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~ Platibasia, impresion basilar, retroceso odontoideo,
y kinking del tronco cerebral, etiologia comun con la siringomielia,
escoliosis y malformacion de Arnold-Chiari idiopaticas

M.B. Royo-Salvador

Resumenintroduccion.Se expone una teoria etiopatogénica comun a impresion basilar (IMB), platibasia (PTB), retroceso
odontoideo (RTO), kinking del tronco cerebral (KTC), compartida con siringomielia idiopatica (SMI), escoliosis idiopatica
(ESCID) y malformacion de Arnold-Chiari (ARCH). Su confirmacion depende de una posicién anormalmente baja del cono
medular (CMB) en los pacientes afectos de $Mtientes y métod@e 292 pacientes afectos de siringomielia (SM), se
extraen 231 afectos de SMly de estos 55 afectos de SMI, en los que se puede precisar el nivel del cono medular (NCM), ademas
de otros valores referidos ala SMI, IMB, PTB, RTO, KTC, también ESCID y ARCH, mediante resonancia nuclear magnética
(RM). Se precisa la posicion del cono medular (CM) en 50 pacientes no afectos de SM, IMB, PTB, RTO, KTC, ESCID y ARCH
con RM cervical y lumbaResultados32 pacientes presentaban un angulo basal aumentado (58,18%). La existencia de una
IMB se constatd en una cuarta parte de los pacientes (25,45%). EI RTO se observé en la mitad de los pacientes (47,27%).
Algo mas de un tercio presentaban KTC. El 6% del grupo control tienen CM a nivel del cuerpo de L1, mientras que el 84,21%
de los pacientes afectos de SMI presentan imagen parcial o total del CM a es€arnieiisionLa CMB en la SMl y su

estrecha relacién con la IMB, PTB, RTO, KTC, y también con la ESCID y ARCH, hacen muy verosimil la posibilidad de
compartir entre ellas el mismo mecanismo etiopatogénico: una anormal asincronia de crecimiento entre el neuroeje y el
neurorraquis (AACNN), constituyendo una enfermedad con entidad propia que se expresa con diferentes expresiones
sindrémicas. [REV NEUROL (Barc) 1996; 24: 1241-1250]

Palabras clavelmpresion basilar. Platibasia. Retroceso odontoideo. Kinking del tronco cerebral. Siringomielia. Escoliosis.
Malformacion de Arnold-Chiari. Etiologia. Traccion medular.

Summary.ntroduction A common aetiopathogenic theory for basilar impression (IMB), platybasia (PTB), odontoid retroces-
sion (RTO), kinking of the brainstem (KTC) applied to idiopathic syringomyelia (SMI), idiopathic scoliosis (ESCID) and Arnold-
Chiari malformation (ARCH) is presented. Confirmation is based on an abnormally low position of the conus medullaris (CMB)
in the patients with SMMaterials and metho@92 patients with syringomyelia (SM), 231 with SMI were selected. Of these,

55 were chosen who had SMI and in whom the level of the conus medullaris (NCM) could be determined, together with the figures
for SMI, IMB, PTB, RTO, KTC, ESCID and ARCH on cervical and lumbar MR. The position of the conus medullaris in 50 patients
who did not have SM, ESCID nor ARCH on cervical and lumbar RM was deterReésetts32 patients had an increased basal

angle (58.18%). There was an IMB in a quarter of the patients (25.45%). RTO was observed in half of the patients (47.27%).
Just over one third presented a KTC. 6% of the control group had CM at the level of the body of L1, whilst 84.21% ofsthe patien
with SMI presented a partial or complete CM image at this I8a@iclusionsCMB in SMIU and its close relationship with

IMB, PTB, RTO and KTC and also with ESCID and ARCH make it likely that they share the same aetiopathogenic mechanism:
an abnormal lack of synchronization of the growth of the neuro-axis and the neural canal (AACNN), causing a specific disorder
which is seen as different syndromes. [REV NEUROL (Barc) 1996; 24: 1241-1250]

Key wordsBasilar impression. Platybasia. Odontoid process. Kinking brainstem. Syringomyelia. Scoliosis. Arnold-Chiari
malformation. Aetiology. Medullary traction.

INTRODUCCION existen suficientes diferencias morfolégicas como para con-

siderarlas entidades distintas [3,4], aunque se presentan ha-
A pesar de que algunos tratados no muestran una diferedstaalmente juntas con el retroceso odontoideo (RTO) y el
clara entre platibasia (PTB) e impresion basilar (IMB) [1,2}inking del tronco cerebral (KTC).
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mitacién de los movimientos cervicales y dolores cervicoc-
cipitales constantes. Las manifestaciones neuroldgicas son
propias de una compresion en la médula cervical superior:
pérdida de fuerza y espasticidad, inestabilidad a la marcha,
dismetriay progresiva pérdida de sensibilidad especialmen-
te la vibratoria. Pueden afectarse algunos pares craneales
inferiores y también pruebas de un aumento crénico de la
presién intracraneal. El cuadro puede aparecer simultdnea-
mente con SM, esclerosis multiple o hidrocefalia.

El diagnéstico es siempre radiolégico, la medida de Fis-
chgold, lalinea bimastoidea de Fischgold y Metzger, lalinea
digastrica de Fischgold y Metzger y las mas conocidas de
Mac Gregor y Chamberlain determina la existencia de la
IMB [3,4].

El tratamiento cuando existen sintomas de hipertension
endocraneal o el cuadro clinico se agrava paulatinamente
consiste en la descompresion occipitocervical [2,3,5].

