia se afecta es el haz piramidal, oca-
sionando una paraparesia espástica asi-
métrica, hiperreflexia y Babinski bilateral.
La lesión de otras vías largas es infre-
cuente, pero hay casos evolucionados que
presentan una artropatía de Charcot en ca-
deras y rodillas por afectación de los cor-
dones posteriores.
Otros signos y síntomas vienen dados por
la presencia de otras anomalías como la
escoliosis idiopática, la impresión basilar
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TABLA 1
Comparación entre las anomalías de los tipos I y II de la malformación de Arnold-Chiari

Hallazgos Arnold-Chiari tipo I Arnold-Chiari tipo II

Desplazamiento caudal del bulbo Inusual Presente
Contenido de la fosa posterior Amígdalas cerebelosas Amígdalas cerebelosas, vermis 

herniado en el canal cervical inferior, bulbo, IV ventrículo
Asociación con mielomeningocele Ocasional Muy frecuente
Hidrocefalia Relativamente frecuente Presente en la mayoría de los 

casos
“Kink“ bulbar Ausente Presente en más del 50% 

de los casos
Curso de los pares craneales bajos Normal Ascendente
Edad de presentación Adulto joven Infancia
Manifestaciones clínicas Dolor cervical y cefalea Hidrocefalia progresiva, 

occipital trastornos respiratorios
o la malformación de Arnold-Chiari, aso-
ciadas a la siringomielia.

Diagnóstico diferencial
Ante un paciente con una hipoestesia con
disociación termoalgésica no sólo debemos
pensar que se trata de una siringomielia,
sino que siempre hemos de hacer un diag-
nóstico diferencial con otras entidades que
cursen con un síndrome centromedular
como un infarto centromedular (inicio
brusco), un ependimoma o tumores me-
tastásicos. Los síntomas producidos por la
expansión de la cavidad pueden confun-
dirnos con enfermedades como la esclero-
sis lateral amiotrófica, la compresión me-
dular anterior, o cervicorradiculopatías.

Diagnóstico

Una correcta anamnesis y una minuciosa
exploración son fundamentales a la hora
de establecer un diagnóstico aproximado
del síndrome, y de las causas más proba-
bles. Como hemos visto se trata de un pro-
ceso de presentación insidiosa y curso pro-
gresivo, con una semiología de afectación
centro-medular.
Las pruebas complementarias utilizadas
hasta el advenimiento de la resonancia
magnética nuclear (RMN) fueron la ven-
triculografía, neumoencefalografía, mielo-
grafía, la tomografía axial computarizada
(TAC) o técnicas isotópicas de medicina
nuclear.
Con la RMN se visualizan las cavitaciones
intramedulares como imágenes isointen-
sas con el LCR de diversas morfologías
(fusiformes, filiformes, dilatadas...); nos
muestra si existe comunicación o no con
el IV ventrículo o con el espacio subarac-
noideo, así como las malformaciones con
las que se asocia la siringomielia16. Con el
desarrollo de la cine-RMN17 podemos vi-
sualizar en tiempo real el movimiento del
LCR en el interior de la cavidad, en el es-
pacio subaracnoideo y dentro del sistema
ventricular y cisternas cerebrales, ayu-
dándonos a localizar el lugar de la obs-
trucción y a seleccionar el momento y tipo
de intervención quirúrgica.

Tratamiento y pronóstico
La elección de la técnica quirúrgica a uti-
lizar viene dada por el tipo de anomalía
que se asocia a la siringomielia. Así, en
los casos con malformaciones de Arnold-
Chiari el primer paso a dar es la descom-
presión de la fosa posterior con colocación
de una plastia de duramadre para garan-
tizar la libre circulación de LCR hacia el
espacio subaracnoideo18. En los casos de
siringomielia comunicante, algunos auto-
res preconizan el taponamiento del óbex
con músculo u otros materiales. El abor-
daje de la cavidad siringomiélica se lleva
a cabo mediante una derivación con un
shunt siringo-peritoneal o siringo-suba-
racnoideo (contraindicada en los casos de
aracnoiditis). La utilización de ecografía
intraoperatoria sirve para delimitar la ca-
vidad y valorar la presencia de septo para
prevenir un drenaje incompleto. En la si-
ringomielia postraumática, algunos auto-
res19 prefieren un viado precoz para dis-
minuir el déficit tardío, mientras que otros
defienden un tratamiento conservador20.
Tras la intervención quirúrgica se obtiene,
en la mayoría de los casos, una mejoría
clínica que con el tiempo no suele mante-
nerse, regresando a la situación prequi-
rúrgica.

