APORTACION A LA ETIOLOGIA
DE LA
SIRINGOMIELIA

MIGUEL B. ROYO SALVADOR

109



Dr. J. SOLE LLENAS
HORACIO, 40
BARCELONA-22

El Doctor Juan Solé Llenas, Profesor Titular
de Radiologia y Medicina Fisica de la Universidad
Auténoma de Barcelona.

Hace constar que el trabajo "Aportacion a la
etiologia de la Siringomielia" del que es autor Miguel
B. Royo Salvador, realizado bajo mi direccion, retine
todos los requisitos para ser presentado y defendido
como Tesis Doctoral.

Y para que surta los efectos pertinentes firmo
el presente informe en Barcelona a 20 de Diciembre
de 1992.

110



Universidad Autonoma de Barcelona

Trabajo presentado en la Universidad
Autonoma de Barcelona para la obtencion
del grado de Doctor en Medicina.

111



APORTACION A LA ETIOLOGIA DE LA
SIRINGOMIELIA

Miguel B. Royo Salvador
Barcelona 22 de Diciembre de 1992

112



Dedicatoria

A los que confian en mi.

113



Agradecimientos

Quiero agradecer la gran ayuda por parte de personas y entidades, que han hecho
posible este trabajo:

Al Centre Médic de Ressonancia Magnética de Barcelona (CMRMB). Tanto a la
Direccion Médica, que ha facilitado el acceso a sus archivos patoldgicos, como a todos
los profesionales de esta entidad que han colaborado desinteresadamente. Al Dr.
Capdevila por su atenta colaboracion para la localizacion de la mayoria de los casos de
esta tesis.

Al Servicio de Biblioteca de la Unidad Docente del Hospital del Mar, de la
Universidad Auténoma de Barcelona, que ha localizado la mayoria de las publicaciones
que menciona este trabajo, solicitdndolos a las diferentes bibliotecas del pais y extranjero.

Al Dr. Sancho, por su asesoramiento, colaboracion y supervision de los conceptos
estadisticos, la aplicacion de programas y de sus resultados.

Al Dr. Fiallos, de inestimable ayuda en todo momento, ayudandome en la recogida
de las multiples publicaciones y de la casuistica, en los diferentes centros donde hemos
consultado.

Al Dr. Mirosa, aportando su agradable forma de transferir sus conocimientos, sobre
el nivel normal del Cono Medular.

Al Dr. Secades, en la actualizacion de la Bibliografia y su apoyo logistico.

Al Dr. Morgenstern, por su inspiracién biomecanica.

Al Sr. Ramon Oll¢, Director General de Epson Espatia, al facilitar un scanner para
procesar las iméagenes de las RM presentes en esta tesis.

Al Prof. Dr. J. Solé Llenas, director de esta Tesis Doctoral, por su constante, fiel e

incondicional ayuda. Gracias a la precision de sus consejos y su docto parecer, ha sido
posible la realizacion de este trabajo.

114



INDICE

115



INDICE

1o INtroducCion. ... .. ... e 124
2. FUNAAMENEOS.........cooieiiiieieecicici ittt 129
2.1. Historia de la Sirin@omielia............cccceueiieeiririieieiiseieeteeeieeees e 130
2.2. Definicion de Siringomielia.............oceeeueuririieeieininieeeseeeeceeee e 136
2.3. NOta MDIIOIOZICA. ...ttt essaeae 137
24. Clasificacion de la Siringomielia.............ccceeeveeeeieirinesieininieeeieeeee s 139
2.5. Prevalencia de la Siringomielia.............c.cooeueieiieeieinieeieiieeeesceeeeeneas 143
2.6. Clinica de 1a SiringOmielia...........cccovieeueirinireieieieeeeieeeeieee e eeies 145
2.7. Diagnostico de la Siringomielia............ccceveerierieineeenieinineseeeeee e 153
2.8. Teorias etiopatogénicas de la Siringomielia Idiopatica........................ 161
2.9. NOta BIOMECANICA. .......vueveereerieieineieieiciseicieteeetietsese ettt nesennes 173
2.10.  Nota AnatomomOIfOlOZICA..........ccoveurvrveiiierieiriieieie et 177
2.11.  Teoria de la Anormal Asincronia entre el crecimiento del neuroeje
y el neurorraquiS (AACNN).......ccveririreieieirtee ettt seseessseees 183
212, TTAtAMICNO. . ..cuvieeeeireeeieeeeeieereeetsesetetes ettt tes et s esaeseseseseaes 189
3e ODJELIVOS ...ttt ettt ettt ettt et s s 192

116



Indice

4. Material. y MELOUOS.............c.ovvueieirieirieirieieieeseetetre sttt es 195
4.1. PACIENILES. ...ttt bttt 196
4.1.1. Criterios de TECOZIAA. ........cvurrvririeieeiereireireieiessesseess st ssssssesassssesees 196
4.1.2. Criterios de INCIUSION...........ccurvurireeeieeeeniireisie e 196
4.1.2.1. Pacientes afectos de Siringomielia (SM).........cocovevuererinrreirerennnne 196
4.1.2.2. Pacientes afectos de Siringomielia idiopatica (SMI)................197

4.1.2.3. Pacientes "Conados”.........cecouieruririreeinininieeieiseessesesseseesesessssens 197

4.1.3. Criterios de eXCIUSION...........ccevurrurireieerieeisiseiseeessis ettt saees 198
41,4, CONMIOIES ...ttt ettt s s 198

42. IMALETIAL ...ttt 200
4.2.1. Resonancia Nuclear Magnética (RM)..........ccoeureerrurrirrrnrisrnsensenserssssneennes 200
4.2.1.1. Los equipos de Resonancia Nuclear Magnética...............cccrunee.. 200
4.2.1.2. Interpretacion de la RM, respecto al nivel del Cono Medular.....201

4.2.2. Ofimatica, Ordenadores, Impresora, SCANNET ...........c.ocevevrverreerreerrieeruennnns 203
4.2.3. Programas eStadiStiCOS..........cvuruureerrurrerrunrinieneeneinssssssssesss seessssssssssssssssssssssnes 204
4.2.4. Bibliografia de 1a SiringOMIElia ............cocrrvererrireinirieriirrinns seeeereiseieseseeeenes 204

43. IMELOAOS. ...ttt ettt b bbb s s s sensnnns 206
4.3.1. Meétodo casuistico para la Siringomielia "Todos"........ccccoevs veevrrerrirerinnnnes 206
4.3.2. ME0do "COonados'........ccovurueereereererrrissisisissesssssssssssssssssssssesssssesesssssesssesnns 210
4.3.3. Método "Sin SIrNGOmIElia.............ovuvreeerrreerierrirrireersineins cerieeeieieeeeesenenns 221
4.3.4. Forma de elaboracion de la informacion.............cceeeeeeeveeirieieieinieerininieennes 223

S. Resultados 225
5.1. Descripcion de las caracteristicas de la muestra ...........ococoeeeeeeceeriecerennenne. 226
5.1.1. Caracteristicas Demograficas 227

S 111 Edad o 227
511,20 SEXOuiiiirieeieirtiseeire ettt 228
5.1.1.3. Edad y SEXO0...cueuiiieriieieiriinieieiseieeiseiseeeie e ssseesssenns 228

5.1.2.  Antecedentes PatOlOZICOS. ........ceueueuereuereueueiereiereieieieieieseseseeesesesesesesesesesenas 229

117



Indice

5.1.3. Malformaciones asoCiadas ............ccceureeueeereirueieeeireiseenissssssessssssssssssnnns 231
5.1.4. Extension de la cavidad siringomi€lica (CS)......ocovuvurerineereninineernesiennnnns 233
5.1.5. Descenso amigdalar (DA) .......ccceeurueiereninineininisieineeeieisseesessssssssessaees 233
5.1.6. Alteracion del IV ventriculo ..........coceeeerieineenisiniirieeeeeseeieeesenes 236
5.1.7. HIdroCEalia .....c.ovuveeeieiieeiieie ettt 238
5.1.8. ESCOIOSIS «...evuvieiicieiiicinieieaseisieeess ettt st e ssesesens 239
5.1.8.1. Nivel de la Escoliosis (ESC) .........ccccoevireeneenieeieeeeeeereenne 239
5.1.8.2. Gravedad de 1a ESCOLIOSIS.......cccoueueueuiririeieieeiieieeceieeeeeee 241
5.1.9. Conomedular (CM).........ccooueirieuiriereiereiereeereeeteeeee e sevesessesnnas 243
5.2. Comparacion de las alteraciones morfoldgicas con la etiologia ............... 246
5.2.1. Relacion entre extension de la cavidad y etiologia. .......................... 246
5.2.2. Relacion entre DA 'y EOlOZIa.......c.cceueeueieirieieieieieieieieeieieieeeieeeeieieas 247
5.2.3. Hidrocefalia y €tiologia..........ccceueveuereieieies e 249
5.2.4. ESCOlIOSIS Y €HOLOZIA......c.eveveveeeieieieieieiens s 250
5.2.5. Relacion entre Cono Medular y etiologia ............cceeeveeerreeiens covereeieeeenennnnn. 251
5.3. Relacion entre las distintas alteraciones secundarias
a la asincronia de crecimiento vertebro-medular .............cccoceeiirirerinnnn. 253
5.3.1. Relacion entre DA y otros factores..... 253
5.3.1.1. DAy deformidad del IV°® ventriculo.......................oeee. 253
5.3.1.2. DA e Hidrocefalia ..........cocoeinirireeiieeeieeeeeeeee 254
5.3.1.3. DAy extension de la cavidad siringomiélica ...................... 255
5.3.1.4. Descenso Amigdalar y ESCOIOSIS .......cccceoviririereeiniriereeiinnen. 256
5.3.1.5. Relacién entre DA y Cono Medular ..........cccoeeeinrieecinennnen 256
5.3.2. Descenso del IV° ventriculo y otros factores...........cccceeeueeereeeeeeeeennnnnas 257
5.3.2.1. Descenso del IV° ventriculo e Hidrocefalia ...........c.cccooevrueeeeee. 257

118



Indice

5.3.2.2. IV® Ventriculo y extension de la cavidad siringomiélica............. 259
5.3.2.3. IV°® Ventriculo y ESCOLOSIS.......c.ovuevrieiririris eveieieieieieieieieieieieiennes 259
5.3.2.4. Relacion entre IV® Ventriculo y Cono Medular........................... 261
5.3.3. Hidrocefalia y otros factores .............ceceeeriries tevereueininieieeenieeeeeeeseeeeeane 262
5.3.3.1. Hidrocefalia y extension de la cavidad siringomiélica.............262
5.3.3.2. Hidrocefalia y ESCOOSIS .......ccooueueuiininieieieiiieieeciseeeeeeeee 263
5.3.3.3. Hidrocefalia y Cono Medular ...........cccceeeininieeecinneeeinnnen, 264
5.3.4. Extension de la cavidad siringomiélica y otros factores................... 265
5.3.4.1. Extension de la cavidad siringomiélica y Escoliosis.............. 265
5.3.4.2. Extension de la cavidad siringomiélicay CM..................... 265
5.3.5. Escoliosis y Cono Medular ...........cccoceevivieiet vereieininieeeeeeeeseeeeee 266
54. Estudio de la importancia de la situacion del Cono Medular y la

relevancia del RACM...... ..ot 267
5.4.1. Descripcion de las variables..........cooeevieieieen eveirinieieeeeeeeseeeeeas 268
54.1.1. EVOIUCION ..ottt 268
5.4.1.2. Longitud de la cavidad siringomiélica ............cccceeerrrrereerenurnnnen. 269
5.4.1.3. Morfologia de la cavidad............cccoveirrireinine e, 269
5.4.1.4. Alteraciones medulares ...........ceceeeueueuereereeieiereeieieeeieerenenenes 272
5.4.1.5. Situacion topografica de las estructuras del Tronco Cerebral....273
5.4.1.6. Alteraciones morfologicas de la union craneovertebral......... 275
5.4.2. Estudio del nivel del Cono Medular..................coooiiiiinn. 277
5.4.2.1. Nivel del Cono Medular y datos demograficos.................. 277
5.4.2.2. Cono Medular y cavidad siringomiélica........................... 279

119



Indice

5.4.2.3. CM y malformaciones encefalicas asociadas.............cccccervrunnevee. 281
5.4.2.4. CMy alteraciones 06seas asociadas ...........cccervevereerirerrereerereenennns 290
5.4.2.5. CMy otras patologias asociadas...........cccecererrrrereerinirreeerennrnenens 293
0. DIESCUSION ..ottt ettt 296
6.1. Discusion de la descripeion de las caracteristicas de la muestra .............. 297
6.1.1. Discusion de los resultados demograficos ..........cceeueverereueiereeereieeiereinnnes 298
6.1.1.1. D.referidaalaedad........cccoormmreinnneeieeecreeeeeene 298
6.1.1.2. D.referida al SEX0 ......cccooeveueiinirieieeieieee e 299
6.1.1.3. D.referidaala Edad y el SeXO0.......cccoevvureinirneiieeeeen, 299
6.1.2. D. sobre los antecedentes patolOZICOS..........c.eurueurverruererereieiereieieieieiereeenenes 300
6.1.3. D. sobre las malformaciones asociadas..............cceceevererererererererererererenenenns 300
6.1.4. D. sobre la extension de la cavidad siringomiélica.............ccoeeverererereunnnee 302
6.1.5. D. sobre el descenso amigdalar..............ccceeveirieieieirieieieeieieieieeeeieeiennes 303
6.1.6. D. sobre las alteraciones del [V° ventriculo............ccecevverererrreirierereirnennnnns 305
6.1.7. D. sobre la Hidrocefalia..............ccoceurueirreirieirieinieinieeieieieeieeeieeieeeeeiennes 310
6.1.8. D. SODIE 12 ESCOIOSIS .....c.cueuiuiuieinininieiiieeeeeeeeeeeeese e eeens 313
6.1.8.1. D. sobre el Nivel de la ESCOlOSIS.........cceovirerrrreeiieieierciieien. 314
6.1.8.2. D. sobre la Gravedad de la ESCOIIOSIS..........ccceeeiririrreriiinnnen. 317
6.1.9. D. sobre el Cono Medular..............cccceeuerreueeeeeeeeeeeeeeee e 319

6.2. Discusion sobre la comparacion de las alteraciones
morfologicas con 1a Etiologia ..........cccovvueueeiinieieeiieeeeeeee e 323
6.2.1. D. sobre la extension de la Cavidad siringomiélica y Etiologia................. 323
6.2.2. D. sobre larelacion entre el DA y Etiologia. ..............ccoooiiiiiiiin.. 323
6.2.3. D. sobre Hidrocefalia y Etiologia................c...ooooiiiiina. 326

120



Indice

624, D.SObIE [a ESCONOSIS.....c.cuvvirimiiieiriicieieieisieieieieiseeseieteeseeseie e sesene 326
6.2.3. D.sobre Cono medular y EtOlOZIa ...........ccceueueeueieieieieieieeicieeieeeeeeennas 327

6.3. Discusion de la relacion entre las distintas alteraciones secundarias. . ...... ... 329
6.3.1. D.sobre larelacion entre Descenso Amigdalar y otros factores. . ... ..............329
6.3.1.1. D. sobre el DA y la forma del IV° ventriculo.................. 329
6.3.1.2. D. sobre el Descenso Amigdalar e Hidrocefalia................... 329
6.3.1.3. D. sobre Descenso Amigdalar y extension de la CS............. 331
6.3.1.4. D. sobre Descenso Amigdalar y Escoliosis............c.cccvenennn 331
6.3.1.5. D. sobre Descenso Amigdalar y Cono Medular.................... 332

6.3.2. D.sobre la forma del IV° ventriculo y otros factores. .............................333

6.3.2.1. D. sobre el descenso del IV® Ventriculo e Hidrocefalia........ 333
6.3.2.2. D. sobre el descenso del IV° V. y Extension de la CS ......... 334

6.3.2.3. D. sobre el descenso del IV° Ventriculo y Escoliosis.. ........ 334
6.3.2.4. D. sobre el descenso del IV® Ventriculo y Cono Medular ...335
6.3.3. D. sobre Hidrocefalia y otros factores....................ooeieinnn.n. 336
6.3.3.1. D. sobre Hidrocefalia y Extensionde la CS.................... 336
6.3.3.2. D. sobre Hidrocefalia y ESCOliOSIS ......c.cccceerrieriieriieiienanns 336
6.3.3.3. D. sobre Hidrocefalia y Cono Medular........................ 337
6.3.4. D. sobre la extencion de la CS y otros factores...................... 338
6.3.4.1. D. sobre Extencion de la CS y Escoliosis........................ 338
6.3.4.2. D. sobre la Extencionde laCSy CM.............cccoviiiinnnn 340

121



Indice

6.3.5. D. sobre ESCOlIOSIS Y OtH0S fACIOIES .........vvurverrrerreeeresriesesissesssssssssssssssssssssssssssennes 340
6.3.5.1. D. Escoliosis y Cono Medular.............ccccceeviiriiieniniiienieeie, 340

6.4. Estudio de la importancia de la situacion del Cono Medular
y larelevancia del RACM ...t ssesesassaes 342

6.4.1. Descripcion de 1as Variables ............cc.rveereenienriensressiesesissiessessssessssssssssssssssenes 343
6.4.1.1. D. sobre el tiempo de evolucion...........ccceeeeeiienieriienieennnns 343
6.4.1.2. D. sobre la longitud de la cavidad siringomiélica................. 344
6.4.1.3. D. sobre morfologia de la cavidad ............ccceeuverirriiiniennnnns 344
6.4.1.4. D. sobre alteraciones medulares.............cccceeeurerirriiieniennnnns 354
6.4.1.5. D. sobre situacion topografica de las estructuras del

tronco eNCETAlICO ....ovuveviiiiriiiiiceecee e 356

6.4.1.6. D. sobre alteraciones morfologicas de la union
Craneovertebral..........ocveviriiriiniiiene 360

6.4.2. Discusion del Estudio del nivel del Cono Medular .........c.oovvveivinrinieecennee. 364
6.4.2.1. D. sobre el nivel del Cono Medular y demografia................ 364
6.4.2.2. D. sobre el Cono Medular y cavidad siringomiélica............. 366
6.4.2.3. D. sobre el CM y malformaciones encefélicas asociadas .....370
6.4.2.4. D. sobre el CM y alteraciones 0seas asociadas................ 374
6.4.2.5. D. sobre Cono Medular y otras patologias asociadas ........... 378

7o TratamieO ............cooiiiiiiiiiiiie et 382

122



Indice

10.

11.

RESUMEN ..ottt 384
COoNCIUSIONES .......ccooiiiiiiiiiii et 387
9.1. Conclusiones de los fundamentos ...............coooveiiiiiiiiiiiiiiniiiine 388
9.2. Conclusiones estadiSticas .............oovuiitiririiiie et ee e, 391
9.3. Conclusiones EEeNerales. ...........ocoiuiiiriieiie et ieeen 395
BIDHOGIrafia ............ccoooiiiiiiii e 397
10.1.  Bibliografia TeSiS. ... cuvueitienititt ettt 398
10.2.  Bibliografia Total TESIS ......cuvuviveeiiiiniieeiieiee e ee e eeieee s 409
Apéndice.

"IMALTIZ 292" oottt ettt re et re e ae et e enaens I-1II
"IMALTIZ 231" oottt ettt ettt ae e IvV-v
"Matriz 55 CONAA0S" ...ooiuiieiieeiieie e VI
"Matriz 50 sin Siringomielia" ..........ccceeiiiiiiieiiieiie e VII
Esquema de las Fuerzas de la Teoria de Traccion ..........ccccceeeveeeieeeveenieennnnne. VIII
Imagen RM normal .........ccoooiiiiiiiiiiieeeee e IX
Iméagenes RM del grupo "Conados"..........cooveeiienieeiiienieeiiesie e X-LV

123



INTRODUCCION

124



1. INTRODUCCION.

La Siringomielia (SM), fue descrita por primera vez como un hallazgo
anatomico por Estienne (1546) en su libro "La dissection du Corps Humain" y se
relaciond la existencia de la cavidad con la clinica motora, sensitiva y vegetativa
por Portal (1804). En 1827, Ollivier d'Angers aporto el término de siringomielia,
del griego "syrinx" (flauta) y "myelos" (médula).

Desde entonces hasta la actualidad, han existido multiples aportaciones, que
han enriquecido las descripciones anatdmicas y clinicas. De ellas, surgieron teorias
para explicar el origen de la enfermedad tan claramente establecida. Sin embargo,
aun estamos en la atmosfera de lo idiopatico.

Unas teorias atribuyen a la Siringomielia idiopatica un origen malformativo,
tumoral, isquémico, inflamatorio, infeccioso, traumatico. Ninguna de ellas se ha
mostrado suficientemente explicita, para precisar con rotundidad el origen de la
cavidad siringomiélica, cuando esta no va acompanada de una tumoracion,
traumatismo, infeccion u otra entidad.

En cuanto a la Siringomielia Idiopatica, se propone considerarla como el
resultado de una lisis del parénquima centro-medular por la existencia de una
anomalia en la normal asincronia de crecimiento entre el neuroeje y
neurorraquis (AACNN). Se crea un conflicto mecanico-vascular a nivel de la
médula espinal, en la unién craneovertebral, resultando una isquemia, contusion y
lisis. Y acabando en una cavidad.

Para llegar a esta conclusion, se supone la existencia, en los pacientes
siringomiélicos, de una anomalia en el desplazamiento normal del cono medular,
desde las posiciones lumbares mas bajas en el embrion, hasta su posicién normal
en el adulto.

125



Introduccion

Esto determina un retraso en el ascenso del cono medular (RACM), que
se evidenciara por datos estadisticos significativos.

Otros objetivos que lleva implicito el estudio realizado, atn sin ser motivo de
este, son:

Llegar a la consideracion que la verdadera enfermedad siringomiélica es todo lo
que acontece antes de formarse la cavidad, concepto de interés para ser tratada. Y
una vez establecida, en el estado que normalmente se diagnostica, es una "secuela"
de multiples enfermedades, de las ya conocidas (malformativa, tumoral, isquémica,
inflamatoria, infecciosa, traumatica) y de otra idiopatica.

La cavidad siringomiélica, una vez formada, puede transformarse,
dilatandose, en una entidad activa ("cavidad siringomiélica redilatada')
aumentando la sintomatologia ya establecida por la primera causa de la
Siringomielia. De tal modo que la cavidad siringomiélica puede pasar, en
una sucesion evolutiva, por las formas: fusiforme, dilatada, filiforme y
colapsada. Y de aqui a la complicacion: "cavidad redilatada'', que acaba de
nuevo en la filiforme y colapsada.

La Siringomielia Idiopética, debido a la anomalia de la normal asincronia en el
crecimiento entre el neuroeje y el neurorraquis, viene asociada a otras alteraciones,
que puede compartir el mecanismo etiopatogeénico, como descenso amigdalar,
impresion basilar, escoliosis idiopatica.

REALIZACION DE LA TESIS.

1.1. Obtencion de la casuistica.

Se obtienen 292 pacientes, facilitados por el Centre Médic de Ressonancia
Magnética de Barcelona (CMRMB), segtn el diagnostico de "Siringomielia"
que consta en sus archivos. Se cumplimenta en cada uno de ellos, con sus
correspondientes fichas, el cuestionario "Método Todos" de 14 parametros.

126



Introduccion

1.2. Introduccion de la informacion.

A los 292 pacientes afectos de Siringomielia se les aplica el "Método
Todos", con 14 cuestiones, seleccionando 231 pacientes afectos de
Siringomielia Idiopatica. De éstos. 58 pacientes afectos de Siringomielia
Idiopatica, de quienes se puede precisar, en la misma exploracion RM, la
situacion del cono medular.

De los 58 pacientes se descartan, en la mayoria de las tablas estadisticas, 3
casos por informacién insuficiente, quedando por lo general 55 pacientes
afectos de Siringomielia Idiopatica, en los que se visualiza el nivel del cono
medular. En éstos se les cumplimenta el cuestionario "Método Conados". de
35 parametros.

Del mismo Centre Médic de Ressonancia Magnetica de Bar-celona
(CMRMB), se toman 50 pacientes "Sin Siringomielia" con exploraciones
RM cervical y lumbar. Y se les cumplimenta el cuestionario "Método Sin
Siringomielia".

1.3. Elaboracion de la informacion.

Al aplicar los cuestionarios "Método Todos" y "Conados" a los 292
pacientes afectos de Siringomielia, se obtienen las matrices estadisticas
"292" (0 "Todos"), "231", "58" y "55" (o "Conados").

De la aplicacion del cuestionario "Sin Siringomielia" a los 50 pacientes no
afectos de Siringomielia, se obtiene la matriz estadistica "50 sin SM".

A la informacién contenida en las matrices: "292", "231", "58", "55" y "50
sin SM", se le aplica programas estadisticos por ordenador, que intentan
obtener resultados estableciendo relaciones estadisticas entre las diferentes
entidades de interés, para cubrir los objetivos propuestos.

1.4. Resultados y Discusion.

Los resultados estadisticos se recogen en el Capitulo "5. Resultados", que
son comentados y discutidos en el Capitulo "6. Discusion".

Las conclusiones extraidas se recogen en el capitulo "9. Conclusiones".
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1.5. Conclusiones.

Visto lo obtenido en "2. Fundamentos" (en los apartados: "Nota
Biohidromecénica" y en la "Nota biomecanica"), y ademas de lo obtenido en
el Capitulo "6. Discusion de los Resultados", se constatan las conclusiones de
los apartados anteriores: en forma de apartados: "9.1. Conclusiones de
Fundamentos", "9.2. Conclusiones estadisticas". Y de éstas, las Conclusiones
finales en el apartado "9.3. Conclusiones Generales", que se pueden extraer
para dar respuesta a los objetivos propuestos en "3. Objetivos". Todas las
Conclusiones quedan recogidas en el Capitulo "9. Conclusiones".

1.6. Tratamiento.

Segin lo comentado en "6. Discusion", se sugiere unas indicaciones y
posibles tratamientos, comentandose en el apartado "7. Tratamiento".

1.7. Bibliografia.

En este capitulo se recoge la Bibliografia utilizada en la tesis de forma
directa o referida en el apartado " 10.1. Bibliografia". En otro apartado, "10.2.
Bibliografia", se recoge toda la Bibliografia que, de alguna manera, se ha
recogido, aunque no se haya utilizado.

1.8. Apéndice.

Se recogen graficos e imagenes de interés.
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2. FUNDAMENTOS.

2.1. HISTORIA DE LA SIRINGOMIELIA.

La cavitacion de la médula espinal fue descrita, por primera vez, por Estienne
(1546) en su obra "La Disection du Corps Humain". Sin embargo, no fue hasta
1804 que Portal reconocid los fendmenos clinicos asociados a tales lesiones.
Brunner (1688) y Morgagni (1740) habian realizado descripciones de cavitaciones
medulares patologicas en un nifio y en un adulto, respectivamente. La utilizacion
del término Siringomielia, denotando la formacion de una cavidad en la médula
espinal, proviene de Charles P. Olliver d'Angers (1827).

Olliver, en su obra "Traité de la Moelle Epiniére et ses Maladies", describe,
como una anomalia del desarrollo, la dilatacion patoldgica del canal medular
central en continuidad con la cavidad del IV° ventriculo, a la que denomina
Siringomielia, que es una palabra formada por las raices griegas "syrinx" (flauta) y
"myelés" (médula). Es la primera vez que, en una publicacion, se utiliza el nombre
de Siringomielia.

Posteriormente, Stilling (1859) demostré que este canal medular central podia
persistir en la infancia e, incluso, durante la vida adulta de los vertebrados. Como
consecuencia de estos hallazgos, los estados de dilatacion patoldgica del canal
medular empezaron a denominarse hidromielia, mientras que el término
Siringomielia fue menos utilizado (Gull 1862; Vischow, Chiippel 1865).

La descripcion de diversos especimenes patoldgicos, con cavidades
medulares desconectadas del canal medular central y asociadas con mielitis
(Hallopeau 1870), tumores telanglectasicos y gliosis fue recogida por Simon,
quien en 1875, sugiri6 que el término Siringomielia deberia utilizarse para
denominar estas cavidades aisladas del canal central, dejando el nombre de
hldromielia para la dilatacion del propio canal central de la médula espinal.
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En los afios siguientes Leyden (1876) sugirid6 que ambas condiciones era
idénticas, lo que fue corroborado posteriormente por Kahler y Pick (1879).

Diversos autores (Gull. 1862; Clarke 1865; Johnson y Clarke 1868) habian
realizado descripciones de la sintomatologia asociada a la Siringomielia.

Pero no fue hasta 1882 que Schultze perfild6 la correlacion
clinicopatolégica entre los quistes medulares y la sintomatologia clinica,
especialmente con la disociacion termoalgésica de la sensibilidad.
Finalmente, Gowers (1886). en su obra "A Manual of Diseases of the
Nervous System”, caracteriza y describe completamente el cuadro clinico de
la Siringomielia. Otras descripciones clinicas notables fueron las de Baumler
(1887), Hoffman (1893) y Schlesinger (1902).

En 1888, Chiari apoyd las hipotesis unitarias de Siringomielia e
hldromielia y confirmé que en muchos casos, las cavidades siringomiélicas
estan conectadas con el canal medular central. La descripcion de Langhans
(1881) de un caso de Siringomielia asociada con deformidad cerebelosa, fue
seguida por las descripciones casi simultdneas, de Chiari (1891) y Arnold
(1894) quienes observaron el desplazamiento caudal del cerebelo y del
tronco cerebral hacia el canal vertebral en algunos pacientes, destacando su
asociacion con Siringomielia, mielosquisis y frecuentes anomalias Oseas de
la charnela y la columna cervical.

Otros autores demostraron la asociacion de estas anomalias con la espina
biflda. En 1907, Schwalbe y Gredig utilizan por primera vez el nombre de
malformacion de Arnold-Chiari para describir estas anomalias. En 1935,
Russell y Donald observaron la asociacion existente entre la hidromielia y la
malformacion de Chiari. Gardner y Goodall (1950) encontraron una tasa de
hidromielia del 76,5% en su serie de pacientes adultos con malformacion de
Chiari.
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Gardner y sus colaboradores, en una serie de trabajos realizados entre
1957 y 1967. estudiaron la etiopatogenia de esta enfermedad, obteniendo
como resultado la llamada teoria hidromecanica de la Siringomielia. Postula
que la dilatacion quistica de la médula espinal se origina en la vida
embrionaria como resultado de una hipertension del tubo neural. Esta es
debida a una obstruccion, parcial o completa, del agujero de Magendie;
conduciendo a la dilatacion del canal medular central o a la formaciéon de un
diverticulo (Chiippel 1865), el cual se origina a partir del canal central, en
continuidad con el transito del liquido espinal a través de IV® ventriculo.
Gardner en una serle de 74 casos de Siringomielia observo, que la
obstruccion del foramen de Magendie era mayoritariamente debida a una
malformacién de Chiari.

Diversos autores, revisaron la teoria de Gardner (Newton, 1962 y 1969;
Conway 1961 y 1967; Appleby et al., 1968), la cual encontrdé un soporte
historico en la descripcion de la dilatacion del canal medular central en nifios
con malformacién de Arnold-Chiari o sindrome de Dandy-Walker (Schwalbe
y Gredig, 1907; Ingraham y Scott, 1943; Russell, 1949; Benda, 1952) y de
dilataciones severas en adultos con una malformacion de Chiari tipo I
(Ogryzlo, 1942; Lichtenstein, 1943; Nestky, 1953; Appleby et al.. 1968;
Foster et al., 1969). En el transcurso de intervenciones quirirgicas, realizadas
en pacientes con Siringomielia, se observo que el foramen de Magendie
estaba generalmente ocluido (Gardner y Goodall, 1950; Wetzel y Davis,
1954). Mas recientemente, utilizando modelos experimentales en animales,
se ha visto que la hidrocefalia comunicante se asocia tanto con la dilatacion
del canal medular central como con cavitaciones de la médula necrotica
(McLaurin et al., 1954).

Por otra parte se sabe que en el hombre, la meningitis tuberculosa puede
dar lugar a la aparicion de Siringomielia clasica, tanto clinica como
anatomopatologicamente (Appleby et al. 1969), y que la descompresion
quirargica del borde posterior del foramen magnum y la apertura del
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agujero de Magendie condicionan una mejoria significativa de la clinica de la
Siringomielia (Chamberlain, 1939; Gustafson y Oldberg, 1940; Gardner y
Goodall 1950; Appleby et al., 1968). Newton (1969), basandose en esta
teoria patogenética utiliza el término "Siringomielia tipica" para describir
cavidades medulares que contienen liquido cefalorraquideo y el de
"Siringomlelia atipica" para otros quistes medulares, conteniendo un liquido
proteinaceo.

Mas recientemente, Williams (1970) recuso la teoria hidrodindmica de la
Siringomiella y describi6 la Siringomielia comunicante, con una condicion
en las que las vias liquorales comunican con el quiste, bien en su limite
superior o en el inferior, a nivel de la médula espinal; la fuerza distensora en
estos casos, se relaciona con el movimiento del liquido espinal y es
independiente de la fuerza del pulso arterial y por ende, de la pulsacion del
liquido cefalorraquideo (Gardner y Angel, 1958).

La teoria de Williams se relaciona con la distensién venosa en el canal
espinal y endocraneo, debida a maniobras de Valsalva habituales (p.ej. tos,
defecacion) y con la imposibilidad de expandir la presion a través del agujero
occipital, al existir una dificultad para la circulacion del liquido
cefalorraquideo (p.ej. malformacion de Chiari).

La forma no comunicante de hidromielia, es decir, la dilatacién quistica de
la médula espinal sin comunicacién con las vias liquorales espinales se ha
descrito normalmente como secundaria a otros procesos, como la paraplejia
aguda traumatica (Holmes, 1915; Cossa, 1943; Freeman, 1959; Jung, 1960;
Martin y Mauiy, 1964; Barnett et al., 1966; Rossier et al., 1968; Werner et al.,
1969; Nurick et al., 1970; Williams y Turner, 1971), la enfermedad de Pott o
los tumores medulares (Jonesco-Sisesti, 1929; Wyburn-Mason, 1943; Poser,
1956; Guidetti y Fortuna, 1967).

Actualmente Aboulker, basdndose en la hipotesis de Ball y Dayan.
propone un trasiego de liquido desde el espacio subaracnoideo hasta el
interior de la médula, a través de los espacios perivasculares de Virchow-
Robin, que estaria impulsado por un éstasis venoso espinal. Segun este
mecanismo, se originaria primero una zona edematosa que, posteriormente,
daria lugar a la formacion de la cavidad.
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Indudablemente, la incorporacion de las nuevas técnicas de estudio a la
patologia neuroldgica ha contribuido notablemente a un mayor conocimiento
de la Siringomielia y a raiz de la utilizaciéon de las nuevas técnicas de
neuroimagen y de nuevos modelos experimentales, se han ido modificando
las distintas concepciones fisiopatoldgicas de este proceso.

Se sabe, desde hace tiempo, que la Siringomlelia se puede asociar con
anomalias del esqueleto 6seo, entre las que la cifoescoliosis es, quizas, la mas
frecuente. Con el advenimiento de la Radiologia se observo que muchos
pacientes con malformacion de Chiari o con Siringomielia clasica tenian
alteraciones asociadas a nivel de las vértebras cervicales y de la union
craneovertebral (List, 1941; Garcin y Oeconomos, 1953).

Entre estas anomalias asociadas destacan la impresion y la coartacion
basilar, la agudizacion del angulo occipitovertebral y alteraciones del hueso
occipital, el atlas o el axis, como la occipitalizacion del atlas, la hipoplasia de
los coéndilos occipitales, la separacion de la apoéfisis odontoides, diversos
defectos de fusion y el sindrome de Klippel-Feil (1912), en el que se asocian
cuello corto, linea de implantacion del pelo baja y restricciones de los
movimientos del cuello debido a fusiones vertebrales cervicales. Sin
embargo, se han descrito muchos casos de Siringomielia sin alteraciones
radiologicas a nivel craneocervical (Ogryzlo, 1942; Gardner y Goodall, 1950;
Appleby et el., 1968).

El diagnéstico y la diferenciacion de lesiones quisticas medulares no se
consigui6 hasta la introduccion de los contrastes radioldgicos. Entre las
técnicas radioldgicas con contraste destacan la mielografia en posicion
supina (Baker, 1963) y la mielografia gaseosa en sedestacion (Gardner, 1965;
Conway, 1967).

Los estudios de los ventriculos y del espacio subaracnoideo espinal
realizados con la utilizacion de estos contrastes radioldgicos, mostraron una
morfologia medular dilatada o atrofica, segun los casos, asi como
modificaciones del calibre medular con los cambios posturales, el estado de
permeabilidad de los orificios de salida de IV® ventriculo y la frecuente
asociacion con malformaciéon de Amold-Chiari, hidrocefalia y cisterna
magna colapsada.
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Los isotopos radioactivos permitieron conocer mejor la dindmica liquoral.
Ellerston y Greitz (1969), en sus estudios realizados con
neumomieloquistografia combinada y con mieloquistografia isotopica,
demostraron la comunicacion de la cavidad siringomiélica con las vias
liquorales, siendo capaces de diferenciar las cavidades de los quistes no
comunicantes.

La Tomografia Axial Computerizada (TAC), ha permitido mejorar el
diagnostico de la Siringomielia, permitiendo la vision directa de la cavitacion
medular, especialmente cuando el estudio se realiza tras la inyeccion
intratecal de metrizamida, lo que se denomina mieloTAC.

Aunque la incorporacidon de la Resonancia Magnética Nuclear (RM) a la
practica médica es relativamente reciente, este método de diagnostico se ha
erigido, sin lugar a duda, en la principal exploracion para el estudio de esta
enfermedad y de las anomalias frecuentemente asociadas. Mediante el
examen con RM, se puede visualizar, 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 al estudio de esta
enfermedad, con la posibilidad de obtener unos datos morfoldgicos hasta
ahora dificilmente disponibles.
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2.2. DEFINICION DE LA SIRINGOMIELIA.

Para la mayoria de autores la presencia de una cavidad intramedular
se denomina genéricamente Siringomielia. Independientemente de su
etiologia. Aunque existe cierta confusion en la forma de denominar la
presencia de una cavidad intramedular. Asi, mientras algunos etiquetan
a esta entidad como Siringomielia, otros reservan este término para las
cavidades que no se originan a partir del canal ependimario, aunque
puedan comunicar con éste, identificando con hidromielia las cavidades
tapizadas por epéndlmo (Grenenfield 1963, citado por Gonzalez Alenda
1988). Otros autores engloban ambas entidades con el nombre de
siringohidromielia (Rodriguez R. 1986, citado por Gonzalez Alenda
1988).

A pesar de la dificultad para definirla, ya evidenciado en el trabajo
de J. Aboulker (1979), cuando comenta "La syringomy¢lie n'a pas
besoin d'étre définie" y seguidamente pasa a clasificarla "a priori" en
categorias patogeénicas.

La Siringomielia se puede definir como lo hace L. Zager (1990),
citando a Adams (1985). "es una enfermedad cronica degenerativa y
progresiva de la médula espinal caracterizada por una pérdida disociada
de la sensibilidad y amiotrofia braquial, con evidencia de cavitacion
centromedular".

De una forma descriptiva se puede decir que: "La Siringomielia es
una entidad patoldgica que se caracteriza por la existencia de una
cavitacion en el parénquima medular, ocupada por un liquido que la
rellena, y desde un punto de vista clinico se muestra por un cuadro de
afectacion centromedular progresivo".
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2.3. NOTA EMBRIOLOGICA.

Buena parte de los estudios e hipotesis sobre la etiopatogenia de las
enfermedades tienen como predmbulo unas referencias embrioldgicas, en las
que se inspiran. Para la constitucion de la supuesta etiopatogenia de la
Siringomielia idiopatica, Gardner, en su trabajo de "Hydrodynamic
mechanism of syringomyelia its relatioship to myelocele", hace referencia a
Leyden (1876): "Syringomyelia found is an adults is a rest of a congenital
hydromyelia... which cuts itself off from the central canal posteriorly".

Con referencia a la etiopatogenia de la Siringomielia idiopatica, se toma
como referencia embrioldgica un trabajo publicado por Roth (1976):
"Morfogenesis of the spinal canal, normal and estenotic", como base para
proseguir con el publicado por el mismo autor en 1981: "Idiopatic scoliosis
from the point of view of the neuroradiologist".

Un selectivo interés tiene el trabajo publicado en 1972 por M. Roth:
"Colision craneo-cervical en el crecimiento: otra explicacion de la
Malformacion de Arnold-Chiari y de la Impresion basilar", donde comenta:
"El analisis del desarrollo neuro-craneo-espinal sugiere un conflicto en el
crecimiento, como causa de la malformacion de Arnold-Chiari y de la
Impresion basilar. El curso ascendente y la elongacion de las raices cervi-
cales superiores asociados a la malformacion de Arnold-Chiari, refleja el
crecimiento anormal caudo-craneal de la columna cervical. Esto es lo
opuesto a la direccion normal craneo-caudal del crecimiento (donde se
incluye el cerebro), con descenso sesgado de las raices cervicales".

Este autor prosigue: "There is a simple morphological interrelation
between the growing spinal cord-nerve root complex and the vertebral
column, not unlike that between the growing brain and skull. During the
cranio-caudally directed growth, spurts of elongation of the vertebral column
may be too rapid for the slower growth rate of the spinal cord and the nerve
roots. The resulting disproportion of growth between spine and nervous
system is compensated for by adaptative scoliotic curvature of the otherwise
normally growing spine".
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En otras palabras. Roth comenta que "debido a la existencia de una normal
asincronia de crecimiento entre el neuroeje y el neurorraquis en condiciones
fisiologicas, de forma ocasional, esta asincronia puede excederse de los
pardmetros normales. El organismo, en estas circunstancias y para minimizar
las fuerzas generadas por esta tension, hace que el neurorraquis recorra el
camino mas largo entre dos puntos, la curvatura: la Escoliosis".

La Escoliosis idiopatica seria el intento del neurorraquis de compensar la
AACNN. Mientras que la Siringomiella Idiopética seria la expresion litica y
cavitaria del fracaso de la médula espinal, para aguantar, con una perfusion
tisular centromedular normal, la traccion por elongaciéon y estriccion del
neuroeje, debido a una asincronia patologica o desproporcionada en el
crecimiento, entre el neuroeje y el neurorraquis.
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2.4. CLASIFICACION DE LA SIRINGOMIELIA.

Seguidamente se describen las clasificaciones mas significativas, que se
han encontrado en la bibliografia, referidas a la Siringomielia:

2.4.1. Clasificacion de la Siringomielia, segun Barnett.
2.4.1.1. Siringomielia comunicante (siringo-hidromielia).

2.4.1.1.1. Con anomalias del desarrollo a nivel del foramen magnum
y fosa posterior.

2.4.1.1.2. Asociada a anomalias adquiridas de la base (aracnoiditis
basal, quistes y tumores de fosa posterior).

2.4.1.2. Siringomielia como secuela tardia de un traumatismo.
2.4.1.2.1. Con lesion medular severa.
2.4.1.2.2. Con lesidon moderada o leve.

2.4.1.3. Siringomielia como secuela de aracnoiditis circunscrita al canal
espinal.

2.4.1.4. Siringomielia asociada a tumores medulares.
2.4.1.4.1. Intramedulares.
2.4.1.4.2. Extramedulares.

2.4.1.5. Siringomielia idiopatica.

2.4.2. Clasificacion de la SM, segin Adams y Victor.

2.4.2.1. Siringomielia con obstruccion del foramen magnum 'y
dilatacion del canal central.

2.4.2.1.1. Con malformacion de Chiari tipo I.

2.4.2.1.2. Con otras lesiones obstructivas del foramen magnum.
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2.4.2.2. Siringomielia sin obstruccién del foramen magnum (forma
idiopatica).

2.4.2.3. Siringomielia asociada a otras lesiones medulares.
2.4.1.3.1. Tumores medulares.
2.4.1.3.2. Mielopatia traumatica.
2.4.1.3.3. Aracnoiditis y paquimeningitis espinal.

2.4.2.4. Hidromielia pura con o sin hidrocefalia.

2.4.3. Clasificaclon segun Aboulker

2.4.3.1. Siringomielia foraminal, con bloqueo a nivel del foramen
magnum.

2.4.3.2. Siringomielia no foraminal, sin bloqueo a nivel del foramen
magnum.

2.4.4. Claslficacion segun Marés
2.4.4.1. Siringomielia foraminal.
2.4.4.1.1. Con Malformacion de Arnold-Chiari.
2.4.4.1.2. Con otras lesiones obstructivas del foramen magnum
2.4.4.2. Siringomielia sintomatica.
2.4.4.2.1. Siringomielia postraumatica.
2.4.4.2.2. Siringomielia postaracnoiditis.
2.4.4.2.3. Siringomielia tumoral.

2.4.4.3. Siringomielia idiopatica.
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2.4.5.Clasificacion de la Siringomielia en esta tesis.

2.4.5.1. Clasificacion de la SM en cuanto a Etiologia:
2.4.5.1.1. Siringomielia secundaria:
2.4.5.1.1.1.  Tumoral.
2.4.5.1.1.2.  Traumatica o Mielopatia cervico-artrosica.
2.4.5.1.1.3.  Accidente vascular medular.
24.5.1.14. Infecciosa.
2.4.5.1.1.5.  Aracnoiditis.
24.5.1.1.6.  Con mielomeningocele.
2.4.5.1.1.7. Postquirargica.
2.4.5.1.2. Siringomielia Idiopatica.

24.5.1.1. La Siringomielia secundaria, cuya causa es conocida,
ponderable y con clara relacion causa efecto; no existiendo, en parte, alguna
duda en su etiopatogenia. Por lo que se excluyen en ésta: 2.4.1.1.1.. 2.4.1.1.2..
la Siringomielia de Barnett y la Siringomielia foraminal. E identificandose,
incluyéndolas en este apartado, la Siringomielia sintomatica de Marés y la
Siringomielia por traumatismo, aracnoiditis y la asociada a tumores
medulares de Barnett. Otras que incluimos en este apartado son las
Siringomielias de los meningoceles y disrafias, consecuencia a un
mecanismo de traccion evidente.

2.4.5.1.2. Siringomielia idiopatica. Se incluye aqui, toda aquella
Siringomielia que existe duda en cualquier parte de su explicacion
etiopatogénica, quedando incluidas las comunicantes y las Siringomielias
foraminales (que van acompafiadas de malformaciones) de Barnett y de
Marés respectivamente. De hecho algunos autores a pesar de que la
diferencian de la Idiopatica en el esquema, la incluyen en el desarrollo de la
explicacion (Marés). O bien no dan una explicacion definitiva a la génesis y
relacion de la malformacion y la Siringomielia (Barnett).
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También quedan incluidas como Siringomielia Idiopética. las
Siringomielias contempladas en la clasificacion de Adams y Victor en los
apartados: 2.4.2.1.1, 2.4.2.1.2, 2.4.2.2. (Siringomielia con obstruccion del
foramen magnum, dilatacion del canal central con malformacién de Arnold-
Chiari tipo I, Siringomielia sin obstruccion del foramen magnum -forma
idiopatica-), y la 2.4.2.4. (Hidromielia pura con o sin hidrocefalia), puesto
que ninguna de ellas presenta una clara explicacion a la formacion de la
cavidad siringomiélica.

2.4.5.2. Clasificacion de la SM. en cuanto a su Morfologia:

Segun la relacion con los espacios subaracnoideos o el conducto del
epéndimo:

2.4.5.2.1. Siringomielia no comunicante.
2.4.5.2.2. Siringomielia comunicante.

2.4.5.2.3. Hidromielia.
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2.5. PREVALENCIA DE LA SIRINGOMIELIA.

La prevalencia de la enfermedad oscila, segun distintos autores, entre el
4,3 x 1/100.000 habitantes y el 10,1 x 1/100.000 habitantes. En una ciudad
anglosajona, la prevalencia de la Siringomielia, segin Brewis (1966), es de
8,4 por 100.000 habitantes. En la provincia de Padua, la incidencia es de
4,3/100.000 habitantes y para Gudmundsson (1968) en Islandia es de
10,1/100.000 habitantes.

Schergna (1985), destaca la existencia de un predominio de la incidencia
anual de Siringomielia en las areas rurales de baja densidad demografica
(0,42 /100.000 habitantes), frente a las urbanas de alta densidad demografica
(0,11/100.000 habitantes), apuntando la posibilidad de una influencia de los
factores ambientales o profesionales.

Puede existir un cierto caracter familiar, como lo encuentra Francisco
Coria (1983) en 17 miembros de tres generaciones de una familia en los que
se evidencian malformaciones craneo-cervicales de forma autosémica
dominante. Expresandose en forma de: malformaciones oOseas (displasia
occipital y suboccipital) de caracter malformativo primario: descenso de las
amigdalas cerebelosas como fendémeno secundario a una estenosis de la fosa
posterior, con displasia occipital y la siringomielia como una posible
complicacion debido al compromiso en el flujo del LCR cuando se presenta.

Barraquer Ferré y Gispert Cruz (1936), describen trece pacientes
siringomielicos pertenecientes a dos generaciones de una misma familia.

Barré y Reys (1924), aportan dos hermanos afectos de Siringomielia.

Bentley (1975), comunica varios casos pertenecientes a dos familias,
considerando las incidencias familiares y genéticas.
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Schmahl W. (1984) ha descrito la asociacion de hidrocefalia, siringomielia
y disgenesia en los perros Lhasa-apso.

Busis A. y cols. (1985) sugiere una herencia dominante al observar la
madre de uno de los casos, que podia tener una Siringomielia como la hija.
También cita algunos casos bien documentados de Siringomielia cervical con
parentesco, Caraceni T. (1977), Gimenez-Roldan S. (1978), JeffersonTO
(1982), Barré JA (1924), Van Bogaert L.(1934), WUd H. (1964). Con
caracter dominante para Gimenez-Roldan S. (1978) y con caracter recesivo
para Bentley SJ. (1975), Caraceni T. (1977), Barré JA. (1924), Van Bogaert
L. (1934).

Para Busis A. y cols. (1985), la Siringomielia puede ser el resultado de
anormalidades en genes, que influyen directamente en el desarrollo de la
médula espinal, citando a Chatel M. (1979). Con técnicas de genética
molecular, se han identificado los genes potencialmente responsables, segun
Roses AD. (1983).

El lugar genético para la distrofia miotonica corresponde al cromosoma 19,
segin Roses AD. (1983), Harper PS. (1972), Whitehead AS. (1982), Busis y
Hochberg (1985).

La Siringomielia y la distrofia miotdnica se presentaron simultdneamente
en dos familias, citando a Weingarten K. (1958), Avenarius HJ. (1968),
Kuhn E. (1982), considerando estos autores que los genes son los que
enlazan a estos pacientes entre ellos y posiblemente a sus enfermedades.
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2.6. CLINICA DE LA SIRINGOMIELIA.

La edad media del inicio de los sintomas suele acontecer entre la segunda
y la tercera década de la vida; el tiempo de evolucion medio, en el momento
de estudiar la enfermedad, es de 7-8 afnos. No hay un predominio en ninguno
de los sexos.

Clinicamente, la Siringomielia se caracteriza por la aparicion de un
sindrome periependimario, en el que cabe distinguir; los sintomas sensitivos
espinotalamicos, los sintomas de asta anterior y los sintomas piramidales
infralesionales.

La sintomatologia inicial varia segun los autores, mencionandose:
alteraciones sensitivas como disestesias, anomalias propioceptivas, algias,
anestesia dolorosa, debilidad distal. Menos frecuentemente, dificultad a la
marcha, ataxia, vértigo, oscilopsia, escoliosis, fasciculaciones, diplopia,
alteraciones de la sudoracion, estridor, pardlisis de las cuerdas vocales e
incontinencia urinaria.

Las alteraciones disociativas de la sensibilidad de la Siringomielia deben
investigarse cuidadosamente pues, en fases precoces, el paciente puede
desconocerlas y no siempre estdn al mismo nivel que las atrofias nucleares y
los trastornos troficos vegetativos. Con frecuencia, el primer signo de la
enfermedad es la abolicion selectiva del dolor y la temperatura, la llamada
disociacion termoalgésica de la sensibilidad, que precede a las quemaduras
indoloras, heridas y fracturas espontaneas consecutivas a la alteracion
funcional. Estos trastornos sensitivos caracteristicos se corresponden con el
nivel lesional medular, y se originan por la interrupcion de las fibras
comisurales, que transmiten la sensibilidad térmica y algésica y se cruzan a
nivel medular.

Lo que mas caracteriza a la Siringomielia es la anestesia termoalgésica,
que se presenta con una frecuencia de cerca del 95% (Schlesinger 1981,
Logue 1981, Gimeno 1973), afectando especialmente las extremidades
superiores y cabeza. La afectacion motora, que se acerca al 90% de los casos,
lo hace en forma de debilidad, atrofia, hipotonia y arreflexia
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en las extremidades superiores. Algo mas de la mitad de los pacientes
presentan paraparesia espastica y piramidalismo en las extremidades
inferiores. Otras manifestaciones son menos frecuentes, como la alteracion
de la sensibilidad profunda, segtn autores entre el 20-73%, y la alteracion de
la sensibilidad artrocinética, que se asocia a la alteracion de la sensibilidad
cutanea local.

Es significativo que los dolores en la Siringomielia se localicen mas
frecuentemente a nivel de la region cervical, en la uniéon craneocervical,
pudiéndose desencadenar, espontdneamente o con estimulos, como
movilizaciones de la cabeza, cuello o extremidades superiores. Hay autores,
que relacionan estas algias con lesiones de las astas posteriores de la médula,
en la region cervical (Mouren, 1964; Remillard, 1985; Séze, 1964; Garcin,
1937).