Retroceso odontoideo

El RTO es una malformacion de la porcién superior de la
columna cervical consistente en la basculacion hacia atras de
la apofisis odontoides, llegando a desplazar y comprimir las
estructuras nerviosas adyacentes (Fig. 2). Descrito en aso-
ciacion ala PTB y a la IMB se la discierne en este estudio
como entidad aparte de ellas porque en ocasiones su presen-
sentarse aislada y por otra parte puede observarse IMB @By magnitud no va concorde a las otras. Su diagndstico es
PTB [2] (Fig. 1). radiolégico y valorable con el trazado de la linea basilar de
La PTB aislada no se acompafia de sintomas y, cuandd k&&baut-Wackenheim-Vrousos [4], que permite situar la
observan, siempre hay IMB u otras malformaciones asociadassicion anteroposterior de la apdfisis odontoides del axis.
Estalinea esla prolongacion hacia abajo del plano basilar. La
apdfisis odontoides del axis queda normalmente tangente, o
Impresién basilar su separacion de esta linea no supera los dos milimetros.
La sintomatologia de esta malformacion RTO forma par-
La IMB es la malformacidn cervicoccipital mas frecuente ye del cuadro de la IMB y de la PTB, consecuencia de la
por ello, la que se encuentra mas a menudo asociada a igumpresion de la apdfisis odontoides sobre el tronco cere-
ficiencias neurolégicas de laregion cervicobulbar observatleal y las estructuras vasculares inmediatas.
por primera vez por Ackermann en 1790. El diagndstico ra-
dioldgico in vivo fue realizado por primera vez por Shuller
en 1911 [4]. La IMB es una invaginacion del contorno ésetinking del tronco cerebral
del agujero occipital hacia el interior de la fosa posterior con
reduccidn de su capacidad, confiriendo a la base del cramg#dTC consiste en una angulacion hacia adelante entre la
una forma cupular opuesta a la normal (convexobasia). Eptatuberancia y la médula espinal que acompafia a la PTB,
anOmala disposicién se atribuye a una sinostosis precoz dBM8 y el RTO, especialmente en los casos muy acusados. Se
sutura esfenoccipital [3]. Existe cierta tendencia familiar gstudia como malformacion independiente ya que puede re-
frecuentemente se asocia a anomalias de la unién craneopegsentar o no la repercusion morfologica en el sistema ner-
tebral [5]. El foramen magnum es usualmente pequefio, désso de las malformaciones craneocervicales PTB, IMB y
formado y desplazado hacia arriba dentro de la cavidad cehRTO, siendo su aparicidn e intensidad mesura de interés
neal. El clivus esta elevado. El atlas esta poco desarrollagara investigar la correlacién de fuerzas que pueden interve-
puede ser asimétrico, y usualmente esta unido al hueso oadi€n la génesis de estas malformaciones craneoencefalicas.
pital; la lamina puede llegar a estar incompletamente forma- La alteracién morfologica del tronco cerebral o KTC es
da. La odontoides y el axis estan proyectados hacia adelagitaltimo eslabdn patogénico en la expresion de la sintoma-
y arriba respecto a su posicion normal e invadiendo el catalogia de la PTB, IMB, RTO y parte de la malformacion de
espinal [2]. Se asocia con frecuencia a la malformacion &&RCH a la que frecuentemente se asocia.
Arnold-Chiari (ARCH) y menos a menudo ala siringomielia
(SM) [3].
La importancia de esta malformacion radica en los efeSiringomielia idiopatica
tos secundarios sobre el sistema nervioso [6,7]. Clinicamen-
te se caracteriza por acortamiento del cuello con tendenciaeaSM o cavitacién de la médula espinal fue descrita por
inclinarlo hacia adelante y en hiperextension, torticolis, Iprimera vez por Estienne [8], en su obra ‘La disection du

Figura 1. Caso 8, paciente afecto de plastibasia (PTB), ARCH, SMI
y ligero KTC.
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MATERIAL Y METODO

Este trabajo esta basado en la publicacién ‘Aportacién a la
etiologia de la siringomielia’ [21], y es continuacion de ‘Si-
ringomielia, escoliosis y malformacion de Arnold-Chiari idio-
péticas, etiologia comun’ [22].

Pacientes

Se seleccionan 292 pacientes afectos de SM a los que se les
aplic6 un cuestionario de 13 parametros, con los que se per-
seguia recoger enfermos afectos de SM que pudieran ser
candidatos para el estudio del CM, y tomar la informacion
necesaria para relacionar los parametros y las alteraciones
neuroesqueléticas relacionadas con la SM.

La aplicacion de este cuestionario permitié la subdivi-
sién de pacientes en: 231 pacientes con SMI, en 58 de éstos
se pudo determinar el NCM; 48 pacientes con SM de caracter
no precisable; 7 pacientes con SM secundaria a anclaje me-
dular; 6 pacientes con SM secundaria a otras afecciones. Se
selecciond este grupo de 58 pacientes con SMI en los que se
pudo determinar el NCM en la misma exploracién con RM,
de los que se descartaron 3 casos, por no disponer de la
informacion necesaria para cumplimentar un nuevo cuestio-
nario de 40 pardmetros. De estos 40 parametros existen los
siguientes en los que se hace especial énfasis al referirse a
PTB, IMB, RTO y KTC.

Malformaciones asociadasCuello corto, megacefalia, tu-
rricefalia, malformacion arteriovenosa, agenesia renal, cra-
neoestenosis, meningocele.

Figura 2. Caso 32, afecto de retroceso adontoideo (RTO), ademas
de PTB, IMB, KTC, SMI y ARCH.

Valoracién del angulo basalSélo se considerd existente
corps humain’ de 1546. Sin embargo, no fue hasta 1804 giiecha anomalia en los casos evidentes, ya que la escasa de-
Portal [9] reconocié los fendmenos clinicos asociados a tafescion de la cortical 6sea en el estudio RM hace impracti-
lesiones. Es en la obra de Olliver Di Angers [10] donde sables los sistemas convencionales aplicables en radiologia
utiliza por primera vez el nombre de siringomielia. simple.

En 1882, Schutze [11] perfil6 la correlacion clinicopato-

I6gica entre los quistes medulares y la sintomatologia clitimpresién basilarEn el estudio convencional RM sobre el

ca, especialmente con la disociacion termoalgésica deplano sagital, la IMB queda definida por una apéfisis odon-

sensibilidad. Finalmente, Gowers [12] caracterizay describ@des cuya punta alcanza un nivel claramente superior al de
completamente el cuadro clinico de la SM. la linea que une el paladar éseo y el borde posterior del fo-

La SM se puede definir como lo hace Zager [13]. Es umamen magnum (linea de Chamberlain o de Mac Gregor).
enfermedad crénica degenerativa y progresiva de la médula

espinal, que se caracteriza por una pérdida disociada d€lavus anémaloSe trata de aquellos casos en que el clivus

sensibilidad y amiotrofia branquial, con evidencia de cavitae encuentra anormalmente acortado o deformado. Suele

cion centromedular. acompafar a otras anomalias: PTB, IMB. Forma parte de las
En la SM, ademas de existir un conflicto mecanico, qumpresiones basilares parciales anteriores.

se alivia mediante la craniectomia de fosa posterior, los g@isterna magnavaloracion del tamafio de la cisterna magna

nocimientos en base a su etiologia quedan en suspens(CMG) en el corte sagital medio del examen RM.