Malformación de Arnold-
Chiari
La malformacion de Arnold-Chiari consis-
te en grupo de anomalías morfológicas que
asientan a nivel de la fosa posterior. A fi-
nales del siglo XIX, Arnold y Chiari des-
criben de forma paralela grupos de pa-
cientes con herniación de las amígdalas
cerebelosas en el canal medular asociados
a otras malformaciones. Podemos dividir
las malformaciones de Arnold-Chiari en
cuatro tipos, probablemente no relaciona-
das las unas con las otras. La mayoría de
los casos se encuadran en los tipo I y II
(tabla 1)16.
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Malformación de Arnold-Chiari
tipo I

La malformación de Arnold-Chiari tipo I,
también conocida como ectopia cerebelo-
sa21 consiste en un desplazamiento cau-
dal del cerebelo con herniación de las
amígdalas cerebelosas por debajo del fo-
ramen magnum (tabla 1 y fig. 4).
Histológicamente puede haber fibrosis pial
y aracnoidea alrededor del tronco del en-
céfalo y amígdalas cerebelosas. Con rela-
tiva frecuencia (20%-30%) se asocia con
la presencia de cavidades siringomiélicas.
La patogenia del cuadro continúa siendo
oscura con varias teorías (malformativas
en su mayoría) siempre rodeadas de po-
lémica. Las podríamos dividir en idiopáti-
cas y secundarias; entre estas últimas se
encuentran las que acontecen tras la rea-
lización de una o varias punciones lum-
bares, o tras la colocación de una válvu-
la de derivación ventriculoperitoneal22.
La edad media de presentación está en los
41 años (12-73 años), con ligero predo-
minio en mujeres (1,3:1)23. Las manifes-
taciones clínicas más comunes son la ce-
falea de predominio occipital y el dolor
cervical. No es rara la presencia de pérdi-
da de fuerza unilateral en miembros su-
periores de predominio distal; la afecta-
ción de miembros inferiores se manifiesta
fundamentalmente como espasticidad bi-
lateral. Existen tres patrones clínicos bien
definidos: a) síndrome de compresión a
nivel de foramen magnum (11%); b) sín-
drome centromedular (65%); y c) síndro-
me cerebeloso (11%). En la exploración
física se aprecian signos clínicos como un
nistagmo horizontal u horizonto-rotatorio
o un signo de Lhermitte positivo. Un 10%
de los pacientes presentan un examen
neurológico normal24.
El diagnóstico se establece fundamental-
mente a través de pruebas de neuroima-
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Fig. 4. Malformación de Ar-
nold-Chiari tipo I, descenso de
las amígdalas cerebelosas a
través del agujero magno.
(Cortesía de la Dra. Royo. Ser-
vicio de Neurorradiología.
Hospital La Paz.)
gen. La RMN es el método de elección,
muestra tanto el grado de descenso de las
estructuras de la fosa posterior como la
presencia de anomalías asociadas como la
siringomielia (fig. 5).
El tratamiento puede ser conservador o
quirúrgico que cuando se indica tiene como
objetivo detener la progresión de los sín-
tomas y conseguir un cierto grado de 
mejoría. La técnica más utilizada es la des-
compresión de la fosa posterior (craneo-
tomía suboccipital), con o sin otros pro-
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cedimientos asociados (colocación de in-
jertos de duramadre y laminectomías de
las primeras vértebras cervicales), obte-
niéndose los mejores resultados en pa-
cientes con síndrome cerebeloso.