Una Siringomielia incipiente puede confundirse con trastornos discales
cervicales, con neuritis u otros cuadros algicos a este nivel, cuando el
proceso clinico se inicia, con la aparicion de dolores locales que pueden ser
muy intensos. En determinados casos, esta hiperpatia puede aparecer como el
sintoma principal de la enfermedad siringomiélica.

Las consideraciones derivadas del conocimiento anatomo-patologico del
proceso siringomiélico permiten interpretar el modo de aparicion de los
sintomas, su topografia y su evolucion cronoldgica.

Las lesiones iniciales del proceso, al asentar en la sustancia gris
periependimaria, explican que el comienzo del proceso ocurra con trastornos
de la sensibilidad limitados al dominio de las fibras cortas, cuya decusacion
es retroependimaria y que son precisamente las conductoras de los estimulos
del calor y el dolor.

En contraste con ellos, las fibras radiculares medianas, que transmiten la
sensibilidad téctil, se afectan parcialmente, dado lo complejo y variado de su
curso anatomico, quedando en consecuencia respetada la sensibilidad tactil o
alternandose muy poco.
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Lo mismo ocurre en la sensibilidad profunda aferente por las fibras
radiculares largas, que comunmente son respetadas. Por lo tanto, el trastorno
sensitivo caracteristico de la enfermedad es una anestesia incompleta,
disociada de la tactil y la profunda, que se limita a la temperatura y al dolor
(termoanalgesia), hecho también conocido por antonomasia con el nombre de
disociacién siringomiélica de la sensibilidad que si bien, es cierto, que no es
patognomonico del proceso, si es muy tipica de €l.

La extension progresiva a las astas anteriores provoca la aparicion de un
sindrome parético de la neurona motora periférica, caracterizado por paralisis
amiotroficas de disposicion segmentaria radicular. La destruccion del tractus
intermedius lateralis motiva la aparicion de los conocidos trastornos troficos
siringomiélicos de origen neurovegetativo. Estos sintomas tienen su maxima
intensidad, o se localizan estrictamente en los miembros superiores, en
relacion con el asiento preferente del proceso, en la médula cervical.

La cavidad siringomiélica se extiende preferentemente por la médula
cervical hasta la mitad de la médula dorsal. Con cierta frecuencia, la cavidad
alcanza el tronco cerebral, apareciendo lo que se denomina siringobulbia y
mas raramente, la cavidad siringomiélica se extiende hacia la médula lumbar
y el epicono. En casos en que se observan trastornos ligeros de disociacion
sensitiva en las extremidades inferiores, éstos suelen deberse a lesion
funicular, la cual tiene lugar por la afectacion del tracto espinotaldmico
contralateral a nivel lesional. Los sintomas funiculares, asi como los de los
fasciculos piramidales y los cordones posteriores, son menos constantes que
los sintomas de sustancia gris lateral y de fibras comisurales.

Aunque la Siringomielia suele originarse en la sustancia gris de la
comisura posterior, al evolucionar puede también interesar la sustancia
blanca, el haz piramidal y también los cordones posteriores, produciendo,
respectivamente, en los miembros inferiores, signos de espasticidad o
alteraciones atdxicas y de la sensibilidad profunda.

Desde el punto de vista topografico, existen diferencias regionales,
dependiendo que las lesiones predominen o asienten exclusivamente en la
médula cervical (localizacién tipica por su mayor frecuencia) o en la médula
lumbosacra. Cuando alcanzan el bulbo, aparece el cuadro caracteristico de la
siringobulbia.
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Sintomatologia.

Los sintomas de la Siringomielia se pueden agrupar en los siguientes
puntos:

Alteraciones de la sensibilidad.
Trastornos motores.
Alteraciones troficas y vasomotoras.

Trastornos genitales y de los esfinteres.

Alteraciones de la sensibilidad.

En la fase de comienzo se manifiestan por fendémenos irritativos, en forma
de parestesias y, no tan a menudo, de dolores neuralgiformes; a estos
trastornos subjetivos de la sensibilidad siguen los objetivos, en forma de
paralisis sensitivas, es decir, anestesias frente al dolor y al calor. Estas
anestesias adoptan el tipo radicular y aparecen especialmente en los
miembros superiores en "forma suspendida", o sea limitadas a las metdmeras
correspondientes, con indemnidad de las restantes. Las sensibilidades tactil y
profunda estan conservadas, con lo cual el sindrome sensitivo se traduce por
la conocida disociacion siringomielica de la sensibilidad, o sea, limitada a la
abolicion de las sensaciones dolorosas y térmicas. Sin embargo, a medida
que el proceso avanza, se interesan las restantes sensibilidades y se origina
una discreta anestesia tactil, y profunda al diapason. Estas tltimas formas de
sensibilidad se afectan de modo inconstante y por lo comtn incompleto.

El trastorno sensitivo, puede interesar, ademas la sensibilidad visceral.

Entre los trastornos vegetativos, es frecuente la aparicion de un sindrome
de Horner. Las glandulas sudoriparas de la cabeza y la cara, incluyendo la
parte correspondiente del cuello, reciben su inervacion por intermedio del
ganglio estrellado y del simpdtico cervical, a partir de los tres segmentos
toracicos superiores, por lo que en la Siringomielia pueden hallarse
alteraciones de la sudoracién, en las reglones mencionadas, pudiendo ser
tanto anhidrosis como hiperhidrosis.
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Trastornos motores.

Adoptan primero un tipo radicular periférico y luego una expresion
piramidal. Los primeros consisten en paralisis de los pequefios musculos de
las manos y de los antebrazos, de forma asimétrica en su comienzo; las
paralisis tienden a hacerse bilaterales. Cuando se afectan los pequefios
musculos de la mano, inervados por el cubital, aparece la actitud paralitica,
conocida por mano en "garra". Si se atrofian los inervados por el mediano, se
presenta la mano de "simio". Cuando la paralisis interesa a los musculos
flexores del antebrazo y los pequefios de la mano, se observa la mano de
predicador, por predominio de los extensores. Con menor frecuencia, la
pardlisis puede comenzar en los musculos del cinturén escapular,
apareciendo entonces la escapula alada.

La Siringomielia de la region lumbosacra se manifiesta por paralisis
atréfica de los musculos de la region anteroexterna de la pierna, con pie en
posicion equinobara. Si la atrofia asiente en los musculos gemelos y en los
interdseos se presenta el pie calcaneo.

Cuando el proceso siringomiélico alcanza los cordones laterales y
posteriores, sobrevienen signos de piramidalismo en la region subyacente,
que se traducen por paraplejia espdstica, con exaltacion de los reflejos
profundos y signo de Babinski; la lesion cordonal posterior se manifiesta por
fenémenos de ataxia y trastornos de la sensibilidad profunda.

Trastornos vasomotores y troficos.

Relacionados con la alteracion de la columna intermedio-lateral simpatica
de la médula, son muy caracteristicos y poseen gran valor diagnostico. Se
localizan preferentemente en las manos y, en los casos menos frecuentes de
Siringomielia lumbosacra, suelen producirse en los pies.

Las manos aparecen con la piel lisa y brillante (glossy skin), frias y de
coloracion ciandtica, a veces secas al tacto, pero con mayor frecuencia
himedas y edematosas, constituyendo la llamada mano suculenta de
Marinesco. Las ufias se tornan fragiles y estriadas, aparecen engrosadas de
color parduzco, se encorvan y, finalmente, pueden desprenderse.

149



Fundamentos

Estos disturbios tréficos pueden provocar la hipertrofia completa del
segmento terminal de una extremidad, mano o pie, constituyendo las
denominadas macrosomias parciales. La piel de las manos y de los dedos se
endurece y agrieta, presentandose ulceraciones troficas e infecciones
(panadizos) en los dedos, cuya curacion es prolongada y dificil, y que puede
terminar con amputacion espontanea e indolora de algunas falanges.

A parte de la indole distrofica, fundamentalmente neurdgena, de estos
trastornos, se ha de considerar la posible génesis de ellos al factor traumatico,
al que estdn especialmente expuestos estos pacientes, que no perciben
sensaciones dolorosas ni térmicas. En la Siringomielia lumbosacra, es
frecuente el mal perforante plantar, especialmente en el dedo gordo, cuya
superficie dsea llega a afectarse.

En los huesos correspondientes a la zona medular afectada, no es rara la
formacion de quistes y atrofias dseas, que llegan a la osteolisis. Esto acarrea
fragilidad de dichos huesos y tendencia a las fracturas espontaneas de las
cuales, en ocasiones, el enfermo tarda en darse cuenta, dada la falta de dolor
con que evolucionan. En el raquis, es frecuente observar una notable
cifoescoliosis. Las articulaciones experimentan con frecuencia trastornos
tréficos importantes del tipo de la artropatia neurodistrofica de Charcot. Esta
artropatia se caracteriza por hinchazén indolora con gran deformidad de la
articulacion, que contrasta con lo reducido de la incapacidad funcional.

En relacion con la destruccion del centro cilioespinal a nivel del ultimo
segmento cervical y del primero y segundo dorsal, puede presentarse en el
ojo el sindrome de Bernard-Horner, o sea miosis, enoftalmia y disminucion
de la abertura palpebral con heterocromia del iris.
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Trastornos genitales y de los esfinteres.

Los primeros se traducen por pérdida de la libido, con ereccion
conservada o abolida. Las alteraciones de los esfinteres son inconstantes y de
aparicion tardia. El disturbio de la sensibilidad vesical se acompana de la
falta de percepcion, de la replecion del 6rgano. Lo cual acarrea su progresiva
dilatacion. Es frecuente el estrefiimiento, y raramente aparece la
incontinencia de heces; cuando lo hace supone un grave signo del periodo
final.

Formas clinicas derivadas de la localizacion.
Siringobulbia.

La localizacion bulbar de la Siringomielia puede presentarse como
manifestacion aislada, pero mas frecuentemente se asocia a lesiones
medulares. Su comienzo aparente puede ser brusco e incluso apopleptiforme,
en contraste con la forma de comienzo mas insidiosa, propia de la
Siringomielia cervical. El limite superior no acostumbra a rebasar la mitad
inferior de la protuberancia, las porciones de la sustancia gris mas afectadas
en el bulbo corresponden a los ultimos pares craneales, es decir, del quinto al
doceavo par craneal.

Los trastornos sensoriales mds frecuentes son los vértigos por la
afectacion de la parte vestibular del octavo par, afectacion del quinto par
craneal en su porcidn sensitiva; son casi constantes, estando, en cambio, casi
siempre respetada la porcidn motora. Estas tlltimas alteraciones sensitivas se
traducen por fendmenos irritativos y de déficit. Los primeros se presentan en
forma de neuralgias faciales, y los segundos se presentan por anestesias
disociadas (termoanalgesia). El reflejo corneal se debilita o desaparece pero
los trastornos neuroparaliticos de la cornea son excepcionales. En la mucosa
bucal se aprecian zonas de anestesia, siendo la porcidon posterior mas
proxima a la faringe la més precozmente afectada.

Los trastornos laringeos se traducen por disminucion de la excitabilidad
refleja, causa frecuente de atragantamiento. Los disturbios motores se
expresan por paralisis unilateral del recurrente, frecuentemente asociada a la
paralisis velopalatina y de la faringe del mismo lado. Todo ello se acompana
de disturbios de la fonacion y de la deglucion.
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Las lesiones del nticleo del décimo par se caracterizan por disturbios del
ritmo cardiaco (taquicardia, bradicardia e incluso sincopes graves). La
afectacion del nervio optico puede presentarse en forma de atrofia, que no
depende directamente de la siringobulbia, sino que obedece a enfermedades o
alteraciones asociadas como hidrocefalia o tumor. Lo mas caracteristico son
las oftalmoparesias y el nistagmus. Las primeras obedecen a paralisis del
recto externo, siendo excepcionales las demads, y el nistagmo es corriente y
de caracter variable, segtn la localizacion de la lesion. Es de tipo rotatorio en
las lesiones bulbares, horizontal cuando asienta en la region
bulboprotuberancial, y vertical cuando reside por encima de esta linea.

Forma cervical.

Representa la localizacion mas tipica, y que ha sido descrita anteriormente.
Origina zonas radiculares de anestesia en los miembros superiores,
acompaiadas de amiotrofia distal, que interesan los pequefios musculos de la
mano, lo que ofrece las conocidas deformaciones de mano en "garra" o mano
"simiesca". Los reflejos profundos tienden a abolirse en el miembro superior,
mientras que en las extremidades inferiores y abdominales estan aumentados.
Los trastornos troficos (quiromegalia, ulceras datonas, anquilosis) son
asimismo frecuentes, predominando en la parte distal de los dedos.

Forma lumbosacra.

Los trastornos sensitivos y las atrofias musculares se localizan en los
miembros inferiores, coexistiendo frecuentemente trastornos esfinterianos.
Las alteraciones tréficas mas importantes que se pueden encontrar son las
escoliosis de la region lumbar, artropatias de la rodilla o del tobillo, pie
zambo siringomiélico y, a menudo, mal perforante plantar. En la forma sacra,
el reflejo aquileo esta abolido y el rotuliano conservado, mientras que ocurre
lo inverso cuando el proceso asienta en las primeras metdmeras lumbares.
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2.7. DIAGNOSTICO DE LA SIRINGOMIELIA.

Ademas de los datos clinicos que se puedan obtener de la exploracion
neuroldgica, que orientan hacia la naturaleza y la localizaciéon de la lesion,
disponemos de una serie de técnicas instrumentales que permiten realizar un
diagnostico diferencial con otras patologias y pueden ocasionar un sindrome
clinico parecido, como es el caso de algunos tumores centromedulares.

La técnicas complementarias de diagnostico han estado basadas en
estudios radioldgicos, entre los que se encuentran la radiologia simple de
craneo y la de columna vertebral, las distintas técnicas radiologicas basadas
en la utilizacién de diferentes medios de contraste radioldgico, los estudios
radioscOpicos y mds recientemente, la Tomografia Axial Computerizada o
TAC. Ademas de los estudios radioldgicos, en la actualidad disponemos de
otros medios de diagnostico, como la Resonancia Magnética Nuclear o RM,
los estudios sonograficos y los estudios -electrofisiologicos, que han
proporcionado un conocimiento mas profundo de la enfermedad al permitir
conocer, con una gran exactitud, la anatomia lesional y sus repercusiones
sobre la fisiologia normal del Sistema Nervioso.

Las aportaciones mas importantes de la radiologia simple radican en el
hecho del descubrimiento de las diferentes anomalias Oseas asociadas a la
Siringomielia, especialmente de las alteraciones del craneo, la charnela
occipitocervical y la columna cervical. Otros signos radiologicos que
podemos observar son la acentuacion de la lordosis cervical y el aumento del
diametro anteroposterior del canal raquideo. Los cuerpos vertebrales
muestran un estrechamiento anteroposterior y son relativamente altos.

Dentro de las técnicas radioldgicas con medios de contraste, tenemos la
mielografia. Esta prueba fue ya utilizada por List en 1941 para el estudio de
la malformacion de Arnold-Chiari. List observé que la columna de contraste
yodado se detenia a nivel de la regién cervical, formando un defecto de
depleccion concavo. Con frecuencia en la mielografia, la médula espinal se
presenta normal o algo atrofica, cuando las alteraciones son microscopicas.
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Si hay quistes macroscopicos, es caracteristico que las imagenes
mielogréficas semejen un tumor intramedular. La médula puede exhibir un
ensanchamiento fusiforme o uniforme, por lo que en las proyecciones
frontales y laterales su diametro es mayor de lo normal. La médula espinal
puede llenar el saco aracnoideo en muchos segmentos y obliterar casi por
completo el espacio subaracnoideo. El material radio-opaco se distribuye en
trazos angostos en la circunferencia del espacio subaracnoideo, debiéndose
descartar la inyeccion subdural del medio de contraste.

En algunos casos pueden aparecer acumulaciones quisticas de liquido,
factibles de presentarse en una superficie de la médula espinal y sobresalir
mas alld dentro del espacio subaracnoideo. En estos casos, la deformidad
mielogréflca recuerda a la relacionada con un tumor intradural extramedular.

Una técnica que mejoro los resultados obtenidos fue la realizacion de la
mielografia, utilizando aire como medio de contraste; la denominada
neumomielografia. Utilizando esta técnica. Marks, Livingstone (1950) y algo
mas tarde Murtagh, Chamberlain, Scott y Wycis (1965) destacaron la
dilatacion de la médula espinal cervical en la Siringomielia.

En 1956. Pendergrass, Schaefle y Hodes describieron la atrofia medular
asociada a la Sirlngomielia y en 1958, Grenwald, Hughes y Gardner
comunicaron la asociacion de la dilatacion medular cervical con la atrofia de
la médula dorsal. En 1959, Kleferberg y Saltzmann describen los hallazgos
neumomielo-graficos en una serle de 29 pacientes con Siringomielia.

Estos autores observaron una dilatacion de la médula espinal en los
segmentos cervicales y dorsales superiores, mientras que la atrofia quedaba
preferentemente limitada a la médula dorsal. Siempre que estaban presentes
al mismo tiempo la dilatacion y la atrofia, las porciones dilatadas se
encontraban constantemente situadas por encima de los segmentos atroficos,
siendo este dato de utilidad en el diagnostico diferencial con los tumores
intramedulares. La médula tiende a situarse en la posicion mas cercana a la
concavidad de los arcos que forman las escoliosis y las lordosis. que
normalmente se asocian a esta enfermedad.
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En 1966, Westberg sugirid la utilizacion de la neumomielografia para el
diagnostico diferencial entre el quiste y tumor solido, y también el empleo de
esta informacion para proceder a la puncion del quiste en dectubito dorsal
bajo control radioscdpico. Inclinando la mesa durante la neumomielografia,
se puede detectar un cambio de forma en el quiste, pero no en los tumores
solidos. Los quistes flacidos son propensos a cambiar de manera mas
llamativa que otros y Westberg (1966), los divide en flacidos, distendidos y
semifluctuantes.

Cuando la lesion no cambia de forma, como en los quistes distendidos, es
imposible saber si la lesidn es quistica o sdlida, pero en los quistes
semifluctuantes es muy probable tener la seguridad de que se trata de una
cavidad quistica; al puncionar el quiste se puede introducir un material de
contraste, o bien inyectar un isétopo como la seroalbimina humana yodada.
En ambos casos, se logra, asi, una idea de la forma y el tamafio de la cavidad
quistica. Después de instilar el isdtopo, se hacen controles seriados, que
permiten observar el comportamiento dindmico del liquido dentro del quiste.
Asi, en los quistes flacidos, se observa que hay un intercambio rapido de su
contenido con el liquido cefalorraquideo; en cambio, los quistes
semifluctuantes retienen el isétopo y, por tanto, no son comunicantes.

La aparicion relativamente rapida del is6topo en las cisternas
intracraneales sugiere una comunicacion directa con el IV ventriculo.

Di Chiro demostr6 que las particulas del trazador isotdpico, inyectadas en
el ventriculo lateral derecho, se dirigian hacia los espacios subaracnoideos
espinales, en direccion craneo-caudal, con mayor rapidez que hacia la
convexidad craneal.

Otros autores han demostrado que, a nivel espinal, se produce una
reabsorcion suplementaria del liquido cefalorraquideo en las vainas de las
raices nerviosas del sujeto normal, mecanismo que puede ser muy importante
en circunstancias patologicas.

Mas adelante, se utilizo el estudio mediante la administracion de isdtopos
por via lumbar, cisternografia isotdpica, que permitid observar un
enlentecimiento del movimiento ascendente del trazador, con signos de
estancamiento y retraso en la reabsorcion cefélica.
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Aunque la cisternografia isotdpica fue incorporada al protocolo de estudio
de la enfermedad siringomiélica, considerandosela como la principal
exploracién dindmica, en la actualidad practicamente no se utiliza, dado el
elevado poder de resolucion de las nuevas técnicas de diagndstico por la
imagen en Neurologia.

Los estudios angiograficos son de escaso interés para el estudio de la
Siringomielia. En algunos casos, se puede evidenciar un descenso de las
amigdalas cerebelosas, gracias al curso que toman las ramas de la arteria
cerebelosa posteroinferior. Estas técnicas no se han utilizado habitualmente
para este fin.

Dentro de los estudios electrofisioldgicos, diversos autores han utilizado la
electromiografia de aguja para el diagnostico de los pacientes siringomiélicos.
Con esta técnica aparecen anomalias en el 75% de los casos, consistiendo
éstas, por lo general, en potenciales de fibrilacion, patrones pobres al
esfuerzo y potenciales de unidad motora de aspecto neurdégeno en la
musculatura dependiente de las raices C5-D1, especialmente en Ia
musculatura intrinseca de la mano.

En casos de Siringomielia post-traumatica, el criterio diagndstico mas
fiable es la pérdida del niimero de unidades motoras, con un aumento en la
amplitud y la duracion de la unidad motora. Otro dato destacable, y que tiene
valor en el seguimiento del paciente, es la prolongacién de onda de latencia F.

Los potenciales evocados, somatosensoriales o somatoestésicos, suelen ser
normales en presencia de la anestesia termoalgésica, hallandose alterados
cuando estan implicadas las vias de la sensibilidad propioceptiva. Estas
anomalias consisten en la reduccién de la amplitud o la ausencia de los
potenciales evocados cervicales y un tiempo de conduccion central anormal,
siendo este ultimo dato de especial interés para el diagnostico diferencial,
con las enfermedades del nervio periférico y las radiculopatias cervicales, en
las que el tiempo de conduccion central es normal.

Con la termografia se puede observar una asimetria de las isotermas en los
pacientes con Siringomielia.
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En los ultimos 10 afos, las técnicas sonograficas se han ido incorporando
al arsenal diagnostico en Neurologia, siendo destacable la utilizacion de la
ecografia peroperatoria en Neurocirugia. La ecografia practicada durante la
intervencion quirurgica permite realizar un exdmen morfoldgico de la médula
espinal, diferenciando las cavidades puramente quisticas de las cavidades
asociadas a un tumor, lo que facilita la delimitacion de la extension de estas
lesiones y permite dirigir la biopsia y/o la puncién drenaje. De igual modo,
esta técnica resulta un comodo método de control postoperatorio. Al permitir
detectar las recidivas u otras complicaciones postoperatorias, aprovechando
para ello la ventana 6sea "ecografica" dejada al practicar la laminectomia.

El advenimiento de la TAC, dentro de las técnicas de diagnostico por la
imagen, supuso en su momento un gran adelanto, pues facilitaba el estudio
de las estructuras del Sistema Nervioso Central, tanto a nivel de la fosa
posterior como del canal raquideo, de forma atraumatica. Conforme han ido
mejorando los aparatos, se ha conseguido una mayor definicion de las
imagenes, permitiendo la visualizacion directa de las lesiones y sus
relaciones con las estructuras anatomicas adyacentes. Esta calidad de las
imagenes se ve incrementada cuando se administra un medio de contraste,
como la metrizamida, por via intratecal, lo que permite observar el
comportamiento del mismo y aporta una informacidon bdsica sobre la
dindmica liquoral. Esta técnica ha sido denominada mieloTAC.

Di Chiro fue uno de los primeros investigadores en utilizar la TAC para el
estudio de la Siringomielia. Este autor describio la presencia de una
hipointensidad centromedular en algunos de los pacientes sometidos al
estudio. Con esta técnica, el examen de la fosa posterior y de la porcion
superior del canal cervical permite descubrir la presencia de otras
alteraciones asociadas, como la malformacion de Arnold-Chiari, la impresion
basilar o las malformaciones vertebrales. Con el empleo de la metrizamida
intratecal se observa una difusion del contraste dentro del parénquima y con
el transcurso del tiempo, su confluencia hacia el interior de la cavidad. De
esta forma se aumenta la potencia de la técnica para detectar la presencia de
cavidades en el seno de la médula espinal. La TAC permite medir el
diametro medular a diversos niveles, objetivando, de esta forma, la existencia
de engrasamientos o atrofias medulares.
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Son numerosas las revisiones publicadas sobre la utilizacion de la TAC en
el diagnostico de la Siringomielia. Entre los hallazgos mas frecuentes
reportados por los distintos autores, destacan la presencia de una
hipointensidad intramedular (80-100%), la atrofia medular (40-45%), la
médula espinal de calibre normal (18-45%) y la dilatacién de la médula
espinal (10-45%).

En los estudios realizados con metrizamida, ésta opacifica las cisternas de
la fosa posterior y penetra en el IV® ventriculo, en el 73-86 % de los casos
que son basculados durante la exploracion. La opacificacion de la cavidad
siringomiélica se consigue hasta en un 92% de los casos, a las 6 horas de la
administracion del contraste. Este fenomeno de repleccion con contraste de
las cavidades intramedulares, independientemente de su orden, parece ser
debido al paso transneural del contraste desde el espacio subaracnoideo. Con
esta modalidad, se incrementa la sensibilidad de la técnica para el
diagnéstico de la malformacion de Arnold-Chiari. Asi, realizando una
mieloTAC, se descubre la asociacion de la Siringomielia con Ia
malformacion de Amold-Chiari en un 73-79 % de los pacientes.

Por otra parte, con la TAC se descubre, que la incidencia de hidrocefalia
en los siringomiélicos oscila entre el 23 y el 26 %.

La siringobulbia es mas dificil de detectar, dadas las limitaciones que
presenta la TAC para explorar adecuadamente la fosa posterior, debido a los
abundantes artefactos 6seos que se producen a este nivel. S6lo es posible
identificar las cavidades de gran tamafio. Aunque ha mejorado mucho la
definicion de la TAC, los pequeiios quistes siringobulbicos, que son con
mucho los més frecuentes, siguen sin ser detectados.

En resumen, la mieloTAC es una técnica bastante fiable, en cuanto a la
valoracion del paciente con Siringomielia, pues permite visualizar todo el
neuroeje. En conjunto, esta técnica resulta diagndstica en el 75-91% de los
casos, aunque no estad exenta de posibles complicaciones, que suelen ser
debidas a los efectos toxicos de la metrizamida.
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El verdadero revulsivo en el diagndstico de la Siringomielia, lo ha
supuesto la utilizacion de las técnicas de Resonancia Magnética Nuclear o
RM.

La RM es una técnica de diagndstico unica y no invasiva, que nos permite
obtener una imagen directa y multiplanar, con la que se conjuga la
posibilidad de obtener, in vivo, informacion sobre aspectos bioquimicos. En
la actualidad, la RM es la técnica diagnéstica mas utilizada para la
evaluacion de las alteraciones del SNC. La gran sensibilidad de esta técnica,
en la valoracion de la patologia intracraneal e intrarraquidea, ha desplazado a
la. TAC en el diagnostico de determinadas patologias, como son las
malformacién de Arnold-Chiari, la Siringomielia, las anomalias congénitas,
los tumores intrarraquideos, la infeccion del espacio discal, la esclerosis
multiple, la encefalopatia arterioesclerdtica subcortical o enfermedad de
Binswanger, la patologia vascular o tumoral de la fosa posterior y las
pequenas colecciones liquidas extraaxiales, principalmente.

En cuanto a la Siringomielia, la aplicacion de la RM como técnica
diagnostica, permite conocer exactamente la localizacion y la extension de la
lesion quistica, sus relaciones con las amigdalas cerebelosas y el IV®
ventriculo, asi como su asociacion con otras patologias (tumores,
malformacion de Arnold-Chiari,...).

Gracias a la facultad de modificar la resolucion, la calidad y el aspecto de
las imagenes de resonancia variando las secuencias de pulsos, podemos
obervar detalles minimos de la anatomia patologica macroscopica de las
lesiones siringomiélicas, como son las posibles conexiones del quiste en el
espacio subaracnoideo, estableciendo asi el diagndstico diferencial entre los
quistes comunicantes y los no comunicantes.

La RM es la exploracion de eleccion para el diagnostico de la
siringobulbia, pues no presenta los artefactos 6seos que se daban con la TAC
a nivel de la fosa posterior, lo que facilita la vision directa de los quistes
intrabulbares, aunque éstos sean de pequefio tamao.
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Con la RM es facil realizar el diagnostico diferencial de las lesiones
quisticas, con los tumores so6lidos intramedulares. Para ello, podemos utilizar
las diferentes secuencias de pulsos, lo que nos aclarara el diagndstico en
lamayoria de los casos, pues los diferentes tejidos tienen un comportamiento
mas o menos caracteristico, con cada una de las secuencias. Ademas,
recientemente se han desarrollado materiales de contraste, como el
Gadolinium-DTPA, que permiten diferenciar claramente el tejido neoplasico
asociado a los quistes.

Dada su inocuidad y su gran poder resolutivo, la RM es una herramienta
muy util para el control evolutivo y postoperatorio de estos pacientes.

El diagnostico de la Siringomielia ha evolucionado de forma paralela al
desarrollo de las técnicas de diagnostico por la imagen, lo que ha permitido
un mejor conocimiento de su fisiopatologia y, por ende, una aproximacion
terapéutica mas racional. En la actualidad, la utilizacion de las técnicas de
RM consigue establecer un diagndstico de seguridad en practicamente la
totalidad de pacientes afectos de un cuadro siringomiélico.
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2.8. TEORIAS ETIOPATOGENICAS DE LA SIRINGOMIELIA
IDOPATICA.

Teoria de origen malformativo.

Olivier d'Angers (1827) fue el primero en describir la Siringomielia como
enfermedad, dandole un origen malformativo. Virchow (1857) y Leyden
(1876) mas tarde, creyeron que la Siringomielia era el resultado de la
persistencia de la dilatacion del canal central de la médula. Al observar que
en algunos vertebrados dicho canal permanecia durante la infancia y la edad
adulta. Por ello, lo denominaron hidromielia. Haciendo aqui la primera
division, en Siringomielia primaria y secundaria, reservando este ultimo para
las cavidades que se asocian a otros procesos patologicos como mielitis,
tumores.

Schultze (1882) sugiri6 la hipotesis hiperplasica: la cavidad seria el
resultado de una atrofia de un tejido neuroglial previamente hiperplasiado.

Carmeil (1928). la atribuyd como el resultado de un proceso disrafico.
dentro del concepto que dié Bremer (1926) del "status dysraphicus". Con
estos conceptos se pueden adherir otros autores como: Solheid (1970). Chatel
(1973. 1979), Eggers (1978). Seguidamente se describen algunas teorias
representativas que teniendo un base malformativa plantea otro componente,
por lo general dinamico: Teorias de Gardner, de Williams, de Ball y Hayan,
de Aboulker, de Zaragozé, de Marés.

Teoria hidrodinamica de Gardner.

Mencion especial tiene la teoria hidrodindmica de Gardner, por la gran
incidencia y repercusion que han tenido sus ideas hasta la actualidad,
condicionando las actitudes terapéuticas de la Siringomielia idiopatica, e
inspirando nuevas teorias con una marcada directriz hidrodindmica. Sin lugar
a dudas, es la hipotesis etiopatogénlca de mayor relevancia y por ello se
mencionara con frecuencia.
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Gardner cree que la Siringomielia es un hidromielia debida a una
dificultad de drenaje del LCR en el IV® ventriculo. Esta se iniciaria en el
periodo embrinario, y formaria parte de un estado de disrafismo en el SNC,
como lo son la malformacion de Dandy-Walker y el mielomeningocele.

Gardner (1950), en su primera comunicacion, tras aportar diecisiete
pacientes, concluye que la malformacién de Arnold-Chiari es consecuencia a
una herniacion del rombencéfalo, en la cavidad intrarraquidea, a su vez
consecuencia a una hidrocefalia congénita y que se acompaia con frecuencia
de una hidromielia.

Gardner (1957), més tarde, cree que la anomalia inicial responsable de la
malformaciéon de Arnold-Chiari, de la malformacién de Dandy-Walker,
quistes aracnoideos de cerebelo y la Siringomielia, es la atresia en fase
embrionaria del IV® ventriculo. Por ello, propuso como tratamiento de la
Siringomielia la desobstruccion por via quirtrgica del agujero de Magendie y
restablecer el camino fisioldgico de transito del LCR, y que la onda de
impulso del liquido fuera al espacio subaracnoideo.

Gardner (1959 a y b, 1960, 1961, 1965, 1966), en las publicaciones
posteriores, se ratifica en sus ideas iniciales y las amplia, quedando
constituida la teoria hidrodindmica de Gardner, en su publicacién de 1965.
En ésta, considera que las membranas que bloquean el IV° ventriculo serian
parcialmente permeables y permitirian el paso ocasional de LCR, y
permanecer la presion intraventricular normal, como sugiere Adams (1965)
en la hidrocefalia normotensiva, en la que un ventriculo o canal dilatado
puede tener una presion normal y alin asi ejercer una fuerza mayor sobre los
tejidos circundantes. Siendo la onda de pulso generada por la pulsacion
arterial y de los plexos coroideos, que actuaria como una ola de agua hacia el
canal central, al no poder pasar y ser absorvida por los espacios
subaracnoideos como ocurre en los individuos normales. En este mismo afio
habia recopilado 74 pacientes con Siringomielia, hallando 68 casos con
malformacioén de Arnold-Chiari y tres con malformacion de Dandy-Walker,
en los tres restantes halld un quiste de fosa posterior. En 30 casos encontrd
algun tipo de membrana ocluyendo el orificio de Magendie. En 18 casos el
contenido proteico intracavitario resultdé similar al del liquido ventricular.
Potenciando la teoria de Gardner la recogida de tinta china en el liquido
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cavitario, después de instilarlo en los ventriculos laterales. Puesto que la
teoria hidrodindmica se apoya en la dificultad de drenaje del IV° ventriculo y
la comunicacion entre la cavidad siringomiélica y los ventriculos laterales.

En una de sus publicaciones, llega a negar la existencia de la Siringomielia
no comunicante. En otras, llega a precisar que la imperforacion de los
agujeros del IV° ventriculo se produce entre la octava y la décima semana de
vida embrionaria, en el momento en que fisiolégicamente se produce la
perforacion del IV° ventriculo. Todo ello apoya y continua la teoria
hidrodindmica de Morgagni (1740, 1761), que explica el mielomeningocele,
como el resultado de una ruptura de una hidroencefalomielia, causada a su
vez por una ausencia o un deficiente de drenaje del IV° ventriculo. Si existe
un déficit del drenaje ventricular, puede resultar en la formacion de una fosa
posterior reducida, que comportard un desplazamiento caudal de las
estructuras nerviosas dentro del foramen magnum originando la
malformacién de Arnold-Chiari. Una dilatacion del IV® ventriculo da lugar a
la malformacion de Dandy-Walker.

A la teoria hidrodindmica se le objetan algunos argumentos en contra
(Aboulker, 1979) como:

La hidrocefalia falta en la mayoria de los casos.

El IV® ventriculo no estd casi nunca cerrado a los espacios
subaracnoideos. Cuando el agujero de Magendie estd obstruido o
comprimido, los agujeros de Luschka son casi siempre permeables y
permiten el paso del liquido ventricular.

La comunicacion entre el IV° ventriculo y la coleccion medular falta
en la mayoria de los casos, macroscOpicamente y también bajo los
cortes microscopicos.

Un canal ependimario permeable en toda su longitud falta en la
mayoria de las siringomielias, donde no parece mas frecuente que en la
media del resto de la poblacion.
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Faltan en la mayoria de los casos de Siringomielia del adulto, el
origen ventricular del liquido siringomiélico.

No aporta una explicacion a aquellas Siringomielias que se
encuentran lejos de la charnela occipital, sin comunicacion con el canal
ependimario.

Milhorat (1972) afirma: "La teoria hidrodinamica de Gardner no
explica como la hidromielia o Siringomielia aparecen cuando la
malformaciéon de Arnold-Chiari coexiste con una estenosis de
aqueducto de Silvio".

Milhorat disiente de la hipotesis de Weed y Gardner de la
hidrodiseccion a partir del liquido ventricular, que forman los agujeros
del IV® ventriculo y de aqui los espacios subaracnoideos. En un estudio
de 7 casos de malformacion de Dandy-Walker, encuentra los espacios
subaracnoideos perfectamente formados, con imperforacion del IV°
ventriculo. Por ello, considera que el espacio subaracnoideo se forma
por su propia cuenta, independientemente del sistema ventricular y no
depende de los procesos de cierre y eventual apertura del tubo neural
primitivo.

El estudio anatomopatoldgico de Alvord constata que casi en todos
los recien nacidos, que presentan una malformacioén de Arnold Chiari,
mielomeningocele, hidromielia ligera o importante, se abre en general
en el fondo de saco de la espina bifida, pero no se extiende so6lo en
algunos casos la cavitacion en toda la longitud del canal central hasta el
IV° ventriculo.

Osaka (1978), en un estudio de 92 embriones y 4 fetos que presentan
mielosquisis (la forma més corriente es el mielomeningocele), no
encuentra ningun trazo de los hechos descritos por Weed y
desarrollados por Gardner:

No hallan la hidrocefalia, ni hidromielia, donde se supone debe
existir en estado fisiologico.

No encuentran anomalias en todo el IV° ventriculo.
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No hay relacion entre el desarrollo de los espacios subaracnoideos,
siempre normal, y el sistema ventricular.

La existencia de mielosquisis en un estadio muy precoz, antes de la
aparicion del LCR, no siendo susceptible de jugar un papel en su
formacion.

Nota biohidromecanica.

Aqui se plantean las fuerzas biohidromecanicas que pueden originar la
cavidad siringomiélica, segin los planteamientos de Gardner, es decir, "las
presiones transmitidas por el LCR a través del conducto del epéndimo, a
nivel de la médula espinal de predominio cervical, determinan la aparicion de
las cavidades siringomiélicas".

Planteamiento del simil biohidromecanico.

La entrada del conducto del epéndimo, por detras del 6bex, hasta la altura
maxima del sujeto es de 150 mm. En un embrién humano, las distancias y las
fuerzas que se establecen, se consideran proporcionales a las del adulto.

Tomamos un punto del conducto del epéndimo a 60 mm. del 6bex, en el
adulto.

Esto suma 21 cm, multiplicado por la densidad del liquido LCR, que es
parecido al plasma, 1,03 gr/cc. (gramo/centimetro cubico), se obtiene la
presion hidrostatica en el punto del posible inicio de la cavidad
siringomiélica (PICS) a 6 cm. del ébex. Esta es de 21,63 cca. (centimetros de
columna de agua).

Factor biohidromecanico.

El sistema de formacion del LCR emite diariamente alrededor de 500 cc.
de LCR diario (Guyton 1967), y lo hace en un sistema cerrado. La maxima
presion, con la cual este sistema cerrado puede ser compatible con la vida, es
el de la presion arterial méxima, hasta que la presion de perfusion cerebral
sea cero. Tomando la presion arterial maxima de 120 mm. de Hg. se obtiene:
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(120 mm. de Hg=) 12 cc. Hg por la densidad del Mercurio (13,546
gr./cc.), es igual a 162,552 gr. de cc. Hg (centimetros columna de

Hg).
Que es igual a 162,552 gr. de cca. (centimetros columna de agua).

Asi, la méxima presion que se puede generar con la bomba cardiaca en
condiciones normales, aplicada a un punto situado en el conducto del
epéndimo a 6 cm por debajo de ¢él. anadiendo la presion hidrostatica del
punto (PICS):

21,62 gr. de cca. + 162,552 gr. de cca. = 184,172 gr. de cca.

La presion maxima a la que puede ser sometido el punto PICS es de
184,182 gr de cca.

Hay que puntualizar:

1.- Por capilaridad y adherencia de liquidos a la pared del tubo, la
presion hidrostatica en el sujeto es menor a la obtenida, en un
simil hidromecénico de tuberias rigidas.

2.- La sintomatologia de hipertension intracraneal grave se inicia a
partir de los 40 gr. de cca.

Hallazgos biohidromecanicos

Baez. Lamport y Baez (1960), en su articulo "Presure efects in living
microscopio vessels". consideran que: "los capilares sanguineos se parecen a
un elemento rigido, o sea, sin cambios medibles en didmetro, cuando pasan
de una presion de 0 a 100 mm. de Hg".

Fung Y.C. (1981). en su trabajo "Biomechanics: Mecachinal properties of
living tissues", modula lo considerado por Baez, y puntualiza: "Sin embargo,
los capilares sanguineos pulmonares son muy distensibles y muy sensibles al
cambio de presion".

Aunque las tablas de la variacion de las venas pulmonares, por los
gradientes de presion, las aporta, Yeng MRT y Foppiano (1981) en su
articulo:
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"Elastity of small pulmonary veins In the cat" donde llega a la conclusion que
"las venas pulmonares sometidas a un incremento de presion de 20 cca. sufre
una dilatacion, sin lesionarse de un 50 % de su diametro".

Aplicacion biohidromecanica en el conducto del epéndimo.

Si el conducto del epéndimo lo asimilamos, biomecdnicamente, con las
venas pulmonares, esto nos indica que, si sometemos al PICS a la maxima
presion que se puede aplicar en el sistema cerrado intracraneal, para que no
exista sintomatologia importante (Farreras Valenti 1970, afirma que "la
presion intracraneal grave es superior a 150 mm. de agua y puede llegar a
400 mm."), es decir, alrededor de un incremento de presion 20 cca. por
encima de lo normal, para que no exista una sintomatologia significativa y
constante de hipertension intracraneal, que no aparece en la Siringomielia.

En estas condiciones biohidromecanicas al aplicar en el conducto del
epéndimo la presion maxima que no provoque encefalopatia, 20 cca.
producird como maximo, una dilatacion de un 50 % su didmetro, sin
romperse (si consideramos el epéndimo de la misma textura que una vena
pulmonar). De esta manera se consigue una dilatacion del conducto
ependimario de 1 a 2 mm. de didmetro.

Pero ademads, como dice Bakay (1960), "el epéndimo es altamente
permeable, midiendo el transporte del sodio radioactivo Na24, muestra que la
permeablidad del epéndimo es alrededor de 30 veces mds elevada que la de
los capilares cerebrales". Y esto conlleva:

1.- La resistencia a la dilatacion del tegumento ependimario (RD) es 30
veces superior al ser mas permeable y a ser deformado. Y también es
30 veces mas resistente a la ruptura por dilatacion (RRD), que un
vaso sanguineo cerebral.

2.- El tejido ependimario al tener 30 veces mas de capacidad de
difusion, si la relacionamos con la capacidad de ruptura por traccion
(RRT, Resistencia de Ruptura a la Traccion). Nos sugiere, que el
tejido ependimario tiene 30 veces mas posibilidades de ruptura por
traccion (RT). que un vaso sanguineo cerebral.
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Una expresion de interés seria:
RRD=Resistencia de Ruptura a la Dilatacion.
RRT=Resistencia de Ruptura a la Traccion.
RRD de un vaso cerebral <30<RRD del epéndimo.
RRT de un vaso cerebral >30>RRT del epéndimo.

Asi el conducto del epéndimo se dilatard dando una hidromielia, pero
debido a la presion hidrostatica no se romperd. Como lo experimentd
Faulhauer K (1985) que realiza un estudio experimental en el gato,
provocando en cuarenta y seis gatos una hidrocefalia y una hidromielia
inyectando caolin intracisternal; en otros diecisiete gatos consigue la
formacion de una hidrocefalia e hidrosiringomielia mediante una
intervencion que ocluye el foramen de Luschka. En los animales tratados con
caolin, la dilatacion del canal central y la clinica coincidi6 con la intensidad
de la hidrocefalia obstructiva.

Conclusion Biohidromecanica.

1.- Ni en condiciones normales, ni en condiciones patolégicas, una presion
biohidromecanica intracraneal, transmitida por el conducto del epéndimo a
través de la entrada del conducto del epéndimo, no tiene la capacidad
mecanica de formar una cavidad en el conducto del epéndimo. comunicante
o no con ¢l. Y atn menos la de producir una ruptura del recubrimiento
ependimario.

2.- El tejido ependimario al tener 30 veces mas de capacidad de difusion
(si la relacionamos con la capacidad de ruptura por traccidon), nos sugiere que
el tejido ependimario tiene 30 veces mas posibilidades de ruptura por
traccion que un vaso sanguineo cerebral.

Estas conclusiones biohidromecénicas son aplicables a todas las teorias
que utilizan conceptos hidrodindmicos, como las Teorias de Williams, de
Ball y Dayan, de Aboulker, de Zaragoza y otros.
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Teoria de Williams.

Bernard Williams (1969,1970, 1972, 1973, 1974, 1976 ay b, 1979 ay b,
1980 a, b y ¢, 1981, 1983) partiendo de una base hidrodindmica similar a la
de Gardner, difiere sustancialmente al afirmar que el impulso arterial es
facilmente amortiguado a la permeabilidad parcial de los agujeros de
Magendie y Luscka; en los casos con malformacion de Arnold-Chiari, las
amigdalas cerebelosas provocan una obstruccion funcional del orificio de
Magendie. Pero las fuerzas hidrodindmicas desencadenadas por las
maniobras de Queckensted o Valsalva (y generadas en determinadas
circunstancias fisiologicas como la tos o actitudes posicionales de la cabeza)
causarian un aumento de la presion venosa en los plexos venosos espinales, y
de aqui un aumento de la presion intrarraquidea, que hace desplazar el LCR
del canal espinal a la cavidad craneal. Al existir en estos pacientes un
bloqueo hidrodinamico a nivel del foramen magnum, la segunda fase de
reequilibrio de paso del LCR de nuevo de la cavidad craneal a la espinal se
hace con retraso. Esto genera un gradiente de presion en la cavidad
intracraneal, que intenta proyectarse hacia el canal central de la médula (en
los casos que estuviera presente) provocando una dilatacion y dando asi
origen a la cavitacion de la médula. Se crea aqui el término de "comunicante"
para aquellas que se acompafian de malformacion de Arnold-Chiari. Las "no
comunicantes" serian las tumorales y postraumaticas.

Teoria de Ball y Dayan.

Hall y Dayan (1972) del mismo modo que Williams, afirman que existe un
bloqueo en los espacios subaracnoideos a nivel del foramen magnum, lo que
crea un gradiente de presion (en este caso fijo sin mecanismo valvular). El
aumento de presion del LCR intrarraquideo lo hace desplazar, a través de los
espacios perivasculares de Virchow-Robin, hacia aquellas zonas
intramedulares de menor resistencia (la sustancia gris), donde se acumula,
generando la cavidad siringomiélica.
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Aboulker (1979), aceptando lo propuesto por Ball y Dayan, puntualiza el
lugar de penetraci

Figura 2.1.- Esquema de la Teoria de Ball y Dayan

Teoria de Aboulker.
y de aqui se extenderia a zonas mds centrales de la médula,

ocasiones al canal central.
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Teoria de Zaragoza.

Zaragoza (1973) en su tesis doctoral, apoya la teoria hidrodindmica.
puntualizando que la dificultad de paso del LCR por los agujeros del IV®
ventriculo es debida a la estenosis 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 Marés.

Mares (1988) en su tesis doctoral, estudié con especial interés, en cien
pacientes afectos de Siringomielia el tamafio de la fosa posterior, con el
proposito de relacionar una fosa craneal posterior pequeia por estenosis con
el desplazamiento de su contenido hacia el agujero occipital, constituyendo
una malformacion de Arnold-Chlari. Aunque no descarta la existencia de
otros mecanismos que en algunos casos, pueden adquirir mayor importancia.

Teoria de origen tumoral.

Grimm (1869) y Schlesinger (1902) y mas tarde Schultze (1882).
sugirieron que en algunos casos de Siringomielia idiopatica, la cavidad podia
ser generada por un proceso tumoral, que més tarde desapareceria.

Teoria de origen inflamatorio o infeccioso.

Hallopeau (1870) propuso una inflamacion de la médula, mielitis, como el
inicio de lo que seria la cavitacion.

Schlesinger (1902) en su monografia, relaciona la Siringomielia
condicionandola a neurosifllis y lepra, pero con toda probabilidad la
conexioén de ambas enfermedades con la cavitacion es indirecta. Pero de lo
que parece no caber duda es la existencia, en estos pacientes, de una
aracnoiditis adhesiva y en muchos casos, de una infeccion oculta:
ciertamente, en un caso documentado, se describié por Appleby (1969) una
meningitis tuberculosa.
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Teoria de origen vascular.

Joffroy y Achard (1887) consideraron que, al origen inflamatorio, podia
afiadirse un factor isquémico afiadido.

Holmes (1915) propuso la hemorragia intramedular en relacion a
traumatismos.

La isquemia medular la han apoyado los autores: Davison (1933), Tauber
(1935), Lichtenstein (1943), Me Laurin (1954), Netsky (1953), Taylor (1975)
y Sherk (1984).

Han apoyado con fuerza la "teoria isquémica", para la génesis de la
cavitacion intramedular, Lichtenstein (1943), Me Laurin (1954) vy
recientement han recibido un importante soporte con el estudio de Feigin,
Ogata y Budzilovich (1971). Estos aportan la necropsia realizada a 16
pacientes con Siringomielia, y concluyen en su estudio que no encuentran
evidencias patoldgicas para que las cavidades medulares fueran debidas a un
mal desarrollo del cerebro o de la médula cervical superior. Ellos encuentran
evidencias histoldgicas que muestran la existencia de una clara insuficiencia
circulatoria.
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2.9. NOTA BIOMECANICA.

En este apartado, se estudia la repercusion mecéanica que puede suponer a
la Médula Espinal la existencia de una tensiéon de traccion aplicada en
sentido axial sobre ella. Y un modo de cuantiflcarla.

Calculo de la tension de l1a médula espinal.

En la diferencia de crecimiento longitudinal entre la médula espinal y el
esqueleto vertebral, se produce una deformacion diferencial de la médula
espinal, que provoca una tension de traccion, y ésta puede producir a su vez
una estriccion de la médula espinal en su anclaje craneal, con la subsiguiente
lesion medular (Ver esquema de fuerzas en la Teoria de Traccion en "11.
Apéndice").

La deformacion sufrida por el sistema, se calcula en funcion del
crecimiento diferencial de ambas estructuras entre los ocho y los 15 afios de
edad biologica.

Se constituye la siguiente formula:
(L-L°)/L°=e

e = Deformacion, definiciéon de la deformacion de un cuerpo de
longitud inicial L° y longitud final L.

L° = Longitud Inicial
L = Longitud final

Formula 2.1.- Formula que mide la deformacion.

Se considera el segmento cervicodorsolumbar,
d=Exe
d = (tension de un tejido, Newtons/mm?2)

E = (moédulo de elasticidad), e = (deformacion).

Formula 2.2. - Formula que mide la tension.
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Sustituyendo la deformacion del esqueleto menos la deformacion de la
médula queda "d".

d = E x diferencia de deformaciones (col. vertebral y médula)
d=E(L-L%/L°-1-1°/1°

Formula 2.3.-Formula que mide la tension, obtenida sustituyendo en la
Formula 2.2 lo referido en la Formula 2.1.

Tomando como punto de partida hipotético, para proceder al célculo, la
longitud Inicial de columna vertebral y de médula espinal iguales a los 8 afios,
significa que L° = 1°, o sea que las dos longitudes iniciales son iguales.

Por lo tanto:
d=E (L-1)/L°

Formula 2.4.- Formula que mide la tension, simplificando la Formula 2.3.

Ya que "L-I" es la diferencia de crecimiento final entre ambos sistemas y.
quedando establecido en el analisis de la anatomia por RM que la diferencia
del descenso del cono medular en la Siringomielia es de un cuerpo vertebral
o mas a los 15 afios.

Considerando:
L -1 =50 mm. (Altura de L1 con disco intervertebral)

Se supone que el moéddulo de elasticidad de la médula espinal es de
aproximademente 300 kiloPascales (kPa), parecido a otros tejidos similares,
como la vena safena.

La longitud del esqueleto cervicodorsolumbar medio a los 8§ afios es de
443 mm. (valor tomado de un caso).
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Y sustituyendo lo anterior, en la Férmula 2.4, queda:

d = 0.3 MPa(MegaPascales) x 50 mm./443 mm. = 0.0338
Newtons/mm2.

(vya que 1 MPa= 1 Newton/mm?2).

Formula 2.5.- Deformacion aplicando valores a la Formula 2 4.

Este es un calculo simplificado, ya que habria que tener en cuenta que el
comportamiento de la médula es viscoeslastico, con lo cual su modulo es
variable y su respuesta es no lineal.

Para una seccion medular "S" de 1.62 cm2 queda
d x S = F (Fuerza de traccion)

F=0.0338 x 162 mm?2 = 5.48 Newtons

Formula 2.6.- Formula de la Fuerza de traccion, que estd sometida la
médula espinal en Newtons. Resultado de multiplicar la deformacion "d" por
la superficie de una seccion medular.

Fuerza axial.

Esto es la fuerza de traccion de la médula espinal, en sentido longitudinal
por cada 50 mm. de RACM.

Aproximadamente equivale a la traccion desde el filum terminale de 560
gramos, por cada cuerpo con un espacio intervertebral de retraso en el
ascenso diferencial del cono medular.

La aplicacion de esta fuerza axial a las estructuras nerviosas y vertebrales,
a nivel del agujero occipital, determina la aparicion de las malformaciones
que se asocian a la Siringomielia.
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Fuerza lateral.

Debido a la curvatura de la region dorsal se produce una compresion
lateral al traccionar la médula espinal con el valor anteriormente calculado
dentro del canal vertebral.

F1=F x cos 70°
Formula 2.6.- Formula de la fuerza lateral (Fl).

F1 (Fuerza lateral) = F (Fuerza de traccion longitudinal en la
direccion del canal medular) x cos de 70° (dngulo de proyeccion del
canal lumbar sobre la horizontal)

La aplicacion de los valores conocidos en la Formula 2.6., da:
5.48 x 0.342 (cos 70°) = 1.87 Newtons.

(Un Newton = Unidad de fuerza del SI. que equivale a la aplicada a
un cuerpo en el vacio de una masa de 1 kg. y lo acelera a 1 metro por
segundo).

Estos 1,87 Newtons equivalen aproximadamente al peso de 200 gramos en
la gravedad.

Estos 1,87 Newtons de la Fuerza lateral, por cada 50 mm. de RACM son
aplicados de dos formas:

1.- Contribuye a la estenosis de los vasos sanguineos al realizar
estriccion de la médula espinal.