pesar de las consideraciones de Chiari [14] y Gardner [15-

20], que la atribuyen a la accion de la hidrocefalia. Retroceso odontoide@onsiste en una invaginacion de la
punta de la apdfisis odontoides que se dirige anormalmente
hacia atrds, sobrepasando claramente la linea imaginaria que

OBJETIVO une las apdfisis clinoides posteriores y el angulo postero-
inferior del cuerpo de C

Se propone un estudio estadistico en un grupo de pacientes

afectos de siringomieliaidiopatica (SMI) precisando el NCMinking del tronco cerebralSe trata de la angulacion de

y otros pardmetros para argumentar una nueva teoria etiopértice posterior que suele formar esta estructura conside-

togénica de la PTB, IMB, RTO y KTC. rando toda su longitud, especialmente a nivel de la union
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Figura 3. Esquema de las diferentes lineas y zonas para valorar el
tamano del agujero occipital. Borde anterior del agujero occipital,
clivus. A partir de las secciones sagitales de la RM, se localizaba el
borde anterior del agujero occipital. Considerandolo como nor-
mal a nivel de la punta de la apdfisis odontoides. Clivus corto, 1:
sin llegar al nivel de la odontoides. Clivus largo, 2: que sobrepasa
el nivel de la apdfisis odontoides. Borde posterior del agujero
occipital. A partir de las secciones sagitales de la RM, se locali-
zaba el borde posterior el agujero occipital. Tomandose los va-
lores: 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 pos-
terior del borde posterior del arco posterior de C1. 3. A nivel

de un instrumento de medida, en este trabajo se le utiliza
como elemento clasificador principal y decisorio. En el pre-
sente estudio se toma como normal el NCM a nivel del cuer-
po de L (NCMP), que es donde se halla en el 94% de los
pacientes control (obtenido en 50 pacientes no afectos de
enfermedad relacionada con este estudio).

Resonancia nuclear magnética

Los equipos de resonancia nuclear magnética (RM) utiliza-
dos fueron de 0,5y 1,5 Teslas de la compafiia General Elec-
tric (Milwaukee, Wiscosin, USA), modelos MAX y SIG-
MA, respectivamente, equipados con bobina o antena de
superficie. Las matrices de adquisicién oscilaron entre 224
y 256. El campo de vision fue de 30-35 cm para los cortes
sagitales, y de 20-24 cm para los axiales. Las tomografias
sagitales en {se realizaron mediante secuencias de spin-
eco, con un tiempo de repeticion (TR) de 550 ms y tiempos
de eco (TE) de 20 ms. Las tomografias sagitales,ese T
realizaron utilizando secuencias de eco variable, con valo-

anterior del borde anterior del arco posterior de C1. res de TR de 2.000 ms y TE de 30-90 ms. Las tomografias

axiales T se realizaron con valores TR de 500 ms y TE de
bulbo-medular. Una discreta angulacion del tronco es hal20 ms. El tiempo total de adquisicién fue de 5 min, para las
da con bastante frecuencia en los estudios normales. Ndamografias en Iy de 12 min, en las adquisiciones El
frecuente, en cambio, una angulacién marcada. grosor de corte fue de 5 mm, con una separacién entre cor-
tes de 1mm.
Borde posterior del agujero occipita partir de las seccio-
nes sagitales de la RM, se localizaba el borde posterior del
agujero occipital, tomandose los valores: 0. Aniveldel bord@ESULTADOS
anterior del arco posterior dg.Cl. A nivel del borde pos-
terior del arco posterior de.C2. A nivel posterior del bor- Edad
de posterior del arco posterior de G. A nivel anterior del
borde anterior del arco posterior de(Eig. 3). Laedad mediadelos 231 pacientes con SMI fue de 40,2+14,8
afios. Larelacion entre sexos fue de 0,95 (113 hombresy 118
Borde anterior del agujero occipital, clivua partir de las mujeres). No se observaron diferencias significativas en cuan-
secciones sagitales de la RM se localizaba el borde antetma la edad de los varones (39,2+14,0 a) y la de la mujeres
del agujero occipital, considerandolo como normal a nivé41,0+15,6 a).
de la punta de la apdfisis odontoides. Clivus corto, 1: sin
llegar al nivel de la odontoides. Clivus largo, 2: que sobre-
pasa el nivel de la apdfisis odontoides (Fig. 3). Evolucién

Tamafio del agujero occipitaEl resultado de conjugar lasEl tiempo medio de evolucidn de la SM en el momento
dos cuestiones anteriores, borde anterior y borde posteudal diagnostico fue de 6,7+9 afios, con un maximo de 45
del agujero occipital, da el pardmetro de normalidad: cuand@ios, y varios enfermos con evoluciones menores a 12
el borde anterior del agujero occipital esta a nivel de la apdfireses.
sis odontoides y la cara anterior del arco posterior del atlas
se alinea con el borde posterior del agujero occipital. Valo-
res: 1. Normal. 2. Algo mayor de lo normal. 3. MarcadaAntecedentes patolégicos
mente mayor de lo normal. 4. Mucho mayor de lo normal.

El 64,5% de los pacientes no presentaron antecedentes pa-
Nivel del cono medular patrén (NCMPSe tomé un grupo toldgicos de interés. Dentro del grupo de pacientes con
control de 50 pacientes, que tuvieran un RM cervical y lunantecedentes patologicos de interés, cabe destacar la gran
bar sin imagenes de SM, PTB, IMB, RTO, KTC, ESCID yncidencia de antecedentes quirdrgicos (57%) en la SMI;
ARCH, a los que se les aplic6 un cuestionario con 12 padn menos frecuencia siguen las malformaciones (18,3%),
metros. Tras administrar este cuestionario a los pacientesldslanomalias en el parto (12,2%), el traumatismo (6,1%),
grupo control, se obtuvo la distribucién del CM. Dada ltainfeccion (4%)y la asociacion de malformacion con trau-
especial seleccidn de los pacientes sin SM del grupo contmktismo (2,04%). Las malformaciones asociadas a la SM
posiblemente los hallazgos obtenidos, en referencia al NCMieron clasificadas en tres grupos. En el primer grupo, de-
no diferirin mucho de una poblacion estadistica estricta@minado malformaciones cranealesy cervicales, se inclu-
mente normal. A pesar de que el NCMP no tiene la precisigaron el cuello corto, la megacefaliay la turricefalia. En el
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segundo grupo, denominado malformacion extracrane&@ono medular y cisterna magna
se incluyen las malformaciones arteriovenosas y la agene-
sia renal, condicién que no se presentd en ningln casoAdpesar de que no existe una fuerte relacion estadistica entre
esta serie. En el tercer grupo, denominado malformaciel-CMB y el colapso de la CMG, se da una p=0,91. Se hallan
nes de los extremos de la columna vertebral, se consided®&casos con colapso de la CMG (90,90%) de los 55 pacien-
elmeningocele y laIMB. Se pudo apreciar cOmo existe ues, enlos que se ha podido constatar el NCM, por las proyec-
marcado predominio de malformaciones craneales y cefenes sagitales o transversales de la RM. Y de estos 46 ca-
vicales (55,5%) asociadas a la SMI, mientras que la males, que presentan la CMG colapsada, el 69,56% (32 de 55
formacion de los extremos de la columna vertebral (37%pncientes), presentan el NCM muy bajo.
y las malformaciones extracraneales (7,4%) son menos
frecuentes.