Malformación de Arnold-Chiari
tipo II

La malformación de Arnold-Chiari tipo II
consiste en un desplazamiento caudal de
la unión bulbomedular, bulbo, protube-
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Fig. 5. Siringomielia asociada
a malformación de Arnold-
Chiari tipo I.
rancia y IV ventrículo (tabla 1 y fig. 6).
Se asocia con mielomeningocele. Las
amígdalas cerebelosas se encuentran a ni-
vel de foramen magnum o por debajo de
él. Asocia una deformidad bulbar en ani-
llo y con frecuencia presenta otras ano-
malías asociadas del neuroeje y de la co-
lumna vertebral (tabla 2). Probablemente
se trate de una disgenesia del troncoen-
céfalo con muchas otras anomalías del de-
sarrollo25; otras teorías lo atribuyen a la
tracción ejercida por el anclaje medular por
el mielomeningocele acompañante.
Es raro el inicio de los síntomas en la edad
adulta. Las manifestaciones en el recién na-
cido difieren de las de los niños de mayor
edad; en el neonato existe una mayor pro-
pensión a desarrollar un rápido deterioro
neurológico con una profunda disfunción
del troncoencéfalo en pocos días con dis-
fagia neurógena, pausas de apnea, estri-
dor, neumonías aspirativas, llanto débil, pa-
resia unilateral en extremidades superiores,
opistótonos, nistagmus en la mirada infe-
rior, y debilidad facial. En los niños de ma-
yor edad que no presentan este deterioro
en el período neonatal, los síntomas son
más insidiosos y rara vez tan severos26,27.
En la radiografía simple de cráneo se pue-
de ver una desproporción céfalo-facial de-
bida a una hidrocefalia congénita, de-
fectos circulares en el cráneo (craneola-
cunia), protuberancia occipital interna
baja, fosa posterior pequeña, agranda-
Fig. 6. Malformación de Arnold-Chiari tipo II. Pieza de
necropsia, aspecto macroscópico. Descenso de las
amígdalas cerebelosas con elongación y deformación
del IV ventrículo . (Cortesía de la Dra. Morales. Servi-
cio de Anatomía Patológica, Neuropatología. Hospital
La Paz.)
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miento del agujero magno y elongación de
la lámina cervical superior16. La técnica de
elección es la RMN, aunque a veces tam-
bién la TC resulta útil (tabla 2).
El tratamiento de elección es quirúrgico.
El primer paso a dar si existe hidrocefalia
asociada es la colocación de una válvula
de derivación ventriculoperitoneal. La pre-
sencia de signos o síntomas de disfagia,
estridor o pausas de apnea obliga a reali-
zar una intervención quirúrgica urgente26.
La técnica quirúrgica consiste en una des-
compresión de las amígdalas cerebelosas
con una plastia de dura; si existe una ca-
vidad siringomiélica grande debe colocar-
se un shunt siringo-subaracnoideo. Los re-
sultados quirúrgicos se relacionan con el
estado clínico previo; en general, los ne-
onatos tienen peores resultados que los
niños mayores26, probablemente por la
presencia de anomalías intrínsecas del sis-
tema nervioso central (SNC) que la des-
compresión no puede mejorar.
El tipo III de la malformación de Arnold-
Chiari se trata de la forma menos frecuente
pero la más severa. Presenta un despla-
zamiento de las estructuras de la fosa pos-
terior, con herniación completa del cere-
belo y tronco cerebral a través del foramen
magnum que debido a la presencia de una
cráneo-raquisquisis, se encuentran en el
interior de un encefalomeningocele su-
boccipital o cervical alto. Normalmente es
incompatible con la vida, teniendo una su-
pervivencia de pocos días.
La malformación de Arnold-Chiari tipo IV
consiste en una hipoplasia-aplasia cere-
belosa sin herniación de otras estructuras
de la fosa posterior.
TABLA 2
Anomalías asociadas del neuroeje 

y columna vertebral en la malformación 
de Arnold-Chiari tipo II

Hidrocefalia
Heterotopias
Microgiria
Fusión del tectum
Ausencia del septum pelucidum
Disgenesia del cuerpo calloso
Hipoplasia de la hoz cerebral
Deformidad en “Z” del bulbo
Cervicalización del bulbo
Masa intertalámica agrandada
Implantación baja de la tienda del cerebelo
Folias cerebelosas pobremente mielinizadas
Degeneración de los pares craneales inferiores
Atrapamiento del IV ventrículo
Siringomielia
Craneolacunia
Occipitalización de atlas
Platibasia
Impresión basilar
Malformación de Klippel-Feil
Malformaciones de la
charnela occípito-atloidea