2.- Debido a la viscoeslaticidad de la médula espinal y su especial
distribucion en la columna vertebral, es la columna vertebral
dorsal la que recibe primero el empuje de esta fuerza lateral que
generara escoliosis.
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2.10. NOTA ANATOMOMORFOLOGICA.

Territorio vascular medular.

Netsky (1953) expuso en unos estudios histopatoldgicos que consideraba,
como lo mdas importante del estigma disrdfico, la existencia de anomalias
vasculares intramedulares. Los vasos malformados resultan insuficientes con
el tiempo o llegan a ocluirse, produciendo una perturbacion circulatoria
responsable de una destruccion histica compensada por una gllosis y
proliferacion conjuntiva, que a su vez, interfiere el funcionalismo vascular
facilitando la progresion del proceso. Farreras Valenti (1970) comenta, a lo
anterior, que esta hipotesis es muy util para explicar, ademads, la topografia de
las lesiones, toda vez que la sustancia gris y los engrasamientos cervical y
lumbar son las zonas mads irrigadas y las que mas precisan de buena
capacidad circulatoria.

Anatomia del sistema arterial médular.

Segun A. Codina Puiggrds (1974) citando los trabajos de Lazorthes (1957,
1962), 62 arterias espinales o radiculares (31 a cada lado) se introducen en el
canal raquideo a través de los agujeros de conjuncion y se dirigen hacia la
médula acompafiando a las raices médulares. Estas arterias se dividen, segun
su trayecto y territorio, en tres grupos: 1°, arterias radiculares propiamente
dichas, que terminan antes de alcanzar la médula; 2°, arterias radiculopiales,
y 3°, arterias radiculomédulares, que penetran en la médula a la que irrigan.

De las 62 arterias radiculares, unicamente de 6 a 8 son radiculomedulares,
por lo tanto, solo ellas, en realidad, vascularizan la médula espinal.

Cada arteria radiculomedular irriga la médula espinal mediante dos
arterias terminales: la radicular anterior y la radicular posterior; la radicular
anterior es mucho mas importante.
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A lo largo de la médula, en su cara anterior, discurre la arteria espinal
anterior, situada en la linea media; en la cara posterior caminan dos troncos,
de localizacion posterolateral. las arterias espinales posteriores. La arteria
espinal anterior es una cadena anastomotica longitudinal constituida por la
union de las ramas ascendentes y descendentes, resultantes de la division de
las arterias radiculares anteriores.

Las arterias espinales posteriores constituyen, asimismo, un sistema
anastomotico. derivado de las ramas ascendentes y descendentes de las
arterias radiculares posteriores.

La localizacion de las arterias radiculomédulares. es bastante flja y
permite distinguir en el plano vertical, tres grandes territorios arteriales
medulares.

1° Territorio superior o cervicodorsal. que comprende la médula
cervical y los tres primeros segmentos dorsales. Este territorio debe
subdivldirse en dos partes, superior e inferior, distintas en cuanto a
régimen circulatorio. La parte superior, que se extiende de C1 a C4,
estd irrigada por dos pequefias ramas procedentes de la vertebral y,
ademas, de forma inconstante (50% de los casos), por una arteria
radicular que acompana la 3* o 4® raiz cervical. Lazorthes designa la
vascularizacioén procedente de la vertebral con el nombre de arteria
espinal anterior, lo cual puede inducir a error pues, como ya se ha
mencionado, la arteria espinal anterior es un sistema arterial que
recorre la médula de arriba abajo. La irrigacion de esta region es
precaria. La parte inferior, extendida entre C4 y D3 D4, posee una
circulacién mas rica. A nivel del engrosamiento cervical llegan dos
o tres arterias radiculares (arterias del engrosamiento cervical). La
region dorsal superior recibe con frecuencia un pequefio vaso fino
que acompafia la 1? o 3" raiz dorsal y, a veces, la 2°.

2° Territorio intermedio o dorsal medio, que se extiende del cuatro al
octavo segmento dorsal. De irrigacion pobre, la cual depende de
una sola arteria, procedente de una intercostal, penetra en la médula
a nivel de D7.
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3° Territorio arterial inferior o dorsolumbar, constituido por el
engrosamiento lumbar y los tres o cuatro ultimos segmentos
médulares. Esta bien vascularizado. pese a que unicamente lo irriga,
por lo comun, una sola arteria, la llamada arteria radicular anterior
magna de Adamkiewicz. Lazorthes prefiere denominarla arteria del
engrosamiento lumbar pues, segin él. siempre hay procedentes de
esta arteria, una radicular anterior; ademas, el nombre indica la
region a la que irriga. Esta arteria, que viene de la rama posterior o
dorsoespinal de una de las arterias intercostales, o de una de las
primeras arterias lumbares nacidas, a su vez, de la aorta
toracoabdominal, llega a la médula siguiendo una de las raices
siguientes; 9%, 10%, 11* y 12* dorsales (75% de los casos), y 1* y 2°
lumbares (10%); ésta constituye la variedad anterior, y en el 15% de
los casos su situacion es mas alta y acompafia a una de las raices D5,
D6, D7 y D8, existiendo, entonces, una arteria suplementaria en la
parte baja (Lazorthes 1962). En la cuarta parte de los casos, segin
Corbin, existe una rama accesoria, delgada, que acompaia a una raiz
lumbar y, més rara vez, una sacra. Desproges-Gotteron ha descrito
una arteria radicular, que camina Junto a una raiz del nervio cidtico
(LS 6 S1) a la que vasculariza; en algunos individuos llega a la
médula e irriga la metadmera de la raiz correspondiente y, a veces, las
vecinas (Garcin 1974). Lazorthes no cree que esta arteria intervenga
normalmente en la irrigacion medular. Para Garcin. la afectacion de
esta arteria explicaria el signo de Babinski y los trastornos sensitivos,
de tipo médular, por €l observados en algunas ciaticas dlscales: L4-
L5 6 L5-S1. No cabe duda que esta arteria juega un papel de
suplencia, en caso de producirse obliteracion de la arteria del
engrosamiento lumbar.

Segun Lazorthes, no es posible separar un sistema espinal anterior de otro
posterior, pues ambos tendrian la misma organizacion y régimen circulatorio.
En cambio, Corbin distingue un sistema espinal anterior, que es el expuesto,
caracterizado por la variabilidad del débito arterial en las diferentes regiones,
y un sistema espinal posterior, cuyo régimen circulatorio es uniforme en toda
su extension. Este ultimo sistema arterial lo constituyen, segun él, veinte
arterias radiculares delgadas practicamente del mismo calibre, que se retinen
en las dos arterias espinales posteriores.
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1 ° El territorio periférico, formado por ramas derivadas de una red
arterial superficial: el circulo perimedular, el cual estd constituido
por ramas de las arterias radiculares anteriores y posteriores. Las
arterias periféricas irrigan la region superficial de la médula, es
decir, gran parte de la sustancia blanca.

2° Territorio espinal anterior, que es el mds extenso. Vasculariza
aproximadamente las tres cuartas partes anteriores de la médula:
casi toda la sustancia gris, salvo la cabeza y el cuello de las astas
posteriores, y las regiones blancas adyacentes (fasciculo
espinotalamico lateral, fasciculos piramidales y porcion ventral del
cordon posterior). Segun Herren y Alexander (1939), todo el
fasciculo piramidal cruzado dependeria del territorio de la espinal
anterior: sin embargo, para Schneider y Crosby (1959), la region
posterior y lateral del haz piramidal cruzado estaria irrigada, en
gran parte, por las espinales posteriores. La vascularizacion del
territorio de la espinal anterior corre a cargo de las arterias centrales
o surcocomisurales. que nacen del sistema espinal anterior. Estas
arterias son terminales. Existen en toda la médula unas 240
(Lazorthes): 80 en la region cervical, 60 en la dorsal, y unas 100 en
la region lumbosacra. La region dorsal media, ademas de ser la que
posee menor numero de arterias, es la que las tiene de menos
calibre. Esta particularidad se debe al menor desarrollo de la
sustancia gris en aquella zona, en relacion con los engrosamientos
cervical y dorsal.

3° El territorio espinal posterior asume la irrigaciéon de una pequefia
zona constituida por las astas posteriores (cabeza y cuello), las tres
cuartas partes dorsales de los cordones posteriores y, de forma
constante, la pared ventral de éstos: existiendo, por tanto, en esta
zona, una superposicion con el sistema espinal anterior. La porcion
posterior y lateral del fasciculo piramidal cruzado dependeria,
segin Schenider y Crosby, de la espinal posterior.
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Las arterias intramedulares terminan en los capilares, que forman una red
vascular entre las fibras y células del tejido nervioso.

Las arterias, en el interior de la médula, son terminales; no existen
anastomosis entre el territorio periférico, el sistema espinal anterior y el
sistema espinal posterior. En la periferia de la médula, en cambio, existe un
notable vinculo anastomdtico entre los distintos territorios. Asi, pues, en la
vascularizacion de la médula se advierte la misma sistematizacién que en la
encefalica: los sistemas anastomoticos asientan en el contorno del 6rgano, y
en el interior de los vasos son terminales; recuérdese que el poligono de
Willis y los sistemas anastomoticos meningocorticales se situan en la
periferia del encéfalo.

Topografia de las lesiones en la Siringomielia.

Las lesiones iniciales del proceso, al asentar en la sustancia gris
periependimaria, explican que, en el comienzo del proceso, ocurra con
trastornos de la sensibilidad limitados al dominio de las fibras cortas, cuya
decusacion es retroependimaria y que son precisamente las conductoras de
los estimulos del calor y el dolor. En contraste con ellos, las fibras
radiculares medianas, que transmiten la sensibilidad tactil, se afectan
parcialmente, dado lo complejo y variado de su curso anatdmico, quedando
en consecuencia respetada la sensibilidad tactil o alterandose muy poco. Lo
mismo ocurre en el dominio de la sensibilidad profunda, aferente por las
fibras radiculares largas que, comunmente, son respetadas.

La extension progresiva a las astas anteriores provoca la aparicion de un
sindrome parético de la neurona motora periférica, caracterizado por paralisis
amiotroficas, de disposicion segmentaria radicular. La destruccion del tractus
intermedius lateralis motiva la aparicion de los conocidos trastornos troficos
siringomiélicos de origen neurovegetativo.

Aunque la Siringomielia suele originarse en la sustancia gris de la
comisura posterior, al evolucionar, puede también interesar la sustancia
blanca y alcanzar el haz piramidal y también los cordones posteriores.
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Hallazgos histologicos.

El corte transversal de la médula espinal, a nivel de la zona cavitaria,
revela que la cavidad es mas o menos grande y que su eje mayor suele ser el
transversal. Otras veces, esta reducida a una mera hendidura. Sus paredes son
lisas, a veces membraniformes o irregulares, y como erizadas de papilas.
Contiene un liquido claro, viscoso, en ocasiones de color rosado. Segln
Spatz. en su interior se hallan particulas de sustancia médular. hallazgo que
solo se realiza en la SM cavitaria y nunca en la Hidromielia. Las cavidades se
sittian comunmente en el centro de la médula inmediatamente por detras del
epéndimo. y sin comunicar (salvo excepciones) con la luz de éste. Suelen ser
asimétricas y laterales y tienden a desarrollarse hacia los cuernos posteriores,
y zona ventral del cordon lateral.

Al examen histoldgico, la cavidad, mas o menos central, es independiente
del epéndimo, estando labrada en el seno de un tejido glial. Su superficie
interna es irregular y estd formada de neuroglla. cuya desintegracion gradual
va agrandando la cavidad. En su progresion puede englobar el conducto del
epéndimo y secundariamente comunicar con ¢él. S6lo en esta circunstancia es
posible observar como el epitelio ependimario se extiende y tapiza la cavidad,
si bien solo en parte y no en la forma total, como acontece en las cavidades
hidromiélicas.

La capa externa de la cavidad siringomiélica estd formada por un tejido
neurdglico mas denso, de tipo fibrilar, pobre en nucleos, en cuyo seno
aparecen cilindroejes fragmentados o degenerados, y con su extremo
tumefacto.

Los vasos medulares estan afectados, con degeneracion hialina de sus
paredes, engrosamiento de la adventicia y, a veces, proliferacion de la intima,
que puede llegar a producir trombosis (Farreras Valenti 1970).
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2.11. TEORIA DE LA ANORMAL ASINCRONIA ENTRE EL
CRECIMIENTO DEL NEUROEJE Y EL DEL
NEURORRAQUIS (AACNN).

La Siringomielia primaria es considerada como la expresion deficitaria
neurologica de una entidad nosologica con expresion plurimorfopatologica.
que hasta ahora se ha personalizado como entidades patoldgicas diferentes:
Malformacion de Arnold-Chiari. Impresion Basilar. Retroceso Odontoldeo.
Alteraciones morfoldgicas del IVo ventriculo. Aumento del dngulo Basai.
Clivus anomalo. Colapso de la Cisterna Magna, ocasional Hidrocefalia.
Escoliosis y Cavidades intramedulares de predominio cervical. Dicha entidad
nosoldgica seria consecuencia de la "anormal asincronia del crecimiento
neuroeje-neurorraquis" (AACNN).

En la tercera semana, en el embrion humano, el neuroeje y el neurraquis
son de la misma longitud, el uno contenido y el otro continente. En el adulto,
el nivel del cono medular normal se encuentra en el cuerpo de L1. Esta
asincronia normal de crecimiento entre ambos se realiza sin aparentes
manifestaciones clinicas.

Cuando esta asincronia se encuentra alterada se producen unas tensiones
mecanicas que, aplicadas a nivel de la columna vertebral, generan
manifestaciones sindrémicas; principalmente: Escoliosis Idiopaticas por la
Fuerza lateral y anomalias dseas a nivel del agujero occipital por la Fuerza
axial.

Las tensiones a nivel del neuroeje se expresan con impactacion, contusion
y compresion vascular del tronco cerebral, porcion inferior del cerebelo y
porcion superior de la médula cervical a nivel del agujero occipital, por la
Fuerza axial.

Ambas fuerzas descompuestas a partir de la Fuerza de Traccion (FT)
causan isquemia vascular por: estriccion a nivel de toda la médula espinal,
consecuencia de la Fuerza Lateral (FL), a la que se suma la producida, a

nivel de la médula cervical, por el estiramiento e impactacion, consecuencia
a la Fuerza Axial (FA).
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La isquemia de predominio cervical y centromedular acaba en una lisis del
parénquima medular de predominio periependimario o en sus inmediaciones.

Una vez formada la cavidad siringomlélica por isquemia y contusion, a
modo como se comenta en el estudio realizado por Felgin, Ogata y
Budzilovich (1971) (en el que aportan la necropsia realizada a 16 pacientes
con Siringomielia). Ellos encuentran evidencias histologicas que muestran la
existencia de edema asociado con inflamacion, insuficiencia circulatoria y
trauma.

Circunstancias que originan la SM segun la teoria del AACNN.

En la formacion de la cavidad siringomiélica intervienen los siguientes
parametros que delimitan su tamafio, forma, topografia y evolucion:

La intensidad de traccion por la anormal asincronia de crecimiento,
entre el neuroeje y el neurorraquis. descomponiéndose en dos fuerzas
patogenéticas: axial y lateral.

Predisposicion anatomica, en la que podemos distinguir tres
circunstancias anatdmicas que contribuyen a la formacion de la cavidad
siringomiélica: una por ser la médula cervical el territorio de mas
precaria irrigacion de la médula espinal: la otra por ser. la reglon
cervical de la médula espinal, una de las zonas que precisa mas aporte
sanguineo. Por 1ultimo, la vascularizacion medular tiene una
distribucion desde la periferia al centro y los territorios vasculares son
terminales.

Los mecanismos de compensacion al mecanismo de traccion que
intentan minimizarla: edad (bioelasticidad), adaptacion de la columna
vertebral a la fuerza de traccion (en forma de escoliosis, disminucion de
las alturas intervertebrales), adaptacion del craneo a la solicitud
mecanica (impresion basilar, apertura del angulo basal, retroceso
odontoideo, agujero occipital grande), adaptacion del neuroeje a la
solicitud mecénica de la Fuerza axial (descenso de las amigdalas,
descenso del tronco cerebral y cerebelo).
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Circunstancias y mecanismos que la aumentan: Crecimiento, agujero
occipital pequeio, movilizaciones de la reglén cervical, maniobras de
Valsalva.

Componente hidrodindmico: la existencia de conflicto en la normal
circulacion del LCR genera unas fuerzas que, sin ser la causa de la SM.
en ocasiones actian sobre ella. La presentacion de la Hidrocefalia como
complicacion contribuye, ain mas, a la impactacion de las amigdalas
cerebelosas (no a su descenso por el canal vertebral). La impactaclon
del parénquima nervioso en el agujero occipital delimita, en el area
normal de circulacion del LCR, dos compartimentos, el craneal y el
espinal, que pueden tener un gradiente de presion, y este influir en la
Fase de redilatacion de la cavidad siringomiélica.

Todo esto, delimita la intensidad del "stress medular" en general y a nivel
cervical en particular, resultado de la diferencia entre las circuntancias que lo
favorecen o lo agravan.

Evolucion patocronica de la SM. segun la teoria del AACNN.

La SM sigue las siguientes etapas, una vez que se ha establecido la
AACNN:

Primera etapa, instauracion de la AACNN.

El fenémeno de la asincronia en el crecimiento, entre el neuroeje y
neurorraquis (ACNN), existe de forma fisiologica, de tal modo que los
segmentos medulares lumbares y sacros en el individuo normal, ascienden
cuatro segmentos vertebrales, desde la 3* semana embrionaria que son de
igual longitud: hasta la edad adulta, una vez terminado el crecimiento, el
cono medular se localiza de forma fisioldgica a nivel del cuerpo de L1. Hay
que considerar que el neuroeje y el neurraquis proceden de hojas
blastodérmicas distintas, y pueden ser influenciados por factores
independientes, constituyendo un terreno favorable para la aparicion de la
AACNN en la SM (Roth 1968, 1969, 1976, 1981).
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Segunda etapa, mecanismos de compensacion.
Aparecen los mecanismos que intentan paliar la asincronia:

La columna vertebral, en un intento de acortar la distancia entre los
dos puntos de tension: el foramen magnum y la traccidon del epicono. Se
transforma en escoliotica.

Por parte del neuroeje, desciende el tronco cerebral, el bulbo
raquideo, el cerebelo y las amigdalas cerebelosas (se evita el término de
Arnold-Chiari, para no entrar en la polémica de la terminologia, de en
cuanto empieza a denominarse como tal o a que tipo pertenece la
ectopia amigdalar, o si cada tipo de ectopia pertenece a etiopatogenias
distintas), bajan hacia el agujero occipital. Y segun sea su tamafio y la
tension de traccion hacia abajo, se impactaran las amigdalas cerebelosas
en el agujero magno, o bien seguiran descendiendo hacia la cavidad
vertebral cervical. Cuanto mayor es el agujero occipital mas facilmente
pasa el contenido de la fosa posterior hacia abajo.

Tercera etapa, isquemia centromedular.

Coindimos con Sherk (1984), que sugiere que la patogénesis de la
cavitacion intramedular se debe a causas multifactoriales, pero todos se
inclinan por un comun mecanismo debido a una isquemia cronica vascular.
Otros autores, como Barry (1957) y Kobayashi (1992), son de la misma
opinion.

Cuando la "Fuerza resultante de traccion" (FRT), resultado de restar la
fuerza axial y lateral generada por la AACNN, menos la compensada por los
"mecanismos de compensacion". Es suficiente, para cerrar los pequefios
vasos terminales centromedulares de la columna cervical alta, se inicia la
formacién de la cavidad siringomiélica. Creando un estado de "isquemia
crénico intraparenquimatoso medular", que acaba en una secuela quistica,
constituyendo una cavidad o syrinx. El contenido liquido del syrinx proviene
del resultado de la lisis, y por fendémenos osmoticos de los liquidos
intracelulares e intersticiales, que pueden comunicar con el canal
ependimario y con el espacio subaracnoideo espinal.
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Estos dos tultimos siguen los caminos de la difusion con la "circulacion
linfatica" a nivel de la médula espinal, descritos por Georges Guillan (1899).
Consideramos, ademds, que el tegumento ependimarlo posee una gran
capacidad de difusion (Bakay 1960).

Ademas, tenemos los mecanismos osméticos producidos por las proteinas
resultantes de la lisis en la cavidad siringomlélica. Estas proteinas de lisis se
manifiestan por un aumento de las proteinas gliofibrilares (GFAp) en el LCR.
como ocurre en la demencia por multiinfartos o la de Alzeimer. Pudiendo.
incluso, utilizarse, segiin Noppe M (1986), para el diagnostico biologico de
la siringomielia.

Cuarta etapa, cavidad siringomlélica.

La cavidad Siringomielia se ha constituido y es activa al incorporar
liquido a tensidon en ella, actuando como una tumoraciéon centromedular.
Aqui la enfermedad siringomiélica se expresa suficiente clinicamente, para
ser diagnosticada.

Quinta etapa, conflicto hidrodinamico.

Si el "stress medular" persiste, el descenso amigdalar se hace mas patente
y aparece una dificultad de paso del LCR, a nivel de las cisternas del agujero
occipital, ello conlleva:

El descenso del IV° ventriculo hacia al agujero occipital provoca una
estenosis a nivel de los agujeros de drenaje normal del LCR, agujeros
de Magendiey Luscka, que lleva a un estado de dilatacion del sistema
ventricular larvado, ocasional y paulatino. Que se hace patente con la
hidrocefalia tetraventricular, estando por lo general el IV® ventriculo
menos ostensiblemente dilatado, por estar traccionado hacia abajo y
comprimido al estenosarse en el agujero occipital.

La accién isquémica de predominio centromedular, conlleva una
pérdida de parénquima nervioso, que hace ceder a la cobertura
ependimaria impulsada por la normal presion del canal ependimario si
es permeable (cuando la estenosis, a nivel del agujero occipital, no es
suficiente como para cerrar la entrada del conducto de epéndimo).
generandose un estado hidromiélico.
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Si la Fuerza de Traccion (al generar una impactacion de las amigdalas
cerebelosas) crea un conflicto aracnoideo a nivel del agujero occipital (que
mantiene un gradiente de presion entre el espacio craneal y el espinal), con la
entrada del conducto del epéndimo abierto (al no ser la fuerza de impactacioén
suficiente como para cerrarla), se puede generar un gradiente de presion entre
el canal ependimario y el espacio subaracnoideo espinal, afiadiéndose a la
presion normal del LCR en la pared ependimaria, que causa el estado
hidromiélico. A esto se afiade la mayor difusibilidad del tejido ependimario
que causa un desplazamiento de liquido hacia la cavidad en formacion
atraido por el resultado de la lisis y la diferencia de presion espino-craneal.

Sexta etapa, fistulizacion de la cavidad siringomiélica.

La cavidad siringomiélica va aumentando su volumen y tension
intracavitaria. pasando de la forma fusiforme a la dilatada. Clinicamente
evoluciona empeorando el cuadro clinico. Hasta que la cavidad
siringomiélica se fistuliza al canal ependimario o hacia el espacio
subaracnoideo.

Séptima etapa, cavidad siringomiélica redilatada.

Si la cavidad siringomiélica, al comunicar con el canal ependimario o al
espacio subaracnoldeo, existe un gradiente de presion, se inicia la
redilatacion, esta vez flacida (cavidades siringomiélicas pulsatiles), pudiendo
reiniciar la evolucion de la clinica, dependiendo esta de la localizacion de la
cavidad y la intensidad de la presion transmitida.

Octava etapa, secuelar.

Desde la cuarta etapa, la cavidad siringomiélica puede pasar a la octava
etapa directa o en la sucesion ordenada o desordenada de etapas o no de las
etapas posteriores, pudiendo faltar alguna o todas.

El estado final es el colapso de la cavidad, adoptando la forma filiforme o
colapsada.
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2.12. TRATAMIENTO.

La estrategia terapéutica ha mostrado variaciones considerables segun las
épocas y segun las diferentes teorias patogénicas, desde la cavidad
(siringostomia. marsupiallzacion. ventriculostomia terminal, derivacion
slringo-subaracnoidea) y la descompresion de la fosa posterior, con o sin
obliteracion de la entrada del conducto del epéndimo, hasta la derivacion
ventriculo-peritoneal en los casos con hidrocefalia.

La primera descompresion quirtrgica de la cavidad fue realizada en 1892
por Abbe y Coley. En los afios siguientes la técnica mas utilizada fue la
laminectomia descompresiva, con o sin mielotomia (Elsberg 1916, Kelly
1935, Netsky 1953, PittsyGroff 1964). En los afios 70. gracias al mejor
conocimiento de la fisiopatologia de la Siringomlelia y a la separacion entre
formas comunicantes y no comunicantes, se plantearon estrategias
terapéuticas mas racionales.

El propdsito del tratamiento quirdrgico es restablecer la normalidad
anatomica del foramen magnum, para establecer un adecuado drenaje del
sistema ventricular y para liberar la obstruccion al flujo del liquido espinal.

De forma esquematica, se pueden distinguir dos actitudes terapéuticas:
una que trata del proceso nosoldgico, que condiciona la aparicion de la
cavidad, en la que se incluyen técnicas como el taponamiento de la entrada
del conducto del epéndimo, la liberacion de aracnoiditis a nivel de foramen
magnum, las craniectomias descompresivas suboccipitales o la siringostomia
terminal con seccidn del filum terminal.

La otra actitud es la encaminada al tratamiento de la cavidad
siringomiélica, para lo que se han propuesto diferentes formas de
siringostomia, siendo las siringostomias derivativas valvulares al espacio
subaracnoideo o al peritoneo, las técnicas mas utilizadas en la actualidad. En
los ultimos afios se estan consiguiendo resultados satisfactorios con la
derivacion siringosubaracnoidea, especialmente en las siringomielias
sintomaticas.
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El procedimiento propuesto por Gardner: descompresion de la
malformacioén de Arnold-Chiari y taponamiento de la entrada del conducto
del epéndlmo, es el procedimiento méas comunmente utilizado en el
tratamiento de su grupo, obteniendo unas mejorias en el 70% de los casos
(Hoffman 1987).

La eficacia del tratamiento quirurgico se pone de manifiesto, de forma
especial, en algunos casos particulares como el comentado por Bleck T. P.
(1984). Aporta el caso de un paciente de 49 afios de edad afecto de
Siringomielia y siringobulbla desde hace 7 afios, que presentaba severos
problemas de deglucion, con estudios demostrativos de hipomovilidad
esofdgica y ausencia del esfinter esofiagico inferior. Después de la
descompresion de la cavidad siringomiélica por puncion, aspiracion y
derivacion, recuper6 la movilidad esofagica, constatada por las exploraciones
posteriores.

Depotter (1987) comenta las intervenciones neuroquirtrgicas realizadas en
trece pacientes afectos de Siringomiella en el transcurso de una escoliosis:
Una derivacion ventriculo peritoneal para tratar una hidrocefalia sin tratar la
Siringomielia. Para mejorar 4 malformaciones de Arnold-Chiari. cuatro
intervenciones sobre el agujero occipital, dos punciones y marsupializacion
de la cavidad, y tres drenajes de la cavidad. Tres pacientes afectos de
tumoraciones fueron intervenidos directamente sobre ellas.

Hoffman (1987) de 47 pacientes con Siringomiella atendidos entre los
afios 1977 y 1985, doce presentaban una malformacion de Arnold-Chiari 1.
30 casos una malformacion de Arnold-Chiari II, y 5 la adquirieron. Treinta y
uno de estos pacientes fueron tratados mediante la descompresion de la
malformacién de Arnold-Chiari y taponamiento del 6bex, cinco mediante
simple descompresion de la fosa posterior, nueve fueron tratados mediante la
derivacion de la cavidad, y dos fueron tratados mediante terapéutica
combinada: descompresion de la cavidad y derivacion de la cavidad
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En general, los tratamientos que se preconizan para la Siringomiella son:
Descompresion de la fosa posterior (Aboulker 1979).

Descompresion de la fosa posterior, con taponamiento de la entrada
del conducto del epéndimo (Procedimiento de Gardner 1965).

Derivacién de la cavidad siringomiélica. De esta se ha propuesto: la
marsupializacion, la derivacion siringo-subaracnoidea, la siringostomia
terminal, propuesta por Gardner, Bell, Poolos, Dohn, Steinberg (1977),
la derivacion siringoperitoneal (Aboulker 1979, Williams y Sabry
1983), la descompresion de la fosa posterior y derivacion de la cavidad
siringomiélica, y el procedimiento de Gardner con derivacion de la
cavidad siringomiélica.

Habria que afiadir el tratamiento de las complicaciones como las
derivaciones por hidrocefalia, el de la escoliosis y otros. Aunque algunos
autores creen a la hidrocefalia como responsable de la Siringomielia.

A pesar de todo lo descubierto, experimentado, estudiado y valorado con
la aplicacién de los diferentes tratamientos propuestos, no estan exentos de
dudas sobre su total eficacia.

191



OBJETIVOS

192



3. OBJETIVOS DE LA TESIS A DEMOSTRAR.

"APORTACION AL ESTUDIO ETIOLOGICO DE LA
SIRINGOMIELIA".

La fascinacion que ejerce la Siringomielia ante el clinico es, sin duda, el
fruto del desconocimiento de los mecanismos intimos del sindrome
siringomiélico puesto que, a pesar de encontrar en muchas ocasiones causas
suficientes relacionadas con ella (como tumores, traumatismos, Yy
cervicoartrosis), ocasionalmente se atreve a invocar mecanismos
etiopatogénicos.

De todas las formas en que puede manifestarse la Siringomielia, existe una,
aun si cabe mdas arcana, méas desconocida, en cuanto a las causas que la
generan. Es la Siringomielia Idiopatica. De ahi, la aparicion de las
diferentes teorias que, si bien aportan importantes hallazgos que interpretan
parcialmente la enfermedad siringomiélica, no llegan a explicarla de forma
contundente.

El principal objetivo de este trabajo es el de comunicar una aportacion
etiopatogénica al concepto de Siringomielia idiopatica, intentando dar
explicaciones plausibles a buena parte de los epifenomenos que la rodean.

Esta tesis doctoral propone los siguientes objetivos:
En cuanto a los parametros estadisticos:

Determinar el nivel del cono medular en los pacientes afectos de
Siringomielia Idiopatica.

Relacionar la existencia y grado del nivel del cono medular, con
la patologia siringomiélica.
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Relacionar la existencia y grado de un nivel del cono medular
con enfermedades asociadas, como la Malformacion de Arnold-
Chiari, Impresion Basilar, alteraciones en el Tronco Cerebral y I'V°
ventriculo. Hidrocefalia, Escoliosis, su existencia y grado.

Estudiar las formas de la cavidad siringomielia y hallar una
secuencia patolégica de su morfologia.

Determinar el nivel del cono medular, en un grupo de pacientes
no afecto de Siringomielia.

Establecer relaciones estadisticas entre ambos grupos, con
referencia al cono medular y otras patologias asociadas.

Con el proposito de llegar a las siguientes Conclusiones:

La siringomielia es una secuela de multiples enfermedades, de
etiologia conocida (malformativa, tumoral, isquémica, inflamatoria,
infecciosa, traumatica). Y de otras idiopaticas.

La Siringomielia Idiopatica, viene asociada a otras alteraciones,
como descenso de las amigdalas cerebelosas, impresion basilar,
escoliosis, las cuales participan del mismo mecanismo etiopatogénico.

En la Siringomielia Idiopatica hay estructuras ectopicamente situadas
a nivel de Fosa Posterior y Médula Cervical, relacionadas entre si, junto
con la posicion del Cono Medular mas bajo de lo normal.

La Siringomielia Idiopatica se asocia con frecuencia a una
posicion del cono medular baja, como expresion de la falta de
ascenso normal del Cono Medular. Esto se debe una anomalia en la
sincronia del crecimiento entre el neuroeje y el neurorraquis.
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4. MATERIAL Y METODOS.

4.1. PACIENTES.

4.1.1. Criterios de recogida.

Los pacientes han sido facilitados por el CMRMB (Centre Médic de
Ressonancia Magnética de Barcelona) y tomados de sus ficheros segun el
diagnostico que consta en ellos de "Siringomielia", a través del codigo que
presentan en el archivo de su ordenador.

Se toman 292 pacientes, con sus correspondientes fichas y se cumplimenta
en cada uno de ellos el cuestionario "Método Todos" con 14 parametros.

4.1.2. Criterios de inclusion.

4.1.2.1. Pacientes afectos de Siringomielia.

Se seleccionan 292 pacientes (Matriz estadistica "292" o Todos") afectos
de Siringomielia, tomados de los ficheros de CMRMB (Centre Medic de
Ressonancia Magnética de Barcelona) segin el diagndstico de
"Siringomielia", que consta a través de un codigo en el archivo del ordenador
del centro, en el que figuran todos los casos del CRMB.
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Se procede a la aplicacion del "Método Todos", con 14 cuestiones,
obteniéndose:

4.1.2.2. Pacientes afectos de Siringomielia idiopatica.

En 231 pacientes (Matriz "231"), no se pudo precisar ninguna causa
aparente responsable de la Siringomielia, considerandose afectos de una
Siringomielia idiopatica. De éstos, 58 pacientes se encuentran afectos de
Siringomielia idiopatica, en los que se puede precisar en la misma
exploraciéon RM la situacion del cono medular. De los 292 pacientes afectos
de Siringomielia, 48 de ellos presentan una Siringomielia de caracter no
precisable. Siete pacientes de los 292 afectos de Siringomielia, presentan una
Siringomielia secundaria a un anclaje medular ("tethered spinal cord"). Seis
pacientes de los 292, presentan una Siringomielia secundaria a otras
patologias.

4.1.2.3. Pacientes "Conados", afectos de Siringomielia idiopatica
con imagen a la RM, del cono medular:

De los 231 pacientes afectos de Siringomielia idiopatica, se formo el
grupo "Conados", en los que no se pudo precisar ninguna causa aparente
responsable de la Siringomielia, visualizdndose el nivel del Cono Medular.
Siguiendo los criterios de clasificacion expuestos en el Apartado 2.4.5.2.,
fueron aquellos casos en los que se obtuvo un valor diferente a "0" en la
Cuestion n° 11 (Nivel del Cono Medular), del "Método Todos".

Constituyendo un grupo 58 pacientes (de los 231 pacientes afectos de
Siringomielia idiopatica), afectos de Siringomielia idiopética en los que se
puede precisar en la misma exploraciéon RM la situacion del cono medular.

De los 58 pacientes obtenidos se seleccionan: 55 pacientes afectos de
Siringomielia Idiopatica de los que se visualiza el cono medular, "Conados"
(Matriz estadistica "55" o "Conados"), elimindndose ocasionalmente 3 casos,
ya que no tienen informacion suficiente para cumplimentar el cuestionario
"M¢étodo Conados" de 40 parametros (se extraen los casos con N° historia:
14.278, 15.333, 15.728).
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Una vez pasadas las 40 cuestiones a los 55 pacientes, se eliminan 5
parametros por dar insuficiente informacion. Las cuestiones: 04 (meses), 12
(cavidad continua o trabeculada), 13 (cavidad multiple), 20 (plano coronal
amigdalar), 26 (simetria del descenso amigdalar).

Resultan 35 cuestiones del "Método Conados". De esta distribucion se
basa la matriz estadistica mas importante de este estudio estadistico.

La mayoria de las imagenes mas importantes obtenidas por Resonanacia
Nuclear Magnética se encuentran en el" 11. Apéndice" (paginas X a LV).

4.1.3. Criterios de exclusion.

48 pacientes, que en el Cuestionario "Método Todos"
cumplimentaron la Cuestion 12 como "0", muestran una
Siringomielia de caracter no precisable.

7 pacientes presentan una Siringomielia secundaria a un anclaje
medular ("médula anclada o tethered spinal cord").

6 pacientes presentan una Siringomielia secundaria a otras
patologias.

4.1.4. Controles.
Pacientes no afectos de Siringomielia.

Un grupo aparte de 50 pacientes (Matriz estadistica "50 sin SM"), del
CMRMB (Centre Médic de Ressonancia Magnetica de Barcelona) con RM
cervical y lumbar, sin imagen a la RM cervical de Siringomielia, pero con
motivos clinicos suficientes como para indicar sendas RM cervical y lumbar.
Se les aplico el "Método Sin Siringomielia". Obteniéndose el nivel del cono
medular:
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Nivel del Cono Medular N° de Pacientes %

Anivel D 11-12..ciiiiiees 1 paciente.............cceeee.. 2%
Anivel D 12-Ll...cccoviiiiiiiiiieiees 25 pacientes................... 50%
A nivel cuerpode L1.....cooeiviiniininnnnen. 21 pacientes................... 42%
A nivel borde inf. cuerpo L1 ................... I paciente...............cco..... 2%

A nivel del espacio L1-2........cccevvennnee. 2 pacientes...........coueeuenen 4%

Tabla 4.1. - Distribucion del nivel del cono medular en 50 pacientes no

afectos de siringomielia.

Tras este estudio se toma como normal ¢l nivel del cono medular, a la
altura del cuerpo vertebral de 1. Dada la especial seleccion de los pacientes
sin siringomielia, posiblemente los hallazgos obtenidos, referidos al nivel del
Cono Medular, no diferirian mucho de una poblacion estadistica

estrictamente normal.

199



Material y métodos

4. 2. MATERIAL.

4.2.1. Resonancia Nuclear Magnética.

4.2.1.1. Los equipos de Resonancia Nuclear Magnética utilizados, son
del Centre Médic de Ressonancia Magnética de Barcelona, sito en la calle
Monestir, n° 3 de Barcelona.

Fueron de 0.5 y 1.5 Tesla, de la compaiia General Electric (Milwaukee,
Wisconsin, USA), modelos MAX y SIGNA, respectivamente.

Las matrices de adquisicion oscilaron entre 224 y 256. E1 FOV (Field of
view) o campo de vision es de 30-35 cm. para los cortes sagitales y de 20-24
cm. en los axiales.

Se utiliz6 bobina o antena de superficie.

Las Tomografias sagitales en TI se realizaron mediante secuencias de
SPIN-ECO, con Tiempo de Repeticion (TR) de 550 ms. y tiempos de ECO
(TE) de 20 ms.

Las Tomografias sagitales en T2 se realizaron usando secuencias de ECO
VARIABLE con valores de TR de 2000 ms. y TE de 30-90 ms.

Las Tomografias axiales TI se realizaron con valores TR de 500 ms. y TE
de 20 ms.

El tiempo total de adquisicion es de aproximadamente 5 min. para las
tomografias Tl y de 12 min. en las adquisiciones T2.

El grosor de corte es de 5 mm. con una separacion entre ellos de 1 mm.
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4.2.1.2. Interpretacion de la RM normal, respecto al nivel del Cono
Medular.

4.2.1.2.1. Bibliografia del nivel del CM

A pesar de que el nivel normal del Cono Medular no tiene la textura
exacta de un instrumento, en esta tésis se le utiliza como elemento
clasificador principal y decisorio.

Se consulto la Bibliografia, obteniéndose:

Manelfe y Rabischong, en su libro "Imagerie du raquis et de la
Moelle", han constatado que en el recién nacido se discute el lugar
donde se halla situado el Cono Medular, pero a los tres meses éste se
encuentra a la altura del disco L1-L2. Para ellos, en el adulto, en el
40 % de los individuos, el Cono Medular acaba a la altura del disco L1-
L2.

Barson (1970) tiene efectuado un estudio sobre 801 casos en el que
demuestra que, en el 97,8 % de los casos, la proyeccion del cono
medular se observa por encima de L2-3 y tan solo el 1,8 % lo hacen por
debajo de L3, por lo que se llega a la conclusién que en estos ultimos
casos se trata de una anormalidad.

En el tratado "Radiology, Diagnosis-Imaging-Intervencion" dirigido
por Taveras y Ferucci (1979), tanto el propio Taveras como Koroshetz,
Naidich, McLone, exponen estas mismas experiencias y también
abogan por el espacio L1 -2 como nivel més frecuente, en el adulto, en
el que finaliza el Cono Medular.

Autores de tratados de Neuroanatomia como Goss, Carpenter (1976),
Gros (1976), también describen en sus obras los mismos niveles de
terminacion para el cordon medular y son asimismo citados en los
estudios realizados por Taveras.

Tanto Manelfe como Taveras y sus colaboradores, han estado trabajando
durante los ultimos afios con las modernas técnicas de diagnostico como
TAC y RM vy, tal como se ha expuesto, los hallazgos efectuados sobre este
tema son absolutamente coincidentes a los descritos en 1970 por Barson.
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Llegamos, en vista de la bibliografia consultada, a la conclusién de que
como minimo en un 40-50% de los sujetos normales, el Cono Medular
finaliza a la altura del disco intervertebral L1-2 y el resto a diversos niveles
en los cuerpos de L1 y L2, con mayor predominio de L1.

Por todo ello, en la mayor parte se considera el nivel normal del Cono
Medular hasta el borde superior de L2.

4.2.1.2.2. Medida del nivel del Cono Medular

Existe cierta problematica, en cuanto a la medida del cono medular
cuando se realiza con TAC y RMN. El penacho que forma la cola de caballo
puede ser traducido como parte del engrosamiento correspondiente a la
terminacion del cono medular. Por ello la interpretacion puede estar sujeta a
salvedades, ya que para segin que autor, y valorando el mismo caso, la
diferencia podria ser de un nivel vertebral.

Por ello se tom6 50 pacientes no afectos de Siringomielia y con los
mismos parametros y actitudes que se han aplicado a los 57 pacientes
"Conados", a quienes se les podia determinar el nivel del cono medular. Se
tuvo en cuenta que el afilamiento pronunciado, con reduccion del extremo
del cordon medular de mas del 60% del didmetro normal, ya indicaba el final
del Cono Medular. El 40% restante lo atribuimos a la imagen que proyecta el
amontonamiento nervioso de la cola de caballo.

4.2.1.2.3. Medida del nivel del Cono Medular Normal

Un grupo aparte de 50 pacientes con RM cervical y lumbar. Facilitados por
el CRMB (Centro de Resonancia Magnética de Barcelona) y tomados de sus
ficheros segun el cddigo, que consta en ellos, en los que indica la practica de
RM cervical y lumbar. Una vez tomada la historia, se comprueba que no
estan diagnosticados de Siringomielia y en la imagen de RM cervical no
aparecen imagenes compatibles con Siringomielia. Se les aplicéd el "Método
Sin Siringomielia". Obteniéndose el nivel del cono medular.
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El Nivel del Cono Medular, visionando las proyecciones sagitales y
tranversales, cuando las hay, y en los tiempos Tl y T2. Se obtiene: a nivel D
11-12: 1 (2%) paciente, a nivel D 12-L1: 25 (50 %) pacientes, a nivel cuerpo
de LI: 21 (42 %) pacientes, a nivel borde inf. cuerpo LI: 1 (2%) paciente, a
nivel del espacio L1-2: 2 (4%) pacientes (Ver pag. IX de "11. Apéndice").

De igual modo que Pou Serradell (1981), en el tratado del Dr. Solé Llenas
y Wackenheim (1981), en su capitulo sobre la Columna Vertebral, centra el
mayor numero de casos en el cuerpo de L1.

Tras este estudio, en que se obtuvo la matriz estadistica "50 sin
Siringomielia", se hizo posterior al estudio estadistico reflejado en "5.
Resultados", comentados en "6. Discusion”" y en los que se basa la mayoria
de conclusiones reflejadas en "7. Conclusiones". Se toma como normal el
nivel del cono medular a la altura del cuerpo vertebral de L1 y a nivel del
interespacio D 12-L1. Que soélo se aplica desde 6.1 hasta 6.3.2.2., y, cuando
no es asi, existe una nota explicativa. En el resto del capitulo "6. Discusion"
y todo el capitulo "5. Resultados", se toma como nivel normal del CM, L1-
L2.

A pesar de que la seleccion de "50 pacientes sin siringomielia" no
corresponde a sujetos estrictamente normales, los resultados estadisticos no
estaran influidos por las posibles patologias que presentaban, ya que no
tienen aparentemente ninguna relacion con el nivel del Cono Medular. Por lo
que los resultados obtenidos sobre el nivel del Cono Medular, en este grupo
de "50 pacientes sin siringomielia", no difieren de una poblacién de sujetos
estrictamente normales.

4.2.2. Ofimatica:

Ordenadores:

Macintosh LC 6/80 Mb, Macintosh Power Book 2/20 Mb, Macintosh
Plus 4/20 Mb.

Impresora

Impresora Personal Laser Writer.

Scanner

Scanner Epson 2000 y Scanner Epson GT-6500
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4.2.3. Programas estadisticos:
Se han utilizado, programas del ambito informatico Macintosh. Asi como:

Para el tratamiento de textos: Dos programas diferentes Claris Works
1 y 2, para ser utilizados en dos ordenadores Macintosh a la vez
montados en serie. También en los inicios se utilizdo los Mac Write 4.5,
Mac Write 4.6, y Mac Write 1.

Para el tratamiento de la informacion y aplicaciones estadisticas, los
programas: Microsoft Works 2.0, Mac, Stat View y Stat Works.

Para tratamientos de imdgenes y esquemas proyectivos, los
programas Mac Paint 1.5, Mac Project.

4.2.4. Bibliografia de la Siringomielia.

Fue tomada mediante consulta del Index Medicus, recogido en compact-
disc anual, pertenecientes al IMIM. Una vez extraidos los extractos que se
referian a la palabra clave : Siringomielia, de los afios 1984 hasta 1990, y los
de los afnos 1991 y 1992 aportados por el Dr. Secades (Laboratorios Ferrer).

La seleccion previa de los trabajos, a través de los extractos, se realizé con
especial énfasis en aquellos trabajos que pudieran aportar argumentos
clasicos y originales sobre la etiopatogenia de la Siringomielia. Algunos no
se siguieron puesto que eran superponibles a los de otros autores, o eran
sufientemente citados por otros, haciéndolo extensivo de forma moderada a
los medios de diagndstico, clinica y tratamientos.
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Una vez seleccionados los trabajos por medio de la Biblioteca del Hospital
del Mar, se obtuvieron fotocopias de los trabajos que se encontraban alli o en
otras bibliotecas. Fueron consultadas directamente Bibliotecas: del Hospital
Clinico y Provincial de Barcelona, Biblioteca del Colegio de Médicos de
Catalufia y Baleares de Barcelona.

Algunos articulos aportados por las subsripciones personales al Journal of
Neurosurgery y Neurochirurgie.

Alguin trabajo fue enviado directamente por el autor del articulo a peticion.
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4.3. METODOS

4.3.1. METODO CASUISTICO PARA LA SIRINGOMIELIA
"TODOS"

Es una sintesis del "Método Conados", seleccionandose las cuestiones
basicas para extraer y seleccionar los casos afectos de Siringomielia y
aquellos en los que se visualiza en la exploracion RM el nivel del Cono
Medular.

Protocolo de estudio

Se confecciona una ficha por cada paciente con pardmetros
clinicos, quirurgicos y de RM.

Codigo General: 9/99/999- Dato no conocido o no precisable. 0-
N; I-SI.

Identificacion: n° de caso, Centro de Procedencia.
Clinicos:

1-SEXO: 1. Varones, 2. Mujeres.
2-EDAD: se expresa en afios.

3-ANTECEDENTES PATOLOGICOS:

0- Sin antecedentes patoldgicos de interés para el presente
estudio.

1- Infecciosos: meningitis, encefalitis, polio.

2- Traumatismo craneal o vertebral importantes, que
supusieron fracturas o requirieron tratamiento en un
centro médico.

3- Tumor medular o cerebral.

4- Parto traumatico.

5- Malformaciones, agenesia renal, turricefalia, retraso
psicomotor, neurofibromatosis.

6- Intervencion neuroquirtirgica previa.

7- Meningitis + Traumatismo craneal.

8- M.A.V. + Traumatismo craneocervical.
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9- No se precisa la existencia o ausencia de antecedentes
patologicos de interés.

10- Espondilopatia.

11- AVC.

12- Otros.

4.-MALFORMACIONES ASOCIADAS: 0/9
1- Cuello corto.
2- Megacefalia.
3- Turricefalia.
4- Malformacion arterio-venosa.
5- Agenesia renal.
6- Craneoestenosis 6 Impresion Basilar.
7-Meningocele.

5.-EXTENSION DE LA CAVIDAD: 99-Impreciso.
0-Bulbar.
1-Cervical.
2-Dorsal.
3-Lumbar.
4-Bulbar y Cervical.
5-Cervical y Dorsal.
6-Cervical, Dorsal y Lumbar.
7-Bulbar, Cervical y Dorsal.
8-Bulbar, Cervical, Dorsal y Lumbar.
9-Dorsal y Lumbar.

6.-GRADO DE DESCENSO DE LAS AMIGDALAS
CEREBELOSAS:
9-Descenso amigdalar (DA) no precisado.
0-No existe descenso de las amigdalas cerebelosas.
1-Las amigdalas sobrepasan el agujero occipital sin llegar al
borde superior de Cl1.
2-DA hasta el nivel superior de C1 (borde superior del arco
posterior).
3-DA hasta el nivel inferior de C1 (borde inferior del arco
posterior).
4-DA hasta el nivel superior del cuerpo de C2 (base de la
odontoides).
5-DA hasta el nivel inferior del cuerpo de C2.
6-DA hasta un nivel inferior a C2.
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7.-CARACTERISTICAS DEL IV° VENTRICULO: 0/9
1-Deformidad de la mitad inferior del IV ventriculo, que se
encuentra adelgazada en la proyeccion RM sagital y/o
deformacion de la mitad superior.
2-Descenso del IV® ventriculo. Situacion inferior a la
habitual.
3-Dilatacién del IV® ventriculo.

8.-HIDROCEFALIA: 0/9. Se detalla el grado de dilatacion de los
ventriculos laterales.
1-Discreta.
2-Marcada.
3-Muy marcada.

9.-ESCOLIOSIS O CIFOSIS, NIVEL:
9-No precisado.
0-Sin escoliosis.
1-Cervical.
2-Dorsal.
3-Lumbar.
4-Cervical y Dorsal.
5-Cervical, Dorsal y Lumbar.
6-Dorsal y Lumbar.

10.-ESCOLIOSIS: 9-No precisable.
1-Leve.
2-Moderada.
3-Marcada.

11.-NIVEL DEL CONO MEDULAR: 0-No precisable.
1-Entre D12-L1.
2-En el cuerpo de L1.
3-Borde inferior de L1.
4-A nivel del espacio LI-2.
5-Borde superior de L2.
6-A nivel del cuerpo de L2.
7-Borde inferior de L2.
8-A nivel del espacio de L2-3.
9-Borde superior de L3.
10-A nivel del cuerpo de L3.
11 -Borde inferior de L3.
12-A nivel del espacio de L3-4.
13-Borde superior de L4.
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14-A nivel del cuerpo de L4.
15-Borde inferior de L4.
16-A nivel del espacio L4-5.
17-Borde superior de L5.
18-A nivel del cuerpo de L5.
19-Por debajo de L5.

12.-SIRINGOMIELIA IDIOPATICA:

0-No precisable.
1-Idiopatica.
2-Secundaria.

3-Médula espinal anclada.

13.-OBSERVACIONES.

En el "Método Todos" se estructur6 la informacion en los siguientes

parametros:

o ow

o o

g.

Identificacion. En los apartados: Identificacion, y ademés 1y 2.

. Antecedentes y Asociaciones clinicas. En los apartados: 3 y 4.

Alteraciones  morfologicas  asociadas  (encefalicas 'y
esqueléticas). En los apartados del 6 al 10.

. Descriptivos de la cavidad siringomiélica, en el apartado 5.

De los Objetivos: Nivel del cono medular, en el apartado 11.
Tipo de siringomielia, en el apartado 12 .
Otros: Observaciones, en el apartado 13.

Con la aplicacion del "Método Todos" se persigue:

Recogida de pacientes afectos de siringomielia Idiopatica o

secundaria que puedan ser candidatos para el estudio del cono
medular.

Toma de informacion para relacionar todos los parametros y las

alteraciones neuroesqueléticas relacionadas con la siringomielia.

Constituir un grupo amplio para obtener percentiles informaticos
valorables de los parametros de interés.
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4.3.2. METODO "CONADOS".

El "Método Conados" esta constituido por siete apartados, de la A a la G,
que recogen 35 cuestiones (previamente fueron 40, pero se eliminaron 5 al no
aportar informacion suficiente). Parte de este protocolo, que se refiere a
cuestiones no fundamentales, esta tomado del utilizado por Marés (1988).

La informacion obtenida con el "Método Conados" se puede clasificar en:

A.
B.

G.

Datos de identificacion.
Datos clinicos generales.

Datos relacionados con las caracteristicas de la cavidad
siringomiélica.

Datos referidos a desplazamientos encefalicos.
Datos referidos a alteraciones Oseas relacionadas.

Dato que relaciona la siringomielia con la asincronia del
crecimiento neurovertebral.

Observaciones.

Protocolo de estudio.

Se confecciona una ficha por cada paciente con pardmetros de
identificacion, clinicos, y de RM.

Codigo General:

0-No.
1-SI.
9/99/999- Dato no conocido o no precisable.

A. DATOS DE IDENTIFICACION

Identificacion:

Nombre, Apellidos, n° de caso, n° de exploracion RM, Centro de
Procedencia, médico encargado, domicilio y teléfono.
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B. DATOS CLINICOS GENERALES
Clinicos:
1-SEXO: 1. Varones, 2. Mujeres.
2-EDAD: se expresa en afos.

3-EVOLUCION (ANOS), 999-No precisado; 0-(menos de 1 afio); N°
anos

En alguna ocasion se resto la edad del paciente con la evolucion en aos,
obteniendo la edad probable de inicio de la enfermedad que conllevo a la
cavidad siringomiélica, de especial interés, puesto que aqui se considera la
enfermedad lo que acaba en cavidad, no la cavidad, que es el resultado de la
lisis del tejido medular.

4.-EVOLUCION (MESES) 0/9
1-(1-3meses).
2-(4-6 meses).
3-(7-9 meses).
4-(10-11 meses).