Tamafio del agujero occipital y cono medular

Platibasia En el 66% de los casos en los que se puede precisar el tamafio
del agujero occipital coincide: descenso acusado o modera-
LaPTB valorada por el &ngulo basal, se determiné en un 98#del cono medular y tamafio del agujero occipital mayor de
de los 55 pacientes. De los mismos, 32 pacientes presentdbarormal. El valor esperado mas frecuente es el de cono muy
un angulo basal aumentado (58,18%). En 19 (34,54%) de o, con el tamafio del agujero occipital mayor de lo normal.
pacientes el angulo basal se encontré dentro de los limitesTreinta pacientes de 47 casos, en los que se pudieron
normales y en 4 (7,27%) no se pudo precisar. Entre los gprecisar los dos parametros, presentaban algin grado de CMB,
pos de edad ‘joven’y ‘adulto’ suman 29 casos, con el angudon un agujero occipital mayor de lo normal, siendo el nime-
basal aumentado, y se observan 32 (58,18%) de 51 casomoette pacientes el doble: 20 pacientes que presentan el CM
los que se pueden valorar las dos variables. La diferencia esiaina posicién muy baja y 10 pacientes en posicion baja. La
en algunos casos de edad ‘anciano’ de larga evolucién. relacion estadistica es de p= 0,7169.
De los 32 pacientes con el angulo basal aumentado, 30
(93,75%) tienen el CM en una posicion méas baja de lo normal.
Nivel del cono medular

Impresién basilar El nivel del cono medular (NCM) se determiné en 57 pacien-
tes mediante lamedicion en las proyecciones sagitales y trans-
La existencia de una IMB se constaté en una cuarta parteveesales de la exploracion de RM, tanto ecomo en T. En
los pacientes estudiados. Incidencia de IMB en 55 pacientésde estos pacientes (84,21%) se aprecié un cono medular
afectos de SMI: sinIMB 40 (72,72%), con IMB 14 (25,45%)bhajo (CMB), mientras que en el resto, 9 (15,79%), el CM
no precisado 1 (1,81%). Existe tendencia a alcanzar la sigestaba situado por encima del nivel del borde superior del
ficacién estadistica, con p= 0,059. cuerpo vertebral de;lconsiderando como limite inferior de
la normalidad para su ubicacién segun lo obtenido con 50
pacientes sin SM. La edad, en el momento del diagnéstico,
Retroceso odontoideo no estuvo relacionada con la existencia de un CMB, ni con
la gravedad del CMB, en los casos que presentaban una ubi-
El RTO se observé en la mitad de los pacientes en quecseién anormalmente baja del mismo.
registré su situacion. Sin RTO 27 (49,09%), con RTO 26
(47,27%), no precisable 2 (3,63%), p= 0,6239.
Asociacidn de anomalias en la siringomielia idiopatica

Kinking del tronco cerebral Cuarentay siete pacientes (88,67%) presentaron un descen-
so amigdalar junto con CMB. En el 77,78% de los casos con
Algo mas de un tercio de los pacientes presentaban un Kif@nco cerebral sobrelevado coincide una posicion muy baja
32 (61,53%), una cuarta parte de grado marcado 13 (25%¢) cono medular. Si agrupamos las alteraciones del tronco
y ausente en el resto 20 (38,46%). cerebral, es posible observar que el 44,23% de los individuos
De los 54 casos en los que se pudo precisar con claridigshen el tronco cerebral anormal. Agrupando las alteracio-
la presencia o no de KTC y la posicién del CM, 30 (55%)es del tronco cerebral y el descenso de las amigdalas cere-
casos presentaban cada uno de ellos alteracion del trobetbsas, se observa como el 51,92% de los pacientes con
cerebral enforma de KTCy CMB p=0,2. El ‘valor esperaddllteracion combinada de estas estructuras exhibe un CMB.
para la presentacion conjunta de KTC y CMB es de 31,48 los 30 pacientes que presentan la asociacion de alteracion
para 54 pacientes. del tronco cerebral y descenso amigdalar, el 70% presentan
una posicién del cono medular muy baja. Se observé una
clara asociacion entre el descenso amigdalar y las deformi-
Cisterna magna dades del Iv° ventriculo (p=0,0032).
En referencia a la situacion del tronco cerebral, un 57%
Se registro la morfologia de la CMG consignando la preseste los pacientes tenian el tronco cerebral en posicidn ortoto-
ciade colapso en 50 pacientes (92,6%) y normal en 4 (7,40%ika, un 26,9% lo tenian descendido y un 17,3% sobreleva-
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Tabla I. Representacién casufs_tica y porcentual de las difer_entes taron diversos antecedentes patolégicos relevantes para la

patologias morfoldgicas de la unién craneo-vertebral en 55 pacientes existencia de siringomielia Esta ausencia de antecedentes

afectos de SMI. . o - .
patolégicos corrobora que la siringomielia no es una entidad

PMUCY NP Normal Patologico patolégica subsidiaria de otra enfermedad sistémica.

- Apesar de sélo presentarse malformaciones asociadas en 27
Angulo basal 4 19 (34.54%) 32 (58,18%) pacientes (11,68%) de los 231 afectos de SMI, cuando se pre-
Anomalia clivus 1 26 (4727%) 28 (50,90%) sentan afectan con mas frecuencia al raquis y craneo. Esto nos

puede indicar que el proceso que acaba en la SMI también puede

Retrocesa odon. 2 27 (49,09%) 26 (4727%) ser causa o parte de las malformaciones a las que se asocia.
Impresién basilar 1 40 (72,72%) 14 (25,45%)
Imp. B. Tentorio 2 42 (76,36%) 11 (20,00%) Traccujn medular en |a platlba3|a

PMUCV: patologfas morfolégicas de la unién craneovertebral; NP: no precisado.