Impresión basilar

Es la anomalía más frecuente de la unión
cráneo-cervical. Consiste en el desplaza-
miento hacia arriba de los bordes del fo-
ramen magnum y de la columna cervical,
incluida la apófisis odontoidea, dentro de
la fosa posterior, algunos autores consi-
deran únicamente el desplazamiento del
ápex odontoideo del axis. Puede ser: a)
congénita, se debe a una hipoplasia ba-
sioccipital y se asocia a síndrome de
Down, síndrome de Kippel-Feil, malfor-
mación de Arnold-Chiari o siringomielia28;
b) adquirida o secundaria a artritis reu-
matoide, espondilitis anquilopoyética y ar-
tritis psoriásica, todas ellas por incompe-
tencia del ligamento transverso; y
secundaria a procesos traumáticos. Se pro-
duce una angulación anterior de la unión
bulbomedular en los casos congénitos y
un desplazamiento dorsal en los adquiri-
dos, pero el resultado es el mismo: la com-
presión anterior de la unión bulbomedu-
lar. Las manifestaciones clínicas suelen ser
escasas, pero en los casos más severos se
puede apreciar una tetraparesia espástica
con o sin afectación sensitiva y de pares
craneales bajos. El diagnóstico se obtiene
con la ayuda indispensable de la clásica
radiografía simple de cráneo y columna
cervical, en las que están establecidas una
serie de mediciones basadas en el traza-
do de varias líneas (fig. 7).

Invaginación basilar

Considerada por algunos autores sinóni-
mo de impresión basilar, consiste en la in-
dentación hacia la base del cráneo debido
a un reblandecimiento de los huesos del
basicondrocráneo por enfermedades ad-
quiridas como la osteogénesis imperfecta,
la enfermedad de Paget, la osteomalacia,
el hiperparatiroidismo o el raquitismo29. A
menudo se asocia a una fusión atlanto-
occipital.

Platibasia

Se define como la presencia de un ángu-
lo anormalmente aplanado. El ángulo ba-
silar está formado por una línea desde el
nasion al tubérculo de la silla, y otra has-
ta el basion o margen anterior del fora-
men magnum; el ángulo normal en el
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adulto es de 134°, se hablaba de platiba-
sia cuando este ángulo es mayor de 143°
(fig. 7). Tiene poca importancia clínica,
siendo únicamente un dato anatomo-ra-
diológico. La platibasia puede estar o no
asociada con impresión basilar.
Otras anomalías de la charnela occípito-
atloidea de menor trascendencia clínica
son: occipitalización del atlas, asimetría de
las masas laterales del atlas, hipoplasia
odontoidea, os odontoideum (separación
del proceso odontoideo del axis) y ossi-
culum terminale (resto de notocorda que
se osifica dentro del ligamento terminal
del apófisis odontoides).

Malformaciones
raquiespinales

Englobadas dentro del status disraphicus
podemos dividirlas en malformaciones óse-
as (malformación de Klippel-Feil, escolio-
sis idiopática y hemivértebra congénita en-
tre otras) y espinales (espina bífida,
diastematomielia, anomalías neuroentéri-
cas y muesca espinal) que en su mayoría
tienen defectos raquídeos asociados.

Malformación de Klippel-Feil

Se debe a un fallo en la segmentación de
dos o más vértebras cervicales dando lu-
gar a la fusión o sinostosis de varios cuer-
pos vertebrales. La consecuencia es un
acortamiento cervical con mayor o menor
grado de escoliosis cervical; puede asociar
una implantación auricular baja e hipoa-
cusia.

Hemivértebra congénita

Ocurre por una hipoplasia de uno de los
centros laterales de condrificación del cuer-
po vertebral; en consecuencia, sólo se de-
sarrolla medio cuerpo vertebral. Suele oca-
sionar escoliosis al nivel donde asienta.

Espina bífida

Es el paradigma de disrafismo espinal30.
En su etiología están el déficit de ácido fó-
lico y vitamina A, la diabetes gestacional,
el valproato sódico y radiaciones ionizan-
tes. Con frecuencia se asocia a otras mal-
formaciones como la tipo II de Arnold-
Chiari. Localizada por lo general a nivel
lumbosacro, consiste en un fallo primario
en el cierre del tubo neural y estructuras
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Fig. 7. Líneas de medición ra-
diológica de la impresión basi-
lar.
1. Línea de Chamberlain, desde
la parte posterior del paladar
duro hasta la del borde poste-
rior del agujero magno (opis-
tion). El apófisis odontoides no
debe rebasar más de 3 mm por
encima de esta línea, con 6 mm
lo consideramos diagnóstico de
impresión basilar.
2. Línea digástrica une las zo-
nas de inserción occippital de
ambos músculos digástricos.
3. Línea de McGregor, desde la
parte posterior del paladar