Este dato a pesar que se tomo en todos los pacientes, mas tarde se elimino
con fines estadisticos puesto que no aportaba informacion significativa.

5.-ANTECEDENTES PATOLOGICOS
0- Sin antecedentes patoldgicos de interés para el presente

estudio.

1-Infecciosos: meningitis, encefalitis, polio.

2-Traumatismo craneal o vertebral importantes, que
supusieron fracturas o requirieron tratamiento en un centro
médico.

3-Tumor medular o cerebral.

4-Parto traumatico.

5-Malformaciones, agenesia renal, turricefalia, retraso
psicomotor, neurofibromatosis.

6-Intervencidon neuroquirurgica previa.

7-Meningitis + Traumatismo craneal.

8-M.A.V. + Traumatismo craneocervical.

9-No se precisa la existencia o ausencia de antecedentes
patologicos de interés.
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10-Espondilopatia.
11-AVC.
12-Otros.

6.-MALFORMACIONES ASOCIADAS: 0/9
1-Cuello corto.
2-Megacefalia.
3-Turricefalia.
4-Malformacion arterio-venosa.
5-Agenesia renal.
6-Craneoestenosis o Impresion Basilar.
7-Meningocele.

C. DATOS DESCRIPTIVOS DE LA CAVIDAD SIRINGOMIELICA

7.-EXTREMO PROXIMAL DE LA CAVIDAD:
1-Bulbo.
2-Cervical C1-C2.
3-Cervical inferior a C2.
4-Dorsal.
5-Lumbiar.
6-Sacro.

8.-EXTREMO DISTAL DE LA CAVIDAD:
1-Bulbo.
2-Cervical.
3-Dorsal.
4-Lumbar.
5-Sacro.
9-No investigado.

9-LONGITUD DE LA CAVIDAD. Se detalla el n° de segmentos
vertebrales a través de los cuales se extiente la cavidad desde su
extremo proximal hasta el distal.

10.-MORFOLOGIA DE LA CAVIDAD
1 -Fusiforme: cavidad en forma de huso con extremos distal y
proximal de menor calibre que el centro. Es la imagen tipica

o de estado de la SM.
2-Filiforme: calibre pequefio, redondeado, mas o menos
uniforme.

212



Material y métodos

3-Colapsada: calibre pequeio, aspecto acintado, con didmetro
anteroposterior claramente menor que el lateral. Resultado
de la fusiforme o Tétrad cuando se fistulizan al conducto del
ependimo o al espacio subaracnoideo vertebral.

4-Dilatada o Tétard: extremo distal claramente mas dilatado
que el resto de la cavidad, con aspecto de estar a tension.
Esta denominacion ha sido tomada de Aboulker.

11.-CAVIDAD A TENSION. 0/1 /9
Se trata de cavidades dilatadas que claramente agrandan el
calibre de la médula y producen distorsiones de la morfologia
medular.

12.-CAVIDAD CONTINUA O TRABECULADA: 0/9
1-Continua: no existe solucion de continuidad a lo largo de la
cavidad.
2-Trabeculada: existe una clara division de la cavidad en dos o
mas partes en sentido longitudinal, creada por trabéculas o
septos que producen segmentaciones, ya sean completas o
parciales, pero marcadas.

13.-CAVIDAD MULTIPLE. Se objetivan diversos trayectos
independientes y claramente diferenciados en los cortes axiales.
Ello no priva de que, en algin punto de la médula, dichos
trayectos puedan confluir en una Unica cavidad. 0/1/9.

14-CAVIDAD CENTRAL Y SIMETRICA: 0/1/9. En las
proyecciones axiales la cavidad ocupa el centro de la médula y
si posee alguna extension lateral se presenta bilateralmente y de
forma simétrica.

15.-SIRINGOBULBIA: 0-No
1-Filiforme. Cavidad de pequeio calibre redondeada o acintada
a nivel del bulbo.
2-Voluminosa. Cavidad de gran didmetro.
3-Dudosa. Se consideré posteriormente como equivalente a
inexistente (=0).

16-MEDULA CON PERDIDA DE PARENQUIMA. 0/1/9. Ya se
trate de una médula delgada, o con aspecto acintado por
disminucion de su didmetro antero-posterior, o laminar,
persistiendo una delgada capa o lamina de parénquima
rodeando a una cavidad dilatada.
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17-PRESENCIA DE UNA HENDIDURA DE LAS ASTAS
POSTERIORES. 0/9. Existe una solucion de continuidad del
parénquima medular a este nivel, produciéndose probablemente
una comunicacion entre la cavidad y el espacio subaracnoideo.
1-Asta posterior izquierda.
2-Asta posterior derecha.
3-Asta posterior bilateral.
4-La existencia de una hendidura a nivel de las astas posteriores

es dudosa.

18.-PRESENCIA DE UNA HENDIDURA MEDULAR DE
DISTINTA LOCALIZACION. La cavidad medular se expande
provocando una solucién de continuidad del parénquima
medular en otra localizacion distinta a las astas posteriores. En
caso de existir en varias localizaciones distintas
simultdneamente, se ha consignado la situacién predominante.
0/9
1-Postero-medial.
2-Anterior.
3-Lateral.

19.-PRESENCIA DE COMUNICACION ENTRE LA CAVIDAD

Y OTRAS ESTRUCTURAS DE LA FOSA POSTERIOR:

1-Obex. La cavidad se extiende hasta la altura del 6bex con un
trayecto hasta el mismo, normalmente de delgado calibre.

2-Anterior bulbo. Se observa un trayecto de la cavidad hacia la
cara anterior del bulbo con posible comunicacién con el
espacio subaracnoideo a este nivel.

3- Multiples trayectos: hacia el 6bex, cara anterior del bulbo, ...

4- Comunicacion dudosa. Se consider6=0

5- Comunicacion con el suelo del IV° ventriculo.

20- LA CAVIDAD MEDULAR SE SITUA EN LOS PLANOS
CORONALES DE FORMA CONTRALATERAL AL
DESCENSO AMIGDALAR PREDOMINANTE. 0/1/9.
Aquellos casos en que el descenso amigdalar era simétrico y la
cavidad medular se encontraba lateralizada a derecha o
izquierda, se consideraron como negativos.
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D. DATOS REFERIDOS A DESPLAZAMIENTOS ENCEFALICOS

21.-GRADO DE DESCENSO DE LAS AMIGDALAS

CEREBELOSAS:

0-No existe descenso de las amigdalas cerebelosas.

1-Las amigdalas sobrepasan el agujero occipital sin llegar al
borde superior de Cl1.

2-Descenso amigdalar hasta el nivel superior de C1 (borde
superior del arco posterior).

3-Descenso amigdalar hasta el nivel inferior de C1 (borde
inferior del arco posterior).

4-Descenso amigdalar hasta el nivel superior del cuerpo de C2
(base de la odontoides).

5-Descenso amigdalar hasta el nivel inferior del cuerpo de C2.

6-Descenso amigdalar hasta un nivel inferior a C2.

9-Descenso amigdalar no precisado.

Esquema de las lineas que se han utilizado para valorar el descenso
amigdalar: a. linea de Camberlain, b. linca de Mac Gregor, 1. Borde
superior del arco posterior del atlas, 2. Borde inferior del arco posterior
del atlas, 3. Borde superior del axis, 4. Borde inferior del cuerpo del axis.

Figura 4.1.- Representacion esquematica de los distintos niveles que se han tomado
para valorar el descenso de las amigdalas cerebelosas.
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22.-SITUACION DEL TRONCO CEREBRAL RESPECTO A LAS
ESTRUCTURAS OSEAS DE LA FOSA POSTERIOR: 0-
Normal. 9-No precisable
1-Sobreelevado. Cuando los tubérculos cuadrigéminos
sobrepasan de forma clara el nivel superior de las apofisis
clinoides posteriores.
2-Tronco descendido. Cuando la unidén bulbo-medular se
realiza a un nivel inferior al del foramen magnum.

23.-VERMIS Y HEMISFERIO CEREBELOSO. 0/9
1-Sobreelevacion. Su porcién proximal se sitia a un nivel
claramente superior al de los tubérculos cuadrigéminos.
2-Descenso del vermis y hemisferios cerebelosos, dejando un
espacio con la cara inferior del tentorio.

24.-CARACTERISTICAS DEL IV VENTRICULO: 0/9
1-Deformidad de la mitad inferior del IV® ventriculo, que se
encuentra adelgazada en la proyeccion RM sagital.
2-Descenso del IV° ventriculo. Situacion inferior a la habitual.
3-Dilatacion del IV ventriculo.
4-Rechazado hacia arriba y hacia adelante (hacia el clivus).

25.-KINKING DEL TRONCO CEREBRAL.0/9
Se trata de la angulacion de vértice posterior que suele formar
esta estructura considerando toda su longitud, especialmente a
nivel de la unién bulbo-medular. Una discreta angulacion del
tronco es hallada con bastante frecuencia en los estudios
normales. No es frecuente, en cambio, una angulacién marcada
o kinking del tronco cerebral.
1-Discreto.
2-Marcado.
3-Muy marcado.

26.-SIMETRIA DEL DESCENSO AMIGDALAR. 0/9 Las
amigdalas cerebelosas se hallan descendidas por debajo del
foramen magnum en los casos con malformacién de Arnold-
Chiari asociada. Este descenso puede ser asimétrico, es decir
mas marcado en una de ellas.
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Para la valoracion de este parametro valoracion de este
parametro se utilizaron los cortes coronales y los axiales
realizados a este nivel.

1-Simétrico.

2-Asimétrico

Este dato fue de dificil obtencidén, puesto que no en todos
existian cortes coronales y, cuando los habia, no acostumbraba
a ser claro, especialmente en las primeras RM practicadas en el
centro.

27.-CISTERNA MAGNA COLAPSADA. 0/1/9
1.-Disminucién del tamafo de la cisterna magna valorado en el
corte sagital medio del examen RM.

28.-HIDROCEFALIA. 0/9. Se detalla el grado de dilatacion de los
ventriculos laterales.
1-Discreta.
2-Marcada.
3-Muy marcada.

E. DATOS REFERIDOS A ALTERACIONES OSEAS
RELACIONADAS.

29.-ANGULO BASAL AUMENTADO. 0/1/9. Valoracion realizada
por inspeccion. Solo se considerd existente dicha anomalia en
los casos evidentes, ya que la escasa definicién de la cortical
6sea en el estudio RM hace impracticables los sistemas
convencionales aplicables en radiologia simple.

30.-IMPRESION BASILAR. (0/1/9). En el estudio convencional
RM sobre el plano sagital, la impresion basilar queda definida
por una apofisis odontoides cuya punta alcanza un nivel
claramente superior al de la linea que une el paladar 6seo y el

borde posterior del foramen magnum (linea de Chamberlain o
de Mac Gregor).

31.-IMPLANTACION BAJA DEL TENTORIO. (0/1 /9) Cuando la
uniodn del tentorio con el hueso occipital se realiza en un punto
claramente mas bajo y mas cercano al foramen magnum de lo
que es habitual.
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32.-CLIVUS ANOMALO. (0/1). Se trata de aquellos casos en que el
clivus se encuentra anormalmente acortado o deformado. Suele
acompaiiar a otras anomalias:
platibasia, impresion basilar. Forma parte de las impresiones
basilares parciales anteriores.

33-RETROCESO ODONTOIDEO. (0/1/9). Consiste en una
invaginacion de la punta de la apo6fisis odontoides que se dirige
anormalmente hacia atrds, sobrepasando claramente la linea
imaginaria que une las apo6fisis clinoides posteriores y el angulo
posteroinferior del cuerpo de C2.
Se incluyd en el estudio a esta anomalia, al considerarse que
podria ser la expresidon de una tension craneocaudal de la
columna cervical. A modo como lo haria una cuerda (la
médula) que tira del arco (la columna cervical).

35.-ESCOLIOSIS O CIFOSIS. NIVEL:
O-Sin escoliosis.
1-Cervical.
2-Dorsal.
3-Lumbar.
4-Cervical y Dorsal.
5-Cervical, Dorsal y Lumbar.
6-Dorsal y Lumbar 99- No precisado.

36.-ESCOLIOSIS: 0/9.
I-Leve.
2-Moderada.
3-Marcada.
La intensidad fue transcrita segin la historia clinica o
interpretando las imagenes de la RM.

37.-BORDE POSTERIOR DEL AGUJERO OCCIPITAL.
0-A nivel del borde anterior del arco posterior de C1.
1-A nivel del borde posterior del arco posterior de C1.
2-A nivel posterior del borde posterior del arco posterior de C1.
3-A nivel anterior del borde anterior del arco posterior de C1.
9-No precisable A partir de las secciones sagitales de la RMN,

se localizaba el borde posterior del agujero occipital.

A partir de las secciones sagitales de la RMN, se localizaba el
borde posterior del agujero occipital.

218



Material y métodos

38.-BORDE ANTERIOR DEL AGUJERO OCCIPITAL, CLIVUS.

0-A nivel de la punta de la Odontoides.

1- Sin llegar a nivel de la Odontoides

2-Que pasa la punta de la Odontoides.

9-No precisable.
A partir de las secciones sagitales de la RMN, se localizaba el borde anterior
del agujero occipital. Considerandolo como normal a nivel de la punta de la
apofisis odontoides. Clivus corto, i, sin llegar al nivel de la odontoides.
Clivus largo, 2, que sobrepasa el nivel de la apofisis odontoides.

39.-TAMANO DEL AGUJERO OCCIPITAL. O-Menor de lo
normal; 9-No precisable
1-Normal.
2-Algo mayor de lo normal.
3-Marcadamente mayor de lo normal.
4-Mucho mayor de lo normal.

El resultado de conjugar las cuestiones 37 y 38, nos da el pardmetro de
normalidad: cuando el borde anterior del ahujero occipital estd a nivel de la
apofisis odontoide y la cara anterior del arco posterior del atlas se alinea con
el borde posterior del agujero occipital.

1 —— —

Figura 2.- Esquema de las diferentes lineas y zonas que se delimitan para
valorar el tamario del agujero occipital. A nivel de la odontoides, ver cuestion 38.
A nivel del arco posterior del Atlas, ver cuestion 37.
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F. DATO QUE RELACIONA LA SIRINGOMIELIA CON LA
ASINCRONIA DEL CRECIMIENTO NEUROVERTEBRAL.

40.-NIVEL DEL CONO MEDULAR.
0-No precisable.
1-A nivel D12-L1.
2-En el cuerpo de L1.
3-Borde inferior de L1.
4-A nivel del espacio LI-2.
5-Borde superior de L2
6-A nivel del cuerpo de L2.
7-Borde inferior de L2.
8-A nivel del espacio de L2-3.
9-Borde superior de L3.
10-A nivel del cuerpo de L3 11 -Borde inferior de L3.
12-A nivel del espacio de L3-4
13-Borde superior de L4
14-A nivel del cuerpo de L4.
15-Borde inferior de L4
16-A nivel del espacio L4-5.
17-Borde superior de L5.
18-A nivel del cuerpo de L5.
19-Por debajo de LS.

41. OBSERVACIONES.
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4.3.3. Método "SIN SIRINGOMIELIA".
M¢étodo casuistico para pacientes no afectos de Siringomielia.
Protocolo de estudio.

Se confecciona una ficha por cada paciente con pardmetros clinicos,
quirtrgicos y de RM.

Cédigo General: 9/99/999- Dato no conocido o no precisable.
0-No, 1-SI

Identificacion:
n° de caso, Centro de Procedencia.

Clinicos:
1.-SEXO: 1-Varones, 2-Mujeres.

2-EDAD: se expresa en afos.

3. -ANTECEDENTES PATOLOGICOS.

0- Sin antecedentes patologicos de interés para el presente
estudio.

1-Infecciosos: meningitis, encefalitis, polio

2-traumatismo craneal o vertebral importantes, que supusieron
fracturas o requirieron tratamiento en un centro médico.

3-Tumor medular o cerebral.

4-Parto traumatico.

5-Malformaciones, agenesia renal, turricefalia, retraso
psicomotor, neurofibromatosis.

6-Intervencidon neuroquirurgica previa.

7-Meningitis + Traumatismo craneal.

8-M.A.V. + Traumatismo craneocervical.

9-No se precisa la existencia o ausencia de antecedentes
patologicos de interés.

10-Espondilopatia.

11-AVC.

12-Otros.
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4.-MALFORMACIONES ASOCIADAS: 0/9.
1-Cuello corto.
2-Megacefalia.
3-Turricefalia.
4-Malformacion arterio-venosa.
5-Agenesia renal.
6-Craneoestenosis o Impresion Basilar.
7-Meningocele.

5-GRADO DE DESCENSO DE LAS AMIGDALAS
CEREBELOSAS: 9-no precisado. 0-No existe.

1-Las amigdalas sobrepasan el agujero occipital sin llegar al
borde superior de Cl1.

2-Descenso amigdalar hasta el nivel superior de C1 (borde
superior del arco posterior).

3-Descenso amigdalar hasta el nivel inferior de C1 (borde
inferior del arco posterior).

4-Descenso amigdalar hasta el nivel superior del cuerpo de C2
(base de la odontoides).

5-Descenso amigdalar hasta el nivel inferior del cuerpo de C2.

6-Descenso amigdalar hasta un nivel inferior a C2.

6.-CARACTERISTICAS DEL IV VENTRICULO: 0/9
1-Deformidad de la mitad inferior del IV® ventriculo, que se
encuentra adelgazada en la proyeccion RM sagital y/o
deformacion de la mitad superior.
2-Descenso del IV° ventriculo. Situacion inferior a la habitual.
3-Dilatacion del IV ventriculo.

7.-HIDROCEFALIA: 0/9. Se detalla el grado de dilatacion de los
ventriculos laterales.
1-Discreta.
2-Marcada.
3-Muy marcada.

8.-ESCOLIOSIS O CIFOSIS, NIVEL: 9- No precisado.
0-Sin escoliosis.
1-Cervical.
2-Dorsal.
3-Lumbar.
4-Cervical y Dorsal.
5-Cervical, Dorsal y Lumbar.
6-Dorsal y Lumbar.
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9-ESCOLIOSIS:
9-No precisable.
I-Leve.
2-Moderada.
3-Marcada.

10.-NIVEL DEL CONO MEDULAR: 0-No precisable.
1-Entre D12-L1.
2-En el cuerpo de L1.
3-Bordeinferior de L1.
4-A nivel del espacio LI1-2
5-Bordesuperior de L2.
6-A nivel del cuerpo de L2.
7-Bordeinferior de L2.
8-A nivel del espacio de L2-3.
9-Bordesuperior de L3.
10-A nivel del cuerpo de L3.
11-Borde inferior de L3.
12-A nivel del espacio de L3-4.
13-Borde superior de L4.
14-A nivel del cuerpo de L4.
15-Borde inferior de L4.
16-A nivel del espacio L4-5.
17-Borde superior de L5.
18-A nivel del cuerpo de L5.
19-Por debajo de L5.

11.-SIRINGOMIELIA IDIOPATICA: 0-No precisable.
1-Idiopatica.
2-Secundaria.
3-Médula espinal anclada.

12. -OBSERVACIONES.

4.3.4. Forma de elaboracion de la informacion.

Tras la aplicacion y anotacion del resultado de cada una de las cuestiones
de cada uno de los Métodos ("Método Todos", "Método Conados", y
"Método Sin Siringomielia") a sus grupos estadisticos respectivos, se
transfirio la informacion al programa Microsoft Works 2.0, obteniéndose
basicamente cuatro matrices estadisticas (Ver Apéndice):
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Matriz "292 Todos".

Matriz "231 Con Siringomielia Idiopatica".
Matriz "55 Conados".

Matriz "50 Sin Siringomielia".

Ademas, se obtuvieron otras matrices: "292 Original", "58/ 292", "58/14",
"55/40", "6/2", "7/3" que, siendo de diversa utilidad, no se han utilizado
directamente en este trabajo.

Con las matrices en el programa Microsoft Works 2.0, se aplicaron los
programas Stat View y Stat Works, con los que se pormenorizaron los datos
estadisticos obtenidos en "5. Resultados".

Para el tratamiento de textos, de graficos y esquemas se utilizé: Claris
Works 1y 2; Mac Write 4.5, 4.6, 1I; Mac Paint 1.5.
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5. RESULTADOS.

S5.1. DESCRIPCION DE LAS CARACTERISTICAS DE LA
MUESTRA.

Se han selecccionado los 292 pacientes afectos de Siringomielia, en los que se
practicaron una exploracion RM cervical, demostrativa de la existencia de una
Siringomielia, y procedentes del archivo patoldégico del Centre Medic de
Ressonancia Magnética de Barcelona (CMRMB), sin ningtin orden preestablecido.

De éstos, se extrajo un grupo de 231 pacientes afectos de Siringomielia Idiopatica
(tratandose de siringomielias no relacionadas con un tumor, accidente, mielopatia,
intervencion sobre médula, accidente vascular medular u otra patologia conocida) y,
finalmente, se excluyeron aquellos pacientes en los que la RM no mostraba el nivel
del Cono Medular y aquellos a los que les faltaba informacion, para completar el
cuestionario estadistico preparado para el grupo "Conados", quedando 55 pacientes.

Los casos que se utilizan en este Capitulo pertenecen a las matrices estadisticas:
292 (todos los casos), 231 (pacientes afectos de Siringomielia Idiopatica), 58
(pacientes afectos de Siringomielia Idiopatica de los que ademés se puede precisar
el nivel del Cono Medular (CM), y la matriz con los 55 casos afectos de
Siringomielia Idiopatica, en los que se puede precisar el nivel del Cono Medular y
la informacion recogida es suficiente para completar el Cuestionario "Conados".

En grupo aparte, se encuentran los 50 pacientes control, obtenidos del archivo
patolégico del Centre Médic de Ressonancia Magnética de Barcelona
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(CMRMB), sin ningun orden preestablecido, seleccionados por habérseles
practicado exploracion RM, en la que se puede precisar la "no" existencia de
Siringomielia y el nivel del Cono Medular.

5.1.1. Caracteristicas demograficas.

Geograficamente, los pacientes proceden de todo el estado espafiol,
especialmente de Cataluna y aun mas de la provincia de Barcelona.
Consecuencia, a las especiales circunstancias del Centre Médic de
Ressonancia Magnética de Barcelona (CMRMB), de haber sido el primer
centro de exploracién RM que inici6 su funcionamiento en Espafia.

5.1.1.1. Edad.

La media de edad de los 231 pacientes analizados fue de 40,2 + 14,8 afios
con una distribucidén que se observa en la Figura 5.1.
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Figura 5.1.- Distribucion percentilar de las edades de los pacientes
incluidos en el analisis.
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Se crearon tres grupos de edad (Joven: 5-25; Adulto: 26-45; Viejo 46-81
afios), para determinar la distribucion de la enfermedad entre los mismos
(Figura 5.2.). De dicha distribucion es posible apreciar como la Siringomielia
aparece en el grupo de pacientes estudiado predominantemente en los grupos
de mayor edad.

100+

<% 42.86% )
il 41.56%

704
60+
501
40+

301 15.58%
201

101

Numero de casos

JOVEN ADULTO VIEJO
Grupos de Edad

Figura 5.2.- Distribucion de los pacientes en tres grupos de edad (Joven:
5-25; Adulto: 26-45; Viejo 46-81 arios).

5.1.1.2. Sexo.

La relacion entre sexos fue de 0,95 (113 hombres y 118 mujeres). La
distribucion de edades por sexo no revelo diferencias significativas entre la
edad de los hombres (39,2+14,0 afios) y la de las mujeres (41,0+£15,6 afios).

5.1.1.3. Edad y sexo.

La agrupacion en tres categorias de edades (Joven: 5-25; Adulto: 26-45;
Viejo 46-81 aios), no revela tampoco una distribucion asimétrica entre sexos
y grupos de edad.
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Tabla 5.1.- Distribucion por sexo y edad de 231
Siringomielias Idiopaticas.

5.1.2. Antecedentes patoldgicos.

Se registr6 la existencia de antecedentes patoldgicos en la muestra de
pacientes estudiados, mediante analisis de las historias clinicas aportadas, y
en las peticiones de exploraciéon de RM.

La mayoria de los pacientes, el 64,5%, no presentd antecedentes
patologicos relevantes, mientras que el 18,6% presento diversos antecedentes
patolégicos, relacionados con la existencia de Siringomielia (Figura 5.3). En
el 16,8% restante de pacientes, el registro de antecedentes se considerd
inadecuado para el coémputo.

EXISTENCIA DE ANTECEDENTES PATOLOGICOS

&1 SIN ANTECEDENTES
U ANTECEDENTES
O INDETERMINADOS

Figura 5.3.- Distribucion de la existencia de Antecedentes
Patologicos relevantes.
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Los antecedentes patoldgicos concretos se detallan en la Tabla 5. II. Cabe
destacar la gran incidencia de antecedentes quirdrgicos (57%), en las
Siringomielias Idiopdaticas; le siguen las malformaciones (18,3%), las
anomalias en el parto (12,2%) y, de menor importancia: el traumatismo
(6,1%), la infeccion (4,0%), y la malformacion con traumatismo (2,04%).

Ant. patologico N
INFECCION 2 1.0
TRAUMA 5 6.1%
TUMOR 0 0%
PARTO 6 12.2%
MALFORMACION 9 18.3%
INTERVENCION 28 57%
MEN+TRAUMA 0 0

MALF+TRAUMA | 2.04

ESPONDILO 0 0

AV(

Tabla 5.11.- Distribucion de los antecedentes patologicos
relevantes.

La distribucion de la existencia de antecedentes patologicos entre grupos
de edad (Tabla 5. III), permite observar como existe una frecuencia de
presentaciéon mayor en el adulto (28,08%), que en el viejo (25,3%) y el joven
(17,24%), pasando de la media (25,38%)).

SIN ANTECEDENTES ANTECEDENTES TOTAL
JOVEN 24 5(17.24%) 29
ADULTO 64 25 (28.08%) 89
VIEJO 56 M(‘.’f».f o) 75
Totales 144 49 (25.38%) 193

Tabla 5.111.- La distribucion de la existencia de
antecedentes patologicos entre grupos de edad.

La distribucion de la existencia de antecedentes entre sexos no permite
observar diferencias entre hombres y mujeres. (Tabla 5.1V).
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Tabla 5.1V.- Distribucion de la Siringomielia Idiopatica segun
el sexo.

5.1.3 Malformaciones asociadas.

Las malformaciones asociadas a la Siringomielia fueron clasificadas en
tres grupos. En el primer grupo, denominado como Malformaciones
Craneales y Cervicales, se incluyeron el cuello corto, la megacefalia y la
turricefalia. En el segundo grupo, denominado Malformaciéon Extracraneal,
incluye las malformaciones arteriovenosas y la agenesia renal, condicion que
no se presentd en ningin caso de nuestra serie. En el tercer grupo, se
consideraron el meningocele y la Impresion Basilar. La distribucion de estos
tres grupos de malformaciones se detalla en la Tabla 5. V. En dicha
distribucion, es posible apreciar como existe una marcado predominio de
malformaciones craneales y cervicales (55,5%), que acompafian a la
Siringomielia; le sigue la malformacion de los extremos de la columna
vertebral (37,0%), quedando en un porcentaje menor (7,4%), las
malformaciones extracraneales.

GRUPO DE MALFORMACIONES NUMERO PORCENTAJE

1 MAL CRAY CERV 15 55.5%
2 MAL EXTRACRANEAL 2 7 .«
3 MAL EXTREMOS 10 37

Tabla 5.V.- Distribucion de los tres grupos de malformaciones que
acomparian a los casos recogidos de Siringomielia ldiopatica.
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La existencia de malformaciones asociadas, no presentd ninguna
diferencia de edades (15,7+£4.0 vs 44,5+ 12,0 vs 42,9+ 15.0 afios, p=0.94 NS).
La distribucion por grupos de edad permite observar una distribucién similar
(Tabla 5.VI).

Tabla 5.VI.- Distribucion por edad en las malformaciones asociadas
a los casos de Siringomielia Idiopdatica.

La distribucién por sexos no presenta diferencias significativas (Tabla
5.VII). Sugiriendo que el proceso responsable no parece estar implicado con
el sexo.

Tabla 5.VII.- Distribucion por edades de las
malformaciones asociadas.
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5.1.4.- Extension de la cavidad siringomiélica.

La extension de la cavidad siringomiélica fue determinada mediante la
valoracion de las proyecciones sagitales tomadas en TI y T2 auxiliadas, en lo
posible, con las proyecciones transversales.

La extension se considerd segun el segmento vertebral, que ocupaba la
cavidad siringomiélica. Apreciandose la existencia tanto de formas que se
circunscribian a un so6lo segmento vertebral (Bulbar, Cervical, Dorsal o
Lumbar), como de formas que se extendian mas alla de un segmento, dando
lugar a extensiones "mixtas" (Dorso-Lumbar, Bulbo-Cervical, etc).

La distribucion de frecuencias de cada segmento se refleja en la Tabla 5.
VIII, en la que es posible apreciar como las formas "monosegmentarias"
totalizan solamente un 29% de todos los casos. Entre las formas "extendidas",
predomina claramente la extension cérvico-dorsal, que comprende a mas de
la mitad de todos los casos analizados. En este sentido, cabe destacar que
todos los casos menos cinco tienen un componente cervical: cervical 62
(26,83%), bulbar-cervical 5 (2,16%), cervicodorsal 132 (57,14%), cérvico-
dorso-lumbar 10 (4,32%), bulbar-cervical-dorsal 12 (4,32%), bulbar-
cervical-dorsal-lumbar 5 (2,16%). Tan so6lo un caso (0,43%) de localizacion
bulbar y cuatro casos de localizacion dorsal (1,73%)

Nivel N® Porcentaje
ULBAR 1 0.43%
CERVICAL 62 26.83%
DORSAL 4 1.73%
LUMBAR 0 0%
BULBAR-CERVICAL 5 2.16%
CERVICAL-DORSAL 132 57.14%
CERV-DORS-LUMB 10 4.32%
BULB-CERV-DORS 12 5.19%
BUL-CER-DOR-LUM 5 2.16%
DORS-LUMB 0 0%

Tabla 5.VIIIL.- Distribucion de la localizacion de la
Siringomielia por segmentos.

5.1.5.- Descenso amigdalar.

Se utiliza la linea de Chamberlain y la de Mac Gregor para delimitar si existe
Descenso de las Amigdalas Cerebelosas, aunque, a nuestro criterio, existen
posiciones bajas de las amigdalas sin que pasen estas lineas, evidenciandose
ahora gracias a las imdgenes dadas por las RM, Tabla 5. IX.
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GRADO 0.- No existe Descenso de las Amigdalas Cerebelosas .

GRADO 1.- Las amigdalas sobrepasan el Agujero Occipital sin llegar al borde
superior de C1.

GRADO 2.- Hasta el nivel sup. de C1 (borde sup. del arco posterior).

GRADO 3.- Descenso amigdalar hasta el nivel inferior de C1 (borde inferiordel
arco posterior).

GRADO 4.- Descenso amigdalar hasta el nivel sup. del cuerpo de C2

GRADO 5.- Descenso amigdalar hasta el nivel inf. del cuerpo de C2.

GRADO 6.- Descenso amigdalar hasta un nivel inferior a C2.

GRADO 9.- Descenso amigdalar no precisado.

Tabla 5.I1X.- Se describen seis diferentes grados de descenso amigdalar
utilizados en este trabajo, representados en la Figura 5.4.

Esquema de las lineas que se han utilizado para valorar el descenso
amigdalar: a. Linea de Camberlain, b. Linea de Mac Gregor, 1. Borde
superior del arco posterior del atlas, 2. Borde inferior del arco posterior
del atlas, 3. Borde superior del axis, 4. Borde inferior del cuerpo del axis.

Figura 5.4.- Esquema aplicado en todos los casos de Siringomielia.
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DISTRIBUCION TOPOGRAFICA DEL DESCENSO AMIGDALAR

GRADO 0

GRADO 1

GRADO 2

GRADO 3

GRADO 4

GRADO 5

GRADO 6

1 o I — 1 1 1 1 pi 1
30

40 S0 60 70 80 90 100 110

Numero de casos

Figura 5.5.- La distribucion del grado de descenso amigdalar, en la
que es posible apreciar la predominancia de los descensos entre el
grado 2 y grado 4, acumulando entre ellos 128 casos (58.71%) de
218.

A efectos de poder realizar correlaciones de los niveles de descenso
amigdalar (DA), con las restantes variables recogidas en el presente estudio,
se agruparon los DA en tres categorias segun su magnitud. Consideramos
como sin descenso amigdalar el grupo 0, el DA Leve los correspondientes a
los grupos 1 (14), 2 (97), 3 (57) y como DA Grave los grupos 4 (28), 5 (13),
6 (1). Segun esta agrupacion, los pacientes se distribuyeron como se constata
en la Tabla 5.X.

Grado de DA N° %
1. NO DESCENDIDO 8 3.66%
2. DA LEVE 168 77.06%
3. DA GRAVE 42 19.26%

Tabla 5.X.- Descenso Amigdalar (DA) agrupado
en dos categorias segun su magnitud.
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La edad, en el momento del diagndstico, de los pacientes con un descenso
amigdalar grave (35,1+13,8 afos), fue mas de seis anos inferior a la de los
pacientes con descenso amigdalar leve (41,2+14,9 afios) o ausente
(42,0£15,09 afnos). Esta diferencia en la edad, de diagndstico, esta en el
limite de la significacion estadistica aceptada (p=0,054).

No existieron diferencias significativas del DA, en la distribucion entre
sexos, tanto considerando los grados individuales de DA como las categorias
agrupadas.

Asimismo, no se detectaron diferencias significativas entre la existencia
de descenso amigdalar y antecedentes patoldgicos o presencia de
malformaciones asociadas.

5.1.6 Alteracion del IV® Ventriculo.

Un total de 138 pacientes (62,7%), presentaban una alteracion
cuantificable de la morfologia del IV°® Ventriculo, observado en la
proyeccion sagital de RM, mientras que los 82 restantes (37,2%) mostraban
un IV° Ventriculo, de caracteristicas morfologicas normales (Figura 5.6).

0 NO DESCENDIDO
@ DESCENDIDO

Figura 5.6.- Distribucion de los pacientes segun la presencia o ausencia
de alteraciones del IV° Ventriculo.
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El descenso del IV® Ventriculo fue evaluado en tres niveles: Deformado,
Descendido y Dilatado. La distribucion de los distintos niveles de alteracion
en los 138 pacientes, que presentaban un IV°® Ventriculo anormal, se detalla
en la Figura 5.7.

100+
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801
701
601
501
401
301
201
10-
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DEFOR  DES DILA

Figura 5.7.- Gravedad de las alteraciones del 1V° Ventriculo.

Se hace notar la mayor frecuencia de la presentacion del descenso del IV°
Ventriculo, siguiendo en frecuencia la dilatacion, y el descenso marcado en
ultimo lugar. Es como si la frecuencia fuera de menor a mayor gravedad.

No existieron diferencias significativas de las alteraciones del IV°
Ventriculo en la distribucién entre sexos, tanto considerando los grados
individuales, como la existencia o no de alteraciones.

Asimismo, no se detectaron diferencias significativas entre la existencia
de descenso amigdalar y antecedentes patoldgicos o presencia de
malformaciones asociadas.
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5.1.7. Hidrocefalia.

Se determind la existencia de Hidrocefalia y se clasifico en tres categorias:
No Hidrocefalia 174 (82,46%), Discreta 15 (7,10%) y Marcada 22 (10,42%).
La distribucion de los pacientes entre los tres grados de hidrocefalia se
especifican en la Tabla 5.X . Existia algiin grado de hidrocefalia en un 17,5%,
de los pacientes estudiados.

Grado de hidrocefalia N° %
NO HIDROCEFALIA 174 82.46%
HIDROCEFALIA DISCRETA 15 7.10%
HIDROCEFALIA MARCADA 22 10.42%

Tabla 5.XL- Distribucion de la hidrocefalia segun la gravedad.

No existieron diferencias significativas en la edad media de los pacientes
que presentaban distintos grados de hidrocefalia.

Sin embargo, la distribucion de hidrocefalia entre sexos fue
significativamente distinta (p= 0,03) entre hombres y mujeres (Tabla 5.XII).
Tanto la Hidrocefalia Discreta (10,19% vs 3,88%) como la Hidrocefalia
Marcada (13,89% vs 6,8%) fue mas frecuente en las mujeres, que en los
hombres.

Observed Frequency Table

Tabla 5.XII.- Relacion casuistica entre la magnitud de la
hidrocefalia y el sexo.
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Percents of Row Totals

NO HIDRO N RETA MARC AD A Total

)3 % 10 | Q%

Totals 2 46% 7 119 1O 43 WeYo L

Tabla 5.XIII.- Relacion porcentual entre la magnitud de la
hidrocefalia y el sexo.

5.1.8 Escoliosis.

La existencia de Escoliosis (E), se determindé mediante el comentario
directo en la historia clinica recogida, o por medio de la observacion en la
exploracion RM; en todas sus proyecciones, su presencia y su magnitud fue
seglin una apreciacion subjetiva. Se valor6 como Escoliosis Leve si existia
deformacion vertebral escolidtica, aln si, a pesar de ser evidente, se acercaba
a la normalidad. Escoliosis Moderada, si era muy evidente a la RM, sin
expresar alarma en las imagenes. Escoliosis Marcada, cuando las imagenes
eran realmente significativas y, aveces, alarmantes. El nivel se determin6 por
las diferentes secciones realizadas al obtener la RM.

5.1.8.1 Nivel de la Escoliosis.

Se clasifico la Escoliosis segun el nivel mediante el informe clinico, o bien
a través de la determinacion directa de las imagenes mostradas en la RM.
Quedando tal como se especifica en la Figura 5.8 y la Tabla 5.XIV, en la que
se detalla el nimero y porcentaje de pacientes en los que se detectd cada tipo
segun el nivel.

A nivel exclusivamente cervical se presentaron 5 casos (2,16%), a nivel
dorsal 43 casos (18,61%) y, a nivel lumbar, exclusivamente ningun caso.
Afectaba a dos segmentos vertebrales, como cervicodorsal a 36 casos
(15,58%), y a nivel dorsolumbar 9 casos (3,89%). La Escoliosis afectd a
todos los segmentos vertebrales en 14 casos (6,06%). No pudo ser precisada
en 83 casos (35,93%).
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El segmento mas afectado por la deformacion vertebral fue la region
dorsal con 102 casos (44,14%), seguido de la region cervical con 55 casos
(23,8%) y, por ultimo, la region lumbar con 23 casos (9,95%).

CERVICAL

DORSAL

LUMBAR

CERVICODORSAL

DORSOLUMBAR

TOTAL

L A L A ' A 1 i L A L A 'S Fe—1 ",

Numero de casos

Figura 5.8.- Relacion casuistica con el nivel de la Escoliosis.

No existian diferencias entre sexos en lo relativo al nivel de la Escoliosis.
De forma similar, la edad de los pacientes encuadrados en cada segmento de
Escoliosis, no era significativamente distinta entre pacientes de distintos
grupos.

Nivel de la Escoliosis N° %
CERVICAL 5 2.16%
DORSAL 43 18.61%
LUMBAR 0 0%
CERVICODORSAL 36 15.58%
TOTAL 14 6.06%
DORSOLUMBAR 9 3.89%
NO PRECISADA 83 35.93%
Tabla 5.X1V.- Distribucion de los pacientes segun el nivel de la
Escoliosis.
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Se agruparon, ademads, las Escoliosis, segiin el numero de segmentos
afectados (Tabla 5.XV), incluyendo aproximadamente un tercio de los
pacientes en cada uno de los grupos (Sin Escoliosis, Escoliosis afectando a
un segmento y Escoliosis afectando a mas de un segmento de la columna
vertebral).

Segmentos afectados N° %
SIN ESCOLIOSIS 41 27.70%
UN SEGMENTO 48 32.43%
MAS DE UN SEGMENTO 59 39.86%

Tabla 5.XV.- Distribucion de la Escoliosis segun el
numero de segmentos afectados.

5.1.8.2. Gravedad de la Escoliosis.

Ademas de detectar la existencia o no de Escoliosis, se determiné el grado
de Escoliosis presente en cada paciente, segin la historia clinica y las
imagenes de la RM, clasificandolas en ausente, Escoliosis leve (para aquellos
pacientes que mostraban una deformacion vertebral escolidtica incipiente),
moderada (para pacientes con Escoliosis claramente establecida) y Escoliosis
grave (para pacientes que presentaban una marcada y alarmante Escoliosis).

En la distribucion en estos tres grados de Escoliosis (Tabla 5.XVI) es
posible apreciar que los pacientes que presentan Escoliosis se reparten
uniformemente entre las tres categorias de gravedad.

Intensidad Escoliosis N°® %
AUSENTE 41 17.74%
LEVE 29 12.55%
MODERADA 39 16.88%
GRAVE 40 17.31%
NO PRECISADA 82 35.49%

Tabla 5.XVI.- Relacion casuistica y porcentual de la
intensidad de la Escoliosis.
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La relacién entre la gravedad de la Escoliosis y el nimero de segmentos
afectados confirma que la afectacion de varios segmentos se corresponde con
una clasificacion de mayor gravedad (Tabla 5.XVII). Esta correlacion, aun
sin poder ser objeto de verificacion estadistica, por el escaso nimero de
pacientes en cada categoria, reafirma la bondad de la clasificacion utilizada
para la gravedad de la Escoliosis.

Observed Frequency Table

Tabla 5.XVII. Relacion entre la gravedad de la Escoliosis y numero
de segmentos afectados.

En el momento del diagnostico, la media de edad de los pacientes con
Escoliosis clasificada como Leve, fue de 51,75+20,12 afos, mientras que las
edades de los pacientes con Escoliosis Moderada o Grave fue,
respectivamente, de 35,75+12,23 afios y 39,4+15,63 afos.

Estas diferencias, sin llegar a alcanzar la significacion estadistica (p =
0,25), probablemente debido al escaso nimero de pacientes considerados en
este subgrupo especifico, pueden indicar una relacion entre la Escoliosis
grave y la edad en la que se inician los procedimientos diagnosticos de una
lesion medular asociada, aunque la debilidad de la relacion numérica no nos
permite ser categoOricos en esta afirmacion. La edad media de los pacientes
con Escoliosis en distintos segmentos no presentd, sin embargo, diferencias
significativas.
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El sexo, por el contrario, no aparecié relacionado con la gravedad de la
Escoliosis, distribuyéndose las distintas categorias de gravedad de la misma
casi uniformemente entre ambos sexos.

5.1.9. Cono medular.

La situacion del Cono Medular (CM), se determind en 57 pacientes
mediante la medicién en las proyecciones sagitales y tranversales de la
exploraciéon RM tanto en TI como en T2.

En 36 de dichos pacientes (63,15%), se aprecidé un Retraso del Ascenso
del Cono Medular (RACM). Mientras que en el resto (36,84%), el CM estaba
situado por encima del nivel del borde superior del cuerpo vertebral de L2,
considerado como limite inferior de la normalidad para su ubicacion.

En la Figura 5,9, se aprecia la distribucion no agrupada de los RACM, en
el grupo de pacientes en que se determind su situacion.

o] bbbl |

NUmero age casos

D12-11
INF L1
INF L2
-L3
SUP L3
INF L3
L3-14
SUP L4

CUERPO L1
CUERPO L2
CUERPO L3
CUERPO L4

Figura 5.9.- Distribucion no agrupada de la situacion del Cono
Medular.
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Al objeto de facilitar el estudio de este descenso, se categorizd en cuatro
grupos, cuyos limites se especifican en la Tabla 5. XVIII.

GRUPO SITUACION N° Porcentaje
NORMAL Por encima del BS de L2 21 36.84%
LEVE Entre BS L2 y BS L3 20 35.08%
MODERADO Entre L3y L3-L4 14 24.56%
ACUSADO Inferior a BS L4 2 3.50%

Tabla 5. XVIII.- Distribucion de los RACM agrupados segun su gravedad.
BS = Borde Superior;, los acronimos de las vértebras (L3, L4)
corresponden al nivel del cuerpo vertebral correspondiente.

NORMAL

LEVE

MODERADO

ACUSADO

25

Numero de casos

Figura 5.10.- Distribucion de los RACM agrupados segun su gravedad.
Las cifras al final de cada columna expresan el numero de pacientes en
cada grupo.

La edad, en el momento del diagnodstico, no estuvo relacionada con la
existencia de un Cono Medular bajo, ni con la gravedad del RACM, en los
casos que presentaban una ubicacidon anormalmente baja del mismo.
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De forma similar, la distribucion entre sexos de las anormalidades de la
situacion del CM, fue sensiblemente equivalente entre hombres y mujeres.

No fue posible detectar una asociacion significativa entre presencia o
ausencia de RACM vy su gravedad, con la existencia de antecedentes
patologicos ni con la presencia de malformaciones asociadas.
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5.2. COMPARACION DE LAS ALTERACIONES MORFOLOGICAS
CON LA ETIOLOGIA.

Seguidamente se realizan algunos valoraciones comparativas en el nimero
total de pacientes recogidos (292), entre diferentes parametros de interés,
afectos de Siringomielia con imagenes RM de cavidad intrabulbomedular.
Con el objeto de encontrar, si las hubiere, diferencias entre los tipos de
Siringomielia segun su etiologia, Idiopaticas y secundarias.

5.2.1 Relacion entre Extension de la Cavidad y Etiologia.

Considerando al grupo inicial de pacientes (n=292), que incluyen
etiologias secundarias, la extension de la cavidad siringomiélica es
significativamente distinta entre ambos grupos etioldgicos. Considerando el
nivel C7 como limite inferior para la extension Bulbo-Cervical vy,
distribuyendo la extension de la cavidad, segiin este limite, es posible
apreciar como en el grupo de etiologia considerada como Idiopatica, la
inmensa mayoria de los casos se limitan a una extension bulbar, cervical o
bulbo-cervical. Contrariamente, en el grupo de etiologia secundaria, la
ubicacion de la cavidad siringomiélica se distribuye de forma casi similar por
encima y debajo del limite C7. La disimilaridad de esta distribucion es
estadisticamente significativa (p=0,0018), como se puede observar en las
Tablas 5. XIX y XX. Destaca la preferencia de la Siringomielia Idiopatica
por presentarse a nivel de la region cervical, (p=0,0018).

Observed Frequency Table

[otals 30 5 243

Tabla 5.XIX.- Distribucion topografica de la Siringomielia
Idiopdatica y secundaria.
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Percents of Column Totals

Tabla 5.XX.- Distribucion de la cavidad siringomiélica en relacion al
limite C7. Las diferencias son estadisticamente significativas
(p=0.0018).

5.2.2. Relacion entre Descenso Amigdalar y Etiologia.

Al comparar la existencia o no de descenso amigdalar, entre los pacientes
con Siringomielia Idiopatica o secundaria, destaca poderosamente la
diferencia estadisticamente significativa (p=0,0009) entre ambos grupos de
pacientes (Tablas 5.XXI y XXII). El DA se halla presente en 96,54% (223) y
ausente en 3,46% (8) de los pacientes afectos de Siringomielia Idiopatica. En
la Siringomielia secundaria el DA estaba presente en el 76,92% (10) y
ausente en el 23,08% (3) de los pacientes.

Observed Frequency Table

Tabla 5 .XXI. - Distribucion casuistica del DA en todos los casos
de Siringomielia en los que el DA se ha podido apreciar por las
caracteristicas de la RM aportada. Han sido suprimidos los
casos en los que no se visualizan claramente las amigdalas
cerebelosas.
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Percents of Column Totals

IDIOPATICA SECUNDAR

H/ CA > =

Tabla 5.XXII.- Relacion entre la existencia de descenso amigdalar y
la etiologia de la Siringomielia (p=0,0009).

Asimismo, y profundizando en el estudio de la relacion entre descenso
amigdalar y etiologia, la gravedad del DA es también estadisticamente
distinta entre Siringomielia Idiopatica y secundaria (p=0,0025).

Observed Frequency Table

Tabla 5. XXIII.- Distribucion casuistica de la intensidad del DA en todos los
casos de Siringomielia, en los que el DA se ha podido apreciar por las
caracteristicas de la RM aportada. Han sido suprimidos los casos en los que
no se visualizan claramente las amigdalas cerebelosas.

248



Resultados

Percents of Column Totals

Tabla 5.XXIV.-Relacion entre la gravedad del descenso
amigdalar y la etiologia de la Siringomielia.

La ausencia de DA es marcadamente menos frecuente en la Siringomielia
secundaria 23,08%, que en la Siringomielia Idiopéatica 3,46%.

Pero cuando el DA se presenta en la Siringomielia secundaria lo hace con
mayor intensidad 30,77%, frente a los 23,81% de la Siringomielia Idiopatica.

5.2.3. Hidrocefalia y etiologia.

Se estudid la relacion entre el grado de hidrocefalia y la agrupacion
etiologica de la Siringomielia, manteniendo la clasificacion de gravedad, ya
utilizada para la descripcion de la misma.

Un 30% de los pacientes, que pertenecian al grupo de Siringomielia
secundaria, presentaron hidrocefalia, frente a un 18% en el grupo de
pacientes con Siringomielia etiquetada como Idiopatica.

La distribucion de los distintos grupos de gravedad entre las
Siringomielias Idiopaticas y las secundarias no presentd diferencias (p=0,54)
significativas (Tablas 5.XXV y XXVI ): En 37 casos, de 211 con
Siringomielia Idiopdtica, presentaban algun grado de hidrocefalia, mientras
que 3 casos de 10 con Siringomielia secundaria la presentaban.
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Observed Frequency Table

Tabla 5.XXV.-Distribucion de los casos segun el tipo de Siringomielia y los
grados de intensidad de la hidrocefalia. De aquellos casos en los que existia
suficiente informacion clinica 6 de RM.

Percents of Row Totals

Tabla 5.XXVI. - Relacion porcentual de los casos segun el tipo de la
Siringomielia y del grado de intensidad de la hidrocefalia.

5.2.4. Escoliosis y etiologia.

La presencia o ausencia de Escoliosis no fue significativamente distinta entre
el grupos de enfermos con Siringomielia Idiopatica o secundaria
(contabilizando incluso de forma separada los 5 pacientes con una patologia
de "Tethered Spinal Cord") (Tabla 5.XXVII).
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51 ESCOLIO... NO ESCOLI ot
- SEA La

Tabla 5.XXVII.- Distribucion porcentual de la presencia de
Escoliosis en las diferentes siringomielias.

Ni la agrupacion segun los criterios de gravedad de la Escoliosis, ni su
localizacion, aparecieron asociados, de forma significativa, a ningtn tipo de
etiologia.

5.2.5.- Relacion entre Cono Medular y Etiologia.

De los 62 pacientes afectos de Siringomielia, y de los que pudo visualizarse
el Cono Medular, se extrajo la siguiente distribucion: 57 casos con
Siringomielia Idiopatica, 36 de ellos mostraba RACM; las dos Siringomielia
secundarias, excluyendo tres casos con "tethered spinal cord", recogidas, de
los que se visualizaba el Cono Medular, presentaban un RACM visible. Los
tres casos con "tethering cord" presentaban el Cono Medular en posicion mas
baja de lo normal (Tabla 5.XXVIII).

Tabla 5. XXVIII.- Distribucion entre RACM y los grupos etioldgicos.
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La distribucion del RACM entre los grupos de etiologias no presentd
diferencias estadisticamente significativas (Tabla 5. XXVIII).

Los dos pacientes catalogados como afectos por una Siringomielia
secundaria, y que presentaban RACM, exhibian antecedentes de infeccion y
meningocele respectivamente, lo cual proporciona una explicacion parcial al
posible mecanismo etiolégico que provocod tanto la aparicion de
Siringomielia como un sindrome de RACM.

Se constata que el 84,21% de los pacientes afectos de Siringomielia
Idiopatica presenta la posicion baja del Cono Medular (RACM), mientras
que, en la poblacion de pacientes control sin siringomielia aparente, es de un
6%, considerando la posicion normal de Cono Medular a nivel del cuerpo de
L1.
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5.3. RELACION ENTRE LAS DISTINTAS ALTERACIONES
SECUNDARIAS A LA ASINCRONIA DE CRECIMIENTO
VERTEBRO-MEDULAR.

5.3.1 Relacion entre descenso amigdalar y otros factores.
5.3.1.1 Descenso amigdalar y deformidad del IV°® Ventriculo.

Se observo una clara asociacion entre el descenso amigdalar y las
deformidades del IV® ventriculo (Tabla 5.XXIX). Dicha asociacion, en el
sentido de una coincidencia relativa de pacientes con ambos transtornos,
resultd estadisticamente significativa (p=0,0032).

Tabla 5. XXIX.- Relacion entre los casos del DA y descenso del IV°
ventriculo.

Tabla 5 .XXX.- Relacion porcentual entre los casos del DA y
descenso del IV® ventriculo.
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5.3.1.2 Descenso amigdalar e Hidrocefalia.

Todos los pacientes con hidrocefalia tenian algin grado de descenso
amigdalar (Tabla 5. XXXI), aunque también la mayoria de los pacientes sin
hidrocefalia presentaban el mismo fenomeno. Desde otro punto de vista, un
18,2% de los pacientes con descenso amigdalar presentaban hidrocefalia,
complicacion ausente en los pacientes con la amigdala cerebelosa en
situacion ortotopica. La distribucion no refleja una asociacion claramente
significativa entre ambas condiciones.

Es significativo que todos los que no presentaban descenso de las
amigdalas (8 casos de grado 0) no tenian hidrocefalia. El 18,46% de los que
presentan descenso amigdalar presentan hidrocefalia.

Percents of Column Totals

1

Tabla 5.XXXIL- Distribucion porcentual de la aparicion de
hidrocefalia con Descenso de las Amigdalas Cerebelosas.