Un selectivo interés tiene el trabajo publicado por Roth [23],
en 1972, donde se comenta que el desarrollo neurocraneoes-
pinal sugiere un conflicto en el crecimiento, como causa de la
do. En cambio, el 61,53% de los pacientes presentabanARCH y de la IMB. El curso ascendente y la elongacion de las
descenso del cerebelo, un 34,61% lo tenian en posicién n@ices cervicales superiores asociados a la ARCH, refleja el
mal y un 3,84%, sobrelevado. No se aprecio angulacién @eécimiento anormal caudocraneal de la columna cervical.
tronco cerebral en el 38,64% de los casos, mientras que é&st es lo opuesto a la direccidon normal craneocaudal del
fue discreta en el 36,53% y marcada en el 25,0%. La CMf&ecimiento, donde se incluye el cerebro, con descenso sesga-
aparecio colapsada en 50 pacientes (92,6%). En el 93%dwdede las raices cervicales. Este autor también comenta que
los casos se determind el angulo basal, resultando que ededlido a la existencia de una normal asincronia de crecimiento
58,18% de las mediciones este dngulo aparecié agrandagtdre el neuroeje y el neurorraquis, en condiciones fisiologi-
Se comprobd la existencia de una IMB en el 25,45% de loas, de forma ocasional esta asincronia puede excederse de los
casos. La implantacién del tentorio se considerd baja enfddrametros normales. En estas circunstancias, el organismo,
pacientes (20%), mientras que no se precisé en 2 capasa minimizar las fuerzas generadas por esta tension, hace
(3,63%). En 28 pacientes (50,9%) se detectaron anomaliapia el neurorraquis recorra el camino mas largo entre dos
nivel del clivus y en 26 (47,27%), RTO (Tabla I). puntos, es decir, una trayectoria curva, dando una ESC. La
El 61,53% de los pacientes presentaron conjuntamem8CID seria el intento del neurorraquis por compensar la anor-
una alteracion del IV° ventriculo y una posicion baja dahal asincronia de crecimiento entre el neuroeje y el neurorra-
cono medular. De los 54 casos en los que se pudo precisargois (AACNN), mientras que la SMI seria la expresion litica
claridad la presencia o no de angulacion del tronco cerebyalavitaria del fracaso de la médula espinal para aguantar, con
y el NCM, el 55% presentaban angulacién del tronco y CMBina perfusién centromedular normal, la traccién por elonga-
Se hallan 46 casos (90,9%) con colapso de la CMG, de tén y estriccion del neuroeje, debido a una asincronia pato-
gue el 69,56% presentan un cono medular en posicion mdygica o desproporcionada en el crecimiento entre el neuroeje
baja, aungque no existe una relacion estadistica entre CMB gl neurorraquis. Mas tarde Roth en 1981 llega al convenci-
colapso de CMG (p=0,091). miento de que ‘sin la presencia de mielomeningocele, puede
En el grupo de pacientes en los que se pudo determinagxktir el mecanismo de traccion’ [24].
NCM se observo que el 25,45% tenian IMB (p=0,059), en el Muhonen en 1992 [25], describe once casos menores de
20% se observaba una implantacion baja del tentorl® afios que presentan ARCH no asociada con mielodispla-
(p=0,0579) y en el 51,85% se asociaba la presencia desismy ESC como minimo de 15°. La curvatura progreso rapi-
clivus anémalo (p=0,0579). Por otro lado, la proporcién dgamente en cuatro pacientes. En ocho nifios se asoci6 a una
pacientes con o sin RTO es practicamente la misma, en dsgtiFosiringomielia.
grupo de pacientes. Segun lo referido en la tesis de la AACNN las fases evo-
En el 66% de los casos en los que se pudo precisatutivas de la SMI tendrian una evolucién patocrénica en 8
tamafio del agujero occipital, coincidié con un descenso adases [21], de las que las dos primeras afectarian especial-
sado o moderado del cono medular y un agujero occipitakente a la PTB, RTO, KTC.
mayor de lo normal, aunque sin significacién estadistica entre La primera fase consiste en la instauracion de la AACNN
estas proporciones (p=0,7169). o fuerza de traccion medular (FTM): el fenémeno de la asin-
Existe una claratendencia a que un intenso CMB se expcesnia en el crecimiento entre el neuroeje y el neurorraquis se
se rapidamente en la aparicion de la sintomatologia, a pesapamluce de forma fisiolégica, de tal modo que, en el individuo
gue existen 4 casos de CMB muy acusado de larga evolucidarmal, los segmentos medulares lumbares y sacros ascien-
den cuatro segmentos vertebrales desde la tercera semana del
desarrollo embrionario hasta la edad adulta, una vez termina-
DISCUSION do el crecimiento, cuando el cono medular se localiza, de
formafisiolégica, a nivel del cuerpo de Hay que considerar
Las caracteristicas demograficas de esta serie son pareciissel neuroeje y el neurorraquis proceden de hojas blastodér-
a las obtenidas en otras casuisticas [21]. La mayoria de haisas distintas y que pueden estar influidos por factores inde-
pacientes (64,5%) no presentaron antecedentes patolégipesdientes, constituyendo un terreno favorable para la apari-
relevantes, mientras que en el 18,6% de los casos se presgm de la AACNN en la SM [24,26-28].
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En la segunda fase aparecen los mecanismos de compmédn del paso del LCR por el enclave occipitocervical como
sacién, que intentan paliar la normal y la anormal asincron&nsecuencia a la impactacion de la porcion inferior del encé-
La columna vertebral, en un intento de acortar la distand&lo en el agujero occipital, impulsado hacia abajo por la ‘fuer-
entre los dos puntos de tensién, el foramen magnum yza de traccion medular’, no relacionable a ninguna entidad,
traccion del epicono, se transforma en escolidtica. Por pagige hasta ahora se ha asociado a anclaje medttghered
del neuroeje, se produce el descenso de las estructuras dpil@al cord. Este argumento se basa en dos conceptos: ‘que
fosa posterior hacia el agujero occipital y, segun sea el &-encéfalo cuando se desplaza hacia abajo bloquea la circula-
mafio de éste y latensidn de traccion, se impactaran las ancign licuoral a nivel del agujero occipital’. Como lo comenta
dalas cerebelosas en el foramen magnum o seguiran des@amry A. [29]: ‘Cuando existe una impactacién del tronco en-
diendo hacia la cavidad vertebral cervical. Cuanto méas grarefélico y se hernia en el agujero occipital, en los casos que
de es el agujero occipital, mas facilmente pasa el contenielaste el simple mecanismo de traccion, puede explicar las
de la fosa posterior hacia el espacio intrarraquideo. bases de un bloqueo a nivel del espacio subaracnoide del fo-