duro hasta la parte más caudal de la escama del occipital. La punta del odontoides no debe ascender más de 4-5 mm
por encima de esta línea, si lo hace nos hallamos ante impresión basilar.
4. Línea de McRae, trazado a lo largo del foramen magnum (desde el basion al opistion), debe ser mayor de 19 mm, la
apófisis odontoides debe estar por debajo de ella. Es la línea más precisa para definir la impresión basilar.

1. Línea de Chamberlain

3. Línea de McGregor

2. Línea digástrica

4. Línea de McRae
mesodérmica suprayacentes de mayor o
menor intensidad dando lugar a los dis-
tintos tipos:
1. Mielocele, es la forma más severa con
una falta del cierre del surco neural por lo
que el tejido nervioso malformado queda
expuesto en la superficie.
2. Mielomeningocele: consiste en una mal-
formación quística caracterizada por la ex-
posición del tejido medular, raíces nervio-
sas y leptomeninges, cubiertas tan sólo
por fina membrana, debida a defectos del
cierre cutáneo, de los arcos posteriores de
una o varias vértebras y de la duramadre.
3. Meningocele, el tejido que contiene la
malformación quística se compone de LCR
y meninges recubiertos de piel, también
puede presentar en su interior tejido adi-
poso (lipomeningocele).
4. Espina bífida oculta. Sólo hay un dé-
ficit en el cierre del arco vertebral poste-
rior, por encima de él puede haber: me-
chón de pelos, lipoma subcutáneo,
hemangioma, hiperpigmentación, fístula o
seno pilonidal, o incluso fístulas dermo-
rraquídeas que ponen en contacto el ex-
terior con el interior de la duramadre.
Las manifestaciones clínicas dependen de
la intensidad del daño neurológico pre-
sente en cada uno de los tipos descritos.
En las formas más leves (III y IV) no sue-
len observarse síntomas neurológicos. En
casi todos los casos hay trastornos de los
esfínteres vesical y anal con incontinen-
cia, retenciones e infecciones urinarias de
repetición. Es frecuente la afectación sen-
sitivo-motora de grado variable y defor-
midades ortopédicas en las articulaciones
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distales en extremidades inferiores. Una
complicación que siempre hay que tener
en cuenta es la meningitis, sobre todo por
gérmenes presentes en la piel (Staphylo-
coccus aureus y epidermidis).
El diagnóstico de espina bífida se puede
hacer ya en el período neonatal (ecogra-
fía, amniocentesis con determinación de
alfa-feto proteína y acetilcolinesterasa, ele-
vadas incluso en sangre materna a partir
del segundo trimestre de la gestación).
Tras el nacimiento son útiles la radiogra-
fía simple, la TC craneal y la RMN.
Tratamiento: a) preventivo: administra-
ción de folatos y control de la diabetes
gestacional. b) Reconstructivo: actual-
mente se intervienen todas las formas gra-
ves y aquellos casos de espina bífida ocul-
ta que asocian déficits neurológicos.
También se deben operar las malforma-
ciones asociadas que sean susceptibles de
cirugía. El principal objetivo es evitar com-
plicaciones y nuevos daños neurológicos,
pero no se suele modificar el pronóstico
preoperatorio. c) Sintomático: profilaxis y
tratamiento de las infecciones urinarias y
meningitis. d) Rehabilitación e integra-
ción social.

Diastematomielia

Consiste en la división en dos de la mé-
dula espinal a través del plano sagital, de-
bido a la presencia de un tabique óseo,
cartilaginoso o fibroso. Se localiza con ma-
yor frecuencia en la región de la unión
dorsolumbar. Puede dar síntomas y sig-
nos como cifoescoliosis, deformidades en
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miembros inferiores, retraso en la adqui-
sición de la marcha o manifestaciones de
vejiga neurógena; no es raro observar ano-
malías cutáneas en el lugar de la lesión
similares a las de la espina bífida oculta.
El tratamiento es quirúrgico tan pronto
como sea diagnosticado.
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