La gravedad del descenso amigdalar no estuvo relacionada con la
presencia o ausencia de hidrocefalia (Tabla 5.XXXII). Se pudo presentar un
importante descenso amigdalar sin ir acompafiado de hidrocefalia.
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Observed Frequency Table

Tabla 5.XXXII.- Distribucion por grados de descenso amigdalar, con la
presencia de hidrocefalia.

5.3.1.3 Descenso amigdalar y extension de la cavidad siringomiélica.

No se consiguié distinguir una relacion entre la presencia de descenso
amigdalar y la extension de la cavidad siringomiélica, correspondiendo la
distribucion de los pacientes a la expresada en la Tabla 5. XXXIII.

Observed Frequency Table

1= ‘_ A ‘J‘:’ :;E:— Al gT_']'

Tabla 5. XXXIII.- Relacion entre el descenso amigdalar y la
localizacion de la cavidad.

El grado de descenso amigdalar y la extension de la cavidad
siringomiélica, tampoco parecian guardar relacion en la serie de pacientes
estudiada.
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5.3.1.4. Descenso Amigdalar y Escoliosis.

No se ha constatado una relacion entre la presencia o ausencia de
Descenso Amigdalar y la de Escoliosis. Asimismo al grado y el nivel de la
Escoliosis parecen ser independientes de la existencia o grado de descenso
amigdalar (Tabla 5. XXXTV).

Tabla 5.XXXIV.- Relacion entre descenso amigdalar y
grado de Escoliosis.

5.3.1.5. Relacion entre DA y Cono Medular.

Un 61,53% (32 de 52) de los pacientes que presentaron un descenso
amigdalar (DA), también presentaron un RACM, mientras que el 38,46% (20
de 52) restante mantenia el CM en posicion ortotopica (Tabla 5. XXXV).

En esta distribucion estadistica, se constata la presencia de RACM, ya de
por si significativo. Si los mecanismos etiopatogénicos son los hasta ahora
propuestos, estos hallazgos los reafirman, ya que no tienen porque
presentarse con la prevalencia que lo hace el RACM en los pacientes afectos
de Siringomielia Idiopatica, si no existe alguna relacion de probable origen
etiopatogénico.
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Existe una clara tendencia a la asociacion en la presentacion de DA y
RACM, apoyando la existencia de un mecanismo etiopatogénico que une a
ambos fendmenos.

Tota _—

Tabla 5.XXXV. - Descenso amigdalar y retraso en el ascenso del
Cono Medular.

5.3.2. Descenso del IV° Ventriculo y otros factores.
5.3.2.1. Descenso del IV® Ventriculo e Hidrocefalia.

Existi6 una clara y estadisticamente significativa (p=0,009) asociacion
entre el descenso del IV® Ventriculo y la presencia de Hidrocefalia.
Solamente en el 8,86% de pacientes con el IV® Ventriculo normal se asocid
hidrocefalia mientras que, en casi un 23% de los pacientes con alteraciones
en la forma y/o situaciéon del IV® Ventriculo, se detectd la presencia de
hidrocefalia.

La distribucion del nimero absoluto de pacientes y los porcentajes para
cada condicion se detallan en la Tabla 5.XXXVI.

Observed Frequency Table

NO DESCENDI 15
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D
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Tabla 5.XXXVI.- Distribucion de los casos con descenso del IV°
ventriculo y descenso amigdalar.
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Tabla 5. XXXVII.- Relacion porcentual de los casos con descenso del
1V°ventriculo y la presencia de hidrocefalia.

La gravedad de la Hidrocefalia también aparece asociada a la presencia de
un [V° ventriculo anormal (Tabla 5. XXXVII). Asi, la hidrocefalia clasificada
como Marcada es mucho mas frecuente en los pacientes con un IV°
Ventriculo descendido. De 22 pacientes con hidrocefalia marcada 21
(95,45%) de ellos presentaban descenso del IV® ventriculo. A diferencia de
los pacientes con hidrocefalia discreta o ausente (p=0,0032) (Tablas
5. XXXV y XXXIX).

Tabla 5.XXXVIII.- Relacion casuistica entre el grado de
hidrocefalia y el descenso del IV° ventriculo.
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Tabla 5. XXXIX.- Relacion porcentual del grado de hidrocefalia y
la presencia de descenso del 1V ventriculo.

Tabla 5.XL.- Relacion de casos con alteracion del IV° ventriculo y
grado de hidrocefalia.

5.3.2.2. IV° Ventriculo y Extension de la cavidad siringomiélica.

La extension de la cavidad siringomiélica aparecié como independiente de
la posicion y forma del IV® Ventriculo, tanto considerando la extension como
la localizacion del defecto medular.

5.3.2.3. IV° Ventriculo y Escoliosis.

La presencia de Escoliosis aparecié como independiente de la posicion y
forma del IV® Ventriculo (Tabla 5.XLI), tanto considerando la extension
como la localizacion y segmentos afectados por el defecto vertebral.
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Tabla 5.XLI- Relacion entre el descenso del IV°
ventriculo y la presencia de Escoliosis.

Tabla 5.XLIL- Relacion porcentual entre los casos con descenso
del IV° ventriculo y la presencia de Escoliosis.

Asi, un 67% de los pacientes con Escoliosis presentaba un [V°® Ventriculo
patologico, aunque un 58% de los pacientes sin Escoliosis también sufria
alteraciones morfologicas en el IV® Ventriculo. El analisis detallado de la
relacion entre tipo de deformidad, gravedad y extension de la Escoliosis
tampoco reveld una asociacion de las deformidades esqueléticas a una
alteracion determinada del segmento bulbar.
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5.3.2.4. Relacion entre IV° Ventriculo y Cono Medular.

No se apreci6 ninguna clara relacion estadistica (p=0,3463) entre la
morfologia normal o patologica del IV® Ventriculo y la situacion del Cono
Medular.

Tabla 5. XLIII.- Relacion de los casos entre el descenso de IV°
ventriculo y el RACM.

A pesar de ello, algo menos de la mitad de los casos, 23 (42,59%) casos de
54, presentan descenso del IV® ventriculo y RACM, mientras que 9 no
presentaban descenso del IV® ventriculo ni RACM.

Tabla 5. XL1V .- Relacion porcentual entre el descenso de IV° ventriculo
yel RACM.
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El 65,71% de los que presentan un RACM muestran también descenso del
IV® ventriculo, mientras que el 52,63% de los que no presentan RACM
muestran el [V° ventriculo descendido.

Tabla 5.XLV.-Relacion porcentual entre el RACM y el
descenso de 1V° ventriculo.

El 69,7% de los que presentan el IV® ventriculo descendido tienen RACM.
Por el contrario, el 30,3% de los que presentan el IV® ventriculo descendido
no tienen RACM.

5.3.3. Hidrocefalia y otros factores.
5.3.3.1. Hidrocefalia y Extension de la cavidad siringomiélica.

La existencia de hidrocefalia no estuvo relacionada con la extension de la
cavidad.

Tabla 5.XLVI- Relacion entre la presencia de hidrocefalia y la
extension de la cavidad.
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5.3.3.2. Relacioén entre Hidrocefalia y Escoliosis.

La existencia de Hidrocefalia y la presencia de Escoliosis mostraron una
tendencia a la asociacién en un nimero significativo (p=0,04) de pacientes
(Tabla 5. XLVII).

Observed Frequency Table

Tabla 5 XLVII. - Relacion de pacientes que presentan
hidrocefalia y Escoliosis.

De los pacientes afectos de Escoliosis, el 21,51% presentan hidrocefalia,
mientras que el 92,68% de los que no presentan Escoliosis no tienen
hidrocefalia.

Tabla 5.XLVIIIL.- Relacion porcentual entre la presencia de
hidrocefalia y Escoliosis.
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Asi, mientras solamente un 7,3% de los pacientes sin Escoliosis
presentaban hidrocefalia, ésta afectaba a una quinta parte de los pacientes
con Escoliosis de cualquier tipo. La relaciéon no se mantuvo al intentar
asociar el grado o extension de la Escoliosis con la presencia o gravedad de
la hidrocefalia.

5.3.3.3 Hidrocefalia y Cono Medular.

La presencia de hidrocefalia se asocid con mayor frecuencia a la
existencia de un RACM (fendmenos coincidentes en un 28% de casos,
mientras que tan sélo un 6,6% de los pacientes con el Cono Medular
ortotopico desarrollaron hidrocefalia). La relacion no alcanza la significacion
estadistica, probablemente debido a la escasez de pacientes con hidrocefalia
y registro de la posicion del Cono Medular. Sin embargo, la abrumadora
diferencia (6:1) parece apoyar la hipotesis de la existencia de una relacion en
su aparicion.

Tabla 5.XLIX.- Relacion de pacientes afectos de hidrocefalia y RACM.

Es de interés senalar que, de los pacientes de los que se ha podido
visualizar el Cono Medular y afectos de Siringomielia Idiopatica, 19,44% de
ellos presentan hidrocefalia, mientras que el 58,33% presentan RACM.
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Percents of Row Totals

Tabla 5.L.- Relacion porcentual en los paciente afectos de
hidrocefalia y RACM.

Existe una tendencia a la no presentacion conjunta en un 93,33% y a la
presentacion conjunta en un 28,57%.

5.3.4. Extension de la cavidad siringomiélica y otros factores.
5.3.4.1. Extension de la cavidad siringomiélica y Escoliosis.

La extension de la cavidad no parecid asociarse a la presencia o ausencia
de Escoliosis.

534.2. Extension de la cavidad siringomiélica y Cono Medular.

Ni la distribucion de casos ni la porcentual revelaron una clara relacion
entre la extension de la cavidad siringomiélica y el nivel del Cono Medular.

Del mismo modo que ocurre en la relacion de la Escoliosis y la extension
de la cavidad medular, el RACM puede estar marcadamente distorsionado en
los resultados que lo relacionan con la magnitud de la cavidad siringomiélica.
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5.3.5 Escoliosis y Cono Medular.

La Escoliosis aparece asociada mas frecuentemente a un sindrome de
RACM. Casi tres cuartas partes de los pacientes escolidticos presentaron un
RACM, mientras que tan solo algo menos de la mitad de los no escolidticos
mostré un Cono Medular anormalmente posicionado.

Tabla 5. LI.- Relacion porcentual entre la presencia de
Escoliosis y RACM, en pacientes afectos de Siringomielia
Idiopatica.

El 74,07% de los pacientes afectos de Siringomielia Idiopatica que
presentan Escoliosis tienen el Cono Medular en una posicion mas baja de lo
normal. Mientras que el resto, es decir, el 25,93% de los pacientes con
Siringomielia Idiopéatica y que presentan Escoliosis no tienen el Cono
Medular en posicion mas baja de lo normal.
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5.4. Estudio de la importancia de la situacion del cono medular y
la relevancia del RACM.

Se escogen 292 pacientes afectos de siringomielia y se cumplimenta en
cada uno de ellos el cuestionario "Método Todos" con 14 parametros. Esto
permite una primera seleccion obteniéndose el desglose de los 292 pacientes
en: 231 pacientes afectos de Siringomielia Idiopatica; 48 pacientes muestran
una Siringomielia de caracter no precisable; 7 pacientes presentan una
Siringomielia secundaria a un anclaje medular ("tethering cord"); 6 pacientes
presentan una Siringomielia secundaria a otras patologias.

En 58 pacientes afectos de Siringomielia Idiopatica, se puede precisar en
la misma exploraciéon RM la situacion del Cono Medular. De éstos, son
seleccionados 55 pacientes, en los que se visualiza el Cono Medular, y con
informacion suficiente para cumplimentar el cuestionario "Método Conados"
de 40 parametros (se extraen, en la mayoria de Tablas, por informacion
insuficiente, los casos con N° historia: 14.278, 15.333, 15.728).

Una vez pasadas las 40 cuestiones a los 55 pacientes, se eliminan 5
pardmetros, por dar informacién poco significativa. Las cuestiones: 04
(meses), 12 (cavidad continua o trabeculada), 13 (cavidad multiple), 20
(plano coronal amigdalar), 26 ( simetria del descenso amigdalar).

Quedando para este estudio tres matrices casuisticas:

Una, con 292 pacientes, afectos de siringomielia de etiologia variada
con los que se aplica un cuestionario llamado "Método Todos" de 14
cuestiones.

La otra, 55 pacientes, afectos de Siringomielia Idiopatica, lo que se
puede visualizar en la exploracion RMN, y con suficiente informacion
para cumplimentar las 35 cuestiones (fosa posterior, ventriculos
laterales, IV® ventriculo), y lo imprescindible para incluirlos en este
grupo: el nivel del Cono Medular.
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Ambas se comparan, ocasionalmente, con una tercera matriz de 50
pacientes no afectos de Siringomielia, con exploracion RM, en los que
se puede valorar el nivel del Cono Medular.

5.4.1 Descripcion de las variables especificas observadas en el
subgrupo de analisis de la posicion del Cono Medular.

5.4.1.1 Evolucion.

El tiempo medio de evolucion de la Siringomielia, en el momento del
diagnéstico, ha sido de 6,749 afos, con un maximo de 45 afios y varios
enfermos con evoluciones menores a un ano. La distribucion de los
individuos por percentiles se expresa en la Figura 5.11.

Afios de Evolucion
D

0L cesssee®0000e9e®® . :
0 20 40 60 80 100
Percentil

Figura 5.11.- Percentiles segun evolucion de la Siringomielia.

Se han agrupado los pacientes en grupos de edad, para facilitar el estudio de
la relacion del resto de las caracteristicas con la evolucion de la enfermedad.
Asi, se han creado tres grupos de edad: Figura 5.12.
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Figura 5.12.- Distribucion de los casos segun las caracteristicas de la
evolucion: corta, mediana, larga.

5.4.1.2 Longitud de la cavidad siringomiélica.

Se realiz6 la medida de la longitud de la cavidad tomando como unidad de
medida la altura de un cuerpo vertebral.

La longitud media de la cavidad sirigomiélica, expresada en cuerpos
vertebrales, fue de 12,4+5,6 cuerpos vertebrales, oscilando entre uno y
veintidos cuerpos vertebrales de extension.

5.4.1.3 Morfologia de la cavidad.

Se valor6 la forma de la cavidad siringomiélica, clasificandola en cuatro
categorias: Fusiforme, Filiforme, Colapsada y Tétard o Dilatada. La
distribucion entre dichas categorias se refleja en la Figura 5.13.
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El espectro de las morfologias observado permite afirmar que este
subgrupo de pacientes representa una buena muestra de la presentacion de la
cavidad siringomiélica y sus sucesivas formas segtin su estadio evolutivo. De
tal forma que la cavidad constituida y cuando presenta la actividad clinica
mas tipica de la Siringomielia Idiopatica, es cuando se expresa con la forma
fusiforme, de aqui puede derivar a la forma dilatada o tétard, aumentando la
tension intracavitaria, o hacia la forma filiforme cuando se fistuliza,
acabando como colapsada.

o FUSIFORME
0 FILIFORME
@ COLAPSADA
B TETARD

Figura 5.13.- Representacion esquemdtica de la frecuencia segun la
forma de la cavidad.

5.4.1.3.1 Cavidad a Tension.

La existencia de una cavidad a tension, con la consiguiente deformidad del
perimetro medular, aparecio exactamente en la mitad de los casos.

La edad media de los pacientes con cavidad a tension, fue 13 afios menor
que la de los pacientes con cavidad sin tension. Esta importante diferencia de
edad, (sin tension 46,44+15,98 y con tension 33,81+14,43) estadisticamente
significativa (p = 0,0036) (Tabla 5.LII).
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CAVIDAD A TENSION N° Anos (MediatDS)

46.44+15.98
33.81+14.43

SIN TEN
CON TENS

N N
S\

Tabla 5.LII.- Media de edad de los pacientes con Cavidad a Tension

Notable diferencia entre el tiempo de evolucion de los pacientes con una
cavidad a tension (3,56+3,48 afios) y los pacientes sin cavidad a tension
(8,4+£8,86 afos). Estas diferencias son asimismo estadisticamente
significativas (p=0,020) (Tabla 5.LIII). El mismo resultado se obtuvo al
comparar la edad de inicio de la sintomatologia (p = 0,01).

CAVIDAD A TENSION Annos de Evolucion(MediatDS)

Tabla 5.LII. - Tiempo de evolucion de la sintomatologia de los
pacientes con Siringomielia Idiopadtica y el estado de tension de la

cavidad.
CAVIDAD A TENSION N Anos de Inicio (MediatDS)
SIN TEN 20 12.3+14.16
CON TENS 23 30.91+14.53

Tabla 5.L1V.- Afios de inicio de la sintomatologia de los pacientes con
Siringomielia Idiopatica y el estado de tension de la cavidad.

Los pacientes que presentaban cavidades a tension: 23, la sintomatologia
aparecio a una media de edad de 30,9+ 14,53; mientras que los pacientes con
Siringomielia Idiopatica, y con la cavidad sin aparente tension, en la imagen
de la RMN: 20; la edad promedio de inicio de la sintomatologia, fue de
42,3+14,16.
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5.4.1.4. Alteraciones medulares:
5.4.1.4.1.  Pérdida de parénquima.

La pérdida de parénquima medular se registr6 en 37 pacientes (68%)
estudiados. El valor més frecuente esperado, en la relacion de la pérdida de
parénquima medular y la edad sobre 54 pacientes, es hembra y pérdida de
parénquima 23,3, le sigue: varén con pérdida de parénquima 13,7, hembra
sin pérdida de parénquima 10,7 y por ultimo varén y pérdida de parénquima
6.3.

En la pérdida de parénquima respecto a las otras variables, los valores
esperados mas frecuentes son: edad (anciano 17,81/54 pacientes), evolucion
(corta 15,71/42 pacientes), extension de la cavidad (extensa 26,04/54), forma
de la cavidad (fusiforme 18,5/54, tétard 7.54, filiforme 6,85, colapsada 4,11),
tension de la cavidad (sin tension 18,34/53, con tension 17,66), presencia de
hendidura (con hendidura 17,13/54), Descenso de las Amigdalas Cerebelosas
(con descenso de las amigdalas 33,65/52), alteracion del vermis cerebeloso
(con alteracion 22,64/51), situacion del Cono Medular (descendido 34,26/54,
de éstos se desglosan en cono muy bajo 23,98, cono bajo 10,28 y el cono en
posicion normal 2,74).

54.1.4.2. Presencia de hendiduras medulares.

La existencia de una hendidura en las astas posteriores fue detectada en un
53% de los pacientes, en los que se investigd su presencia.

La existencia de esta hendidura no present6 diferencias con la edad de los
pacientes. Sin embargo, el tiempo de evolucion de la sintomalogia en los
pacientes con hendidura fue la mitad del tiempo de evolucion que en los
pacientes sin hendidura. Debido a la gran dispersion de la variable en el
grupo de pacientes sin hendidura (12,3 afios) estas diferencias no alcanzan
una significacion estadistica definitiva (p = 0,09).

Hay que destacar que los valores esperados en relacion a la existencia de
hendiduras en la médula, en pacientes afectos de Siringomielia Idiopatica,
son con referencia al: sexo (hembra 15,91), edad (anciano 11,82), evolucién
(corta 9,72), longitud de la cavidad (extensa 17,73), pérdida de parénquima
medular (con perdida 17,13) (Tabla 5.LV).
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Hendidura N casos Evolucion
SIN HEND 19 9.5+12.39 anos
CON HEND 19 4.31+4.53 anos

Tabla 5.LV.- Tiempo de evolucion de los sintomas en los
pacientes con referencia a la presencia de hendidura del asta
posterior.

La presencia de hendiduras medulares, en otras localizaciones, estuvo en
un 75% de los pacientes de todo el grupo. De los mismos, 33 (64,7%) no
presentaron ninguna hendidura medular en localizaciones alternativas.

5.4.1.5.- Situacion topografica de las estructuras del Tronco Cerebral.
5.4.1.5.1.- Situacion del Tronco Cerebral.

Se determin6 la situacion del Tronco Cerebral, respecto a su posicion
normal. Un 57% de los pacientes tenia el Tronco Cerebral en posicion
ortotopica, un 17% en posicion sobreelevada y un 26,9% en posicion
descendida, respecto a su ubicacion considerada como normal (Tabla 5. LVI).

Tronco Cerebral Nn° casos Porcentaje
NORMAL 29 55.76%
SOBREELEVADO 9 17.30%
DESCENDIDO 14 26.92%

Tabla 5.LVI.- Distribucién de los pacientes segun la situacion del Tronco
Cerebral.

Los pacientes con alteracion de la estructura del Tronco Cerebral 44,22%,
con ascenso de la porcion posterosuperior del Tronco Cerebral (17,30%). Y
con descenso de la porcion anteroinferior del Tronco Cerebral (26,92%).
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5.4.1.5.2.- Situacion del Vermis y Hemisferio Cerebeloso.

Se determind la posicion del Vermis y Hemisferio Cerebeloso respecto a
sus estructuras vecinas, especialmente su relacion con el tentorio y el
Agujero Occipital.

Una tercera parte de los pacientes presentaba dichas estructuras en
situacion normal, mientras la gran mayoria de la situaciones anormales
correspondian aun descenso de la posicion normal del vermis y hemisferio
cerebeloso. (Tabla 5.LVII).

Tabla 5.LVII.- Distribucion de los pacientes segun la situacion del
Vermis y hemisferios cerebelosos.

5.4.1.5.3.- Existencia de "Kinking".

El "Kinking" consiste en la angulacion de vértice posterior del Tronco
Cerebral (TC), considerando toda su longitud, especialmente a nivel de la
union bulbo-medular. Una discreta angulacion del TC es hallada, con
bastante frecuencia, en los estudios normales. No es frecuente, en cambio,
una angulacion marcada o Kinking del Tronco Cerebral.

Se clasifico seguin una apreciacion personal en:
0-No se aprecia angulacion del tronco.
1-Discreto. 2-Marcado. 3-Muy marcado.

Se clasifico el "Kinking" como marcado en los casos que la angulacion era
claramente evidente y salia de toda aproximacion a la normalidad; discreto
en los que existia una tendencia a la normalidad, pero su presencia no dejaba
ningun tipo de duda; muy marcado se dejo para aquellos casos extremos, que
sobresalian sobre los clasificados como de rango marcado.

274



Resultados

Segun dicha clasificacion, algo mas de un tercio de los pacientes
presentaban un "Kinking" discreto, una cuarta parte un grado marcado siendo
ausente en el resto (Tabla 5. LVIII)

Kinking n° casos Porcentaje

NO SE APRECIA 20 38.46
DISCRETO 19 36.53
MARCADO 13 25.00%

Tabla 5.LVIII- Aparicion de "Kinking" y clasificacion en grados de
severidad.

5.4.1.5.4.- Morfologia de la Cisterna Magna.

Se registr6 la morfologia de la Cisterna Magna (Tabla 5. LIX)
consignando la presencia de colapso en 50 pacientes (92,6%).

NORMAL 7 40

COLAPSADA 92.59

Tabla 5.LIX.- Morfologia de la Cisterna Magna.

5.4.1.6.- Alteraciones morfologicas de la unién craneo-vertebral.
5.4.1.6.1.- Angulo Basal.

El Angulo Basal se determino6 en un 93% de los pacientes. De los mismos,
32 pacientes presentaban un Angulo Basal aumentado (58%).

Angulo Basal n’ casos Porcentaje
NORMAL 19 34.54
ANGULO BASAL AUM 32 58.18

NQO PRE( 1 7 27

Tabla 5.LX.- Presencia de un Angulo Basal aumentado.
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En el 34,54% de los pacientes el Angulo Basal se encontré dentro de los
limites normales y en el 58,18% se hall6 aumentado.

5.4.1.6.2. Impresion Basilar.

La existencia de una Impresion Basilar se constatd en una cuarta parte de
los pacientes estudiados. En un paciente, esta caracteristica no fue registrada.

Impresion Basilar

Sin Impresion Ba ilar

10
Con Impresion Basilar 14
No precisado

Tabla 5. LXI - Existencia de una Impresion Basilar.

5.4.1.6.3. Implantacion baja del Tentorio.

El tentorio se hall6 en posicioén baja en una quinta parte de los pacientes, y

no se registro en 2 pacientes (3,63%). En el resto, la implantacién del
tentorio se consideré normal. (Tabla 5.LXII).

Implantacion Tentori

Tabla 5.LXII.- Nivel del implantacion del Tentorio.

5.4.1.6.4. Anormalidad del Clivus.

Se registraron la anormalidades presentes en la morfologia del Clivus.

En la mitad de los pacientes, el Clivus sufria algun tipo de anormalidad
morfoldgica (Tabla 5. LXIII).
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Clivus N® Porcentaje
NORMAL 26 47 .27%
CLI. ANOMA. 28 50.90%
N() l,}{EC]SI\ 1 I,H]”'n

Tabla 5.LXIII.- Anormalidades morfologicas del Clivus.

5.4.1.6.5.- Retroceso Odontoideo.

El Retroceso Odontoideo se observé en la mitad de los pacientes en que se
registro su situacion. En dos pacientes (3,6%) no se registrd esta variable.

Retroceso Odontoideo N* Porcentaje
SIN RETR. ODO 27 19.09
CON RETR. ODO. 26 17.27

NO PRECISADO 2 3.63%

Tabla 5.LXTV.- Existencia de Retroceso Odontoideo.

5.4.2.- Estudio del nivel del Cono Medular.
5.4.2.1.- Nivel del cono y datos demograficos.
5.4.2.1.1.- Cono Medular y distribucion por sexos.
No existe una relacion aparente entre sexo y grado de RACM.

SEXO NORMAL DESCENDIDO MUY DESCEN TOTAL

VARON 2 4 14 20
HEMBRA 2 11 22 35
Totales: 9 15 36 55

Tabla 5. LXV .- Relacion entre el grado de RACM y el sexo.
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A pesar de que no existe una predileccion en cuanto al sexo, el valor
estadistico esperado con referencia a pacientes afectos de Siringomielia
Idiopéatica y nivel del Cono Medular es de 22,91 (de 55) hembra y Cono
Medular muy descendido.

5.4.2.1.2.- Cono Medular y grupos de edad

Grupo NORMAL DESC MUY DESC. TOTAL

JOVEN (
ADULTO
ANCIANO
Totales:

10 14
12 15
14 26
36 55

N W

B W = O
O

Tabla 5. LXVI- Relacion entre el RACM y la edad.

La posibilidad que exista el retraso del ascenso del Cono Medular
(RACM) se pierde con la edad, de tal modo que el Cono Medular normal en
pacientes afectos de Siringomielia Idiopatica se presenta con menos
frecuencia cuanto mas joven aparece el proceso (normal: joven 0, adulto 1,
anciano 3).

5.4.2.1.3.- Cono Medular y evolucion.

Existe una clara tendencia a que un intenso RACM se expresa
rapidamente en la aparicion de la sintomatologia. A pesar de que existen 4
casos con RACM muy acusado y larga evolucion.

EVOLUCION NORMAL DESC MUY DES TOTAL

CORTA 2 6 14
MEDIANA 1 5 11
LARGA 0 0 4

Totales 3 11 29 13

BN

Tabla 5. LXVIIL- Relacion entre el RACM y la
evolucion de la sintomatologia siringomiélica.
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5.4.2.2. Cono Medular y cavidad siringomiélica.
5.4.2.2.1. CM y longitud de la cavidad.

Entre el RACM y la magnitud de la cavidad siringomiélica, desde el punto
de vista estadistico, no existe ninguna relaciéon (p=0,83). Aunque si ciertas
tendencias, que se presentan en la Tabla 5. LXVIIL. Casi el doble de
pacientes, con el cono muy descendido, tienen la longitud de la cavidad
siringomiélica mayor que el resto. Y el 92,31% que presentan la cavidad
extensa presentan Cono Medular en una posiciéon mas baja de lo normal, y
tan s6lo dos casos de treinta y seis (el 5,56%) con Cono Medular muy bajo,
presentan la cavidad corta.

NIVEL CM N° Longitud (media +ds) (cuerpos vertebrales)
NORMAL 4 11.75+3.59 cuerpos vertebrales
DESCENDIDO 15 10.46+4.82

MUY DESCEN 36 13.30+6.07

Tabla 5. LXVIII.- Relacion entre el nivel del Cono Medular y la longitud de
la cavidad (tomando como unidad un cuerpo vertebral).

5.4.2.2.2. CM y morfologia de la cavidad.

No hay relacién estadistica significativa, ya que el p= 0,63 puede
atribuirse a la dispersion de los casos en doce categorias, que no se han
reducido, porque se pierde una informacion interesante a la hora de estudiar
la posible evolucion de la cavidad siringomiélica. La distribucion en: forma
fusiforme 28 (50,9%), seguido de la forma tétard 11 (20%), de la forma
filiforme (18,18%), y por ultimo la colapsada (10,9%).

FORMA NORMAL DESCENDIDO MUY DESCEN TOTAL
FUSIFORME 2 9 17 28
TETARD 1 ] 9 11
FILIFORME 1 2 7 10
COLAPSADA 0] 3 S 6

Totales: ] 15 36 55

Tabla 5. LXIX.- Relacion entre el grado de RACM y la forma de la
cavidad siringomiélica.
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5.4.2.2.3. CM y cavidad a tension.

No hay relacion con las tres categorias. La tension de la cavidad no
permite ninguna relacion estadistica, a menos que ésta sea una variable no
constante, es decir, que en medio del proceso patolégico tenga una actitud
ascendente hasta llegar a un apex y, de aqui, se obtenga una ruptura pasando
a la situacion sin tension. Con lo cual, no es posible realizar una correlacion,
regresion o relacion normal estadistica.

En consecuencia, los pacientes con el cono muy descendido pueden
presentar, en breve espacio de tiempo, de una cavidad a gran tensidon a una
cavidad sin tension. Es significativo que la mayoria de pacientes se mueven
en el margen de Cono Medular muy descendido, tanto sin cavidad a tension,
como con la cavidad a tension.

Tabla 5. LXX.- Relacion de los casos segun el grado de descenso del Cono
Medular y el estado de tension de la cavidad siringomiélica.

5.4.2.2.4. CM y pérdida de sustancia medular.

Si existe un verdadero pardmetro, que pueda evaluar la importancia de una
Siringomielia, es la pérdida de sustancia de la médula espinal, ya que ésta es
la que determinard la existencia del quiste secuelar, llamado syrinx. La
distribucion de los pacientes sin pérdida de sustancia, entre los tres grados de
RACM, permite observar como existio un caso en que coincidieran
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un cono normal y ausencia de pérdida de substancia. Por otro lado, en la
Tabla 5.LXXI, se puede apreciar como el grupo que comprende un mayor
numero de pacientes es precisamente el que engloba una médula con pérdida
de sustancia, coincidiendo con un Cono Medular en situacion muy baja.

SUS. M. NORMAL DESCENDIDO MUY DESCEN TOTAL
SIN PERD 1 6 10 17
CON PERD =3 9 25 37
Totales: 4 15 35 54

Tabla 5.LXXI.- Relacion de los casos segun el grado de RACM o descenso
del Cono Medular con la existencia de pérdida de sustancia del parénquima
de la médula espinal.

De tal modo que, de un total de 54 casos, en los que se pudo precisar el
estado del parénquima medular, el "valor esperado" mas alto es el de cono en
posicion muy baja, junto con pérdida de parénquima: 23,98 sobre 54 casos.

5.4.2.3. CM y malformaciones encefalicas asociadas.
5.4.2.3.1. CM y descenso amigdalar.

Cuarenta y siete pacientes, 88,67%, que presentaron un descenso
amigdalar, también presentaron un RACM. Mientras que los seis restantes
(11,32%), mantenian el CM, 4 casos (7,54%) o las amigdalas cerebelosas, 2
casos (3,77%) en posicion ortotdpica (Tabla 5.LXXII).

NIVEL CONO NOR. DESCENDIDO MUY DESCEN TOTAL

NORMAL 0 1 1 2
DESCENDICAS 4 11 26 4]
MUY DESCEN 0 3 7 10
Totales: 4 15 34 53

Tabla 5.LXXII- Relacion casuistica entre los casos que presentaban
descenso amigdalar y retraso en el ascenso del Cono Medular.

281



Resultados

5.4.2.3.2. Cono Medular y Tronco Cerebral.

La distribucion permite apreciar como el 77,78% de los casos de Tronco
Cerebral sobreelevado, coincide con la posicion del Cono Medular en
posicion muy baja.

Observed Frequency Table

NORMAL ~ DESCENDIDO MUY DESCEN

NORMA 0 I | 8

Tabla 5. LXXIII.- Distribucion de los casos segun la posicion del Cono
Medular y el Tronco Cerebral.

Percents of Row Totals

NORMA DESCENDIDO MUY DESCEN Tot:

~r

DESCENDIDO | 14.29% | 21.43% | 6429% 0%

Tabla 5. LXXIV.- Distribucion porcentual segun la posicion del Cono
Medular y el Tronco Cerebral de los 52 casos que se han podido precisar las
posiciones del Cono Medular y del Tronco Cerebral.

Si agrupamos las alteraciones del Tronco Cerebral, es posible observar

como 23 pacientes de 52 (44,23%), tienen el Tronco Cerebral anormal (Tabla
5.LXXV).
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Observed Frequency Table

NORMAL DESCENDIDOMUY DESCEN  Totals

T NORMA C | ] 18

- /kﬁ"j':':["‘/\_ 3 4

Tabla 5.LXXV.- Distribucion de 52 casos con referencia a la posicion del
Cono Medular y la existencia de alteraciones en el Tronco Cerebral.

Conglomerando las alteraciones del Tronco Cerebral y el Descenso de las
Amigdalas Cerebelosas, se evidencia como el 51,92% (27 de 52 casos, ver
Tabla 5.LXXVI) de los pacientes, con alteracion combinada de dichas
estructuras, exhibian un Cono Medular en posicion baja.

Observed Frequency Table

NORMAL DESCENDIDO MUY DESCEN

Tabla 5.LXXVI.- Distribuciéon de los casos segun la posicion del Cono
Medular y la existencia combinada de alteraciones en el Tronco Cerebral y
Descenso de las Amigdalas Cerebelosas.

De los 30 (57,69%) pacientes que presentan la asociacion de alteracion del
Tronco Cerebral y las amigdalas cerebelosas (Tabla 5.LXXVII), el 70%
presentan la posicién del Cono Medular muy baja (Tabla 5.LXXVIII).
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Percents of Row Totals

Tabla 5.LXXVIIL.- Relacion porcentual de 52 casos segun la posicion del
Cono Medular y la existencia combinada de alteraciones en el Tronco
Cerebral y Descenso de las Amigdalas Cerebelosas.

5.4.2.3.3. Cono Medular y descenso del Vermis y hemisferios
cerebelosos.

No existe relacion definida entre ambas alteraciones (p= 0,9). Sin embargo,
destaca que la mayoria absoluta de enfermos 61,53% (Tabla 5 .LXXVIII)
mostraban un Cono Medular en posicion descendida, coincidiendo con una
alteracion de las estructuras cerebelosas. Cabe destacar que el 40,38% de los
pacientes presentan el vermis y hemisferios cerebelosos descendidos y la
posicion del Cono Medular muy baja (Tabla 5.LXXVIII).

Observed Frequency Table

NORMAL DESCENDIDOMUY DESCEN  Total

NORMA | S | 8

Tabla 5.LXXVIII.- Distribucion de los 52 casos referidos a la posicion del
vermis, hemisferios cerebelosos y el Cono Medular.
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Siendo significativo que el valor esperado més frecuente es aquel en que
coincide un descenso del vermis y hemisferio cerebeloso y la posicion muy
baja del Cono Medular 20,92 (de 52, Tabla 5.LXXIX).

Expected Values

NODM A 3 \ NCCrrNCA
NVORMAL SOBR / ) (

o L B " . \ N / T’Z‘l:

Tabla 5.LXXIX.- Distribucion de los "Valores esperados"” de los 52 casos

referidos a la posicion del vermis y hemisferios cerebelosos y el Cono
Medular.

5.4.2.3.4 Cono Medular y IV® Ventriculo.

Segun la distribucion estadistica obtenida, no existe un indice de relacion
que indique una relacioén entre los dos valores, nivel del Cono Medular y
alteracion del IV® ventriculo, p= 0,8 (Tabla 5.LXXX).

Observed Frequency Table

NORMAL DESCENDIDOMUY DESCEN  Totals

‘4“""'" 1 = 1 5)

DILATADO | 7 9

Totals 3 1S 34 52

Tabla 5. LXXX.- Distribucion de los 52 casos segun la forma del IV°
ventriculo y la posicion del Cono Medular.

285



Resultados

De esta distribucion, 32 (61,53%) pacientes, presentan a la vez una

alteracion del IV® ventriculo y una posicion baja del Cono Medular (Tabla
5.LXXXI).

Observed Frequency Table

otals 3 15 24 =%

Tabla 5.LXXXI.- Distribucion de los 52 casos segun la presencia de
anomalia (S/N) en el IV° ventriculo y la posicion del Cono Medular.

5.4.2.3.5. Cono Medular y Kinking.

La recogida de informacién con respecto al Kinking, presenta parecidas
caracteristicas respecto a los datos obtenidos en el IV® ventriculo; para ganar
descripcion se pierde valor estadistico para expresar la patologia. De esta
forma se obtuvo la Tabla 5. LXXXII, en la que p=0,3.

Se reagrupan los valores en presencia o no de Kinking, obteniéndose la
Tabla 5.LXXXIII, en la que p=0,2.

Observed Frequency Table

[otals 4 ‘ 3 =
Tabla 5. LXXXIL- Distribucion de 54 casos ateniéndonos al grado de
Kinking y la posicion del Cono Medular.
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De los 54 casos en los que se pudo precisar con claridad la presencia o no
de Kinking y la posicion del Cono Medular, 30 (55%) casos presentaban
cada uno de ellos alteracion del Tronco Cerebral en forma de Kinking y
Cono Medular en posicion baja (Tabla 5. LXXXIII).

Observed Frequency Table

Tabla 5.LXXXIII - Distribucion de 54 casos ateniéndonos a la existencia de
Kinking y la posicion del Cono Medular.

El "valor esperado" para la presentacion conjunta de Kinking y Cono
Medular en posicion baja, es de 31,48 para 54 pacientes.

5.4.2.3.6. Cono Medular y cisterna magna

A pesar de que no existe una fuerte relacion estadistica entre el retraso en
el ascenso del Cono Medular y el colapso de la cisterna magna, se da una
p=0,91. Se hallan 46 casos con colapso de la cisterna magna (90,90%) de los
55 pacientes (Tabla 5.LXXXIV), en los que se ha podido constatar la
posicion del Cono Medular, por las proyecciones sagitales o transversales de
la RM. Y de estos 46 casos, que presentan la cisterna magna colapsada, el
69,56% (32 de 55 pacientes), presentan la posicion del cono medular muy
bajo.
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Observed Frequency Table

ANODM A NESCEN ! N

Tabla 5.LXXXIV.- Distribucion de los casos segun la cisterna magna y
posicion del Cono Medular.

Tabla 5. LXXXV.- Valores esperados en los 55 casos conados segun la
cisterna magna y posicion del Cono Medular.

El mayor valor esperado referido a los 55 pacientes conados, es el de
Cono Medular muy bajo y cisterna magna colapsada, 32,73 (ver Tabla
5.LXXXV).

5.4.2.3.7. Cono Medular e hidrocefalia.

El 76,36% de los pacientes con Siringomielia Idiopatica del grupo conados
no tienen signos de hidrocefalia en los antecedentes o en la exploracion RM.
Y cuando se presenta la hidrocefalia, un 12,72%, lo hace casi exclusivamente
en la situacion del Cono Medular muy bajo 87,5% (Tabla 5.LXXXVI).
Desde el punto de vista estadistico, la p=0,50.
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Observed Frequency Table

NORMAL DESCENDIDOMUYDDESCEN T

SIN HIDRO - 14 24 42

otals 4 E 51

Tabla 5.LXXXVI.- Distribucion de los casos segun la posicion del Cono
Medular y la existencia de hidrocefalia. Estando excluidos aqui los no
precisados con referencia a la hidrocefalia. Por ello quedan 50 casos.

Tabla 5.LXXXVIIL.- Valores esperados de los casos segun la posicion del
Cono Medular y la existencia de hidrocefalia. Estando incluidos aqui los no
precisados con referencia a la hidrocefalia. Por ello hay 55 casos.

El mayor valor esperado, en los 55 casos conados, es el de Cono Medular
muy bajo y sin la presencia de hidrocefalia 27,49 (ver Tabla 5.LXXXVII).
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5.4.2.4. Cono Medular y alteraciones ¢seas asociadas.
5.4.2.4.1. Cono Medular y Angulo Basal.

Entre el "joven" y "adulto" suman 29 casos, con el Angulo Basal
aumentado, y se observan 32 (58,18%) de 51 casos, que se pueden valorar las
dos variables, con el Angulo Basal aumentado. La diferencia estd en algunos
casos de edad "anciano" de larga evolucion.

Entre el nivel del Cono Medular y la alteracion del Angulo Basal no existe
una clara relacion estadistica: p=0,6723.

Tabla 5.LXXXVIII.- Distribucion de 51 casos en los que se pudo precisar los
parametros Angulo Basal y nivel del Cono Medular.

De los 32 pacientes con el Angulo Basal aumentado, 30 pacientes tienen el
Cono Medular en una posicion mas baja de lo normal.

5.4.2.4.2.- Cono Medular e Impresion Basilar.

El25,45% de los conados presenta Impresion Basilar.

Aqui existe tendencia a alcanzar la significacion estadistica, con p= 0,059.
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Observed Frequency Table

SIN IMP. BAS I I 2! 40

CON IMP. BAS 3 4 7 4

Tabla 5.LXXXIX.- Distribucion de 54 casos en los que se pudo precisar la
existencia de Impresion Basilar y el nivel del Cono Medular.

5.4.2.4.3. Cono Medular e implantacion del tentorio.

Escasa frecuencia de presentacion, 11 casos (20% de los conados), pero
con una clara correlacion con el "Cono Medular bajo" (p= 0,0579,
incluyendo los no precisados).

Tabla 5.XC.- Distribucion de 54 casos en los que se preciso la forma de
implantacion del tentorio y el nivel del Cono Medular.

5.4.2.4.4. Cono Medular y clivus anomalo.

De los pacientes en los que se pudo precisar el nivel del Cono Medular y la
forma del clivus (54 casos), el 51,85% (28 casos) lo tienen deformado. En la
valoracion de los valores esperados, el que se da mas es el "Cono Medular
bajo" con el clivus anémalo. La p=0,5997.
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Observed Frequency Table

Tabla 5.XCI.- Distribucion de 54 casos en los que se precisaron las
caracteristicas del clivus y el nivel del Cono Medular.

5.4.2.4.5 Cono Medular y Retroceso Odontoideo.

La obtencion de la p= 0,6239, no muestra una evidente correlacion
estadistica.

Tabla 5.XCIIL- Distribucion de 53 casos en los que se precisaron las
caracteristicas de la odontoides y el nivel del Cono Medular.

La proporcion de pacientes con y sin Retroceso Odontoideo, es
practicamente similar. La edad, aqui, puede ser una variable de interés ya que
puede condicionar el resultado.
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5.4.2.5. Cono Medular y otras patologias asociadas.
5.4.2.5.1. Cono Medular y Escoliosis.

La presencia de Escoliosis se constatd por la mencion expresa en la
historia clinica, que figuraba en la peticion o la constatacion en las imagenes
de la RM. Por ello es posible que algun caso de Escoliosis leve, incluso
moderada, pudiera haber sido no constatada. A pesar de estas salvedades, la
presencia de Escoliosis en los pacientes fue significativa, comparada con
otras patologias.

Asi en 24 (58,53%) pacientes de 41 se pudo constatar la presencia
conjunta de Escoliosis y algiin grado de retraso en el ascenso del Cono
Medular.

La distribucion de los 41 casos es valorable para la relacion Cono Medular
/ Escoliosis en forma de: 1-6-18, para aquellos casos que existe Escoliosis
con diferentes grados de RACM y 2-4-10 con diferentes grados de RACM,
pero sin Escoliosis. La p=0,7211.

Tabla 5. XCIII.- Distribucion de 41 casos en los que se preciso la existencia y
segmentos afectados por la Escoliosis y el nivel del Cono Medular

5.4.2.5.2. Cono Medular y grado de Escoliosis.

La Escoliosis se presenta con una frecuencia de un 58,53% de los
pacientes conados. La valoracion comparativa del grado de Escoliosis y la
intensidad del RACM tiene una significacion algo mas fidedigna, puesto que
comparamos intensidades, y el error de valoracion de alguna de ellas es
menor que la constatacion de la existencia de Escoliosis.
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No existe una significacion estadistica: p=0,7285.

Observed Frequency Table

Tabla 5.XCIV.- Distribucion de 23 casos en los que se preciso grado de
Escoliosis y el nivel del Cono Medular.

5.4.2.5.3. Cono Medular y tamafo del Agujero Occipital.

En el 66% de los casos en los que se puede precisar el tamafio del Agujero
Occipital coincide: descenso acusado o moderado del Cono Medular y
tamafio del Agujero Occipital mayor de lo normal. El valor esperado mas
frecuente es el de cono muy bajo, con el tamafio del Agujero Occipital mayor
de lo normal (20,29) (Tabla 5.XCV).

Treinta pacientes de 47 casos, en los que se pudieron precisar los dos
pardmetros, presentaban algin grado de RACM, con un Agujero Occipital
mayor de lo normal. Siendo el niimero de pacientes el doble: 20 pacientes
que presentan el Cono Medular en una posicion muy baja, y 10 los pacientes
en posicion baja.

La relacion estadistica es de p=0,7169.
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Observed Frequency Table

NORMAL DESCENDIDOMUY DESCEN  Total
MENOR NORM 0 0 3 s
NORMAL 4 . =
MAYOR NOR I 10 20 31
JlOLtiS 2 14 3 47

Tabla 5. XCV.- Distribucion de 47 casos en los que se preciso tamario
del Agujero Occipital y el nivel del Cono Medular.
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6. DISCUSION DE LOS RESULTADOS.

El estudio estadistico realizado en la exposicion del apartado "S.
Resultados" es analizado, comentado y discutido, en relacion a la tesis a
demostrar, junto con la bibliografia adecuada.

6.1. Discusion de la descripcion de las caracteristicas de la
muestra analizada.

La muestra de 292 pacientes extraida del CMRMB supone la recopilacion
casuistica mas numerosa recogida de toda la bibliografia consultada.
Mencion especial suponen las series aportadas por Barnett, Foster y Hudson
(1973) de cien casos, y la de Marés (1988) en su tesis doctoral con otros cien
casos. De esta ultima, existen en comun parte de la metodologia para la
recopilacion de algun dato clinico y puede compartir algiin caso por proceder
del mismo archivo, aunque no se ha comprobado.

Se han tomado 292 casos diagnosticados de Siringomielia, clinicamente y
por RM, de los archivos de CMRMB sin ningun orden preestablecido. De
¢éstos se han extraido los casos de Siringomielia en los que no se ha podido
precisar la causa, denominandola Siringomielia Idiopatica (231 casos). Y de
estos ultimos, se extrajeron 55 casos que, ademas de mostrar la existencia de
una Siringomielia Idiopatica, se podia determinar, mediante imagenes RM, el
nivel del Cono Medular.
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DISCUSION DE LOS RESULTADOS REFERIDOS A 231 AFECTOS DE
SIRINGOMIELIA IDIOPATICA.

6.1.1. Discusion de los resultados demograficos.

Las caracteristicas demograficas son parecidas a las obtenidas en otras
casuisticas, especialmente a la aportada por Marés, aunque con pequeias
variaciones:

6.1.1.1. Discusion referida a la edad.

Segiun la serie de Anderson (1985), los sintomas de la Siringomielia
aparecen entre la segunda y cuarta década de la vida, pero también puede
empezar en la nifiez y prolongarse mas alla de la mediana edad.

Para Barnett y cols (1973) la edad media reportada en el inicio de los
sintomas es de 31 afios, y la media de los pacientes intervenidos es de 39
afios; ésta ultima es la comparable con nuestra estadistica. Para Marés, la
media de edad fue de 38,4+14,1.

La media de edad de los 231 pacientes analizados fue de 40,2 = 14,8 afios,
con una distribucidn, que se observa en la Figura 5.1.

La creacion de tres grupos de edad (Joven: 5-25; Adulto: 26-45; Viejo 46-
81 afios) permite determinar la distribucion de la enfermedad entre los
mismos (Figura 5.2), apreciandose como la Siringomielia Idiopatica aparece
con mayor incidencia en el grupo de pacientes con edades comprendidas en
el tercio medio de la vida y en los grupos de mayor edad.

La incidencia mayor a partir del segundo tercio de la vida (Figura 5.2.)
podria ser debida a la sucesiva acumulacion de diagnosticos y a la existencia
de factores no exclusivamente congénitos en la formacion de la Siringomielia
Idiopatica. Esto ultimo iria en contra de las teorias exclusivamente
malformativas, como la de Gardner, Marés y otros (segin éstas, la
hidrocefalia congénita, o la angostura de la fosa posterior, se tomaria un
lapso en el primer tercio de la vida).
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Los hallazgos de la tesis propuesta son correlacionables, ya que en el tercio
medio de la vida se fraguan las condiciones predisponentes para que se
presente "el stress Medular", por la desproporcion entre el crecimiento del
neuroeje y el neurorraquis.

En el ultimo tercio de la vida es donde se va acumulando el "stress" sobre
el parénquima medular, con factores predisponentes, como los oficios y
profesiones que comportan una ejecucion de ejercicios fisicos. Por ello, la
SM es mas frecuente en pacientes procedentes de ambientes rurales.

El caracter familiar y la sugerencia de algunos autores a la herencia
dominante (Busis, 1985; Coria, 1983) hace pensar, junto a la no presentacion
conjunta con otras malformaciones, en una predisposicion malformativa mas
que en un error congénito erratico.

6.1.1.2. Discusion referida al sexo.

Brain (1958) considera la enfermedad siringomiélica mas frecuente en el
hombre que en la mujer. Para Anderson N. (1985) la afectacion es por un
igual para ambos sexos.

En la relacion de Barnett (1973), fueron exactamente 50 varones y 50
mujeres. En la de Marés (1988) fueron 52 varones y 48 mujeres.

La relacion entre sexos fue de 0,95 (113 varones y 118 mujeres). En esta
casuistica, la distribucion de edades por sexo no reveld diferencias
significativas entre la edad de los varones (39,2+14,0 afios) y la de las
mujeres (41,0£15,6 afos).

6.1.1.3. Discusion referida a la edad y el sexo.

La agrupacion en tres categorias de edades (Joven: 5-25; Adulto: 26-45;
Viejo 46-81 afios) no revela tampoco una importante distribucion asimétrica
entre sexos y grupos de edad, existiendo una tendencia, parecida a la
revelada en el grupo de Marés, a la formacion de dos picos en la casuistica:
uno en el vardn en la edad "adulta" y otro en la mujer en el grupo "viejo"
(Tabla 5.1).

299



Discusion de los resultados

Asi pues, la Siringomielia Idiopéatica no tiene predileccidon por ninguno de
los dos sexos y se presenta con algo mas de frecuencia en el tercio medio de
la vida.

6.1.2. Discusion sobre los antecedentes patoldogicos.

La mayoria de los pacientes (el 64,5%) no presentd antecedentes
patolégicos relevantes, mientras que el 18,6% (22,38%, habiendo extraido
aquellos de los que no existia suficiente informacion) presentaron diversos
antecedentes patologicos relevantes para la existencia de Siringomielia
(Figura 5.3). Esta ausencia de antecedentes patoldgicos corrobora que la
Siringomielia no es una entidad patoldgica subsidiaria de otra enfermedad
sistémica.

Cabe destacar la gran incidencia de antecedentes quirargicos (57%) no
relacionables con la Siringomielia Idiopatica. Le siguen las malformaciones
(18,3%), las anomalias en el parto (12,2%). Estos ultimos de cierto interés
para correlacionar con la enfermedad siringomiélica (Vaquero 1985) (Tabla
5.10).

6.1.3. Discusion sobre las malformaciones asociadas.

Para Barnett y cois. (1973), 74 de sus 100 pacientes con Siringomielia no
presentaban, en general, anomalias en la columna cervical. En 16 pacientes
existia una fusion atlantoido-occipital. En un caso, el arco posterior del atlas
era bifido y, en otro caso, habia una hipoplasia de un condilo del occipital,
con una malformacion de la masa lateral del atlas. La radiografia de craneo
fue normal en 80 pacientes. En 12 pacientes existia Impresion Basilar. Un
caso con Platibasia sin Impresion Basilar. En siete existen signos de
hidrocefalia.

Para Marés (1988), las malformaciones se presentaron en un 21% de los
pacientes. En 11 de los pacientes existia cuello corto, un caso de megacefalia,
un caso de turricefalia, un caso de malformacion arterio-venosa parietal, un
caso de agenesia renal y un caso de craneoestenosis.
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Este apartado es de gran interés al mostrar, en primer lugar, que, a pesar
de so6lo presentarse malformaciones asociadas en 27 pacientes (11,68%) de
los 231 afectos de Siringomielia Idiopatica, cuando se presentan afectan con
mas frecuencia al raquis y craneo. Esto nos puede indicar que el proceso que
acaba en la Siringomielia Idiopatica también puede ser causa o parte de las
malformaciones a las que se asocia. Por esta razén, se clasificaron las
malformaciones asociadas en tres grupos.

En el primer grupo, denominado como Malformaciones Craneales y
Cervicales, se incluyeron el cuello corto, la megacefalia y la turricefalia. Para
Foster y Hudgson (1973), el cuello corto representaba el 13%, y el 22%
presentaban Escoliosis.

El segundo grupo, denominado Malformacion Extracraneal, incluia las
malformaciones arteriovenosas y la agenesia renal, condicién que no se
presentd en ningln caso de nuestra serie.