ramen magnum’. Esto esta de acuerdo con la teoria propuesta

por Russell y Donald en 1935 [30].
Traccion medular en la impresién basilar Los pacientes afectos de SM presentan, en una de sus fases,

una sintomatologia tipica del sindrome del agujero occipital,
La afinidad de la SM a asociarse con frecuencia a malform@mo lo han descrito Yasuoka en 1984 [31], Hecht en 1984
ciones de laregién cérvicoccipital, junto con la ESCID, IMB32], quienes llegan al convencimiento de que la principal
RTO, dan a la SM una atmésfera de enfermedad pluripatot@usa de las lesiones siringomiélicas, que presentan dos nifios
gica, que induce a no ser considerada como una entidad apadendroplasicos es la estenosis del foramen magnum. El ta-
Por el contrario, se considera que puede estar en un contemtgio del agujero occipital participa en las fuerzas que dificul-
comun. La SM seria, asi, una forma de expresién de una tam la herniacion del cerebro. Ello no quiere decir que los que
fermedad, o participar de un mismo mecanismo etiopatogétangan el agujero occipital pequefio no hayan de tener un CMB,
co con las otras manifestaciones a las que se asocia. sino que tendra mas dificultad la ‘fuerza de traccion medular’

Segun Barry [29], durante el trimestre central de la gegara expresarse como una anormalidad en la ectopia del neu-
tacion, la columna vertebral aumenta méas rapidamente qoeje a ambos niveles: aumentando la fuerza lateral, en forma
la médula espinal. El resultado del diferente indice de credie ESC; el componente de estriccion, el superior, en forma de
miento con anclaje cefélico hace que la region lumbosacradescenso de las amigdalas cerebelosas y a nivel inferior en
deslice cefalicamente junto al canal neural, con una condorma del CMB.
mitante elongacién de las raices nerviosas de la regién lum-Para Barnett en 1973 [33], 74 de sus 100 pacientes con SM
bosacra, formandose la cauda equina. Esta traccién anormalpresentaban, en general, anomalias en la columna cervical.
transmitida a la médula y cerebelo hacia el foramen mégn 16 pacientes existia una fusién atlantoidoccipital. En un
num, puede ser una simple explicacion mecanica a la génesiso, el arco posterior del atlas era bifido y, en otro caso, habia
de la ARCH. Al 96,3% de los pacientes afectos de SMI dma hipoplasia de un céndilo del occipital, con una malforma-
nuestra casuistica, se les detect6 algun grado de descam&ode la masa lateral del atlas. La radiografia de craneo fue
amigdalar. Desde Barry no se ha progresado en la etiopatormal en 80 pacientes. En 12 pacientes existia IMB. Un caso
genia de los casos en los que existe una ARCH y no vean PTB sin IMB. En siete existen signos de hidrocefalia.
acompafados de raquisquisis. El conflicto establecido entre el impetu por crecer longitu-

La IMB supone una malformacion de la estructura 6sefinalmente del neurorraquis se ve frenado y compensado por
gue consiste en un desplazamiento de la porcidn superiorldslinflexiones que el neuroeje transmite al neurorraquis. Ade-
raquis hacia el interior del agujero occipital. Debido a smas, el mismo neurorraquis se modifica segun los principios
forma de ‘telescopaje’, sugiere la existencia de una fuerda Heuter y Olkman (la presion aumentada en la placa de
axial transmitida a través de la columna vertebral, compatirecimiento epifisario retrasa su velocidad de crecimientoy la
ble con la fuerza axial que se da en la AACNN. Para gorcidn no sujeta a presion crece normalmente o comparativa-
presentacion, precisa de la existencia de una fuerza consitlente mas) y el principio de Wolff (que redunda en un aumen-
rable y la suficiente inmadurez de la estructura ésea para qouede densidad del hueso en crecimiento y maduro sometido a
exista cierto indice de maleabilidad ésea para que se puadaaumento de presion, traduciéndose en un aumento de tra-
actuar plasticamente deformando la union craneocervicdbeculacion y calcificacion). Estos cambios en el crecimiento

La existencia de una IMB se constaté en una cuarta padteo influyen sobre la osificacion endocondral y da por resul-
de los pacientes estudiados; 14 pacientes (25,45%) det&do una acufiacion de lavértebra. Se expresan, también, como
presentaban esta anomalia, pudiéndose precisar la existenngseparacion patoldgica del anillo vertebral epifisario sien-
de IMB. do tan significativo de la ESC que Farkas [34] lo considera

La hidrocefalia no parece jugar un papel causal en la SNdetognomanico.
mas bien podria tratarse de una consecuencia o complicaciérDe esta manera, la fuerza de compresion vertebral relacio-
de todo el proceso etipatogénico que afecta ala SMI, y la fosada con el indice de crecimiento neuoreje-neurorraquis y la
posterior pequefia seria méas por falta del volumen cerebel&3iM inciden en la constitucién de la columna vertebral, pu-
desplazado hacia el agujero occipital, que por ‘estenosis’ dellando dar anomalias éseas como fusiones vertebrales, acufia-
fosa posterior. La ausencia de hidrocefalia, en los 231 pacieienes, hemivértebras y otras; existe tendencia a alcanzar la
tes con SM, supone el 82,46%, descartando cualquier consimificacion estadistica, con p=0,059. Esta aproximacién a la
de perseverancia, en atribuirle la génesis de la SM. Se sugmygelacion estadistica podria deberse a que la IMB es una
considerar a la hidrocefalia como el resultado de la obstrunalformacién que también se puede desarrollar en el adulto,
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con la maduracién osteocartilaginosa terminada, ya que meuroeje, genera una fuerza mecénica de traccion desde el
supone necesariamente una deformacion ésea sino un telesaofro que se transmite por el filum terminale hasta la masa

paje de la columna cervical en el agujero occipital. encefalica, anclada por la tienda del cerebelo con la angos-
tura del agujero mesencefélico y la angostura del agujero
occipital.