En el tercer grupo se consideraron el meningocele y la Impresion Basilar.
La distribucion de estos tres grupos de malformaciones, se detalla en la Tabla
5.V. En dicha distribucion es posible apreciar como en los 27 casos, en que la
Siringomielia Idiopatica se asocia a malformaciones, existe un marcado
predominio de malformaciones craneales y cervicales (55,5%) que
acompaian a la Siringomielia. Le sigue la malformacion de los extremos de
la columna vertebral (37,0%), quedando en un porcentaje menor (7,4%), las
malformaciones extracraneales. El extremo craneal, segin Barry (1956) y
Roth (1975), es el que hace progresar el crecimiento de la columna vertebral
y la médula espinal. Es significativo el claro predominio en la Siringomielia
Idiopatica de las malformaciones craneales y cervicales. Y también, que mas
de una tercera parte de ellas presenten malformacion en los extremos de la
columna vertebral.

La existencia de malformaciones asociadas no presentd ninguna diferencia
de edades.

La afinidad de la Siringomielia Idiopatica a asociarse con frecuencia a
malformaciones de la region cervico-occipital, junto con la Escoliosis,
Impresion Basilar, Retroceso Odontoideo, dan a la Siringomielia una
atmosfera de enfermedad pluripatoldgica, que induce a no ser considerada
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como una entidad aparte. Por el contrario, se considera que puede estar en un
contexto comun. La Siringomielia seria, asi, una forma de expresion de una
enfermedad, o participar de un mismo mecanismo etiopatogénico con las
otras manifestaciones a las que se asocia.

6.1.4. Discusion sobre la extension de la cavidad siringomiélica.

Se destaca en "5. Resultados" que todos los casos, de los 231 con SM
Idiopatica (97,83%), menos cinco, tienen una cavidad siringomiélica con un
componente cervical (Tabla 5.VIII). De tal forma que en el segmento
cervical se dan 62 caso0s(26,83%); en el bulbo-cervical 5 casos (2,16%); en el
cervicodorsal 132 casos (57,14%); en el cervico-dorso-lumbar 10 casos
(4,32%); en el bulbar-cervical-dorsal 12 casos (4,32%); en el bulbar-cervical-
dorsal-lumbar 5 casos (2,16%). Tan solo un caso (0,43%) de localizacion
bulbar y cuatro casos de localizacion dorsal (1,73%).

La especial predileccion de presentarse afectando el tercio superior de la
médula es también compartida por Aboulker ("certaines syringomyélies
foraminales ne descendent pas au delda de la région dorsal supérieure ou
moyenne"), y Marés ("en 84 casos el extremo superior de la cavidad alcanza
un nivel igual o superior a C2"). Todo ello va a favor de la idea de que en la
region cervical se desarrollan buena parte de los mecanismos etiopatogénicos.

Al mismo tiempo, contradice aquellas teorias que consideran la cavidad
siringomiélica como el resultado de la accion de la hipertension del LCR
sobre las raicillas sensitivas posteriores (teorias de Bail y Dagan, 1972; mas
tarde Williams, 1970; Cervos-Navarro y Ferszt, 1973, y Aboulker, 1979)
puesto que la "hiperpresion del espacio subaracnoideo espinal”, por mecanica
de fluidos, ha de ser de la misma magnitud en todos los puntos de la médula
espinal.

Los cinco casos de afectacion que incluye la region bulbar van en contra
de lo que afirma Aboulker: " il y a une limite supérieure, en C2, que la
syringomyélie ne dépasse pas" (Aboulker 1979).
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Greenfield (1963) subraya la mayor movilidad de la columna cervical.
Esto puede intervenir en forma coadyuvante al mecanismo mecénico, que se
evidencia en la region cervical, como apunta Aboulker (1979): "es evidente
el sufrimiento mecanico de la médula cervical". Aunque no se explica como
esto acabaria en una acumulacion de liquido.

Hay que cosiderar, como factor a afiadir al traumatismo cervical en la
Teoria de la Traccion, la movilizacion de la médula espinal en los
movimientos del cuello, como refiere Breig (1960), quien ha mostrado, en el
caddver, la importancia de los fendmenos de estiramiento de la médula
espinal en la flexion del cuello.

6.1.5. Discusion sobre el descenso amigdalar.

En la época anterior a la TAC, Barnett (1973), de 92 pacientes afectos de
Siringomielia en general, al ser examinados mediante mielografia, observa
una ectopia de las amigdalas cerebelosas en 62 (67,39%) pacientes, una
dilatacion de la médula cervical en 34 (36,95%) pacientes y normal en 13
(14,13%) pacientes.

Este resultado de Barnett, similar a otros (Williams, Gardner), pertenece a
la época anterior a la aparicion del TAC y de la RMN, por lo que,
considerando las caracteristicas de la exploracion mielografica, buena parte
de los descensos amigdalares, que no obstruian el paso del contraste, habran
pasado desapercibidos. Con el advenimiento de la RM, el concepto de la
Malformacion de Arnold-Chiari se puede modular, con una apreciacion hasta
ahora imposible. Por esta razon, se ha tomado el concepto de "Descenso
amigdalar o de las amigdalas cerebelosas", evitando la clasificacion de Chiari
en sus tres tipos.

Coftey GL (1983), a raiz del estudio de cuatro casos afectos de anomalias
centroencefalicas, cerebelo y médula espinal, expone las dificultades de
clasificar y fijar en la categoria que corresponde de malformacion de Arnold-
Chiari tipo I, tipo II o del sindrome de malformacion de Dandy-Walker.

Con la RMN, Barkovich AJ (1987), tras un estudio de 200 pacientes
normales en los que mide en milimetros la ectopia de las amigdalas
cerebelosas, concluye que la ectopia de menos de dos milimetros (tomando
como referencia el foramen magnum) no tiene significacién patologica si no
va acompaiiada de siringomielia.
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En la siringomielia, ademés de existir un conflicto mecénico, (que se
alivia mediante la craniectomia de Fosa Posterior) los conocimientos con
referencia a su etiologia quedan en suspenso, a pesar de las consideraciones
de Chiari (1891), y Gardner (1965,1966), que la atribuyen a la accién de una
hidrocefalia. Otros autores abogan por una teoria morfogenética como: Peach
(1965), Marin-Padilla (1981), Brocklehurst (1971), y Caviness (1976), en un
intento de explicar el mecanismo mediante el cual las amigdalas cerebelosas
son capaces de emigrar mas alld de una simple impactacion.

Comenta Barry A. (1956): "es bien conocido que, durante el trimestre
central de la gestacion, la columna vertebral aumenta mas rapidamente que la
médula espinal. El resultado de diferente indice de crecimiento con anclaje
cefalico hace que la region lumbosacra se deslice cefalicamente junto al
canal neural con una concomitante elongacion de las raices nerviosas de la
region lumbosacra formando la cauda equina. Esta traccion anormal,
trasmitida a la médula y cerebelo hacia el foramen magnum, puede ser una
simple explicacidon mecdnica a la génesis de la malformaciéon de Arnold-
Chiari".

Una experiencia quirtrgica sin precedentes, como la califica el mismo
Aboulker, muestra a 74 pacientes operados afectos de Siringomielia, la
insuficiencia del agujero de Magendie y unida a una malformacion de Chiari
en 68 casos, a una malformacion de Dandy-Walker en 3 casos, a un quiste
congénito obstruyendo el agujero de Magendie en 3 casos.

Hoffman (1987), de 47 pacientes con Siringomielia, atendidos entre los
afios 1977 y 1985, doce presentaban una malformacion de Arnold-Chiari I,
30 casos una malformacion de Arnold-Chiari II, y 5 casos la adquirieron.

Gonzalez Alenda (1988), de 67 casos, hallo6 46 con Siringomielia
comunicante; en éstos, el 100% tenian Descenso de las Amigdalas
Cerebelosas y 10 casos de Siringomielia Idiopatica sin ningun caso con DA.

En esta casuistica, la distribucion del grado de descenso, en 218 de
Siringomielia Idiopatica, en las que se pudo precisar la situacion de las
amigdalas cerebelosas, se detalla en la Figura 5.5. Es posible apreciar la
predominancia de los descensos entre el grado 2 y grado 4, acumulando entre
ellos 128 casos (58,71%).
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Al 96,3% de los pacientes afectos de Siringomielia Idiopatica se les
detectd algiin grado de descenso amigdalar, distribuidos de esta forma: el
Descenso Amigdalar Leve, los correspondientes a los grupos 1 ( 14), 2 (97),
3 (57) y como Descenso Amigdalar Grave los grupos 4 (28), 5 (13), 6 (1).
Segun esta agrupacion, los pacientes se distribuyeron como se constata en la
Tabla 5.X.

La edad, en el momento del diagndstico de los pacientes, con un descenso
amigdalar grave (35,1£13,8 afios), fue mas de seis afios inferior a la de los
pacientes con descenso amigdalar leve (41,2+14,9 afios) o ausente
(42,0415,09 afios). Esta diferencia en la edad de diagndstico, esta en el limite
de la significacion estadistica aceptada (p=0,054).

Este hecho puede translucir la mayor gravedad clinica de los Descensos
Amigdalares graves, que ocasionan clinica y necesitan asistencia médica de
forma ligeramente mas precoz.

No existieron diferencias significativas del Descenso Amigdalar en la
distribucion entre sexos, tanto considerando los grados individuales de
Descenso Amigdalar como las categorias agrupadas. Asimismo, no se
detectaron diferencias significativas entre la existencia de descenso
amigdalar y antecedentes patologicos o presencia de malformaciones
asociadas.

6.1.6. Discusion sobre las alteraciones del VI° ventriculo.

Segun Barry A. y cols. (1956), "la fuerza de traccion craneo-caudal en los
casos de mielomeningocele, puede ejercer en el centroencéfalo, a pesar de
tener una apariencia normal la médula espinal y las meninges. Esta
posibilidad puede, sin embargo, valorarse por el andlisis de la angulacion de
los nervios espinales". Tal como se presenta en muchos casos de
Siringomielias Idiopaticas intervenidas.
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Una entidad como ésta (las alteraciones del IV® Ventriculo) que se
presenta en 138 pacientes (62,7%), de los 231 casos de Siringomielia
idopatica (Figura 5.6), es realmente una alteracion frecuente y su relacion
con la Siringomielia Idiopatica puede aventurarse un contexto sindromico
comun.

Cuando se confeccion6 el método para la recogida de informacion referido
a las formas, que adoptaba el IV® ventriculo, se distinguieron cuatro posibles:

1-Deformidad de la mitad inferior del IV® ventriculo, que se
encuentra adelgazada en la proyecciéon RM sagital.

2-Descenso del IV ventriculo. Situacion inferior a la habitual.
3-Dilatacion del IV° ventriculo.
4-Rechazado hacia arriba y hacia adelante (hacia el Clivus).

La distribucién de los distintos niveles de alteracion en los 138 pacientes,
que presentaban un IV® Ventriculo anormal, se detalla en la Figura 5.6.
Aunque mas adelante, e integrandose mas en el estudio de las formas del IV®
ventriculo, se encontraron formas que compartian dos opciones, o se afiadian
a "colapsado". Aunque esto, no cambia el estudio estadistico global de las
alteraciones del IV° ventriculo, es un matiz a considerar.

La interpretaciéon de las diferentes expresiones morfologicas del IV°
ventriculo, en su evolucion por el mecanismo de traccion, seria en una
primera fase: la porcion inferior del IV® ventriculo, si existe el fendémeno de
incompatibilidad de espacio en el desplazamiento inferior de la porcion
anterior y la porcion posterior de la fosa posterior, el IV® ventriculo como
primera opcion, y al pertenecer al Tronco Cerebral, tendera a descender antes
que la parte posterior del Tronco Cerebral. Pero si ésta ultima fuera la
primera en descender, el IV® como el Tronco Cerebral se veria proyectado
hacia el Clivus y arriba, hasta que la Fuerza de Traccion continuara, hasta
hacerlo descender. Si se obstruyen los agujeros de drenaje del IV ventriculo
se produce una dilatacion del IV°® ventriculo junto con la dilatacion de todo el
sistema ventricular
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supratentorial, constituyendo una hidrocefalia.

FORMAS DEL IV° VENTRICULO SEGUN LA INTENSIDAD DE TRACCION.
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Posicion normal del IY yentriculo conrelacion a las estructuras adyacentes
1. 1Y ventriculo. 2. Ag. de Magendie y Luscka. 3. Acueducto de Silvio.
4. canal cenral con Obex abierto. 5. Escama del hueso occipital

Figura 6.1.- Figura superior: posicion normal del IV° ventriculo de sus
estructuras vecinas y de las de referencia. Figura inferior: descenso y
deformacion del IV° ventriculo y de las estructuras vecinas.
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Descenso del IV ventriculo, hasta cemar los agujeros de drenaje de
Magendie y Luscka. Sin llegar a pasar el agujero occipital.

IY ventriculo descentido, con los agujeros de drenaje obstruidos y
con una dilatacién manifiesta acompafiando a una hidrocefalia.

Figura 6.2.- Figura superior: Descenso del IV’ ventriculo con inicio de la
obstruccion de los agujeros de drenaje. Figura inferior: Dilatacion del IV°
ventriculo con obstruccion manifiesta de los agujeros de drenaje.

308



Discusion de los resultados

IY ventriculo dilatado, descendido y comprimido al pasar por el
aqgujero occipital
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IY ventriculo comprimido al pasar el agujero occipital a pesar de su
tendencia a la dilatacion al estar los agujeros de drenaje obslruidos

Figura 6.3.- Figura superior: IV’ ventriculo dilatado e inicio de su colapso
al paso del agujero occipital. Figura inferior: A pesar de estar el IV’
ventriculo dilatado, se colapsa por la fuerza que ejerce de compresion, al
pasar el agujero occipital y ser traccionado hacia el espacio intrarraquideo.
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AUn mas alla, la Fuerza de Traccion es capaz de arrastrar al IV® ventriculo,
mas hacia el agujero occipital y vencer la fuerza de la dilatacion ventricular,
descendiéndolo hasta en algunas ocasiones a la region intrarraquidea cervical.

Asi la evolucion cronomorfoldgica del IV ventriculo, se puede resumir:
deformacion de la parte inferior del IV® ventriculo, descendido, hasta llegar
al agujero occipital si hay incompatibilidad: en el drenaje del LCR, se dilata
y si es mecanica se desplaza arriba y adelante. Mas adelante se colapsa y
desciende.

Se hace notar la mayor frecuencia de la presentacion del descenso del IV®
ventriculo, siguiendo en frecuencia la dilatacion, y el descenso marcado en
ultimo lugar. Es como si la frecuencia fuera de menor a mayor gravedad en la
intensidad de la deformacion del IV® ventriculo.

En la Siringomielia Idiopatica el IV® ventriculo esta afectado con una
frecuencia significativa, como para pensar que participa de alguna forma en
la enfermedad. La forma de participacion no solo es atribuible a una posible
hidrocefalia, sino mas a la existencia de una fuerza que acompafia a todo el
tronco del encéfalo hacia la cavidad intrarraquidea cervical. La alteracion del
IV® ventriculo participa del mismo mecanismo etiopatogénico de traccion
que puede afectar al DA y otras malformaciones asociadas.

6.1.7. Discusion sobre la hidrocefalia.

Gardner, inspirado en los trabajos de Lewis H. Weed (1917), propone: "el
tubo neural se cierra en la sexta semana, con una relativa dilatacion de su
contenido ventricular y espinal. Las pulsaciones sistélicas provinientes de los
plexos coroideos inciden en el techo del cuarto ventriculo hasta aparecer su
apertura en la octava semana (primera explicacion hidrodindmica). Por los
tres agujeros de Magendie y de Luscka también forzados, el liquido sale del
cuarto ventriculo para formar por diseccion los espacios subaracnoideos que
no existen hasta entonces (segunda explicacion hidrodindmica). Asi, Gardner
afirma que la Siringomielia en el adulto, como en el caso de mielocele del
nifio, representa la persistencia postnatal de la hidrocefalomielia normal de
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las primeras semanas de la vida embrionaria, de hecho la imperforacion del
techo del rombencéfalo. Si el cuarto ventriculo esta cerrado, ésta es una
malformaciéon de Dandy-Walker y no comprende la descompensacion
ulterior de la hidrocefalia y de la hidromielia. Si los orificios, sin estar
totalmente abiertos, dejan filtrar el liquido "con la misma intensidad que se
forma", no habra hipertensién intracraneana (ésta es la regla en las
Siringomielias). Pero la pulsacion liquoral sistdlica no sera normal hacia el
espacio subaracnoideo. La entrada, a cada latido cardiaco, de fluido
ventricular pulsado en la cavidad hidromiélica provoca la diseccion del tejido
medular.

Como comentario hidrodindmico de lo expuesto por Gardner, se puede
argumentar que si los orificios son capaces de filtrar la produccién del
liquido suficiente como para que no haya retencion de liquido, también sera
mas facil a las pulsaciones sistolicas pasar por alli, que hacia un agujero el
del conducto del epéndimo donde se abre a un conducto-cavidad ciego.

Lo realmente paradojico es que en la Siringomielia parece mas probable el
cierre del agujero del conducto del epéndimo (Isu T, 1987), al existir el
compromiso de espacio ocasionado por la frecuente existencia del descenso
de las amigdalas.

La aparicion de hidrocefalia para Gardner seria la persistencia del estatus
hidrocefalicus por la insuficiencia de drenaje de los agujeros de Magendie y
Luscka, es decir, la malformacion de Dandy-Walker con aumento de la fosa
posterior. Aqui se evidencia que la teoria hidrodinamica de Gardner se basa
en unas pingiies fuerzas para explicar importantes lisis de claro predominio
centromedulares. Si existe, segin Gardner, tendencia a la dificultad de paso
del liquido por los agujeros de Magendie y Luscka, la fosa posterior deberia
tener tendencia a ser algo mayor de lo normal, claramente contrario a la tesis
de Marés, que relaciona toda la problematica del Arnold-Chiari y
Siringomielia con una estenosis de la fosa posterior.

En la Siringomielia Idiopatica, las hidrocefalias son sin malformacion de
Dandy-Walker, con fosa posterior pequefia como se afirma en la tesis de
Marés (1988, 305 p.): "A modo de conclusioén, podriamos decir que la
malformaciéon de Arnold Chiari es consecuencia de una reduccion de la
capacidad de la fosa posterior ocasionada por una alteracion basi-occipital,
aunque esto no descarta la participacion de otros mecanismos, que en
algunos casos pueden adquirir mayor importancia".
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La hidrocefalia no parece jugar un papel causal en la Siringomielia
Idiopéatica, mas bien podria tratarse de una consecuencia o complicacion de
todo el proceso etipatogénico, que afecta a las Siringomielias Idiopaticas. Y
la fosa posterior pequeiia seria mas por falta del volumen cerebeloso
desplazado hacia el agujero occipital, que por "estenosis" de la fosa posterior.

Se determind la existencia de Hidrocefalia y se clasifico en tres categorias:
No Hidrocefalia 174 (82,46%), Discreta 15 (7,10%) y Marcada 22 (10,42%).
La distribucion de los pacientes entre los tres grados de hidrocefalia se
especifican en la Tabla 5.XI. Existia algun grado de hidrocefalia en un 17,5%
de los pacientes estudiados.

No existieron diferencias significativas en la edad media de los pacientes,
que presentaban distintos grados de hidrocefalia. Sin embargo, la distribucioén
de hidrocefalia entre sexos fue significativamente distinta (p= 0,03) entre
varones y mujeres (Tablas 5.XII y 5.XIII).

La ausencia de hidrocefalia, en los 231 pacientes con Siringomielia,
supone el 82,46%, descartando cualquier conato de perseverancia, en
atribuirle la génesis de la Siringomielia.

Tanto la Hidrocefalia Discreta (10,19% vs 3,88%), Tabla 5.XII, como la
Hidrocefalia Marcada (13,89% vs 6,8%) fue mas frecuente en las mujeres
que en los varones. Este hecho puede traducir la existencia de algin factor
predisponente para la constitucion de la hidrocefalia, no como causa
"generandi in primum movens" de la Siringomielia, sino como una
complicacion en el conflicto de descenso del Tronco Cerebral hacia el canal
raquideo. Interviniendo la facilidad de paso a través del agujero occipital.

Se sugiere considerar a la hidrocefalia como el resultado de la obstruccion
del paso del LCR por el enclave occipito-cervical como consecuencia a la
impactacion de la porcion inferior del encéfalo en el agujero occipital,
impulsado hacia abajo por la Fuerza de Traccidn, no relacionable a ninguna
entidad, que hasta ahora se ha asociado a anclaje Medular o "tethered spinal
cord". Este argumento se basa en dos conceptos: "Que el encéfalo cuando se
desplaza hacia abajo bloquea la circulacion liquoral a nivel del agujero
occipital'. Como lo comenta Barry A. (1956): "cuando existe una
impactacion del tronco encefélico y se hernia en el agujero occipital, en los
casos que existe el simple mecanismo de traccion, puede explicar las bases
de un bloqueo a nivel del espacio subaracnoide del foramen magnum". Esto
esta de acuerdo con la teoria propuesta por Russell y Donald (1935).
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Y el otro, "Que, sin la presencia de mielomeningocele, puede existir el
mecanismo de Traccion" como se encuentra en Roth (1981). Por primera vez,
un autor propone la existencia de anomalias en la asincronia de crecimiento
neuroeje-neurorraquis, relaciondndola a una entidad patoldgica distinta al
mielomeningocele, a la Escoliosis. Constituyendo, ésta misma, la Fuerza de
Traccion, para los casos de Siringomielia Idiopatica.

Todo ello seria similar a la explicacion de la presencia de hidrocefalia por
anclaje medular en el "tethered spinal cord". Siendo suficiente para explicar
la hidrocefalia en algunos casos de Siringomielia Idiopatica.

6.1.8. Discusion sobre la escoliosis.

Para Mau H (1987), la escoliosis se presenta mas frecuentemente en los
pacientes con siringomielia en estado avanzado. Alrededor de los dos tercios
de los pacientes en todos los casos. Eventualmente la progresion es rapida,
no solo cuando se produce en la edad del crecimiento, también en edad
adulta. La escoliosis puede preceder en afios al inicio de los sintomas
neurolégicos.

La asociacion de siringomielia y escoliosis, participando ambos de un
mismo mecanismo etiopatogénico, lo constatan en dos perros Child G.
(1986). Destacando la aparicion de una escoliosis progresiva resultado de una
siringomielia y una Hidromielia. En un perro, la Hidromielia va asociada a
una fibrosis paquimeningea, con adherencias en la region cervical. En el otro
caso la causa no pudo establecerse. Ninguno de los dos perros tenia
malformaciones del SNC.
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6.1.8.1 Discusion sobre el nivel de la escoliosis.

En este apartado se destaca la relacion intima que existe entre el
continente, canal vertebral, y el contenido, la médula espinal.

Nokes S. (1987) en un estudio de 28 Escoliosis con RM, que incluye
pacientes desde un mes a diecisiete afios: quince de ellos (53%) presentaban
una RM patologica, siete casos una médula anclada, cuatro con
malformacion de Arnold-Chiari I, tres con malformacion de Arnold-Chiari II,
dos con tumores en la médula espinal y un caso con diastematomielia.

Samuelsson (1987) en un estudio de 30 mielomeningoceles de edades
comprendidas entre 3-32 afios, apunta que: "un tercio de los pacientes con
siringohidromielia y una atrofia de la médula espinal también muestran una
rapida progresion de su Escoliosis. Estos hallazgos indican que la
siringohidromielia puede contribuir al desarrollo de la Escoliosis en el
mielomeningocele". Esto fue sugerido por Hall y cols (1975) y Park y cols
(1986).

La relacion entre Siringomielia y Escoliosis la estudia Depotter J. (1987),
aportando 14 casos en nifos y adultos jovenes en asociacion con
Siringomielia. La lesién neurologica fue descubierta en un tiempo variable
durante el desarrollo de una Escoliosis. Once casos afectos de Siringomielia
o hidromielia, y tres de tumoracion con formacion quistica. La Escoliosis
acompafia a la Siringomielia con una frecuencia entre un 20% y un 70%
segun los autores (Tabla 6.1).

Autor Escoliosis Siringomielia 0

Aboulker

Huebert Mac Kinnon
Hurth

Mac Ilroy Richardson
Mac Rae Standen

64 60.93%
45 60.00%
55 40.00%
65 50.76%
43 62.79%

NN

)N W NN W
N W

Williams 108 148 72.97%
Woods Pimenta 5 20 20.00%
Marés 35 77 45.40%
Royo 108 149 72.97%

Tabla 6.1. - Frecuencia de la Escoliosis en las principales series de
Siringomielia.
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Segun Raininko (1986), "la incidencia de Escoliosis en la literatura es de
un 25% al 85%. La deformacion espinal aparece antes del inicio de los
sintomas", y "el paulatino inicio de los sintomas aparece cuando detienen el
crecimiento". Y acaba su publicacion : "La presencia de una Siringomielia
latente aparece con una especial predileccion en aquellos casos que existe
una curva anormal o una rapida progresion de la Escoliosis".

Para Serk (1985), que aporta 26 nifios entre 4 y 16 afios afectos 22 con
Escoliosis, todos tenian malformacion de Arnold-Chiari tipo I o II,
presentaban una Siringomielia y/o hidromielia un 58%, una médula anclada
un 67%. Este autor considera que la deformidad espinal, la Escoliosis y la
cifosis, son debidas a la ruptura de la coordinaciéon en el control de la
musculatura espinal.

Para Roth (1981): "El resultado de la desproporcion del crecimiento entre
la columna vertebral y el sistema nervioso es compensado por una actitud
escoliotica". Rubinstein, citado por Roth (1981), constata que la columna
vertebral crece, como todo el organismo, por los impulsos hormonales de la
hormona del crecimiento (STH), excepto el tejido nervioso. De tal modo que
la médula espinal y los nervios no responden de igual modo a un estimulo de
crecimiento mdas rapido de la columna vertebral, siendo la curvatura
escoliotica, para Roth, la unica solucion cuando el estimulo es mas alla del
normal.

Para Roth la validez de este concepto la avalan los siguientes argumentos:

1.- La progresion de la deformidad estd confinado exclusivamente en
el periodo de crecimiento.

2.- La médula espinal adopta sin excepcion el camino mas corto, a lo
largo del lado concavo de la pared del canal escolidtico.

3.- La deformacion oval del foramen vertebral y el adelgazamiento del
pediculo del lado coéncavo, representan sélo adaptaciones
estructurales inducidas, por la excentricidad de la médula espinal en
el lado concavo.
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Es de interés notar la observacion unica comentado por Roth, de los
autores Hamilton y Schmidt, de una trasposicion extravertebral de la médula
espinal, en un caso de Escoliosis extrema, que refleja una inusual
exageracion de la desproporcion en el crecimiento neurovertebral, entre la
médula espinal y los nervios, quedando desproporcionadamente cortos
respecto a la columna vertebral, cortando a través de los pediculos del lado
concavo y adoptando absolutamente el camino mas corto extravertebral.

Aunque para nosotros, y con el proposito de explicar algunos casos, en los
que puede existir "stress medular" por desproporcidon de crecimiento entre el
neuroeje y el neurorraquis, la columna puede responder, si la desproporcion
del crecimiento no es muy intensa, en forma de impactacion, disminuyendo
los espacios intervertebrales y colapsando las articulaciones interapoflsarias.
Esta desproporcion de crecimiento se expresaria en unas fases iniciales del
proceso y luego pasaria a la compensacion mediante la curvatura escolidtica,
especialmente en individuos jovenes o con los estimulos mas intensos del
crecimiento. En algunos casos esta compensacion no se realiza, porque la
intensidad de la desproporcion del crecimiento no supera las fuerzas
necesarias como para inducir curvaturas en la columna vertebral y se pasaria
a un estado de impactacion vertebral en si misma, sin llegar a desviarse.
Ocurriria cuando el crecimiento incidiera en columnas vertebrales algo mas
maduras y soélidas. En ambos, la médula espinal llegaria a un estado de
"stress del tejido centromedular" con resultado, en aquellos casos
predispuestos, a una isquemia centromedular.

Es significativo que el 72,97% (extraido de la Tabla 5. XVI y 6.1) de los
pacientes afectos de Siringomielia Idiopatica, de esta serie, presenten
Escoliosis, parecido resultado al obtenido por Williams 72,97%, como una
patologia que puede ser consecuencia o participar en el mismo mecanismo
etiopatogénico que la Siringomielia. Y es también sugestivo que, a diferencia
de la Siringomielia, donde el segmento predilecto es la region cervical, para
la Escoliosis es el segmento dorsal ("la médula espinal padece en el extremo
de la cuerda -afectacién cervical en la Siringomielia-, mientras que la
Escoliosis lo hace en el arco -afectacion dorsal en la Escoliosis-". El
segmento intermedio, la regidon vertebral dorsal, donde la columna vertebral
puede dar mas compensacion al acortamiento entre los dos extremos
craneocervical y lumbosacro. Siendo la zona donde se aplica con mayor
intensidad la fuerza lateral de 1,87 Newtons por cada 50 mm de RACM.
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No existen diferencias entre sexos en lo relativo al nivel de la Escoliosis.
De forma similar, la edad de los pacientes encuadrados en cada segmento de
Escoliosis, no era significativamente distinta entre pacientes de distintos
grupos.

Coincidimos con Roth (1981) en considerar que existe una "marcada
predileccion de la Escoliosis Idiopatica, para la region dorsal baja". El
segmento mas afectado por la deformacion vertebral, en nuestra serie, fue la
region dorsal con 102 casos (44,14%), seguido de la region cervical con 55
casos (23,8%), y por ultimo la region lumbar con 23 casos (9,95%).
Quedando, tal como se especifica en la Figura 5.8 y la Tabla 5.XIV , en la
que se detalla el nimero y porcentaje de pacientes, en los que se detect6 cada
tipo segun el nivel. A nivel exclusivamente cervical, se presentaron 5 casos
(2,16%), a nivel dorsal 43 casos (18,61%), y a nivel lumbar exclusivamente
ningun caso. Afectaba a dos segmentos vertebrales, como cervicodorsal a 36
casos (15,58%), y a nivel dorsolumbar 9 casos (3,89%). La Escoliosis afectd
a todos los segmentos vertebrales en 14 casos (6,06%). No pudo ser
precisada en 83 casos (35,93%).

Se agruparon, ademads, las Escoliosis, segiin el numero de segmentos
afectados (Tabla 5. XV), incluyendo aproximadamente un tercio de los
pacientes en cada uno de los grupos (Sin Escoliosis; Escoliosis afectando a
un segmento y Escoliosis afectando a mas de un segmento de la columna
vertebral).

6.1.8.2.- Discusion sobre la gravedad de la escoliosis

Ademas de detectar la existencia o no de Escoliosis, se determino el grado
de Escoliosis, presente en cada paciente, segin la historia clinica y las
imagenes de la RM. Se clasificaron en: ausente, Escoliosis leve (para
aquellos pacientes que mostraban una deformacion vertebral escoliotica
incipiente), moderada (para pacientes con Escoliosis claramente establecida)
y Escoliosis grave (para pacientes que presentaban una marcada y alarmante
Escoliosis).
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Como es posible apreciar en la distribucion de los 231 pacientes afectos de
Siringomielia Idiopatica (Tabla 5.XVI), los pacientes que presentan
Escoliosis se distribuyen uniformemente entre las tres categorias de gravedad.

La relacién entre la gravedad de la Escoliosis y el nimero de segmentos
afectados, confirma que la afectacion de varios segmentos se corresponde
con una clasificacion de mayor gravedad (Tabla 5.XVII). Esta correlacion,
aun sin poder ser objeto de verificacion estadistica, por el escaso numero de
pacientes en cada categoria, reafirma la bondad de la clasificacion utilizada
para la gravedad de la Escoliosis.

En el momento del diagnostico, la media de edad de los pacientes con
Escoliosis clasificada como Leve, fue de 51,75+20,12 afios, mientras que las
edades de los pacientes con Escoliosis Moderada o Grave fue
respectivamente de 35,75+£12,23 afos y 39,4+15,63 afios. Estas diferencias,
sin llegar a alcanzar la significacion estadistica (p=0,25), probablemente
debido al escaso numero de pacientes considerados en este subgrupo
especifico, pueden indicar una relacion entre la Escoliosis grave y la edad, en
la que se inician los procedimientos diagnosticos de una lesion Medular
asociada, aunque la debilidad de la relacion numérica no permite ser
categoricos en esta afirmacion. Un mayor nimero de enfermos podra
probablemente arrojar luz sobre la hipdtesis que se desprende de esta
observacion: "A mayor grado de Escoliosis, mayor velocidad de lesion
medular, mayor precocidad en la aparicion de sintomas y menor edad de
consulta para el diagnostico".

La edad media de los pacientes con Escoliosis, en distintos segmentos no
presento, sin embargo, diferencias significativas.

El sexo tampoco parecio relacionado con la gravedad de la Escoliosis,
distribuyéndose las distintas categorias de gravedad de la misma, casi
uniformemente entre ambos sexos.
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6.1.9 Discusion sobre el Cono medular.

De los 231 pacientes afectos de Siringomielia Idiopatica, se pudo
determinar la situacion del Cono Medular (CM), en 57 pacientes afectos de
Siringomielia Idiopética mediante las proyecciones sagitales y tranversales
de la exploracion RM tanto en TI como en T2, a nivel cervical y lumbar
pudiéndose precisar los apartados detallados en Método Conados.

En 48 de dichos pacientes (84,21%) se aprecié una situacion mas baja de
lo normal del Cono Medular, por un Retraso del Ascenso del Cono Medular
(RACM), mientras que en el resto: 9 pacientes (15,78%) el Cono Medular
estaba situado por encima del nivel del cuerpo vertebral de L1, considerado
como limite inferior de la normalidad para su ubicacion.

En la Figura 6.4, se aprecia la distribucion no agrupada de los RACM. en
el grupo de pacientes en que se determind su situacion.

D12-L
INF L1
L1-L2
SUP L2
INF L2
L2-L3
INF L3
L3-L4
SUP L4

CUERPO L1
CUERPO L2
CUERPO L3
CUERPO L4

Figura 6.4.- Distribucion no agrupada de la situacion del Cono Medular.
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Al objeto de facilitar el estudio de este descenso se categorizd en cuatro
grupos, cuyos limites se especificaron en la Tabla 5.XVIII y la 6.11.

GRUPO SITUACION N° %
NORMAL Entre D12-L1 4 6.89%
Cuerpo L1 5 8.62%
Borde inf. L1 5 8.62%
Entre L1-L2 7 12.06%
LEVE Borde sup L2 ] 1.72%
Cuerpo L2 U 12.06%
Borde inf. L2 5 8.62%
MODERADO Entre L2-L3 7 12.06%
Borde sup L3 0 = ===
Cuerpo L3 7 12.06%
Borde inf. L3 5 8.62%
Entre L3-14 2 3.44%
ACUSADO Borde sup de L4 1 1.72%
Cuerpo L4 1 1.72%

Tabla 6.11.- Distribucion de los RACM, de los 57 casos afectos de
Siringomielia Idiopdtica. Se puede precisar el nivel del Cono Medular
agrupados segun su gravedad. Los acronimos de las veértebras (L3, L4)
corresponden al nivel del cuerpo vertebral correspondiente.

En la poblacion no afecta de Siringomielia, pero con clinica suficiente
como para indicar una RM cervical y lumbar, la posicion baja del Cono
Medular es de 6%, considerando la posicion normal del Cono Medular a
nivel D12-L1 (es de notar que los tres casos que presentaban el Cono
Medular en posicion mas baja de lo normal, de los 50 "Sin Siringomielia",
referian sintomatologia sugestiva de sindrome siringomiélico incipiente).

Se constata el 63,15% de pacientes afectos de Siringomielia idiopatica
(quedan a nivel o por debajo del borde superior de L2). Presentan un Retraso
en el Ascenso del Cono Medular, considerando como el nivel normal del
cono medular a nivel del cuerpo de L1. El 84,21% de los 57 pacientes
(quedan a nivel o por debajo del cuerpo de L1), o el 92,98% (si se considera
el nivel normal del Cono Medular, en el espacio intervertebral de D12-L1)
afectos de Siringomielia Idiopatica, presentan la posicion baja del Cono
Medular.
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Indicando con ello que, en los casos de Siringomielia Idiopatica, existe
algiin mecanismo que mantiene el Cono Medular anormalmente bajo.

Considerando que el RACM de un cuerpo vertebral, con un interespacio,
representa la Fuerza de Traccion de 5,82 Newtons, aproximadamente 560
gramos (2.9 Nota Biomecanica).

En algunos casos, en los que el Cono Medular llega al cuerpo de L3 o L4,
puede representar mecanicamente una traccion en sentido axial hacia abajo,
siguiendo el eje del filum terminale, de unos 1.792 gramos.

Advertencia: Desde el inicio del Capitulo "6. Discusion" hasta el Apartado
6.3.3., se ha considerado la posicion del nivel del Cono Medular como limite
de lo normal hasta el cuerpo de L1. A partir del Apartado 6.3.3, se considera
como normal el nivel del Cono Medular, de igual modo que se realiza en
todo el capitulo "5. Resultados", por encima del borde superior de la vertebra
L2. Esta circunstancia es debida a que el estudio estadistico de los casos
afectos de Siringomielia fue realizado antes, que aquel en el que se mensurd
la posicion del Cono Medular en 50 pacientes no afectos de Siringomielia.
Sin duda, los pardmetros a favor de la relacion del RACM serian mas
favorables a nuestra tesis, de haber considerado la posicion del Cono
Medular normal entre D 12-L1 o el cuerpo de L1.

Las matrices estadisticas de los "Conados", fueron utilizadas entre 55 y 58
segun la méaxima informacion estadistica que pudieran dar.

Comparando el indice de presentacion de las mas importantes patologias
que se presentan en la Siringomielia Idiopatica, a pesar que el indice de
RACM fue tomado sobre 57 pacientes ya que fueron tomados aleatoriamente,

tan solo por el hecho que la exploracion RM incluyera el Cono Medular
(Tabla 6. I1I):
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Patologia Porcentaje
Descenso de las amigdalas cer. 96.22%
Cono Medular bajo 84.21%
Malformaciones craneocervicales 55.50%
Escoliosis 64.07%
Hidrocefalia 17.52%

Tabla 6. Ill.- Porcentajes de presentacion de diversas patologias
relacionadas con la Siringomielia Idiopatica, en 57 pacientes.
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6.2. DISCUSION SOBRE LA COMPARACION DE LAS ALTE-
RACIONES MORFOLOGICAS CON LA ETIOLOGIA.

6.2.1. Discusion sobre Extension de la Cavidad y Etiologia.

En el grupo de etiologia, considerada como Idiopatica, la inmensa mayoria
de los casos se limitan a una extension bulbar, cervical o bulbo-cervical.
Contrariamente, en el grupo de etiologia secundaria, la ubicacion de la
cavidad siringomiélica se distribuye de forma casi similar por encima y
debajo del limite C7. Tablas 5. XIX y XX.

Uno de las resultados, con significacion estadistica, es la preferencia de la
Siringomielia Idiopatica por presentarse a nivel de la region cervical,
(p=0.0018).

Este argumento aboga por aquellas teorias etiopatogénicas que centran el
desarrollo o el impacto de sus causas a nivel cervical y, a su vez, en contra de
las que suponen causas o fuerzas mecdnicas o hidrodindmicas, que pueden
afectar por sus mis-mas propiedades a toda la superficie de la médula espinal.

6.2.2. Discusion sobre la relacion entre Descenso Amigdalar y
Etiologia.

Cinco casos de especial interés los aporta Welch (1981), haciendo notar la
aparicion de una malformacion de Chiari I después de establecer, afios antes,
una derivacion del espacio subaracnoideo. Esta tltima fue realizada al tener
en cuenta la hipdtesis de otros autores que consideraba que la causa que
genera la Malformacion de Chiari es la desproporcion en la presion liquoral
entre la cavidad craneana y la espinal. Este autor, segun sus observaciones,
cree que la malformacién de Chiari I es debida a la desproporcién de
reabsorcion del LCR a nivel espinal.

Cameron (1957), citado por Welch, reconoce que la malformacion de
Chiari II nunca va acompafiada de hidrocefalia. El mismo Welch
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considera mas tarde, difiriendo de Gardner, que la hidrocefalia no es la causa
de la herniacion de las amigdalas cerebelosas, sino lo contrario. E1 DA,
mediante la obstuccion del IV®, genera la hidrocefalia.

Al comparar la existencia o no de descenso amigdalar, entre los pacientes
con Siringomielia Idiopatica o secundaria, destaca poderosamente la
diferencia estadisticamente significativa (p=0,0009) entre ambos grupos de
pacientes (Tablas 5.XXI, XXII, XXIII y XXIV). El Descenso Amigdalar se
halla presente en 96,54% (223) y ausente en 3,46% (8) de los pacientes
afectos de Siringomielia Idiopatica. En la Siringomielia secundaria, el
Descenso Amigdalar estaba presente en el 76,92% ( 10), y ausente en el
23,08% (3) de los pacientes.

Asimismo, y profundizando en el estudio de la relacion entre descenso
amigdalar y etiologia, la gravedad del Descenso Amigdalar es también
estadisticamente distinta entre Siringomielia Idiopatica y secundaria
(p=0,0025).

Hay que considerar que la medida del Descenso Amigdalar se realizo
mediante las lineas clasicas de Chamberlain y Mac Gregor. Por encima de
ellas no se consideraba la existencia de Descenso Amigdalar, aunque en
algunos casos de los conside-rados, como sin Descenso Amigdalar, existian
indicios de tras-pasar la linea que une la parte anterior y posterior del agujero
occipital o estaban mas cerca de lo normal, de las lineas clasicas de
Chamberlain y Mac Gregor. Ello redundaria, ain madés, en la mayor
frecuencia de Descenso Amigdalar en la Siringomielia Idiopatica.

Este hecho habla a favor de la existencia de una clara relacion en el proceso
etiopatogénico, considerando el Descenso Amigdalar como una parte
integrante de la patologia que acompaia a la Siringomielia Idiopatica. Ambas
estarian producidas por el mismo mecanismo etiopatogénico; o una seria
consecuencia de la otra o ambas cosas a la vez. Asi por ejemplo, la
Siringomielia y el Descenso Amigdalar pueden ser consecuencia de la
asincronia del crecimiento del neuroeje y el neurorraquis; el primero por
"stress medular" y el segundo por "traccion". Y a la vez, el Descenso
Amigdalar puede ser consecuencia de la Siringomielia, o Siringobulbia, al
comprometer alin mds en el agujero occipital la aportacion vascular del
segmento superior de la médula por compresion, contusion y aracnoiditis
reaccional.
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Kobayashi y cols. (1992), describe, mediante una exploracion RM, la
compresion de la médula oblongata por una malformacion de Arnold-Chiari
y las arterias vertebrales, causando una sintomatologia bulbar y cerebelosa
por isquemia, debido a la compresion.

La ausencia de Descenso Amigdalar es marcadamente menos frecuente en
la Siringomielia secundaria 23,08%, que en la Siringomielia Idiopatica
3,46%. Pero, cuando el Descenso Amigdalar se presenta en la Siringomielia
secundaria, lo hace con mayor intensidad 30,77% (sin duda por la
coexistencia en la casuistica de la Siringomielia secundaria; de
Siringomielias por anclaje de la médula y otras patologias), frente a los
23,81% de la Siringomielia Idiopatica.

La Siringomielia secundaria puede relacionarse con el Descenso
Amigdalar, segiin sea su compromiso en el canal vertebral, de dos formas:
una, cuando la cavidad al formarse y evolucionar no provoca adherencias de
la médula con las estructuras vecinas. Y la otra, cuando por la patologia que
le afecta, o por la evolucion la médula queda adherida a su entorno. Esta
ultima forma de presentarse influiria en la aparicion de Descenso Amigdalar
en la Siringomielia secundaria, que a su vez, estaria claramente influenciada
por la edad en la cual le aparece al paciente el proceso patolégico. Ya que si
aparece en la edad adulta, la traccion sobre el contenido de la fosa posterior
solo se establece en las maniobras de movilizacion de la columna cervical,
mientras que en las edades tempranas la traccion la realizan las adherencias,
acentuando la asincronia de crecimiento que secundariamente ha adquirido el
paciente.

El caso de Ragnarsson y cois (1986), sugiere que las fuerzas de traccion
también se pueden presentar en las Siringomielias de origen postraumatico.
Describe el caso de un paciente con paraplejia postraumatica completa D 5,
de 30 anos de evolucidn, y que desde los ultimos diez afios desarrolla una
mielopatia sugestiva de Siringomielia. La intervencién mostré un
atrapamiento medular en el lugar del traumatismo antiguo. Al desatrapar la
médula mejor6 sensiblemente la sintomatologia.
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6.2.3. Discusion sobre Hidrocefalia y etiologia.

Se estudid la relacion entre el grado de hidrocefalia y la agrupacion
etiologica de la Siringomielia, manteniendo la clasificacion de gravedad ya
utilizada para la descripcion de la misma.

Un 30% de los pacientes que pertenecian al grupo de Siringomielia
secundaria, presentaron hidrocefalia, frente a un 18% en el grupo de
pacientes con Siringomielia etiquetada como Idiopatica. La distribucion de
los distintos grupos de gravedad, entre las Siringomielias Idiopaticas y las
secundarias, no presentd diferencias (p=0,54) significativas (Tablas 5. XXV 'y
XXVI). De tal modo que: 37 casos, de 211 con Siringomielia Idiopatica,
presentaban algun grado de hidrocefalia, mientras que 3 casos de 10 con
Siringomielia secundaria la presentaban.

Este hecho va en contra de tomar en consideracion a la hidrocefalia,como
una entidad, que acompaiie especificamente a la Siringomielia Idiopatica vy,
menos, que sea ella una de las causas primeras de la Siringomielia Idiopatica.
Si puede ser una posible complicaciéon o consecuencia en su aparicion, junto
a una Siringomielia Idiopatica o secundaria.

6.2.4. Discusion sobre la Escoliosis.

La presencia o ausencia de Escoliosis no fue significativamente distinta
entre el grupo de enfermos con Siringomielia Idiopatica o secundaria
(contabilizando incluso de forma separada los 5 pacientes con una patologia
de "anclaje medular" o "tethered spinai cord" (Tablas 5. XXVII y 5. XXVIII).
Aunque existe una gradacion en la presentacion de la asociacion Escoliosis y
Siringomielia: "anclaje medular"--Siringomielia Idiopatica--Siringomielia
secundaria, méas aun ante la escasa presentacion de la Escoliosis en los 50
pacientes no afectos de Siringomielia (ningin caso entre los 50 casos "Sin
Siringomielia" presenté Escoliosis) o su presentacion entre la poblacion
normal.
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Ni la agrupacion segun los criterios de gravedad de la Escoliosis, ni su
localizacion, aparecieron asociados de forma significativa a ningun tipo de
etiologia.

A pesar de que en esta serie no se obtienen datos estadisticos relevantes,
existen aportaciones que encuentran una fuerte relacion entre Escoliosis,
malformacion de Arnold-Chiari y Siringomielia.

Asi, Muhonen y cols (1992) describe once casos menores de 16 afios que
presentan malformacion de Arnold-chiari no asociada con mielodisplasia y
Escoliosis como minimo de 15°. La curvatura progres6 rapidamente en
cuatro pacientes. En ocho nifios se asoci6 a una hidrosiringomielia.

6.2.5. Discusion sobre Cono Medular y Etiologia.

De los 62 pacientes afectos de Siringomielia y de los que pudo
visualizarse el Cono Medular, se extrajo la siguiente distribucion: de las 57
Siringomielias Idiopaticas, 36 de ellas mostraba RACM, las dos
Siringomielias secundarias, excluyendo tres casos con "tethered spinai cord"
recogidas (donde se visualizaba el Cono Medular) presentaban un RACM
visible. Los tres casos con "tethered spinal cord" presentaban el Cono
Medular en posicion mas baja de lo normal (Tabla 5. XXVIII)

La distribucion del RACM entre los grupos de etiologias, no presentd
diferencias estadisticamente significativas (Tabla 5. XXVII).

Los dos pacientes catalogados como afectos por una Siringomielia
secundaria, que presentaban RACM, exhibian antecedentes de infeccion y
meningocele respectivamente, lo cual proporciona una explicacion parcial al
posible mecanismo etiolégico que provocod tanto la aparicion de
Siringomielia, como un sindrome de RACM.

Ragnarsson y cols (1986) aporta un paciente de 49 anos, afecto de una
paraplegia traumatica, a nivel D5, con un deterioro neuroldgico cervical
posterior por atrapamiento Medular. Roullet y cols. (1985) comenta el primer
caso clinico detallado de Siringomielobulbia, que aparece a los 25 afios de
una paraplejia postraumatica a nivel D 10.
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El nivel del Cono Medular normal no deja de ser una medida orientativa,
establecida por la media de los hallazgos supuestamente normales. Pero,
aunque sea de escasa cuantia, hay que considerar dos anotaciones: la primera,
que, de los pacientes utilizados en el estudio en el que se hall6 la matriz "Sin
Siringomielia", pueden existir algunos con enfermedad siringomiélica oculta
o por manifestarse, como ocurria en tres casos de nuestra serie. Y la segunda
anotacion es considerar el valor "normal como estrictamente individual", en
el sentido de que un paciente puede tener el Cono Medular en L1 y estar
padeciendo una AACNN (anormal asincronia de crecimiento neurorraquis-
neuroeje), perteneciendo a su normalidad el Nivel del Cono Medular a nivel
D12-L1. Ignorariamos con ello 560 gramos de traccion que estd sufriendo
aquella médula espinal.

328



Discusion de los resultados

6.3. DISCUSION DE LA RELACION ENTRE LAS DISTINTAS
ALTERACIONES SECUNDARIAS.

6.3.1. Discusion sobre la relacion entre descenso amigdalar y otros
factores.

6.3.1.1. Discusion sobre el descenso amigdalar y la forma del IV°
ventriculo.

El Descenso de las Amigdalas Cerebelosas no es una entidad patoldgica
independiente del resto de las estructuras vecinas. Hasta ahora se habla del
descenso de las amigdalas y de la porcion inferior del cerebelo, como
estructuras impulsadas por una fuerza desconocida hacia el canal vertebral a
través del agujero occipital. De aqui la inspiracion de varios autores,
considerando una fosa posterior pequefia, que proyecta hacia abajo la porcion
inferior de su contenido nervioso, como en la tesis de Marés.

El estudio de las anomalias del IV® ventriculo y de las estructuras
nerviosas colindantes, hacen patente que la fuerza de impulsion no es por
impulsion desde la fosa posterior, ni por enclavamiento por un gradiente de
presion entre la cavidad craneal y espinal, sino por la unica fuerza mecanica
que explicaria los desplazamientos del IV® ventriculo, Tronco Cerebral y
contenido de la fosa posterior, la "Fuerza de Traccion".

Se observd una clara asociaciéon entre el descenso amigdalar y las
deformidades del IV® ventriculo (Tabla 5. XXIX, XXX). Dicha asociacion,
en el sentido de una coincidencia relativa de pacientes con ambos transtornos
resulto estadisticamente significativa (p=0,0032).

6.3.1.2 Discusion sobre el descenso amigdalar e Hidrocefalia.

La cuestion planteada es clara: ;La hidrocefalia es la responsable del
descenso de las amigdalas (Gardner y otros)? o bien, jes el descenso
amigdalar el responsable o relacionado con la aparicion de la hidrocefalia?, o
bien ;no estan relacionados entre si?. De nuestro estudio se puede extraer:
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Todos los pacientes con hidrocefalia tenian algiin grado de descenso
amigdalar (Tablas 5.XXXI y XXXII), aunque también la mayoria de los
pacientes sin hidrocefalia presentaban el mismo fenomeno. Desde otro punto
de vista, un 18,2% de los pacientes con descenso amigdalar presentaban
hidrocefalia, complicacion ausente en los pacientes con la amigdalas
cerebelosas en situacion ortotopica. La distribucion no refleja una asociacion
claramente significativa entre ambas condiciones.

La gravedad del descenso amigdalar no estuvo relacionada con la
presencia o ausencia de hidrocefalia (Tabla 5. XXXI). Pudiendo presentarse
un importante descenso amigdalar, sin ir acompafiado de hidrocefalia. Ello
puede sugerir que el Descenso Amigdalar esta relacionado con la aparicion
de la hidrocefalia como complicacion.

Pero el aumento de la incidencia de la hidrocefalia no va acompanado de
un aumento en la intensidad del descenso amigdalar. Esto seria un argumento
en contra para considerar a la hidrocefalia como causante del descenso
amigdalar.

Estas consideraciones nos pueden dar las respuestas a las anteriores
cuestiones: entre la hidrocefalia y el descenso de las amigdalas existe alguna
relacion con caracter nosoldgico.

El hecho de la falta de correlacion entre el aumento de gravedad de la
hidrocefalia y el aumento del descenso de las amigdalas es comprensible.
Valoremos lo que ocurre en las otras hidrocefalias: como maximo, se
consigue una gran impactacion de las amigdalas cerebelosas, pero nunca este
descenso es de la magnitud suficiente como para descender el IV° ventriculo,
ni tampoco se hace acompafiar de otras estructuras nerviosas.

El hecho.que el aumento del descenso de las amigdalas no vaya
acompaiado de un aumento de la hidrocefalia, puede ser expresion de cierta
condicion, en el paso de las amigdalas cerebelosas que obstruyen mas el
agujero occipital en la fase intermedia del descenso, cuando se impactan
junto con el Tronco Cerebral. Pasado este punto, pueden crearse vias
anfractuosas, que dan nuevos drenajes a la circulacion del LCR.
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6.3.1.3. Discusion sobre el descenso amigdalar y extension de
la cavidad siringomiélica.

A pesar de que la magnitud de la cavidad siringomiélica parecid, al
principio del estudio, una excelente forma de medir la intensidad de la
enfermedad siringomiélica, se dejo de valorarlo en este sentido, conforme se
iban obteniendo los posibles cambios de forma y aspecto a la RM.

La especial forma evolutiva de la cavidad siringomiélica (de fusiforme, a
dilatada, de dilatada a filiforme, y de ésta a colapsada) se producia cada vez
mas consciente de la frecuencia que, en enfermedades siringomiélicas
avanzadas, no se dectectaban claramente los limites de la cavidad
siringomiélica. Por esta razon, son de gran valor las imagenes del caso de
Jack (1991) que, de una forma dilatada maxima o dilatada, pasa a colapsada,
siendo la imagen en la RM de normal, en un estadio evolutivo de la
enfermedad, terminal.

Por esta razon las conclusiones derivadas de valorar, la forma, la extension
de la cavidad y la pérdida del parenquima medular, no se consideran del todo
significativas, a menos que introduzcamos en el estudio algn otro parametro.

No se consigui6 distinguir una relacion entre la presencia de descenso
amigdalar y la extension de la cavidad siringomiélica, correspondiendo la
distribucion de los pacientes a la expresada en la Tabla 5. XXXIII.

6.3.1.4. Discusion sobre el descenso amigdalar y Escoliosis.

Tomando la descomposicion vectorial de las fuerzas resefiadas en la "2.9.
Nota Biomecanica", la Fuerza de Traccion Axial se descompone en tres
componentes: una de impactacion en el agujero occipital, al desplazar las
estructuras nerviosas hacia ¢l, la de estriccion de la médula, por el
componente lateral de la fuerza, y la misma fuerza lateral que se proyecta,
con mayor intensidad, en el segmento medio de la columna vertebral, el
segmento dorsal.

La bioelasticidad de los tejidos da las prioridades de los desplazamientos.
En un principio, la Fuerza de Traccion se consume mas facilmente causando
una Escoliosis, pero cuando el esqueleto toma mas consistencia, toda la
Fuerza de Traccion tiene que ser absorbida por otros medios: el
desplazamiento de los elementos nerviosos y con la estriccion medular.
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Por estas razones, el descenso amigdalar se manifestard mads, cuanto
menos se pueda manifestar la Escoliosis.

No se ha constatado una relaciéon entre la presencia o ausencia de
Descenso Amigdalar y la de Escoliosis. Asimismo, el grado y el nivel de la

Escoliosis parecen ser independientes de la existencia o grado de descenso
amigdalar (Tabla 5. XXXIV).

6.3.1.5. Discusion sobre el descenso amigdalar y cono medular

Tanto el Descenso Amigdalar como el Cono Medular, representan dos
extremos de la porcién nerviosa, sometidos a una misma fuerza en la
"enfermedad por Traccion" (enfermedad por la anormal asincroni a del
crecimiento entre el neuroeje y el neurorraquis, AACNN) y, de alguna forma,
han de estar relacionados, a pesar que existan condicionantes y sistemas de
compensacion de las fuerzas sometidas entre ellos.

Por esta razon, un 61,53% (32 de 52) de los pacientes que presentaron un
descenso amigdalar, también presentaron un RACM, mientras que el 38,46%
(20 de 52) restante mantenia el CM por encima de la posicion ortotdpica
(Tabla 5.XXXV) (considerando el nivel del Cono Medular normal a nivel de
borde superior del cuerpo de L2 ).

En esta distribucion estadistica se constata la presencia de RACM, ya de
por si significativo. Si los mecanismos etiopatogénicos son los hasta ahora
propuestos por otros autores, no tiene porque presentarse con la prevalencia
que lo hace el RACM en los paciente afectos de Siringomielia Idiopatica
(61,53%). Esta asociacion de presentacion a la par entre el DA y RACM en
el grupo de pacientes "Sin Siringomielia" se da en un 4%.

Existe una clara tendencia a la asociacion en la presentacion de Descenso
Amigdalar y RACM, apoyando la existencia de un mecanismo
etiopatogénico que une a ambos fenémenos.
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6.3.2. Discusion sobre la forma del IV® ventriculo y otros factores

6.3.2.1. Discusion sobre el descenso del IV°® Ventriculo e
Hidrocefalia

Anteriormente, en el apartado "6.3.1.2. DA e Hidrocefalia", era mas
sugestivo que el DA produjera la Hidrocefalia, que lo contrario. Aqui, la
relacion estadistica, entre la forma del IV® y la hidrocefalia, es
estadisticamente significativa. Es decir, las alteraciones de la forma del IVo
pueden determinar la aparicion e intensidad de la hidrocefalia, remarcando
que el IV® ventriculo es causa y no consecuencia de la Hidrocefalia.

Existi6 una clara y estadisticamente significativa (p=0.009) asociacion
entre el descenso del IV° Ventriculo y la presencia de Hidrocefalia.

Solamente en el 8,86% de pacientes con el IV® Ventriculo normal, se
asoci6 hidrocefalia, mientras que, en casi un 23% de los pacientes con
alteraciones en la forma y/o situacion del IV°® Ventriculo, se detectd la
presencia de hidrocefalia. Esta asimetria en la distribucion de los pacientes
sugiere,que existe un nexo de unidn entre las alteraciones del IV® Ventriculo
y el desarrollo de hidrocefalia. (Tabla 5. XXXVII)

La gravedad de la Hidrocefalia también aparece asociada a la presencia de
un IV ventriculo anormal (Tabla 5. XXXVII). Asi, la hidrocefalia clasificada
como Marcada es mucho mas frecuente en los pacientes con un IV°
Ventriculo descendido: 22 pacientes con hidrocefalia marcada presentaban
21(95,45%) de ellos, descenso del IV® ventriculo. A diferencia de los
pacientes con hidrocefalia discreta o ausente (p=0,0032).

La deformidad especifica del IV° Ventriculo también parece relacionada con
la presencia y gravedad de la hidrocefalia como se puede apreciar en la
Tablas 5. XXXIX y 5.XL, en 13 casos de IV° ventriculo descendido no hay
ninguno con hidrocefalia; en 90 casos de IV° ventriculo deformado; hay 74
casos sin hidrocefalia; 7 casos con hidrocefalia discreta y 9 casos con
hidrocefalia marcada. De 28 casos con el IV° ventriculo dilatado, 14 casos no
presentan hidrocefalia, 2 casos la presentan discreta y 12 casos marcada.
Existe, pues, una clara relacion entre la deformacion y dilatacion del IV®
ventriculo con la intensidad de la hidrocefalia.

333



Discusion de los resultados

En la Tabla 5. XL, destaca que el IV® ventriculo descendido no va
acompafiado de hidrocefalia. Cuando el descenso prosigue y deforma el IV®
ventriculo, aparece la hidrocefalia y cuando la deformaciéon llega a la
obstruccion del drenaje del IV® ventriculo se produce la hidrocefalia marcada.
Este hallazgo refuerza la hipotesis de que la hidrocefalia es consecuencia de
la deformacion del IV ventriculo y no al revés.

6.3.2.2. Discusion sobre el IV Ventriculo y extension de
la cavidad siringomiélica

La extension de la cavidad siringomiélica aparecié como independiente de
la posicion y forma del IV® Ventriculo, tanto considerando la extension como
la localizacion del defecto medular. Aqui se puede aplicar lo comentado en el
apartado "6.3.1.3." para el descenso amigdalar y la extension de la cavidad.
Puede que fuera mas significativo haber tenido en cuenta la forma de la
cavidad, como parametro del estadio evolutivo.

6.3.2.3. Discusion sobre IV® Ventriculo y Escoliosis

El IV® Ventriculo seguird las mismas vicisitudes que el descenso
amigdalar, en relacion con la Escoliosis, desde el punto de vista de la
enfermedad AACNN. Se puede aplicar lo comentado en "6.3.1.4. Descenso
Amigdalar y Escoliosis".

La presencia de Escoliosis aparecié como independiente de la posicion y
forma del IV°® Ventriculo (Tablas 5. XLI y XLII), tanto considerando la
extension como la localizacion y segmentos afectados por el defecto
vertebral.

La Escoliosis ocupa un primer lugar en la patocronia de la enfermedad
siringomiélica, y la deformacion del IV® ventriculo la tendriamos que buscar
en las tltimas etapas. No es de extrafiar la escasa relacion entre ambas.
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6.3.2.4. Discusion sobre el IV® Ventriculo y Cono medular

No se aprecié ninguna clara relacién estadistica (p=0.3463) entre la
morfologia normal o patologica del IV® Ventriculo y la situacion del Cono
Medular.

Existen muchos parametros intermedios entre el RACM con la forma del
IVo ventriculo que pueden hacer parecer como erratica una relacion
estadistica de pocos casos, en los que se puedan valorar ambos parametros.
Como condicionantes intermedios, entre el IV® ventriculo y el Cono Medular,
existe: la intensidad de asincronia de crecimiento neurovertebral, la
Escoliosis como mecanismo de absorcion de la Fuerza de Traccion, el
tamafio del agujero occipital (condicionado a su vez por otros como:
Impresion Basilar, Retroceso Odontoideo, compresiones vasculares, sexo,
edad,...), el tamafio de la fosa posterior (fendémeno del "descenso de dos bolas
por un embudo" -figura 6.7-), instauracion de la dificultad de drenaje del
LCR a través de los agujeros de Magendie y Luscka, apertura del conducto
del epéndimo, como unica salidad del LCR, ante la angostura de los agujeros
de Magendie y Luscka. Se genera ademds una siringohidromielia, si la
compresion extrinseca del Tronco Cerebral lo permite.

A pesar de ello, algo menos de la mitad de los casos, 23 (42,59%) casos de
54, presentan descenso del IV° ventriculo y RACM, mientras que 9 casos no
presentaban descenso del IV® ventriculo, ni RACM (Tabla 5.XLIII).

El 65,71% de los que presentan un RACM muestran descenso del IV°
ventriculo, mientras que el 52,63% de los que no presentan RACM muestran
el IV® ventriculo descendido (Tabla 5. XLIV).

El 69,7% de los que presentan el IV® ventriculo descendido, tienen RACM.
Por el contrario el 30,3% de los que presentan el IV® ventriculo descendido
no tienen RACM. Esta diferencia parece incluso sustanciosa para pensar que
existe una relacion entre la alteracion del IV® ventriculo y el RACM (Tabla
5.XLV).
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6.3.3. Discusion sobre Hidrocefalia y otros factores

6.3.3.1. Discusion sobre Hidrocefalia y Extension de la
cavidad siringomiélica.

La existencia de hidrocefalia no estuvo relacionada con la extension de la
cavidad. Una posible explicacion, a la relativa independencia de estos
factores, se puede formular considerando la hidrocefalia como complicacion
de los agentes patogénicos de la Siringomielia. mientras que la extension de
la cavidad dependeria también del tiempo de evolucién de la misma, y de la
forma (ésta, mas relacionada con la evolucion que la extension de la cavidad).

6.3.3.2. Discusion sobre Hidrocefalia y Escoliosis

La existencia de Hidrocefalia y la presencia de Escoliosis mostraron una
tendencia a la asociacién en un nimero significativo (p=0,04) de pacientes
(Tabla 5. XLVII).

De los pacientes afectos de Escoliosis, el 21,51% presentan hidrocefalia,
mientras que el 92,68% de los que no presentan Escoliosis no tienen
hidrocefalia. Existe una relacion estadistica entre la hidrocefalia y la
Escoliosis. Se puede interpretar como si una fuera consecuencia de la otra o
mej or ambas complicaciones de una tercera. O lo que es lo mismo, la
prevalencia de las complicaciones tienen tendencia a presentarse
paralelamente.

Asi, mientras solamente un 7,3% de los pacientes sin Escoliosis
presentaban hidrocefalia, ésta afectaba a una quinta parte de los pacientes
con Escoliosis de cualquier tipo. La relaciéon no se mantuvo al intentar
asociar el grado o extension de la Escoliosis con la presencia o gravedad de
la hidrocefalia.

La observacion de esta tendencia al desarrollo de hidrocefalia, por parte de
los pacientes afectos de una Escoliosis, podria sugerir una estrecha relacion
en su génesis.
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La Escoliosis sOlo estd separada, en la patocronia de la enfermedad
siringomiélica, por la impactacion de las amigdalas cerebelosas. Cuando la
Escoliosis es insuficiente para absorverla asincronia de crecimiento
neurovertebral, las amigdalas cerebelosas inician el descenso hasta impactar
en el agujero occipital. Cuando la compresion a este nivel es insuficiente para
impedir el normal drenaje del LCR por los agujeros de Magendie y Luscka,
aumenta la presion en el IV® ventriculo, que solamente tendra dos caminos:
hacia la hidrocefalia "aguas arriba", o hacia el conducto del epéndimo a
través de la entrada del conducto del epéndimo "aguas abajo". Esto generara
una hidromielia, por esta fuerza de escasa magnitud (ver 2. Nota
biohidrodinamica) que se unird a la afectacion de la sustancia
periependimaria por la isquemia consecuencia al mecanismo de Traccion. Y,
a su vez, luchando contra la posible impactacion del agujero occipital, si éste
es insuficiente.

6.3.3.3. Discusion sobre Hidrocefalia y Cono Medular

Si la Hidrocefalia y el Cono Medular estan relacionados por la AACNN, y
teniendo en cuenta labioelasticidad. el Cono Medular, siguiendo a la
Escoliosis, dejard presentarse a la hidrocefalia cuando su capacidad de
ascenso ceda, dentro su normal progresion a su posiciéon normal a nivel del
cuerpo de LI1. La representacion estadistica de esta sucesion con 36 pacientes,
de quienes se pudo valorar el tamafo de los ventriculos y el nivel del Cono
Medular, es algo a tener en cuenta, puesto que, en series especiales para esta
relacion, podrian ser mas demostrativas.

La presencia de hidrocefalia se asocid con una mayor frecuencia a la
existencia de un RACM, (fendomenos coincidentes en un 28% de casos,
mientras que tan sélo un 6,6% de los pacientes con el Cono Medular
ortotopico desarrollaron hidrocefalia) (Tabla 5.L). La relacidon no alcanza la
significacion estadistica, probablemente debido a la escasez de pacientes con
hidrocefalia y registro de la posiciéon del Cono Medular. Sin embargo, la
abrumadora diferencia (6:1), parece apoyar la hipotesis de la existencia de
una relacion en su aparicion. (Tabla 5.XLIX)

La clara tendencia que existe entre hidrocefalia y RACM, corrobora la
posible relacion de que entre ambas haya una relacion de consecuencia, una
de otra. Siendo mas probable que la hidrocefalia sea consecuencia del
RACM, que el RACM sea consecuencia de la hidrocefalia. La razén estriba
en que dificilmente una hidrocefalia puede dar un RACM de las magnitudes
expresadas en este trabajo.
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Es de interés sefialar que de los pacientes, de los que se han podido
visualizar el Cono Medular y afectos de Siringomielia Idiopatica, 19,44% de
ellos presentan hidrocefalia, mientras que el 58,33% presentan RACM. Es
una diferencia apreciable a la hora de correlacionar causas para la génesis de
la cavidad siringomiélica.

Existe una tendencia a la no presentacion conjunta en un 93,33% y a la
presentacion conjunta en un 28,57%. Sin que todo ello suponga una marcada
relacion estadistica, da idea de cierta relacion en su presentacion.

Se podria interpretar que la asincronia de crecimiento en sus fases finales
puede ser absorvida por la falta de ascenso del Cono Medular y, cuando esta
capacidad se acaba, se inicia la impactacion a nivel del agujero occipital,
generando mas tarde la hidrocefalia.

6.3.4. Discusion sobre la extension de la cavidad
siringomiélica y otros factores

De igual modo que ocurre en los apartados "6.2.1. Discusion sobre la
relacion entre extension de la cavidad siringomiélica y etiologia", "6.3.2.2.
Discusion sobre el V° Ventriculo y extension de la cavidad siringomiélica" y
"6.3.3.1.Discusion  sobre Hidrocefalia y extension de la cavidad
siringomiélica", se puede aplicar a este apartado, considerando que sera poco
fructifero desde el punto de vista estadistico.

6.3.4.1. Discusion sobre la extension de la cavidad
siringomiélica escoliosis

La extension de la cavidad no parecid asociarse a la presencia o ausencia
de Escoliosis.
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Existen factores en la presentacion y evolucion patologica de la
Siringomielia Idiopatica que pueden alterar esta relacion. Ocurre de tal modo
que, en los pacientes jovenes, si el mecanismo de asincronia del crecimiento
aparece pronto, la Escoliosis es uno de los mecanismos escogidos por el
organismo en uno de los intentos de aproximar el extremo distal y proximal
de la columna vertebral. Al establecerse este mecanismo de compensacion,
minimiza en algo el "estrés de la médula". Afiadamos que el factor vascular
en los jovenes, con su elasticidad vascular mayor que la del adulto, puede
también contribuir a evitar la anoxia medular y con ello la magnitud de la
cavidad no estara en relacion con la magnitud de la Escoliosis.

Tiene especial interés la aportacion de Sherk (1986): "Veintiséis nifios
entre 4 y 16 afios de edad con hidrocefalia y deformacion espinal; 22 nifios
con escoliosis superior a 50° y 5 niflos con cifosis superior a 100°. Veintitin
nifios con TAC-metrizamida, y doce con TAC craneal. Dos nifios murieron y
uno fue necropsiado. Tres nifios fueron monitorizados la presion intracraneal
durante la cirugia espinal. Todos los niflos presentaban malformacion de
Amold-Chiari tipo I y II, el 58% presentaba cavitacion medular (siringo-
hidromielia) el 67% presentaba anclaje de la médula. Este estudio documenta
la frecuente coexistencia de deformidad espinal y lesiones del sistema en el
nervioso (hidrocefalia, malformacion Arnold-Chiari, anclaje medular con
atresia y cavitacion medular). Esto apoya la teoria que la malformacion de
Arnold-Chiari es primaria en el desarrollo de la deformidad y que la
cavitacion medular en estos pacientes es primariamente siringomielia
formada en la base de necrosis isquémica en la médula espinal. La libre
transmision de la presion del liquido desde la médula espinal al ventriculo
lateral soporta la teoria de Williams de la propagacion de la cavidades
siringomiélicas y de su desarrollo. Y la suposicion de que las lesiones del
sistema nervioso causan la deformacion espinal por ruptura de la
coordinacion del control de la musculatura espinal y los mecanismos reflejos
normales posturales".

Y prosiguiendo con Sherk (1984), nos aporta un caso en el que sugiere
que "la patogénesis de la cavitacion intramedular es por causas
multifactoriales, pero todos van hacia un comin mecanismo debido a una
isquemia cronica vascular".
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6.3.4.2. Discusion sobre extension de la cavidad siringomiélica
y Cono Medular

Ni la distribucion de casos ni la porcentual revelaron una clara relacion
entre la extension de la cavidad siringomiélica y el nivel del Cono Medular.

Del mismo modo que ocurre en la relacion de la Escoliosis y la extension
de la cavidad medular el RACM, puede estar marcadamente distorsionado en
los resultados, que lo relacionan con la magnitud de la cavidad siringomiélica.

6.3.5. Discusion sobre Escoliosis y otros factores
6.3.5.1. Discusion sobre Escoliosis y Cono Medular

En este apartado se puede aplicar lo expuesto en el apartado "6.2.4 D.
sobre Escoliosis" y en "6.3.3.2 D. sobre Hidrocefalia y Escoliosis" y en el
apartado "6.3.3.3. D. sobre Hidrocefalia y Cono Medular".

Raininko (1986) aporta 2 casos de pacientes afectos de escoliosis juvenil y
siringomielia. Las manifestaciones neurologicas se iniciaron cuando eran
adolescentes, pero la siringomielia no fue diagnosticada hasta una edad
comprendida entre los 22 y 34 afios, después de una rapida progresion de los
sintomas. A éstos les siguieron tratamiento quirurgico de la escoliosis o
siringomielia. Este autor hace especial énfasis en el examen radiologico ante
la existencia de minimos sintomas neurologicos en pacientes escolioticos.

A través del estudio de 30 pacientes afectos de mielomeningo-cele,
Samuelsson L (1987) encuentra que existe una estrecha relacion entre
mielomeningocele, siringomielia y Arnold-Chiari. Encontrando que todos los
pacientes afectos tienen, en mayor o menor grado, las tres entidades. Pero,
ademas, encuentra una correlacion incluso en magnitud entre la siringomielia
y la escoliosis, al observar en dos pacientes una rapida progresion de su
escoliosis toracica junto con una siringohidromielia.
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La Escoliosis aparece asociada mas frecuentemente a un sindrome de
RACM. Casi tres cuartas partes de los pacientes escolidticos presentaron un
RACM, mientras que, tan solo algo menos de la mitad de los no escolioticos,
mostré un Cono Medular anormalmente posicionado.

Esta asociacion, ain sin alcanzar la significacion estadistica, apoya la
linea de pensamiento orientada hacia la consideracion de que el retraso del
ascenso del cono medular estd intimamente ligado al mismo mecanismo que
la Escoliosis, presentando junto con ella parecidas relaciones que con los
otros factores que se consideran en este estudio.

El 74,07% de los pacientes afectos de Siringomielia Idiopatica que
presentan Escoliosis tienen el Cono Medular en una posicion mas baja de lo
normal. Mientras que el resto, es decir, el 25,93% de los pacientes con
Siringomielia Idiopéatica y que presentan Escoliosis no tienen el Cono
Medular en posicién mas baja de lo normal (Tabla 5.LI).

Todo ello puede significar que la falta de ascenso del Cono Medular
traduce la intensidad del compromiso en el crecimiento neurovertebral que, a
su vez, solicitara realizar a la columna vertebral: la Escoliosis.
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6.4. ESTUDIO DE LA IMPORTANCIA DE LA SITUACION DEL
CONO MEDULAR Y LA RELEVANCIA DEL RACM.

El objetivo principal es el estudio en pacientes afectos de Siringomielia
Idiopatica del nivel del Cono Medular para constatar la existencia o no de
una posicion anomala del Cono Medular, comparativamente al estudio
realizado en un grupo de pacientes no afectos de Siringomielia.

Si el Cono Medular se encuentra a un nivel anémalo puede ser un hallazgo
positivo, para proseguir y confeccionar una hipotesis etiopatogénica, que dé
explicacion a la Siringomielia Idiopatica.

Se considera Siringomielia Idiopatica a toda aquella Siringomielia en la
que existe duda, en cualquier parte de su explicacion etiopatogénica. Se
incluyen las comunicantes y las Siringomielias foraminales (que van
acompafiadas de malformaciones) de Barnett (1973) y de Marés (1988)
respectivamente. De hecho, algunos autores, a pesar de que la diferencian de
la Idiopatica en el esquema, la incluyen en el desarrollo de la explicacion
(Marés). O bien no dan una explicacion definitiva a la génesis y relacion de
la malformacion y la Siringomielia (Barnett).

También quedan incluidas como Siringomielia Idiopatica, las
Siringomielias contempladas en la clasificacion de Adams y Victor en los
apartados: 2.4.2.1 (Siringomielia con obstruccion del foramen magnum y
dilatacion del canal central con malformaciéon de Amold-Chiari tipo I).
2.4.2.2 (Siringomielia sin obstruccion del foramen magnum -forma
Idiopatica-), y la 2.4.2.4. (Hidromielia pura con o sin hidocefalia), puesto que
ninguna de ellas presenta una clara explicacion a la formacion de la cavidad
siringomiélica.

En este estudio se utilizan tres matrices casuisticas:

Una con 292 pacientes afectos de Siringomielia, de etiologia variada,
a los que se aplica un cuestionario llamado "Método Todos" de 14
cuestiones.
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Y la otra, extraida de 55 pacientes afectos de Siringomielia Idiopatica, de
los que se puede visualizar en la exploracion RM suficiente informacion para
cumplimentar las 35 cuestiones (fosa posterior, ventriculos laterales, IV®
ventriculo, y lo imprescindible para incluirlos en este grupo: el nivel del
Cono Medular).

Ambas se comparan ocasionalmente con una tercera matriz de 50
pacientes no afectos de Siringomielia, de los que se posee exploracion RM a
nivel cervical y lumbar, y en los que se puede valorar el nivel del Cono
Medular y la region del foramen magno. Este estudio, realizado con
posterioridad a los anteriores con pacientes siringomielicos, llegd a la
conclusion que el nivel normal del Cono Medular se encuentra entre D12-L.1
y cuerpo de L1. Todos los estudios comparativos del Capitulo "S.
Resultados" y parte del Capitulo "6. Discusion" estan basados en considerar
el nivel del Cono Medular en el borde superior del cuerpo de L2. A pesar de
que pueda parecer una pequefia diferencia, pasa de considerarse con el nivel
en el borde superior a L2, de 36 de 57 con RACM, a 48 de 57 con RACM si
consideramos el cuerpo de L1 y 53 de 57 con RACM si consideramos como
normal el nivel D12-L1.

6.4.1. Descripcion de las variables especificas observadas en el
subgrupo de analisis de la posicion del Cono Medular.

6.4.1.1. Discusion sobre el tiempo de Evolucion.

La evolucion de la enfermedad siringomiélica (el apartado "5.4.1.1.
Evolucion" y Figura 5.12) junto con la distribucién de los pacientes en tres
grupos de edad (apartado "5.1.1.1. Edad" y Figura 5.2), se traduce en el
concepto de que la enfermedad siringomiélica tiene una evolucion, en su
presentacién, de predominio corta (6,7 £9 afios) y su aparicion es mas
frecuente en el grupo de edad "adulto" (26-45 afios), 42,86% y se mantiene,
pero algo menor, en el grupo de edad "viejo" (46-81 afios), 41,56%.
Alejandose para el grupo de edad "joven" (5-25 afios).
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Restando la edad del grupo, en el que predomina la aparicion el tiempo
medio de evolucion 6,7+9 anos, se obtendra un edad promedio aproximada
del inicio de la enfermedad. Asi, para la enfermedad siringomiélica, la edad
minima promedio de inicio de la enfermedad es de 26 afios (edad minima del
grupo de edad) -9 afios (maximo tiempo de evolucién), nos da 15 afios, la
edad promedio del maximo crecimiento del ser humano. Este es un
argumento importante para considerar la enfermedad siringomiélica alejada
del periodo prenatal y connatal. Reafirmandola como una enfermedad
relacionada con el maximo desarrollo somético del hombre.

6.4.1.2. Discusion sobre longitud de la cavidad siringomiélica.

En este apartado, la longitud de la cavidad siringomiélica (en este grupo
de pacientes en los que se aprecia el nivel del Cono Medular) adolece de la
misma problemadtica expresada en los apartados: "6.2.1. D. sobre relacion
entre extension de la cavidad siringomiélica y etiologia", "6.3.2.2. D. sobre
IV® Ventriculo y extension de la cavidad siringomiélica", "6.3.3.1. D. sobre
Hidrocefalia y extension de la cavidad siringomiélica", pudiéndose aplicar
las conclusiones extraidas de ellos a este apartado.

La longitud media de la cavidad siringomiélica, expresada en cuerpos
vertebrales, fue de 12,4+£5.6 cuerpos vertebrales, oscilando entre uno y
veintidos cuerpos vertebrales de extension.

Las formas que permiten una mejor visualizacion y medida han sido la
fusiforme y la dilatada. Las otras formas y su medida pueden estdn sometidas
a cierto grado de imprecision.

6.4.1.3. Discusion sobre morfologia de la cavidad.

Se valord la forma de la cavidad siringomiélica clasificdndola en cuatro
categorias: Fusiforme, Filiforme, Colapsada y Dilatada. La distribucion entre
dichas categorias se refleja en la Figura 5.13.

Conforme se iba realizando el estudio, las diferentes formas a las que
aparentemente no se le dié un orden, adquirieron una posible correlacion
cronopatoldgica que coincidid con la sucesion en la frecuencia de la
presentacion: primero la forma fusiforme, 28 (50,9%); seguido de la forma
dilatada, 11 (20%); de la forma filiforme (18,18%), y por ultimo la colapsada
(10,9%). Es como si el porcentaje dibujara la evolucion de la cavidad
siringomiélica.
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El espectro de las morfologias observado permite afirmar que este
subgrupo de pacientes representa una buena muestra de la presentacion de la
cavidad siringomiélica y sus sucesivas formas, segun su estadio evolutivo.
De tal forma que la cavidad constituida, y cuando presenta la actividad
clinica mas tipica de la Siringomielia Idiopatica, se expresa con la forma
fusiforme. De aqui puede derivar a la forma dilatada .aumentando la tensioén
intracavitaria, o hacia la forma filiforme cuando se fistuliza, acabando como
colapsada.

La adquisicion de datos segiin la forma de la cavidad Siringomielia se
tomo sin ningiin orden supuesto de evolucion etiopatogénica. Mas tarde, se
tomd contacto con la casuistica y algunos casos particulares no incluidos en
esta estadistica, como:

Caso clinico, (no incluido en este estudio) C.C.P.: Paciente atendida en el
Instituto Neuroldgico Municipal de Barcelona. Su historia clinica, relatada
parcialmente por sus padres, presenta, desde los primeros afios de su infancia,
cefaleas y cervicalgias, que aparecian a episodios y, mas tarde, la paciente los
refiere como de un nudo opresivo en la region cervico-occipital. A los 6 afios
notaron el inicio de una Escoliosis. A los 8 afios le colocaron un Milwaukee
durante 4 afos. A los 12 afios, el 19.10.79, se procedi6 a una fusion de curva
dorsal con autoinjertos de crestas y colocacion de barra de Harrington. A los
15 afios se le practicd TAC craneal, diagnosticindose hidrocefalia. Después
de intervenirse a los 14 afos de una escoliosis pronunciada, llegd a andar con
talones. A los 19 anos inicia cuadro de diplopia, a los 23 afios le operaron de
estrabismo; a pesar de ello seguia con diplopia. A los 24 afios se procedio a
una RM cervical, diagnosticandose Siringomielia cervical e hidrocefalia
marcada. La forma de la Siringomielia era a tension, incluso después de
colocarle una derivacion ventriculo peritoneal. A los tres meses le practiqué
una craniectomia occipito-cervical, con apertura de la duramadre, hallando la
médula colapsada en las tres cuartas partes superiores de la cavidad. Tras esta
intervencion, desaparecieron por completo las occipito-cervicalgias, que la
paciente tenia desde la infancia, asi como la diplopia.
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B

Imagen 1 Imagen 2 Imagen 3

Imagen 6.1.-Del caso clinico C.C.P. Imagen 1 y 2: Cavidad siringomié¢lica,
por RM cervical, en la médula espinal cervical el 28.11.89, a tension. Imagen
3: La misma cavidad vista el 6.9.91, por RM cervical, en la Imagen 1y 2, sin
tension y con fisuracidn en asta posterior izquierda.

Este caso clinico ya sugirio la posiblidad de una descompresion
espontdnea, como en la aportacion de Jack y cois (1991), en la que describe
la descompresion espontdnea de la cavidad siringomiélica de un paciente,
evidenciada por una RM cervical. Paso6 de la forma dilatada a la filiforme, sin
que interviniera aparentemente ninglin agente externo.

En esta segunda fase se pueden presentar tres estadios:

Un primer estadio es pasivo. La lesion se ha constituido y se expresa
en forma de cavidad siringomiélica clasica: fusiforme.

Un segundo estadio es activo. En éste, la cavidad, por fendmenos
osmoticos, vasculares y otros, aumenta su volumen y pasa a ser de una
cavidad pasiva a una cavidad que aumenta el volumen: cavidad
siringomiélica dilatada, convirtiéndose en causa de compresion.

Un tercer estadio, de evacuacion hacia el conducto del epéndimo o al
espacio subaracnoideo espinal, dando: la Cavidad siringomiélica
colapsada y filiforme. La cavidad puede llegar hasta el conducto del
epéndimo, o bien a los espacios subaracnoideos vaciandose y
aumentando, con ello, el contenido de proteinas del LCR de los
espacios ventriculares o raquideos, respectivamente. Aqui la cavidad
puede detener su actividad, si no se ve sometida a la influencia de las
presiones transmitidas a través de la comunicacion de la cavidad.
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Kim S (1986), presenta un caso de hidromielia (siringomielia). Un varén
de diecisiete afos que consulta por la alteracion de los movimientos finos de
la mano derecha. El examen neurologico muestra una hemiparesia derecha,
atrofia muscular de la extremidad superior derecha y disociacion
termoalgésica de C1-T2. EI TAC con Metrizamida intratecal a las 3 y 6 horas
revela una cavidad intramedular que se extiende desde Cl1 a T4 nivel
vertebral, y que comunica con el IV® ventriculo. Se coloca una derivacion
ventriculoperitoneal y se realiza un registro continuo de la presion
intracraneal. Cuando el shunt estd cerrado, la presion supera los 40 mm Hg
frecuentemente. Cuando el shunt se abre, desaparece el ascenso y también la
presion pulsatil. Los sintomas y signos del paciente mejoraron después de
colocar el shunt ventriculoperitoneal.

A su vez puede evolucionar si comunica:

1. Con el canal central y la entrada del conducto del epéndimo abierta. La
cavidad estard bajo los influjos de la presion que le llega del IV° ventriculo,
condicionando a su vez su nueva situacion:

Si existe hipertension intracraneal, debida a la dificultad de drenaje a
través de los agujeros del IV° ventriculo, que a su vez depende del
grado de Descenso de las Amigdalas Cerebelosas y aracnoiditis que
existen en la zona. Aquella ayudara a mantener una presion elevada
intraquistica, pudiendo mantener y aumentar la clinica, ya iniciada por
el mecanismo patogenético de traccion, cavidad siringomiélica
redilatada ("cavidades pulsatiles", ya que estan bajo el influjo de los
impulsos del LCR), que no se diferencian morfoldégicamente de la
cavidad fusiforme o dilatada por mecanismos osmoticos del segundo
estadio (apartado 2) (Figura 6.5. A y B). Pudieéndose esta cavidad, a la
vez, revaciarse en el espacio subaracnoideo (Figura 6.5. C y D)
mediante una fisura, estableciéndose un flujo de LCR a través de la
cavidad evactia, que ahora tiene tendencia a la forma colapsa y
filiforme.
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Si no existe hipertension o no hay comunicacion con la entrada del
conducto del epéndimo, la cavidad queda bajo el influjo de la presion
intraaracnoidea que, en algunas ocasiones cuando hay un obstaculo, llega a
ascender a 300-500 mm. de agua, a pesar que la presion medida en la cisterna
magna sea normal (Guyton 1969). Ayudando esta hipertension a exprimir la
cavidad en el canal central ependimario, cavidad siringomiélica colapsada o
filiforme evacuada al conducto del epéndimo.

il

C D

L

Figura 6.5.- Esquemas que muestran la evolucion de la cavidad cuando se
fistuliza al canal ependimario. A: la cavidad siringomiélica constituida por
el mecanismo de traccion, compresion y microtraumatismos, llegando a la
isquemia y lisis local en zonas limitrofes o terminales. B: La cavidad se
fistuliza al canal ependimario. C: Dilatacion de la cavidad al llegarle la
hiperpresion intracraneal generada por la posible hidrocefalia por dificultad
de drenaje del 1V° ventriculo. D: fistulizaclon secundaria hacia el espacio
perimedular.
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2. Con el espacio subaracnoideo raquideo:

Caso de que se abra la cavidad hacia el espacio subaracnoideo y en ¢l
exista hipertension, junto con la circunstancia de existir un mecanismo
valvular en la cavidad (apertura superior de la cavidad) reaparece de
nuevo, la hipertension intracavitaria pudiendo generar nuevos sintomas:
cavidad siringomiélica redilatada por el espacio subaracnoideo
(cavidades o quistes fluctuantes). Hasta que esta presion intracavitaria
hidrodindmica cause una apertura sin mecanismo valvular (apertura
inferior de la cavidad) y se vacie hacia otro lugar del espacio
subarcnoideo o al conducto del epéndimo (Figura 6.6 C y D), dando
una cavidad filiforme o colapsada.

Si la cavidad se abre en el espacio subaracnoideo y en éste la presion
no esta aumentada, la cavidad se vaciara dando una cavidad filiforme o
colapsada (Figura 6.6. A y B).

Figura 6.6.- Esquemas que muestran la evolucion de la cavidad cuando se
fistuliza al espacio perimedular. A: la cavidad siringomiélica constituida por
el mecanismo de traccion, compresion y microtraumatismos, llegando
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a la isquemia y lisis local enzonas limitrofes o terminales. B: La cavidad se
fistuliza al espacio perimedular. C: Dilatacion de la cavidad al llegarle la
hiperpresion intrarraquideagenerada por la obstruccion del foramen
magnum y fistulizacion secundaria hacia el canal ependimario. D: Cavidad
comunicante con el canal ependimario, con la entrada del conducto del
epéndimo permeable y con el espacio perimedular, sin albergar en su

interior hipertension lo que constituye una cavidad colapsada.
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Figura 6.7.- Las figuras representan una sucesion dinamica de las diferentes
fases que experimenta una zona centromedular sometida a la Fuerza de
Traccion (por la fuerza sagital), estriccion (por la fuerza lateral) y el trauma
sucesivo de la médula espinal en movimiento normal, sometida a estas
circunstancias. Fase isquémica, Fase osmdtica, Cavidad siringomiélica,
Fistulizacion hacia el conducto del epéndimo y el espacio subaracnoideo.
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Figura 6.8.- Sucesion esquemdtica de las posibles vias de fistulizacion de la
cavidad siringomiélica y algunas de sus posibles variantes, especialmente
las fistulizaciones superiores e inferiores y su influencia en la evolucion de
la cavidad.
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6.4.1.3.1. Discusion sobre cavidad siringomiélica y
tension de la cavidad.

El hecho que la cavidad a tension se encuentre en la mitad de los casos
(sin tension: 27 casos) y (con tension: 27 casos), parece un argumento
claramente sugestivo. La morfologia de la cavidad a tension de considerar,
especulando estadisticamente, se trata de la porcion media y mas agresiva de
la enfermedad, existiendo una fase anterior de formacion de la cavidad y otra
posterior de resolucion o colapso, a la que pertenecen las cavidades sin
tension, ya que aun no podemos diagnosticar la fase precavitaria. ;Acaso
valorando el RACM, y las iméagenes de edema centromedular en la RM?.

Aun se reafirma, si ademas, se tiene en cuenta la edad media de los
pacientes con cavidad a tension, que fue 13 afnos menor que la de los
pacientes que tenian cavidad sin tension.

Esta importante diferencia de edad, (sin tension 46,44+ 15,98 y con
tension 33,81£14,43) es estadisticamente significativa (p = 0,0036). Apoya
que la cavidad sin tension pertenece a un estadio evolutivo posterior a aquel
al que pertenece la cavidad a tension (Tabla 5.LII y LIIIII). Y el orden
establecido de cavidad (fusiforme-----> dilatada------ > filiforme ------ >
colapsada) encuentra confirmacion estadistica.

En el mismo sentido, fue posible constatar una notable diferencia entre el
tiempo de evolucion de los pacientes, con una cavidad a tension (3,56+3,48
afios), y los pacientes sin cavidad a tension (8,4+8,86 afios). Estas diferencias
son asimismo estadisticamente significativas (p= 0,020) (Tabla 5.LIII). El
mismo resultado se obtuvo al comparar la edad de inicio de la sintomatologia
(p = 0,01). Son argumentos para considerar que la Siringomielia, con la
cavidad a tension, estd en un estadio evolutivo anterior a la Siringomielia con
la cavidad sin tension.

De una forma claramente definida, en los pacientes que presentaban
cavidades a tension (23 casos) la sintomatologia aparecidé a una media de
edad de 30,9+14,53 (Tabla 5.LIV), mientras que en los pacientes con
Siringomielia Idiopatica y con la cavidad sin aparente tension (en la imagen
de la RMN: 20 casos) la edad promedio de inicio fue de 42,3+ 14,16.
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Hace esto sugerir nuevos argumentos: la forma cavitaria a tension, si
pertenece a un estadio de la evolucion de la Siringomielia idiopatica,
antecede a las formas sin tension, como la colapsada y la filiforme.

6.4.1.4. Discusion sobre alteraciones medulares.
6.4.1.4.1. Pérdida de parénquima.

Al medir la pérdida del parénquima, se procuré valorar, a su vez, la forma
de la cavidad siringomiélica, ya que ésta puede interferir en la apreciacion,
especialmente en las formas de la cavidad siringomiélicas mas dilatadas. La
pérdida de parénquima medular se registr6 en 37 pacientes (68% de los
"Conados").

Paradojicamente, establecemos la enfermedad siringomiélica cuando la
mayoria del proceso estd acabado, es decir, cuando estamos en la fase
cavitaria o secuelar. La verdadera enfermedad siringomiélica seria todo el
proceso anterior a la formacion de la cavidad y el que determina la magnitud
de ella.

El valor mas frecuente esperado en la relacion de la pérdida de
parénquima medular y la edad sobre 54 pacientes es: hembra y pérdida de
parénquima, 23,3; le sigue: varén con pérdida de parénquima, 13,7; hembra
sin pérdida de parénquima 10,7 y, por ultimo, varén y pérdida de parénquima
6,3.

En la pérdida de parénquima respecto a las otras variables, los valores
esperados mas frecuentes son: edad (anciano 17,81/54 pacientes), evolucion
(corta 15,71/42 pacientes), extension de la cavidad (extensa 26,04/54), forma
de la cavidad (fusiforme 18,5/54, dilatada 7,54, filiforme 6,85, colapsada
4,11), tension de la cavidad (sin tension 18,34/53, con tension 17,66),
presencia de hendidura (con hendidura 17,13/54), descenso de las Amigdalas
Cerebelosas (con descenso de las amigdalas 33,65/52), alteracion del vermis
cerebeloso (con alteracion 22,64/51), situacion del Cono Medular
(descendido 34,26/54; de éstos se desglosan en cono muy bajo 23,98, cono
bajo 10,28, y el cono en posicion normal 2,74).
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Se hace patente que si valoramos la magnitud del proceso siringomiélico
por la pérdida del parénquima medular, la prevalencia de ésta va unida a una
posicion del Cono Medular bajo, con el valor esperado de 34,26 / sobre 54
pacientes.

6.4.1.4.2. Presencia de hendiduras Medulares.

Algunos autores aportan los hallazgos de las comunicaciones
posterolaterales de la cavidad con el espacio subaracnoideo como Pou
Serradell (1988), Aboulker (1979) y los autores citados por ambos. El caso
C.C.P. de la Imagen 6.1., con una hendidura posterolateral, lo compartimos
con Sol¢ Llenas y Pou Serradell. Otros autores las obtienen
experimentalmente en el animal, Rascher (1987).

La existencia de una hendidura en las astas posteriores fue detectada en un
53% de los pacientes en los que se investigo su presencia.

La existencia de esta hendidura no present6 diferencias con la edad de los
pacientes. Sin embargo, el tiempo de evolucion de la sintomalogia en los
pacientes con hendidura fue la mitad del tiempo de evolucion de los
pacientes sin hendidura. Debido a la gran dispersion de la variable en el
grupo de pacientes sin hendidura (12,3 afios), estas diferencias no alcanzan
una significacion estadistica definitiva (p = 0,09). Hay que destacar que los
valores esperados en relacion a la existencia de hendiduras en la médula, en
pacientes afectos de Siringomielia Idiopatica, son, con referencia al: sexo
(hembra 15,91), edad (anciano 11,82), evolucion (corta 9,72), longitud de la
cavidad (extensa 17,73), pérdida de parénquima medular (con pérdida 17,13)
(Tabla 5.LVI).

La presencia de hendiduras medulares en otras localizaciones estuvo en un
75% de los pacientes de todo el grupo. De los mismos, 33 (64,7%) no
presentaron ninguna hendidura medular en localizaciones alternativas.
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6.4.1.5. Discusion sobre la situacion topografica de las
estructuras del Tronco Cerebral

6.4.1.5.1. Situacion del Tronco Cerebral.

La afectacion del Tronco Cerebral, unas veces descendiendo y otras -las
menos- ascendiendo, no nos deja de sorprender. ;Coémo una parte del Tronco
Cerebral puede adoptar ese movimiento al parecer paradodjico? Mientras
todas las estructuras parecen descender hacia el agujero occipital, en algunos
casos una parte del Tronco Cerebral asciende, para luego, siguiendo el curso
de la enfermedad, descender con el resto de las estructuras nerviosas.

Se determind la situacion del Tronco Cerebral respecto a su posicion
normal. Un 55% de los pacientes tenian el Tronco Cerebral en posicion
ortotopica, un 17% en posicion sobreelevada y un 26,9% en posicion
descendida respecto a su ubicacion considerada como normal (Tabla 5.LVI).

La porcion en el grupo de pacientes en los que la Fuerza de Traccion es
suficiente como para alterar la estructura del Tronco Cerebral, es de 44,22%
(23 pacientes de 52). Coexisten algunas circunstancias, como un agujero
occipital marcadamente insuficiente, que hacen que una parte del Tronco
Cerebral, la posterosuperior, tenga que ascender (en 9 pacientes se encuentra
alguna parte del Tronco Cerebral ascendido, 17,30%) para que la otra parte,
la anteroinferior, descienda. Una vez pasado dicho trance, la parte inferior
desciende de forma mas evidente (14 pacientes de 52, 26,92%) (Tabla 5.LVI).
La distribucion porcentual entre las anomalias del Tronco Cerebral, parecen
proporcionales a la hipdtesis de que la sobreelevacion puede corresponder a
la fase inicial de algunos casos de Siringomielia Idiopatica.

El Tronco Cerebral, ya de forma fisiologica, asciende en los movimientos
de flexion de la cabeza. Ello comportaria un anclaje en ascenso adicional
para explicar el ascenso del Tronco Cerebral, cuando existe una angostura en
el agujero occipital.
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El Tronco Cerebral, segiin sea la intensidad de traccion y la forma de la
fosa posterior (en especial el agujero occipital), puede presentar, por el
mecanismo de traccidon hacia abajo, un fenomeno paraddjico de ascenso de
una parte de ¢él, la posterior. Pudiéndose identificar los tubérculos
cuadrigéminos mas altos de lo normal, es decir, por encima de la linea que
pasa por las apofisis clinoides posteriores.

Una posible explicacion mecanica es que la Fuerza de Traccion hacia
abajo, debido a la sincronia de crecimiento del neuroeje y el neurorraquis,
tira del Tronco Cerebral hacia abajo. La porcion anterior del Tronco Cerebral
resbala por el Clivus hacia abajo, mientras que la posterior tiene que
encastrarse con las amigdalas cerebelosas a través del agujero occipital,
siendo el movimiento de desplazamiento de la parte posterior del contenido
de la fosa posterior mas lento y dificultoso. La compresion de la parte
anterior del Tronco Cerebral que ejerce hacia la parte posterior de éste,
impide desplazarse hacia abajo y llegando a ocupar parcialmente lo que
normalmente ocupa la parte posterior del Tronco Cerebral y la porcion
inferior del cerebelo, desplazando en contenido nervioso de la parte posterior
de la fosa posterior hacia arriba. Aunque este ascenso sea de escasa magnitud.

Este fenomeno se intenta asimilar con un esquema mecanico (figura 6.7),
que consiste en el paso de dos bolas por un embudo con un agujero suficiente
para el paso independiente de cada una de ellas, y son traccionadas por
elementos eldsticos. El resultado: primero pasa la bola mas favorable,
consecuencia de la suma de la traccion hacia abajo y la facilidad de
desplazamiento. Y luego la otra bola. Ahora bien, si su posicion de reposo es
una bola al lado de la otra y se estira por elementos eldsticos, es
imprescindible que una de ella se desplace hacia arriba, para que la otra
pueda descender y pasar por el agujero. La bola mas favorable representa la
porcion anterior del Tronco Cerebral, facilitado su desplazamiento por el
Clivus, y la bola menos favorable representa la porcion posterior de la
porcion nerviosa de la fosa posterior. Consideraciones parecidas las aporta
Breig (1960).

Incluso alguna fosa posterior se ha encontrado deformada en forma de nido,
por detras del agujero occipital, lo que podria interpretarse como la presion
de la porcion inferior de la porcion posterior de la fosa posterior (se evita
mencionar detalles anatomicos por no individualizar la aplicacion de fuerzas
y desplazamientos) en un intento de desplazarse hacia abajo cuando el
agujero occipital no permite la minima herniacion.
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FASE | FASE II FASE III

Figura 6.9.- Esquema mecanico del ascenso paradojico de parte del Tronco
Cerebral. En relacion a la insuficiencia del agujero occipital, para pasar
parte del contenido de la fosa posterior. FASE I: La fuerza eldstica de
traccion tira de la parte anterior y posterior, una de las bolas: la mds oscura
tiene tendencia a pasar primero, al tener igual fuerza de descenso y mas
facil paso. FASE II: Al pasar una de ellas es a expensas de que la otra se
retire hacia arriba y ascienda. FASE IlI: pasada la primera bola, desciende
la segunda si persiste la Fuerza de Traccion.

6.4.1.5.2. Situacion del Vermis y Hemisferio Cerebeloso.

El vermis y el hemisferio cerebeloso son estructuras eminentemente
intracraneales, sin una clara explicacion de su desplazamiento, ascendente, ni
descendente, ni la asociacion con la Siringomielia Idiopatica, segin la
mayoria de las teorias patogénicas (Gardner, Aboulker, Dagan,...). A pesar de
ello, se ha presentado afectado de alguna manera, el 64,37%, al que hay que
considerar en el mecanismo etiopatogénico.

La comparacion de las cifras obtenidas en el apartado "5.4.1.5.2. Situacion
del vermis y hemisferio cerebeloso", con lo hallado en el apartado "5.4.1.5.1.
Situacion del Tronco Cerebral", ver Tablas 5. LVI y Tablas 5. LVIL
Tomando las cifras de la sobrelevacion de la situacion del vermis y
hemisferio cerebeloso, 3,84% y su descenso de 61,53%. Y tomando, a su vez,
las cifras de la situacion del Tronco Cerebral 17,30% sobreelevado y 26,92%
descendido, se pueden obtener algunas deduciones de estas tendencias
estadisticas, como:
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El vermis y el hemisferio cerebeloso (VHC) estdn mas afectados,
65,37%, que el Tronco Cerebral (TC) 44,22%.

Cuando estan afectadas ambas entidades, el VHC y elTC, el VHC
casuisticamente desciende en mas ocasiones 61,53%/ 26,92%.

El TC asciende en mas ocasiones que el VHC; 17,30%/ 3,84%. Todo
ello va a favor de que el TC cede en mas ocasiones el paso al VHC, tal
y como se comenta en la Figura 6.9.

6.4.1.5.3. Existencia de "Kinking del Tronco cerebral"

El Kinking del TC es la expresion de la huella que realiza el extremo
superior de la columna vertebral al ser traccionada hacia abajo, mediada por
la bioelasticidad de la médula espinal.

La aparicion de la enfermedad en edades tempranas, su evolucion de
caracter cronico y segin en que estado se encuentre la maduracion definitiva
de la columna vertebral, conllevaran una menor o mayor deformacion de la
region cervical alta y, con esto, modulacion de la intensidad del "Kinking del
TC".

El "Kinking del TC" es una entidad a tener en cuenta por su frecuente
presentacion, 61,53% de 52 pacientes en los que se pudo valorar su
existencia (Tabla 5.LVIII).

6.4.1.5.4. Morfologia de la Cisterna Magna

La presencia en un 92,59% de 50 pacientes (Tabla 5.LIX) de una cisterna
magna colapsada en los casos de Siringomielia Idiopatica, subraya el caracter
foraminal de su etiologia, aunque por si mismo no explica si estd ocupada
por un empuje desde arriba (Teoria de Marés), o descendido por ser
traccionado el tejido nervioso desde abajo.
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Es significativa la distribucion estadistica del contenido de la region
craneocervical, incluyendo la frecuencia segun la proximidad de la entidad
anatomica a la Fuerza de Traccion que desarrolla la asincronia de
crecimiento sobre el neuroeje-neurraquis. Expresandose en la siguiente Tabla
6.1V.

Normal Discr/Asc Marc/Des Total alt.
Descen. amig. cer. “todos” 11 174 59 233 (95.49%)
Descen. amig. cer. “cona.” 2 4 0 52 (96.22%)
Cisterna magna 4 - 50 (92.59%)
Vermis y hem. cereb. 18 2 32 34 (65,34%)
Kinking del TC 20 19 13 32 (61.53%)
I'ronco Cerebral 29 9 14 23 (44.23%)

Tabla 6.1V.- Correlacion de entidades afectadas del contenido de la unidén
craneocervical, ordenadas segun su proximidad a la Fuerza de Traccién de la
asincronia de crecimiento neurovertebral.

6.4.1.6. Discusion sobre alteraciones morfologicas de la union
craneo —vertebral.

6.4.1.6.1. Angulo Basal.

El Angulo Basai se pudo precisar en 51 pacientes De éstos, 32 (58,18%) lo
tenian aumentado.

La alteracion del Angulo Basai supone la alteracion de importantes
estructuras dseas que, o bien se interpreta como una malformacion congénita
"per se" que acompafia a la enfermedad siringomiélica, o bien como una
malformacion que participa de similar mecanismo etiopatogénico que la
Siringomielia Idiopatica. Si se interpreta de esta forma, el Angulo Basal
aumentado supone la deformaciéon de parte de la base del craneo, que
dificilmente se puede producir una vez terminado el crecimiento. De esta
forma, este pardmetro nos puede indicar que el mismo proceso de traccion
que generara el "stress medular", actua sobre la porcion esquelética de la
base del cranco antes de la terminacion del crecimiento. En el 34,54% de los
pacientes, el Angulo Basal se encontr6 dentro de los limites normales y en el
58,18% se hall6 aumentado, interpretando que, en éstos tltimos, el verdadero
inicio del proceso patoldogico empez6é mucho antes que la sintomatologia
siringomiélica.
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La medida del Angulo Basal no deja de ser el angulo anterior del
receptaculo 6seo, que alberga la parte superior del Tonco Cerebral, de tal
modo que, cuando se deforma, se han establecido intensas fuerzas, también
suficientes como para deformar otras estructuras Osea vecinas, la union
crancocervical. Esta, a su vez, condiciona la forma del Tronco Cerebral en su
porcion inferior, en forma de Kinking del TC. Tanto es asi, que la
comparacion de Angulo Basal y Kinking es sugestiva (Tabla 6.V).