Traccién medular en el retroceso odontoideo El conjunto craneovertebral sometido a la FTM se pue-

de representar por zonas, planos y angulos que ayudan a
EIRTO se presento6 en 26 pacientes (47,27%) de 53 precisadegresentar la forma en que los modifica dando las diferen-
El RTO, cuando supone el desplazamiento de estructurastes- malformaciones.
teoarticulares normales (y no existen alteraciones en la estruc-Establecida la traccién medular, el neuroeje transmite
tura Gsea de la regidn pero si en la malposicion de éstas), puesta traccion a las estructuras que lo limitan. Unas estruc-
indicar que la fuerza actuante se ha presentado con su mayoss son tegumentos como la tienda del cerebelo, otras
intensidad una vez ha terminado la maduracién dsea. Oseas como el clivus y el agujero occipital. Ofrecen resis-
El RTO participa con parecido principio como lo hacéencia a la FTM segun su textura y morfologia.
la ESC, cifosis y lordosis, ‘no ganar altura a fuerza de in- Cranealmente la fuerza de traccion medular (FTM) se
curvarse’, y con ello minimizar la traccién del neuroejeapoya en los pefiascos y las clinoides posteriores donde se
Asi, mientras la ESC es la incurvacion de predominio latexserta la tienda del cerebelo, exactamente en el vértice del
ral, el RTO supone el desplazamiento en sentido anteropéagulo basal, primer angulo de relajacion de la FTM; al
terior del segmento vertebral-C,, al ser su porcion ante- abrirse se establece la PTB. Le sigue el clivus que mediante
rior menos bioeléstica que la posterior, constituida por las deformacion contribuye a minimizar la distancia pefias-
laminas y ligamentos amarillos. El desplazamiento lo hace-sacro, estructura de gran relevancia por ser el anclaje
hacia atras, adoptando la actitud del ‘extremo del arco tanédximo en el libre deslizamiento del neuroeje. El tamafio
sado por la cuerda’. del agujero occipital condiciona el comportamiento her-
Kobayashi et al [35] describen, mediante una exploraiario: si es amplio las estructuras de la fosa posterior, las
cion RM, la compresién de la médula oblongatay las arteriamigdalas cerebelosas, transitan olgadas dando malforma-
vertebrales en una ARCH, causando una sintomatologia beibnes de Arnold-Chiari; si el agujero es de tamafio medio
bar y cerebelosa por isquemia, debido a la compresion. y s6lo deja pasar en parte el contenido de la fosa posterior,
Se destaca que el 97,83% de los pacientes con SMlpete de ésta tendrd que ascender para dejar pasar a la otra
esta serie poseen una cavidad siringomiélica con un coparte y luego podré seguir descendiendo; si el agujero es
ponente cervical. Esta especial predileccion por presentpequefio y no deja pasar el contenido de la fosa posterior,
se en el tercio superior de la médula también es comprobe+TM provocard el ‘efecto ancla’ con la deformacion del
da por Aboulker [36] y Marés [37]. Todo ello va en favor dagujero occipital hacia adentro al impactarse contribuyen-
que en la region cervical se desarrollan buena parte de tlwslas masas de los hemisferios cerebelosos a deformar méas
mecanismos etiopatogénicos. Al mismo tiempo, contradiesm sentido caudal las inmediaciones del agujero occipital,
aquellas teorias que consideran la cavidad siringomiéliganerando la convexobasia o impresién basilar (IMB).
como el resultado de la accidn de la hipertension del LCR La unidn craneo-cervical forma el primer angulo que
sobre las raicillas sensitivas posteriores [36,38-40], puegitesenta tres sentidos de inflexion: el anteroposterior, el
que la hiperpresién del espacio subaracnoideo espinal, pateral y el rotatorio. La inflexion anteroposterior se realiza
mecanica de fluidos, ha de ser de la misma magnitud @isminuyendo el angulo clivus-odontoides (RTO) que fi-
todos los puntos de la médula espinal. siolégicamente es en flexion. La inflexion lateral, a ambos
La proporcion de pacientes con y sin RTO es practickedos y la rotatoria se producen segin predominancias
mente similar. Ello no implica necesariamente que no estémorfolégicas y mecanicas.
relacionados etiopatogénicamente, ya que la presencia delLa zona de inflexion cervical presenta también tres sen-
un tercer factor como la edad, para su presentacion, pu¢ides de deformacidn: el anteroposterior, el lateral y el rota-
determinar su aparicion, de tal forma que la SMI, que $erio. El anteroposterior puede ser en lordosis aumentando la
expresa en los primeros afios y de marcada intensidad efidimlégica, en cifosis o en cifoescoliosis. La cifosis contri-
desproporcion del crecimiento neurovertebral, tiene la pbuye a disminuir en mayor medida la altura de la columna
sibilidad de expresarse con el RTO. Por el contrario, agueervical al favorecer el colapso discal. La inflexion lateral a
lla SMI que se expresa mas tarde y de menor intensidadambos lados se produce segun predominancias morfol6gicas
la desproporcién del crecimiento neurovertebral, dard mgmecanicas. La inflexién rotatoria tiene tendencia a seguir
nos frecuentemente el RTO. Por esta razon, la distribuciéhsentido que permiten las articulaciones posteriores.
estadistica a dos bandas puede darnos un valor algo anodi-El angulo de inflexion cervicodorsal supone el transito
no, ya que la mitad de pacientes presentan RTO con wardre las curvas dominantes en la zona cervical y la dorsal. Su
distribucion parecida a la otra mitad de pacientes sin RT@ndencia es a la cifosis aumentando la actitud fisiologica.
La zona de inflexion dorsal presenta tres sentidos: el
anteroposterior, el lateral y el rotatorio. El anteroposterior
Cambios mecanicos en la inflexidon del neurorraquis, es siempre en cifosis aumentando la fisioldgica existente.
escoliosis, lordosis, cifosis, rotoescoliosis La inflexién lateral a ambos lados, segun predominancias
morfoldgicas, de lateralidad y mecanicas, aqui de mas pro-
La fuerza de tracciéon medular (FTM), debido a un crecporcion que en las otras zonas por ser la zona de maxima
miento desproporcionado del neurorraquis con respectoagllicacion de la fuerza lateral descompuesta de la FTM; es
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la zona mas amplia, y la que posee menos musculatura gidad de la afectacion en el crecimiento neurovertebral que, a
ravertebral. La inflexion rotatoria tiene tendencia a segusu vez, solicitara realizar a la columna vertebral la escoliosis.
el sentido que permiten las articulaciones posteriores. El

angulo de inflexion dorsolumbar supone el transito entre

las curvas dominantes en la zona dorsal y la lumbar. $raccién medular en el kinking del tronco cerebral
tendencia es a la cifosis aumentando la actitud fisiol6gica.