Normal Discreto Marcado Total alt./Pre
Kinking del TC 20 19 13 32/52
Angulo Basal 19 - - 32/51

Tabla 6.V.- Comparacion entre los casos alterados (Total alt.) de los
precisados (/Pre), en los que se detecta alteracion del Angulo Basal y
Kinking del TC.

6.4.1.6.2. Impresion Basilar.

La Impresion Basilar supone una malformacion de la estructura dsea, que
consiste en un desplazamiento de la porcion superior del raquis hacia el
interior del agujero occipital. Debido a su forma de telescopaje, sugiere la
existencia de una fuerza axial transmitida a través de la columna vertebral,
compatible con la fuerza axial que se da en la AACNN. Para su presentacion,
precisa de la existencia de una fuerza en Newtons considerable y la no
completa maduracioén de la estructura 6sea para que exista cierto indice de
bioelastidad y la fuerza pueda actuar plasticamente deformando la unidon
craneocervical.

La existencia de una Impresion Basilar se constatd en una cuarta parte de
los pacientes estudiados; 14 pacientes (25,45%) presentaban esta anomalia de

54 pacientes, en que se pudo precisar la existencia de Impresion Basilar
(Tabla LXI).

6.4.1.6.3. Implantacion baja del Tentorio.

La implantacion baja del Tentorio(IBT) es una de las expresiones posibles
que tendria la Fosa Posterior, cuando ésta fuera especialmente anomala. Un
elevado indice de presentacion iria a favor que la Fosa Posterior podria tener
un papel activo en la enfermedad siringomiélica (Tesis de Marés 1988).
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Si lo interpretamos bajo el punto de vista de la enfermedad de la AACNN,
el tentorio supone una estructura, que se arrastraria en aquellos casos en que
la traccion apareciera en edades muy tempranas y que la Fuerza de Traccion
fuera muy intensa, como para desplazar el contenido de la Fosa Posterior y
pasivamente el tentorio seguiria a las estructuras nerviosas.

El tentorio se hallé en posicion baja en una quinta parte de los pacientes:
11 pacientes 20% de 53 precisados (Tabla 5.LXII).

La implantacién baja del tentorio es una malformacion con todos los
criterios para ser interpretada como una malformacion de predominio
congénito. Puede indicar que el proceso etiopatogénico de traccién se ha
presentado antes del nacimiento, pero también puede interpretarse como una
malformacioén que se ha ido desarrollando con el tiempo, como lo hace el
aumento de la fosa posterior y el ascenso del tentorio en la Malformacion de
Dandy-Walker.

6.4.1.6.4. Anormalidad del Clivus.

El Clivus anomalo participa con parecidas caracteristicas, en su
presentacion, que el Angulo Basal aumentado, ya que el Clivus forma parte
de las estructuras que determinan el Angulo Basal. Su porcentaje de
alteracion es parecido, 50,90% para el Clivus anomalo y 58,18% para las
anomalias del Angulo Basal (Tabla 5.LXIII).

6.4.1.6.5. Retroceso odontoideo.

El Retroceso Odontoideo se presentd en 26 (47,27%) pacientes de 53
precisados (Tabla 5.LX1V).

El Retroceso Odontoideo, cuando supone el desplazamiento de estructuras
osteoarticulares normales (y no existe alteraciones en la estructura 6sea de la
region y si existe en la malposicion de éstas), puede indicar que la fuerza
actuante se ha presentado con su mayor intensidad una vez terminado el
crecimiento 0seo.
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Las fechas de la concepcion, parto y final del crecimiento 6seo, permiten
una clasificacion cronotropopatoldgica de las diferentes alteraciones Oseas,
que acompafian a la Siringomielia Idiopatica

Congénitas Connatales Final mad. 6seo-articular

Implant. baja del tentorio

Alteracion Angulo Basal

Anomalias del Clivus
Escoliosis
Retroceso Odontoideo

Impresion Basilar

Tabla 6.V1.- Relacion cronologica de las alteraciones dseas que acomparnan
a la Siringomielia ldiopatica.

AMUCV NP Normal Patologico
Angulo Basal 4 19 (34.54%) 32 (58.18%)
Anomalia Clivus 1 26 (47.27%) 28 (50.90%)
Retroceso Odon. 2 27 (49.09%) 26 (47.27%)
[mpresion Basilar 2 40 (72.72%) 14 (25.45%)
IB Tentorio 2 42 (76.36%) 11 (20.00%)

Tabla 6 .VII. - Representacion casuisticay pordentual de las diferentes
patologias agrupadas en la "6.4.1.6. Alteraciones morfologicas de la union
craneo-vertebral”.

Todas las malformaciones tienen en comun el intento de aproximacion de
un punto imaginario por encima del agujero occipital y la porcion més caudal
de la columna vertebral.

La implantacion baja del tentorio sigue a las estructuras nerviosas hacia el
agujero occipital. E1 Angulo Basal, se abre, acercando las estructuras Oseas
vertebrales al plan 6seo del agujero occipital. El Clivus, se deforma
aplandndose, para no mostrar relieve y aproximar la base del craneo al
agujero occipital. La columna vertebral se toma curvilinea, manteniendo una
aproximacion entre el extremo proximal y caudal de la columna vertebral. La
Impresion Basilar es una clara telescopacion de la columna vertebral cervical
hacia el interior de la fosa posterior. El Retroceso Odontoideo participa con
parecido principio a la Escoliosis,
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cifosis y lordosis, no ganar altura a fuerza de incurvarse. Asi, mientras la
Escoliosis es la incurvacion lateral, el Retroceso Odontoideo supone el
desplazamiento en sentido anteroposterior. Al ser la porcidon anterior de la
columna vertebral cervical es menos bioeldstica que la posterior, constituida
por las ldminas y ligamentos amarillos. El desplazamiento lo hace hacia atras,
adoptando la actitud de un extremo de arco tensado por la cuerda (Tablas
6.VIy VII).

6.4.2. Discusion del estudio del nivel del Cono Medular.

En este apartado se realizaran los prorrateos estadisticos, dirigidos a
relacionar el nivel del Cono Medular, con la presencia de enfermedad
siringomiélica primaria y ademds con las multiples anomalias y patologias a
la que se asocia.

Con el objetivo principal de vincular la Siringomielia Idiopatica, si existe
un Retraso en el Ascenso del Cono Medular (RACM), a un mecanismo
etiopatogénico mecanico de traccion, propio de una enfermedad por
anomalia en la asincronia normal del crecimiento entre el neuroeje y
neurorraquis (AACNN), o enfermedad de Traccion.

6.4.2.1. Discusion del nivel del cono y datos demograficos.

Todos los pacientes, los 292 pacientes y también los "Conados", fueron
recogidos en el CMRMNB. Pertenecian a areas geograficas de diferente
procedencia, abarcando todo el teritorio espafiol, con una predominancia
importante de Cataluia y mas concretamente de la ciudad de Barcelona.

6.4.2.1.1. D. del Cono medular y distribucion por sexos.

El sexo puede intervenir, desde el punto de vista mecéanico y con referencia a
la enfermedad por AACNN, determinando la intensidad de la fuerza axial,
segun el indice de crecimiento y por otro lado la facilidad de desplazamiento
y bioelasticidad de las estructuras implicadas, de tal modo, que a pesar de
que el crecimiento en el varéon es ponderalmente mayor, lo que determina
este factor es la desproporcion relativa dentro de cada sexo. Por lo que debe
influir menos de lo que se pudiera suponer. Y debe ser algo mas relevante la
bioelasticidad y las angosturas al desplazamiento, condicionado el inicio del
final del crecimiento.
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El sexo femenino, al madurar un poco antes su estructura désea, debe

ofrecer, un poco antes, la resistencia a los mecanismos de compensacion a la
AACNN.

A pesar de que no existe una predileccion en cuanto al sexo, el valor
estadistico esperado con referencia apacientes afectos de Siringomielia
Idiopética y nivel del Cono Medular es de 22,91 para los parametros (de 55
casos) hembra y cono muy descendido juntos (Tabla 5.LXV).

6.4.2.1.2. D. del Cono Medular y grupos de edad.

El orden en la proporcion, en la frecuencia de presentacion del Cono
Medular en posicion muy baja, segin los grupos de edad, es: Grupo adulto
12/15 (80,00%), Grupo joven 10/14 (71,43%), y por ultimo Grupo anciano
14/26 (53,84%) (Tabla 5 LXVI).

Esta sucesion sugiere que la evolucion de la enfermedad es: aparece en la
juventud, eclosiona en la madurez y se mitiga en la senectud. De ningun
modo parece que las causas provengan de malformaciones congénitas o
connatales.

6.4.2.1.3. D. del Cono medular y evolucion.

Existe una clara tendencia a que un intenso RACM se exprese
rapidamente en la aparicion de sintomatologia. A pesar de que existen 4
casos con RACM muy acusado y larga evolucion.

Hay que tener presente que la aparicion del RACM se patentiza mas en
épocas de crecimiento. A los pacientes que lo sufren en las primeras etapas
de la vida les acompafia el RACM durante muchos afios, dando larga
evolucion e intenso RACM (4/43). Ahora bien, a los que les aparece a finales
del crecimiento, con un intenso RACM, la sintomatologia sera de pronta
aparicion y, por tanto, la evolucion corta (14/43), como lo expresa la Tabla
5.LXVIL
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6.4.2.2. Discusion sobre el Cono medular y cavidad
siringomiélica.

La cavidad siringomiélica, a lo largo de la enfermedad, puede experimenta,
dos episodios de maximo volumen: en una primera etapa, la enfermedad
precavitaria produce las condiciones adecuadas para la formacion de la
cavidad (AACNN, lisis, osmosis, cavidad establecida). Sus formas pasan de
zona de edema, cavidad fusiforme, dilatada, filiforme, colapsada. Si la
fistulizacion tiene una mecanismo valvular reaparece la dilatacion, "forma
redilatada" (algo més tensa que la fusifome y fluctuante o pulsatil), hasta que
se fistuliza, volviendo otra vez a la forma filiforme y colapsa. Observemos
esto reflejado en la Longitud de la cavidad siringomiélica:

6.4.2.2.1 D. del Cono Medular y longitud de la cavidad.

Por lo que respecta a la forma de la cavidad, las colapsadas y filiformes
evidencian menos los limites de la cavidad. Ademas, en la longitud de la
cavidad parece influir la edad, el estado de los vasos, las malformaciones
6seas (en un intento de minimizar la traccion) y las malformaciones
nerviosas (amortiguando la traccion con su desplazamiento).

Por ello, no es de extrafiar que, desde el punto de vista estadistico, no
exista ninguna relacion (p=0,83). Aunque si ciertas tendencias que se
presenta en la Tabla 5.LXVIII, casi el doble de pacientes con el Cono
Medular muy descendido, tienen la longitud de la cavidad siringomiélica
mayor que el resto. Y el 92,31% que presentan la cavidad extensa, presentan
Cono Medular en una posicion mas baja de lo normal, y tan solo dos casos de
treinta y seis (el 5,56%) de los casos con Cono Medular muy bajo presentan
la cavidad corta.

Este apartado 6.4.2.2.1 ."D. del Cono Medular y Longitud de la Cavidad
siringomiélica" presenta la misma problematica expresada en los apartados:
"6.2.1. D. de la Relacién entre extension de la cavidad siringomiélica y
etiologia", "6.3.2.2. D. sobre IV® Ventriculo y extension de la cavidad
siringomiélica", "6.3.3.1. D. sobre Hidrocefalia y extension de la cavidad
siringomiélica".
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pudiéndose aplicar aqui algunas de las conclusiones extraidas en ellos.

Figura 6.10.- Los pacientes se agrupan en dos grupos, uno con el nivel del
cono y la longitud de la cavidad de moderada intensidad y el otro con los
mismos parametros con marcada Intensidad. Correlacionando ambos
factores como interdependlentes. son directamente proporcionales. La
relacion plausible es la de induccion del descenso del Cono Medularis con la
intensidad de accion de epifenomenos para la formacion y progresion de la
cavidad medular en dos fases.

Aunque la representacion tridimensional de la casuistica con tres
pardmetros. Cono Medular & Longitud de la cavidad & N° de casos, revela
datos de interés, representados en la Figura 6.10, el volumen casuistica se
agrupa en dos zonas que pueden representar las dos diferentes fases de
dilatacion de la cavidad siringomiélica.
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6.4.2.2.2. D. sobre el Cono Medular y morfologia de la
cavidad siringomiélica.

No hay relacion estadistica significativa entre el grado en el RACM y la
forma de la cavidad siringomiélica, ya que el p= 0,63. Puede atribuirse a la
dispersion de los casos en doce categorias, que no se han reducido porque se
pierde una informacion interesante a la hora de estudiar la posible evolucion
de la cavidad siringomiélica.

La cavidad siringomiélica toma diversas formas, segin el estadio
evolutivo en que se encuentra. Posiblemente el estadio mas importante y
menos nombrado es el precavitario, donde se presentan y unen multiples
procesos para acabar en una zona de lisis y no quistica (tomando como
quistica la acumulacion de liquido que rechace el parénquima medular
normal). Y de la zona de lisis, el proceso se dirige hacia una "cavidad
quistica", "syrinx" o "cavidad siringomiélica" que en un principio tendra la
forma fusiforme. Si aparecen mecanismos, osmoticos o valvulares, por los
cuales la cavidad aumenta de tamafio, pasara a la forma dilatada. Hasta que
se fistuliza hacia algln espacio, con un gradiente de presion favorable para el
drenaje y se trasforma en una cavidad filiforme o colapsada.

Es significativa la distribucion en cuanto al nimero de casos, segin las
formas de la cavidad. Primero la forma fusiforme 28 (50,9%); seguido de la
forma dilatada, 11 (20%), de la forma filiforme (18,18%), y por ultimo la
colapsada (10,9%). Es como si el porcentaje dibujara la evolucion de la
cavidad siringomiélica (Tabla 5.LXIX).

6.4.2.2.3. D. sobre el Cono Medular y tensiéon de la cavidad
siringomiélica.

No hay relacidon con las tres categorias. La tension de la cavidad no
permite ninguna relacion estadistica, a menos que ésta sea una variable no
constante, es decir que en medio del proceso patoldgico tenga una actitud
ascendente, hasta llegar a un apex y de aqui se obtenga una ruptura, pasando
a la situacion sin tension. Y puede que aun sea mas complejo, al existir dos
periodos de posible actividad y aumento de la tension de la cavidad
siringomiélica.
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Con lo cual no es posible realizar una correlacion, regresion o relacion
normal estadistica. Puesto que los pacientes con el cono muy descendido
pueden presentar una cavidad a gran tension y, al poco, en el transcurso
propuesto de la evolucion patologica, puede pasar a una cavidad sin tension.
E, incluso mas tarde, a la forma "redilatada".

Es significativo que la mayoria de pacientes se mueven en el margen de
Cono Medular muy descendido, tanto sin cavidad a tensidon, como con la
cavidad a tension (Tabla 5. LXX). Mencion especial tiene aqui el caso de
Jacky cols (1991) en el que describe la descompresion espontanea de la
cavidad siringomiélica de un paciente, pasando de la forma dilatada a la
filiforme sin que intervenga ninglin agente externo.

6.4.2.2.4. D. sobre el Cono Medular y pérdida de la sustancia
medular.

Si existe un verdadero pardmetro que pueda evaluar la importancia de una
Siringomielia es la pérdida de sustancia de la médula espinal, ya que ésta
muestra la magnitud del conflicto entre el proceso patoldgico y el organismo.

La distribucion de los pacientes sin pérdida de sustancia, entre los tres
grados de RACM, permite observar como existid un caso en que coincidieran
un cono normal y ausencia de pérdida de substancia.

La pérdida de sustancia medular se presenta en 37 (58,18%) pacientes de
54, en los que se pudo precisar esta parametro. Por otro lado, en la Tabla
5.LXXI, se puede apreciar como el grupo, que comprende un mayor nimero
de pacientes, es precisamente el que engloba una médula con pérdida de
substancia, coincidiendo con un Cono Medular en situacion muy baja. De tal
modo que, de un total de 54 casos, en los que se pudo precisar el estado del
parénquima medular, el “valor esperado” mas alto es el de Cono Medular en
posicion muy baja junto con pérdida de parénquima, 25 ( 46,29% sobre 54
casos).
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6.4.23. D. sobre el Cono Medular y malformaciones
encefalicas asociadas.

6.4.2.3.1. D. Cono medular y descenso amigdalar.

La mayoria de autores estan de acuerdo en la relacion patologica entre la
Siringomielia Idiopatica y la presencia de descenso de las amigdalas
cerebelosas. Y realmente, desde el punto de vista estadistico es sigificativo,
mientras que en la poblacion "Sin Siringomielia" el descenso de las
amigdalas, se presenta en un 4% (2/50) de una magnitud minima (nivel 1).
En la Siringomielia Idiopatica el 92,23% de los pacientes de la serie
"Conados" presenta DA; de ellos, cuarenta y siete pacientes (88,67% de los
pacientes) presentaron conjuntamente un descenso amigdalar y un RACM.

Mientras que los seis restantes (11,32%) mantenian el CM, 4 casos
(7,54%), o las amigdalas cerebelosas, 2 casos (3,77%) en posicion ortotdpica
(Tabla 5.LXXII).

Considerando el grado de descenso amigdalar y el RACM, es posible
observar como, a pesar de existir un RACM en un caso moderado y en otro
importante debido probablemente a la rigurosidad en la apreciacion de un
descenso de las amigdalas, las cuales se consideraron descendidas segun las
lineas de Chamberlain y Mac Gregor, aunque en estos casos se encontrd, que
sin llegar a traspasar dichas lineas las amigdalas adoptaban una posicion mas
baja del normal (Figura 6.11).

Figura 6.11.- Distribucion casuistica tridimensional de los niveles de
Descenso de las Amigdalas Cerebelosas y los niveles del Cono Medular.
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6.4.2.3.2. D. sobre Cono Medular y Tronco Cerebral.

Lo mas significativo de esta relacion estadistica es la clara relacion con
que se presenta conjuntamente el Tronco Cerebral (TC) sobreelevado y la
posicion del CM muy bajo, 7 casos de 9 con TC sobrelevado (77,78%. Tabla
5.LXXIV). Ello puede expresar que, para que se presente el fenomeno de
ascenso del Tronco Cerebral, es preciso que exista una Fuerza de Traccion
importante, traducida en la posiciéon muy baja del Cono Medular.

Con estos hallazgos estadisticos, aunque no reflejen cifras claramente
prorrateables, de un forma general, evidencian una patologia del TC
relacionada con la SMI. Y si agrupamos las alteraciones del Tronco Cerebral,
es posible observar como 23 (44,23%) pacientes de 52, tienen el Tronco
Cerebral anormal (Tabla 5.LXXV).

AUn es mas favorable la relacién, conglomerando las alteraciones del
Tronco y de las Amigdalas cerebelosas. Se evidencia como el 51,92% (27 de
52 casos, ver Tabla 5.LXXV1) de los pacientes, con alteracion combinada de
dichas estructuras exhibian un Cono Medular en posicion baja.

De los 30 (57,69%) pacientes, que presentan la asociacion de alteracion
del Tronco Cerebral y las amigdalas cerebelosas (Tabla 5.LXXVII), el 70%
presentan la posicion del Cono Medular muy baja (Tabla 5.LXXVIII).

6.4.2.3.3. D. sobre Cono Medular y descenso del vermis &
hemisferios cerebelosos.

La relacion del CM con los desplazamientos del vermis y hemisferios
cerebelosos estan sujetos a variables mecénicas, que pueden distorsionar los
resultados estadisticos tomados de una forma lineal. Aqui es aplicable lo
comentado en el apartado "5.4.1.5.2. Situaciéon del vermis y hemisferio
cerebeloso". Tomando las cifras de la sobrelevacion de la situacion del
vermis y hemisferio cerebeloso, 3,84%ysu descenso de 61,53%., se puede
considerar que el VHC tiene un movimiento de vaivén en sentido sagital, que
depende de la intensidad de la fuerza aplicado a él. Al intentarlo relacionar a
la progresividad del parametro del CM, puede que sus cifras no sean muy
demostrativas.
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Por ello, no existe relacion definida entre ambas alteraciones (p= 0.9). Sin
embargo, destaca que la mayoria absoluta de enfermos 61,53% (Tabla
5.LXXVII), mostraban un CM en posiciéon baja, coincidiendo con una
alteracion del VHC.

Cabe destacar que el 40,38% de los pacientes presentan el vermis y
hemisferios cerebelosos afectados "descendido" y la posicion del Cono
Medular "muy baja" (Tabla 5.LXXVII).

Siendo significativo, que el valor esperado mas frecuente es aquel en el
que coincide un descenso del vermis y hemisferio cerebeloso y la posicion
muy baja del Cono Medular 20,92 (de 52) (Tabla 5.LXXIX).

6.4.2.3.4 D. sobre Cono medular y IV° Ventriculo.

A pesar de que no existe una clara relacion estadistica entre los dos
valores (p= 0,8), es notorio que en la poblacion normal "Sin Siringomielia",
tan solo 2 (4%) pacientes de 50 mostraron una ligera alteracion del IV°
ventriculo. En esta serie de "Conados", el IV° ventriculo se encuentra
alterado en 34 pacientes (65,38%).

Coincide la presentacion de un RACM con Descenso del IV® en 32 casos
(61,53%) (Tabla 5.LXXX).

6.4.2.3.5. D. sobre Cono Medular y Kinking del TC

El Kinking del TC puede tratarse de una complicacion "in extremis", y
seguramente relacionada con la bioelasticidad o la edad de presentacion de la
enfermedad. La p=0,3. A pesar de esto, existen datos estadisticos que son
sugestivos, de relacion entre el CM y Kinking del TC, como:

De los 54 casos, en los que se pudo precisar con claridad la presencia o no
de Kinking del TC y la posicion del Cono Medular, 30 (55%) casos,
presentaban cada uno de ellos alteracion del Tronco Cerebral, en forma de
Kinking del TC y Cono Medular en posicion baja (Tablas 5.LXXXII y
5.LXXXIII). El "valor esperado" para la presentacion conjunta de Kinking
del TC y Cono Medular en posicion baja, es de 31,48 para 54 pacientes.
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6.4.2.3.6 D. sobre Cono Medular y cisterna magna.

A pesar de que no existe una fuerte relacion estadistica entre el retraso en
el ascenso del Cono Medular y el colapso de la cisterna magna, existe una
p=0.91. Se hallan 46 pacientes con colapso de la cisterna magna y RACM
(83,63%) de los 55 pacientes (Tabla 5.LXXXIV) en los que se ha podido
constatar la posicion del Cono Medular por las proyecciones sagitales o
transversales de la RM. Y de estos 46 casos que presentan la cisterna magna
colapsada, el 69,56%(32 de 55 pacientes) presentan la posicion del CM muy
bajo.

El mayor valor esperado referido a los 55 pacientes conados es el de Cono
Medular muy bajo y cisterna magna colapsada, 32,73 (ver Tabla 5.LXXXV).

6.4.2.3.7. D. sobre Cono Medular e Hidrocefalia.

La Hidrocefalia so6lo figura en la patocronia de la enfermedad
siringomiélica como una complicacidn y, cuando aparece, es en sus ultimas
fases, cuando los mecanismos de compensacion han sucumbido y el conflicto
mecanico en el agujero occipital es mayor, al serlo, a su vez, la fuerza axial
aplicada y relacionada con un mayor RACM.

Por esta razon, es significativo el 84% de los pacientes con Siringomielia
del grupo conados, que no tienen signos de hidrocefalia en los antecedentes o
en la exploracion RM. Y cuando se presenta la hidrocefalia, un 16% lo hace
casi exclusivamente en la situacion del Cono Medular muy bajo 87,5%
(Tabla 5.LXXXVI). Esto hace pensar que la hidrocefalia, mas que una causa
primera, es una posible complicacion de la evolucion maxima de la
enfermedad.

Desde el punto de vista estadistico, la p=0,50. Sin hidrocefalia, y que
ademads presentaban el Cono Medular en posicion baja, hubo 38 pacientes de
los 50, en los que se pudieron precisar los dos términos: la posicion del Cono
Medular y la existencia de la dilatacion ventricular.
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El mayor valor esperado en los 55 casos conados es el de Cono Medular
muy bajo y sin la presencia de hidrocefalia 27,49 (ver Tabla 5.LXXXVII).

6.4.2.4. Discusion sobre Cono Medular y alteraciones
Oseas asociadas.

Aqui es aplicable lo comentado en "6.4.1.6.5.Retroceso Odontoideo", y en
las Tablas 6.VI'y 6.VIL.

Los parametros que se interrelacionan estadisticamente en este apartado (y
debido a que se tendria que valorar otros factores de interés como la
bioelasticidad, periodos de crecimiento, edades, y otros) no se espera que
sean muy significativos, en cuanto correlacion estadistica pero, si tenemos en
cuenta la poblacion normal, en la cual su incidencia es bajisima, se obtendra
una idea sugestiva de la asociacion.

6.4.2.4.1. D. sobre Cono medular y Angulo Basal.

El Angulo Basal (AB) deformado significaria la deformacion de la base de
craneo por el proceso patologico, condicionado a la edad de aparicion de la
enfermedad. Si ésta se presenta antes de la Gltima modelacion craneal puede
modificar el Angulo Basal. Ahora bien, si aparece después, por mucha fuerza
que se le aplique a la base de craneo, ésta no se modificara de forma notoria.
Por ello, tendremos en cuenta la edad de aparicion y el tiempo de evolucion
en el periodo en que se presente una posible deformacion.

Entre el joven y adulto suman 29 casos (90,62%, de los que se supone
podrian pertenecer al grupo "moldeable"), y se observan 32 casos (58,18% de
51 casos, en los que se puede valorar el Angulo Basal) con el Angulo Basal
aumentado. La diferencia podria estar en algunos casos de edad "anciano" de
larga evolucion (Tabla 5.LXXXVIII).

Entre el nivel del Cono Medular y la alteracion del Angulo Basal no existe
una clara relacion estadistica, p=0,6723.
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A pesar de no existir una clara relacion estadistica, y considerando la nula
presencia de malformaciones asociadas en el grupo control de 50 pacientes
sin Siringomielia, la coincidencia en 51 pacientes afectos de Siringomielia
Idiopatica, la presencia de 32 casos con el Angulo Basal aumentado, parece
suficientemente significativo para poder concluir que han de estar
relacionado ambos con la etiopatogenia. Y de los 32 pacientes con el Angulo
Basal aumentado, 30 pacientes tienen el Cono Medular en una posicion mas
baja de lo normal.

Puede presentarse el fenomeno de doble variable. Hasta determinada edad
puede haber una relacidon, que desaparece al terminar el crecimiento osteo-
articular, lo que anadiria parametros que evitarian una clara correlacion
estadistica.

6.4.2.4.2. D. sobre Cono Medular e Impresion Basilar.

Isu T (1987) aporta una necropsia de un caso de siringomielia asociado a
malformacioén de Arnold-Chiari e Impresion basilar, con implicaciones en la
discusion de la patogenia de la siringomielia. Varoén de 37 afios de edad,
afecto de progresiva dificultad en tragar y caminar desde hace dos afios.
Disartria de seis meses antes del ingreso. A la exploraciéon neurologica se
observa una disartria, nistagmos al mirar hacia abajo, afectacion del IX, X,
XI par y ataxia cerebelosa. Reflejos tendinosos profundos hiperactivos en
extremidades superiores e inferiores. Signo de Babinski positivo bilateral. El
examen neurorradiolégico muestra una impresion basilar y malformacion de
Amold-Chiari. Se practicd una craniectomia suboccipital y una laminectomia
de la columna cervical superior, con aposicion de plastia dural. Murié por
una alteracion respiratoria. La necropsia muestra una obliteracion del canal
central de la médula a nivel de C4, la cavidad se extiende desde C5 a D7.
Desde C5 a C8, el syrinx esta en areas centrales de sustancia gris, se extiende
dentro del asta dorsal izquierda, que comunica con el espacio subaracnoideo.
Ademas, alrededor del syrinx se observaron vasos anormales. Y el autor
concluye: "la etiologia de la siringomielia en nuestro caso no es explicada
por la teoria hidrodinamica de Gardner".

La Impresion Basilar supone la deformacion de varias estructuras. Por ello,
la frecuencia de presentacion puede ser mas baja que lo encontrado en el
apartado anterior, "6.4.2.4.1. D. sobre CM y Angulo Basal".
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Y muchos pacientes con Impresion Basilar presentan el Angulo Basal
aumentado. Asi, el 25,45% de los conados, presenta Impresion Basilar (Tabla.
5LXXXIX). Y no existe una diferencia tan marcada, como en otras
relaciones, referido al "Cono Medular bajo", como si existiese la relacion a
mas Impresion Basilar, mas conflicto de traccion en el agujero occipital, mas
dificultad de "Cono Medular bajo".

Es casi significativo. Tendencia a alcanzar la significacion estadistica, con
p=0,059. Esta aproximacion a la correlacion estadistica podria deberse a que
la Impresion Basilar es una malformacion que también se puede desarrollar
en el adulto, con la maduracion osteocartilaginosa terminada, ya que no
supone necesariamente una deformacién oOsea sino un telescopaje de la
columna cervical en el agujero occipital.

6.4.2.4.3. D. sobre Cono Medular e implantacion del
Tentorio.

La implantacion baja del tentorio, forma parte del contexto de las
multiples deformaciones que aparecen en la fosa posterior, como
consecuencia de las fuerzas aplicadas en ella. Al ser el tentorio una entidad
no movil, para que en ésta exista un desplazamiento, es necesario que se
presenten las fuerzas en los primeros afios de la vida. Una vez terminada la
constituciéon tegumentaria y oseo-ligamentosa, la posibilidad de un
desplazamiento significativo disminuye de forma significativa.

De aqui su escasa frecuencia 11 (20% de los conados), pero su clara
correlacion con el "Cono Medular bajo" (p= 0,0579, incluyendo los no
precisados) Tabla 5.XC.

6.4.2.4.4. D. sobre Cono Medular y Clivus andémalo.

En la deformacion del Clivus han de concurrir tres circunstancias: por un
lado la fuerza deformante, por el otro una textura Osea apropiada y una
tercera circunstancia constituida por el tiempo e intensidad de aplicacion de
la fuerza deformante. Por consiguiente, se encontrard en aquellas
Siringomielias de aparicion en edades mas tempranas, de larga evolucion y
que traduzcan una mayor intensidad de la fuerza deformante.
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De los pacientes de los que se pudo precisar el nivel del Cono Medular y
la forma del Clivus (54 casos), el 51,85% (28 casos) lo tienen deformado
(Tabla 5.XCI). En la valoracion de los valores esperados, resulta el mas
probable el "Cono Medular bajo" con el Clivus anémalo. La p=0,5997.

6.4.2.4.5 D. sobre Cono Medular y retroceso odontoideo.

El Retroceso Odontoideo es una de las expresiones maximas del intento de
la columna vertebral por acortar su longitud, "la médula espinal adopta la
posicion de la cuerda y la odontoides el extremo superior del arco". Para que
se presente existen multiples factores condicionantes, pero el mas
significativo, aparte de la intensidad de la fuerza deformante, es la
bioelasticidad del conjunto osteoligamentoso, que solo se presenta en los
casos mas tempranos.

Siendo la p= 0,6239, no existe una evidente correlacion estadistica.

La proporcion de pacientes con y sin Retroceso Odontoideo es
practicamente similar. Ello no implica necesariamente que no estén
relacionados etiopatogénicamente, ya que la presencia de un tercer factor
como la edad, para su presentacion, puede determinar su aparicion. De tal
forma que las Siringomielias Idiopaticas, que se expresan en los primeros
afios y de marcada intensidad en la desproporcion del crecimiento
neurovertebral, tienen la posibilidad de expresarse con el Retroceso
Odontoideo. Por lo contrario, aquellas Siringomielias Idiopaticas, que se
expresan mas tarde y de menor intensidad en la desproporcion del
crecimiento neurovertebral, daran menos frecuentemente el Retroceso
Odontoideo. Por esta razén, la distribucion estadistica a dos bandas puede
darnos un valor algo anodino, ya que la mitad de pacientes presentan
Retroceso Odontoideo con una distribucion parecida a la otra mitad de
pacientes sin Retroceso Odontoideo. La edad supone un parametro de interés,
ya que condiciona el estado de crecimiento y la maleabilidad de la zona
odontoidea.

Si comparamos la presencia de retroceso odontoideo, en relacion a la
Siringomielia Idiopatica, con la que podemos observar en la poblacion, que
es excepcional, nos hace sentir que, si bien los datos estadisticos cuando son
positivos, son casi axiomaticos, cuando son negativos, puede que existan
variables que precisarian estudios a tres 0 mas bandas.
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6.4.2.5. Discusion sobre Cono Medular y otras patologias
asociadas.

6.4.2.5.1. D. sobre Cono Medular y escoliosis.

La relacion existente entre Escoliosis (E) y la enfermedad siringomiélica
es bien conocida, comentada en el apartado "6.1.8 Discusion sobre la
Escoliosis" (Figura 6.12).

La recopilacion y proporcion casuistica se asemeja mucho a la aportada
por Williams, que encuentra 108 pacientes escolioticos en 148 pacientes
siringomielicos, con un indice de presentacion de 72,97%. Casi con idéntica
casuistica de 107 (72,48%) escolidticos en 148 pacientes siringomielicos,
tenian signos de Escoliosis a la exploracion RM o constaba en la historia
clinica.

En relacion a la Escoliosis y Cono Medular, desde el punto de vista
mecanico, los dos son entidades bajo la influencia de la misma fuerza (la
derivada de la AACNM). Cada uno expresa un componente de ella. El
RACM representa la fuerza axial, mientras que la Escoliosis representa la
fuerza lateral. Ambos condicionados por la bioelasticidad.

Segun cuando aparece la fuerza axial, la bioelasticidad le permitird
expresarse en forma de Escoliosis, o bien, si encuentra la columna vertebral
ya madura, impactara los espacios interdiscales y tirard de las estructuras
nerviosas.

Esta riqueza de implicaciones, dificilmente parece posible que la
estadistica lo exprese, pero aun y asi, se di6 en 24 pacientes (58,54%) de 41
en los que se pudo valorar los dos pardmetros E y CM. Que resulta altamente
significativo si lo comparamos con la presencia de un 4% de casos con
Escoliosis en la poblacion "Sin Siringomielia".
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Figura 6.12.- Simil mecanico del plegamiento de la columna vertebral,
ante una fuerza sagital (inspirada en una figura de Roth, 1981).

6.4.2.5.2. D. sobre Cono Medular y grado de escoliosis.

La Escoliosis se presenta con una frecuencia de un 58,53% de los
pacientes conados (Tabla 5.XCIV).

A pesar de que no existe una significacion estadistica, p=0,7285, el
desplazamiento casuistico hacia la agrupacion de Escoliosis marcada con
acusado RACM es significativo.
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6.4.2.5.3. D. sobre Cono Medular y tamafio del agujero
occipital.

Los pacientes afectos de siringomielia presentan, en una de sus fases, una
sintomatologia tipica del sindrome del agujero occipital, como lo han
descrito Yasuoka S (1984).

Hecht JT (1984), llega al convencimiento que la principal causa de las
lesiones, siringomielia, que presentan dos nifios acondroplasicos es la
estenosis del foramen magnum.

Si el agujero occipital no existiera, no se presentarian la mayoria de las
Siringomielias Idiopaticas, tan solo aquellas debidas a la fuerza de estriccion
o estrangulamiento que sufre un tejido bioelastico al ser estirado.

El agujero occipital es "maleable", segun la bioelasticidad del momento en
que se inicia la aplicacion de la fuerza sobre ¢€l. Puede cambiar la forma y
hacerse mayor de lo normal, si la fuerza aplicada se hace antes de completar
el desarrollo 6seo. Asi, cabe esperar, para fuerzas axiales importantes y de
aparicion temprana, que el agujero occipital se hara grande ante la tension de
la posicion del Cono Medular muy bajo.

La Tabla 5.XCV muestra que treinta pacientes de 47, de los que se
pudieron precisar los dos parametros, presentaban algin grado de RACM, y
con un agujero occipital mayor de lo normal.

Siendo el doble: 20, los pacientes que presentan el Cono Medular en una
posicion muy baja, y 10 los pacientes en posicion baja Tabla 5.CII.

La relacion estadistitica es de p= 0,7169. Es muy sugestivo que el valor
esperado (20,29) sea de tamafo del agujero occipital mayor de lo normal con
nivel del Cono Medular muy bajo.
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Figura 6.13.- Relacion casuistica en representacion tridimensional entre el
tamarnio del agujero occipital y la intensidad en el RACM. En ella se
evidencia una fuerte tendencia a la presentacion conjunta, incluso
emparejados ambos, segun el grado de magnitud e intensidad.

El tamafio del agujero occipital participa en las fuerzas que dificultan la
herniacion del cerebro. Ello no quiere decir que los que tengan el agujero
occipital pequefio no hayan de tener un RACM, sino que tendrd mas
dificultad la Fuerza de Traccion para expresarse como una anormalidad en la
ectopia del neuroeje a ambos niveles: Aumentando la fuerza lateral, en forma
de Escoliosis y el componente de estriccion, el superior en forma de
Descenso de las Amigdalas Cerebelosas y a nivel inferior en forma del
RACM (Figura 6.13).
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7. TRATAMIENTO DE LA SIRINGOMIELIA

Tomando lo anotado en el capitulo "6. Discusion de los resultados",
podemos considerar como los posibles tratamientos de la Siringomielia
Idiopatica, los siguientes:

A través del diagndstico precoz:

Mediante interpretacion de las neuroimagenes de las zonas
precavitarias, zonas edematosas, en la RM, TAC, u otros medios (PET,
isotopos, doppler,...)

Estudio de la predisposicion familiar, investigar estigmas de una
posible AACNN familiar, estudios genéticos. Acaso el futuro del
tratamiento, sea la higiene genética y su manipulacion.

En cuanto la cavidad siringomiélica, esta indicada la derivacion de la
cavidad siringomiélica, cuando se encuentre a tension.

Si la enfermedad siringomiélica est4 en fase de actividad, lo indicado
es descomprimir a nivel del agujero occipital mediante una
craniectomia de Fosa Posterior.

Valorar si procede la seccion del Filum teminale, caso de que
intervenga al mantenimiento de la fuerza axial.

Considerar el papel de la hormona Somatotropa (STH) sobre la
columna vertebral en estos pacientes, y si de su estimulo depende la
anomalia de la normal asincronia del crecimiento neuroeje-neurorraquis.
Podria estudiarse el tratamiento médico con frenadores de las hormonas
hipofisarias.

Habria que afiadir el tratamiento de las complicaciones, como las
derivaciones por hidrocefalia, el de la escoliosis y otros.
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8. RESUMEN

Desde que la Siringomielia fue descrita por primera vez como un hallazgo
anatomico por Estienne (1546) hasta la actualidad, transcurridos 446 afios,
han existido multiples teorias para explicar el origen de la enfermedad tan
claramente establecida. Pero, a pesar de las multiples aportaciones, ain
estamos en la atmosfera de lo idiopatico.

Unas teorias atribuyen a la Siringomielia idiopatica (SMI) un origen
malformativo, tumoral, isquémico, inflamatorio, infeccioso, traumatico.
Ninguna de ellas se ha mostrado suficientemente explicita para precisar con
rotundidad el origen de la cavidad siringomiélica, cuando ésta no va
acompaiada por una tumoracion, traumatismo, infeccion u otra entidad. De
las teorias hidrodindmicas, cabe destacar que utilizan fuerzas de muy escasa
magnitud, 20-40 gramos, para explicar grandes lesiones neurologicas.

Con el objetivo de valorar la existencia de una anomalia, en la normal
asincronia de crecimiento entre el neuroeje y neurorra-quis (AACNN)
(responsable de una lisis del parénquima centro-medular de predominio
cervical, por traccion de la médula espinal) se estudia el nivel del Cono
Medular en los pacientes siringomiélicos.

De una muestra de 292 pacientes afectos de Siringomielia, procedentes del
archivo del CMRMB, se extraen 55 pacientes afectos de Siringomielia
Idiopatica y en los que se puede precisar el nivel del Cono Medular.
Procediéndose a estudios estadisticos en los que, ademds de estudiar el nivel
del Cono Medular, se intenta relacionar algunas patologias con la
Siringomielia idiopatica.
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Con un doble propésito: determinar, por un lado, el nivel del Cono
Medular en los pacientes afectos de Siringomielia Idiopatica; y, por el otro,
considerar las patologias asociadas como el descenso de las Amigdalas
cerebelosas, la Impresion Basilar, el Aumento del dngulo Basal del craneo,
algunas anomalias de la region craneocervical, el Retroceso Odontoideo, el
Kinking del tronco cerebral, algunas deformaciones del IV° ventriculo, cierto
tipo de Hidrocefalia, la Escoliosis idiopatica y la Siringomielia idiopatica,
como expresiones de una misma enfermedad con entidad propia.

La incidencia del 63,15% con Retraso del Ascenso del Cono Medular
(RACM), considerando la posicion ortotopica a nivel del cuerpo de L1, nos
indica la existencia de un mecanismo de Traccion que, expresado en fuerza,
equivale al peso de 560 gramos de traccion axial hacia abajo y de 200
gramos en forma de fuerza lateral. Esto causa Escoliosis, por cada cuerpo y
espacio intervertebral de RACM.

En cuanto al segundo proposito, se obtienen suficientes aportaciones para
considerar la existencia de una enfermedad consecuencia del mecanismo
etiopatogénico de Traccidn, responsable de la multipatologia resefiada.
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9. CONCLUSIONES

9.1. CONCLUSIONES DE LOS FUNDAMENTOS

Ni en condiciones normales, ni en condiciones patoldgicas, una presion
biohidromecanica intracraneal, transmitida por el conducto del epéndimo, a
través del mismo conducto, no tiene la capacidad mecédnica de formar una
cavidad comunicante. Y menos, de producir una ruptura del recubrimiento
ependimario. Argumento en contra de todas las teorias hidrodindmicas.

El tejido ependimario, al tener 30 veces mas de capacidad de difusion,
tiene asimismo 30 veces mas posibilidades de ruptura por traccion que un
vaso sanguineo cerebral.

La Fuerza Axial de Traccion equivale aproximadamente a la traccion
desde el filum terminale de 560 gramos (5,48 Newtons) por cada cuerpo con
un espacio intervertebral de RACM. La Fuerza Lateral, en la que se
descompone la Fuerza de Traccion, equivale alrededor del peso de 200
gramos (1,89 Newtons), por cada cuerpo con un espacio intervertebral de
RACM, aplicada lateralmente al eje axial de la médula espinal.

Mientras que con la teorias hidrodindmicas se trata con fuerzas impulsoras
maximas del orden entre 20 y 40 cca. (centimetros columna de agua), que
inciden sobre la médula espinal y que equivalen entre 20-40 gramos.
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Conclusiones en cuanto a la Clasificacion de la Siringomielia:

Clasificacion de la SM en cuanto a la Etiologia:

Tumoral.

Traumadtica o Mielopatia cervicoartrosica.
Accidente vascular medular.

Infecciosa.

Postquirargica.

Aracnoiditis.

Con mielomeningocele.

Por AACNN.

XA RN =

Clasificacion en cuanto a la Morfologia:

1. Hidromielia.
No comunicante.

3. Comunicante:
3.1. Comunicante al conducto ependimario.
3.2. Comunicante al espacio subaracnoideo.
3.3. Comunicante a ambos.

Clasificacion de la SM, en cuanto a la actividad de la cavidad
siringomiélica

1. Cavidad activa: Fusiforme, Dilatada, Redilatada.
2. Cavidad inactiva: Filiforme, Colapsada.

Segun la forma de la cavidad siringomiélica

1. Fusiforme.
2. Dilatada.
3. Redilatada.
4.  Filiforme.
5. Colapsada.
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Clasificacion en cuanto al RACM:

1. Normal (desde cuerpo de L1 hacia arriba).
2. Bajo (desde borde infer. de L1 a borde sup. de L3).
3. Muy bajo (desde borde sup. de L3 hacia a abajo).

SM, en cuanto a la Etapa evolutiva:

Primera etapa, instauracion de la AACNN.

Segunda etapa, mecanismos de compensacion.
Tercera etapa, isquemia centromedular.

Cuarta etapa, cavidad siringomiélica.

Quinta etapa, conflicto hidrodinamico.

Sexta etapa, fistulizacion de la cavidad siringomiélica.
Séptima etapa, cavidad siringomiélica redilatada.
Octava etapa, secuelar.

NN RN =
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9.2. CONCLUSIONES ESTADISTICAS

Las Conclusiones obtenidas de la Discusion (6.Discusion) de los
Resultados (5. Resultados), se pueden sintetizar en:

Conclusiones referidas a las caracteristicas.

La Siringomielia idiopatica se presenta con algo mas de frecuencia en el
tercio medio de la vida.

La Siringomielia idiopatica, cuando se asocia a malformaciones, lo hace
frecuentemente a malformaciones de la regidon cérvico-occipital, y de los
extremos de la columna vertebral.

La Siringomielia idiopéatica se presenta casi exclusivamente a nivel
cervical, o alguna parte de la cavidad siringomiélica se encuentra a nivel de
la médula espinal cervical.

Relacionadas con otras entidades patologicas.

Escoliosis.

Una proporcion significativa de pacientes afectos de Siringomielia
idiopatica de esta serie presentan escoliosis. El segmento mas afectado por la
deformacion vertebral, en nuestra serie, fue la region dorsal.

Existe una relacion estadistica entre la hidrocefalia y la escoliosis.

La Escoliosis, en pacientes con siringomielia idiopatica, aparece asociada
mas frecuentemente a un sindrome de RACM.
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IV° Ventriculo.

En la siringomielia idiopatica, el IV® ventriculo esta afectado con una
frecuencia significativa.

Se observo una clara asociacion entre el descenso amigdalar y las
deformidades del IV ventriculo.

Existe una significativa relacion estadistica en la asociacion entre el
descenso del IV® Ventriculo y la presencia de Hidrocefalia.

Descenso de las Amigdalas.

La Siringomielia idiopatica se correlaciona de forma univoca con el
descenso amigdalar.

Hidrocefalia.

La hidrocefalia no representa un papel causal en la siringomielia
idiopatica.

La presencia de hidrocefalia se asoci6 con mayor frecuencia a la
existencia de un RACM.

Otras Patologias asociadas.

La mayoria de los casos con tronco cerebral sobreelevado coincide con la
posicion del Cono Medular en posicion muy baja.

Conclusiones referidas al nivel del cono medular.

Considerando como posicion normal del Cono Medular hasta el borde
superior de L2, 36 de 57 (63,15%) presentan Retraso en el Ascenso del Cono
Medular RACM; 48 de 57 (84,21%) con RACM, si consideramos el cuerpo
de L1 y 53 de 57 (92,92%) con RACM, si consideramos como normal el
nivel D12-L1.
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Nivel del CM “Sin Siringomielia” “Conados”
Borde sup. de L2 0 % 63,15 %
Cuerpo de L1 6 % 84,21 %
Borde sup. de L1 48 % 92.98 %

Tabla 9.1.- Representacion esquemdtica de la incidencia porcentual de los
posibles niveles normales del Cono Medular, con referencia a los "50 casos
Sin Siringomielia" y los "57 casos Conados".

En la Tabla 9.1, es sugestiva la proporcion que corresponde al cuerpo de
L1, como nivel normal del Cono Medular, que nos lleva a concluir: "Por
encima del cuerpo vertebral de L1 se encuentra la mayoria de los Conos
Medulares Normales (94 %). Toméandolo a éste como indicador, en los 57
pacientes afectos de Siringomielia Idiopatica y de los que se ha podido
precisar el nivel del Cono Medular, el 63,15 % de los Conos Medulares
muestran un Retraso en su Ascenso Fisioldgico.

Conclusiones referidas a la Siringomielia Idiopatica.

Los "valores esperados", estadisticos, mas frecuentes son: edad (anciano
17,81/54 pacientes), evolucion (corta 15,71/42 pacientes), hidrocefalia (sin
hidrocefalia 27,49/55, extension de la cavidad (extensa 26,04/54), forma de
la cavidad (fusiforme 18,5/54, tétard o dilatada 7,54, filiforme 6,85,
colapsada 4,11), tensién de la cavidad (sin tension 18,34/53, con tension
17,66), presencia de hendidura (con hendidura 17,13/54), la pérdida de
parénquima (con pérdida de parénquima 34,26/54 pacientes), descenso de las
amigdalas cerebelosas (con descenso de las amigdalas 33,65/52), alteracion
del vermis cerebeloso (con alteracion 22,64/51), situacion del Cono Medular
(descendido 34,26/54; de éstos se desglosan en cono muy bajo 23,98, cono
bajo 10,28, y el cono en posicion normal 2,74).
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Conclusiones varias:

Entidad patolégica %

Descenso de las amigdalas cerebelosas 96.32%
Cono Medular bajo 63.15%
Escoliosis 72.48%
Hidrocefalia 17,52%

Tabla 9.IL- Comparando el indice de presentacion de las mds importantes
patologias que se presentan en la Siringomielia idiopatica.

Normal Discreto Marcado Total a
Descen. amig. cer. todos 8 - - 223 (96.56¢
Descen. amig. cer. cona. 2 - - 52 (96.29¢
Cisterna magna 4 - - 50 (92.59¢
Vermis y hem. cereb. 18 2 32 34 (65,34¢
Kinking 20 19 13 32 (61.53¢
Tronco cerebral 29 9 14 23 (44.23¢

Tabla 9.1IL- Correlacion de entidades afectadas del contenido de la
union craneocervical ordenadas segun su proximidad la fuerza de
traccion de la asincronia de crecimiento neurovertebral.
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9.3. CONCLUSIONES GENERALES.

PRIMERA CONCLUSION

La mayoria de teorias etiopatogénicas que aplican conceptos
hidrodindmicos, para explicar la Siringomielia, intentan explicar grandes
lesiones neuroldgicas con minimas fuerzas mecéanicas que inciden sobre la
médula espinal. Fuerzas mecéanicas maximas del orden de los 20 a 40 cca.
(centimetros columna de agua, y que equivalen a 20-40 gramos).

SEGUNDA CONCLUSION

El 63,15 % de pacientes afectos de Siringomielia idiopatica presentan un
Retraso en el Ascenso del Cono Medular, considerando como nivel normal
del cono medular a nivel del cuerpo de L1. Esto indica la existencia, en estos
pacientes, de un Mecanismo de Traccion.

TERCERA CONCLUSION

El retraso del ascenso del cono medular supone la existencia de una fuerza
de Traccion axial de 560 gramos y de una fuerza lateral de 200 gramos por
cada cuerpo y espacio intervertebral de RACM.

CUARTA CONCLUSION

La cavidad siringomiélica, en la Siringomielia Idiopatica, es el resultado
secuelar de un conflicto mielopatico, consecuencia de una anomalia en la
normal asincronia del crecimiento neuroeje neurorraquis. En su formacion
pasa por las formas sucesivas de fusiforme, dilatada, fistulizada, redilatada,
filiforme, colapsada.
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QUINTA CONCLUSION

La asociacion déla Siringomielia idiopatica con otras patologias (como
Descenso de las Amigdalas cerebelosas. Impresion Basilar, Aumento del
angulo Basal del craneo. Retroceso Odontoideo, Kinking del tronco cerebral,
algunas deformaciones del IV® ventriculo, cierto tipo de Hidrocefalia y
Escoliosis Idiopatica) son diferentes expresiones sindromicas de una
enfermedad con entidad propia, que puede ser denominada "Enfermedad de
Traccion por una Anormal Asincronia de Crecimiento, entre el Neuroeje y
Neurorraquis" (AACNN) o "Enfermedad de Traccion Medular" (ETM).
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ESQUEMA DE LAS FUERZAS EN LA TEORIA DE TRACCION

TRACCION FORAMEN

I

CERVICAL

DORSAL | COMPRESION

TRACCION
~ DIFERENCIAL

Linea en rojo: Eje intrarraquideo, en vision lateral derecha.
Flecha azul superior: Traccion del Foramen o Fuerza de Traccion.
Flecha azul inferior: Traccion diferencial o Fuerza Resultante.
Flecha en amarillo: Compresion o Fuerza Lateral.

Cervical, Dorsal, Lumbar y Sacro: Niveles vertebrales homonimos.
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IX

RNM, con Cono Medular en posicion
ortotopica D12-L1.
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RMN Occipitocervical

RMN a nivel del C.M.

Caso 1, N2 H.: 5306
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RMN Occipitocervical

CASO 2, N°H.: 16432

XI
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RMN a nivel del C.M.
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RMN a nivel del C.M.

RMN Occipitocervical

CASO 3, N°H.: 3228

XII
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RMN Occipitocervical

RMN a nivel del C.M.

RMN a nivel C 6-C7

CASO 4, N°H.: 15095

XIII
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RMN a nivel del C.M.

RMN Occipitocervical

CASO 5, N°H.: 13243

X1V
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RMN Occipitocervical

Caso 6, N° H.: 2700

XV
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RMN a nivel del C.M.
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RMN Occipitocervical

RMN a nivel del C.M.

Caso 7, N° H.: 5507

XVI
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RMN Occipitocervical

RMN a nivel del C.M.

Caso 8, N°.: 3595

XVII
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RMN Occipitocervical

RMN a nivel del C.M.

Caso 9, N2 H.: 8537

XVIII
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RMN a nivel del C.M.
RMN Occipitocervical

Caso 10, N° H.: 8741

XIX
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RMN Occipitocervical

Caso 11, N°H.: 1565

XX
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RMN a nivel del C.M.
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2778

Caso 12, N° H.
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RMN Occipitocervical

i

RMN a nivel del C.M.

Caso 13, N° H.: 4787

XXII
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RMN Occipitocervical

RMN a nivel del C.M.

Caso 14, N° H.: 9868

XXII
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