La zona de inflexién lumbar presenta tres sentidos: El KTC es una entidad a tener en cuenta por su frecuente
anteroposterior, el lateral y el rotatorio. El anteroposteri@resentacion: en un 61,53% de 52 pacientes se pudo valo-
puede ser en lordosis aumentando la fisioldgica, en cifosar su existencia. El KTC es la expresién de la huella que
o en cifoescoliosis, estas dos Gltimas muy raras. La inflexié@aliza el clivus y el extremo superior de la columna verte-
lateral a ambos lados segun predominancias morfolégidasl al deformarse por la PTB, la IMB, el RTO y la ARCH.

y mecanicas. La inflexion rotatoria tiene tendencia a segirla deformacion del tronco cerebral por adaptacion obvia
el sentido que permiten las articulaciones posteriores. al continente éseo, se le afiade la deformacién secundaria al

El angulo de inflexion lumbosacro supone el transitefecto de la fuerza de traccidn sobre el tronco cerebral
entre las curvas dominantes en lazona lumbary la sacran®ediada por la bioelasticidad de la médula espinal.
tendencia es a lalordosis aumentando la actitud fisiolégica. La aparicién de la enfermedad en edades tempranas, su
Es la inflexibn con menos trascendencia y también la @égolucién de caracter crénico y segun en qué estado se
hallazgo mas frecuente, especialmente en mujeres dondersuentre la maduracién definitiva de la columna vertebral
mas frecuente la ESC. y de los tejidos, conllevaran una menor o mayor deforma-

cion de laregion cervical alta y, con ello, la modulacién de

la intensidad del KTC.
Sentido de rotacion de la unidad vertebral Existen otros muchos parametros intermedios entre la
seguln la orientacién de las articulaciones posteriores magnitud del CMB y la deformaciéon del 1V° ventriculo,

gue pueden hacer parecer como erratica una relacion esta-
El segmento anterior de las vértebras, el cuerpo vertebdastica de pocos casos, en los que se puedan valorar ambos
junto con el disco intervertebral generan un moderado irparametros. Como condicionantes intermedios, entre el IV°
pedimento a la inflexién y a la rotacion de las unidade®ntriculo y el CM, existe: la intensidad de asincronia de
vertebrales, comparado con el segmento posterior dectacimiento neurovertebral, la ESC como mecanismo de
unidad vertebral condicionado por las carillas articularegbsorcion de la fuerza de traccion, el tamafo del agujero
gue actlian a modo de guia para el desplazamiento de todeipital (condicionado a su vez por otros como: IMB, RTO,
la unidad vertebral en todos los sentidos. Cuando la FTédmpresiones vasculares, sexo, edad...), el tamafio de la
desplaza al neuroeje hacia el receso lateral del lado confisa posterior, instauracién de la dificultad de drenaje del
vo del agujero vertebral, desplaza también los puntos HER a través de los agujeros de Magendie y Luscka, aber-
apoyo mecanico de la fuerza en cada unidad vertebral,tgea del conducto del epéndimo, como Unica salidadel LCR
apoyay guia el movimiento de la articulacién interapofisante la angostura de los agujeros de Magendie y Luscka. Se
ria préxima de tal modo que la orientacién de la carillgenera ademas una siringohidromielia, si la compresién
articular es la que determina el sentido de giro de la unidexitrinseca del tronco cerebral lo permite.
vertebral. Si la carilla articular de la articulacion interapo- Las alteraciones del IV° ventriculo como parte del tron-
fisaria (CAIA) inferior tiene una posicion neutra se minico cerebral se present6 en el 62,7% de los 231 pacientes de
mizara la rotacién de la unidad vertebral. Si la CAIA estésta serie con SMI, significando realmente una alteracion
orientada hacia el canal vertebral, la vértebra superior foecuente, y de su relacion con la SMI se puede aventurar
tara hacia ella. Si la CAIA mira hacia afuera, la direcciéann contexto sindrémico comun.
del giro sera hacia la CAIA contralateral.

Es significativo que el 72,97% de los pacientes afectos
de SMI, de esta serie, presenten ESCID, parecido resultaZioONCLUSIONES
al obtenido por Williams 72,97% [41], argumento que in-
crementa cdmo esta enfermedad puede ser consecuendia®deformaciones observadas en laIMB, PTB, RTO, KTC
formar parte del mismo mecanismo etiopatogénico que paeden ser el resultado de la aplicacién de una fuerza axial,
SMI. También es sugestiva la diferencia topografica entoensecuencia a una anormal asincronia entre el neuroeje y
la SMI, donde su segmento de mayor incidencia es la regi@imeurorraquis aplicada sobre el estuche dseo craneoverte-
cervical, mientras que parala ESCID es el segmento dordaial, con multiples resultantes condicionadas a los multi-
En la regidn vertebral dorsal, segmento intermedio de [des puntos de aplicacion y diferentes resistencias por las
columna vertebral, es donde puede darse una comperdigersas morfologias, texturas y mecanismos de compen-
cion méas pronunciada al acortamiento entre los dos exteacion del neurorraquis y neuroeje.
mos vertebrales: el craneocervical y el lumbosacro, siendo La magnitud de las deformaciones puede relacionarse
la zona donde se aplica con mayor intensidad la fuerean la intensidad de la fuerza de traccién y el momento de
lateral de 1,87 newtons por cada 50 mm de CMB [21]. su aplicacion, cuanto mas intensa y temprana es su aplica-

El 74,07% de los pacientes afectos de SMI que presentadin mayor relevancia tienen las manifestaciones 6seas.
ESCIDtienenel CMB. Mientras que el resto, es decir, el 25,93% Por ultimo, la IMB, PTB, RTO, KTC parecen tener cau-
de los pacientes con SMI y que presentan ESCID no tienesalcomin con la SMI, la ESCID y la malformacion de Ar-
CMB. Todo ello puede significar que el CMB traduce la intemold-Chiari [21].
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