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Introduccion

Esta recopilacién bibliografica “Filum System® Bibliografia”, es el resultado
de mis investigaciones en relacién a un nuevo concepto “la Enfermedad del
filum” y de un nuevo “sindrome Neuro-Craneo-Vertebral”, formando parte de
la descripcién de un nuevo método, el “Filum System®”, con doce protocolos,
que son directrices profesionales para diagnosticar, tratar y controlar las
enfermedades incluidas en la “Enfermedad del Filum” (sindrome de Arnold-
Chiari I, Siringomielia y Escoliosis idiopaticas, Platibasia, Impresién Basilar,
Retroceso odontoideo, Angulacion del tronco cerebral y otras que las induce o
favorece). En el cuarto protocolo se describe una nueva técnica quirdrgica
minimamente invasiva para la seccion del filum terminale.

Los dos primeros articulos de 1996, suponen la descripcion del nuevo
concepto de enfermedad a raiz de lo encontrado en la tesis doctoral
“Aportacidn a la etiologia de la siringomielia”. Suponiendo la base teérica de la
demostracién que las enfermedades sindrome de Arnold-Chiari, Siringomielia
y Escoliosis idiopaticas, Platibasia, Impresion Basilar, Retroceso odontoideo y
Angulacién del tronco cerebral tienen una misma etiologia, por lo que se les
puede considerar facetas de una misma enfermedad, la “Enfermedad el filum”.
Esta conclusiéon permite tratar a esas enfermedades que la componen
mediante un mismo tratamiento, la seccién del filum terminale.

Al afio siguiente publiqué los buenos resultados a corto plazo, de los primeros
cinco casos afectos de sindrome de Arnold-Chiari, Siringomielia y Escoliosis
idiopaticas tratados con la seccion del filum terminale, mediante una nueva
via de abordaje quirargico intradural minimamente invasivo a través el hueso
sacro. Confirmando las conclusiones de 20 afios de investigacion previa.

En el cuarto articulo del 2004, se detallan los resultados clinicos a largo plazo
de veinte pacientes afectos de sindrome de Arnold-Chiari, Siringomielia y
Escoliosis idiopaticas tratados con la seccién intradural sacra del filum
terminale con técnica minimamente invasiva, mejorando el prondstico con un
indice de mortalidad nulo y minimo en complicaciones hasta la actualidad.

Los seis articulos siguientes, del quinto al onceavo, son cartas al director o
editor en relacién a las enfermedades que componen “La enfermedad del
filum”.

El treceavo articulo describe el sesenta y sieteavo caso registrado en toda la
bibliografia de paraganglioma de la regién del filum terminale, que puede
estar relacionado con el sindrome Neuro-Craneo-Vertebral de origen tumoral,
y puede confundirse clinicamente con el sindrome Neuro-Craneo-Vertebral de
origen congénito 6 Enfermedad del filum.

El catorceavo articulo aporta la pauta de tratamiento quirargico en la hernia
discal en el ambito laboral, donde se aplican técnicas percutaneas
(nucleotomia percutanea manual) y quirtrgicas minimamente invasivas



(discectomia lumbar por abordaje interlaminar), evitando las artrodesis
vertebrales.

Consiguiendo los mejores resultados comparados con el resto de la
bibliografia. La aportacion de la discectomia lumbar por abordaje interlaminar
es aplicable a la patologia vertebral lumbar, que frecuentemente acompafia a
la “Enfermedad del filum”, pudiendo ser entre si, factores etioldgicos.

Al final se aporta la tesis “Aportacidn a la etiologia de la siringomielia” de 1992.
Se inici6 a mediados de los afios setenta motivado por el empeoramiento
clinico tras la aplicaciéon de tratamientos convencionales, inspirados en la
teoria hidrodindmica, en pacientes afectos de sindrome de Arnold Chiari I y
Siringomielia idiopatica, mediante la craniectomia suboccipital, obstruccién
del 6bex y derivacién del syrinx.

Se propuso una causa parecida para estas enfermedades a la del sindrome de
Arnold Chiari II, donde se presentan las mismas enfermedades pero
relacionadas con una tracciéon medular secundaria a una fijacién medular por
una malformacion, espina bifida, mielomeningocele u otros.

Para demostrar la existencia de una traccion medular no visible por las
exploraciones complementarias, se obtuvo en un grupo de 55 casos afectos de
siringomielia idiopatica, un 78,21 % el nivel del cono medular mas bajo de lo
normal, comparado con 50 casos de un grupo control.

Ademads se observé una asociacion del 96,54 % de las Siringomielia idiopaticas
con algin grado de descenso de las amigdalas cerebelosas y en un 74,07 % de
los casos de Siringomielia idiopatica con cono bajo iban asociados a Escoliosis
idiopatica.

Todos los resultados inducen a considerar la existencia de una fuerza de
tracciéon medular como responsable de la Siringomielia idiopatica y a la vez
responsable del descenso de las amigdalas cerebelosas, sindrome de Arnold
Chiari I, y la Escoliosis idiopatica.

M.B. Royo Salvador



Introduction

The bibliographic collection “Filum System® Bibliography” is the result of my
research concerning a new concept, the "Filum Disease", and a new “Neuro-
Cranio-Vertebral Syndrome”, which are both part of the description of a new
method, the “Filum System®”. This method is made up of twelve protocols
that are professional guidelines for diagnosing, treating and controlling the
diseases comprised within the “Filum Disease” (Arnold Chiari I Syndrome,
idiopathic Syringomyelia, idiopathic Scoliosis, Platybasia, Basilar Impression,
Retrocessed Odontoid and Angulation of the Brain Stem and others that
induce or advantage them). In the fourth protocol, we describe a new
minimally invasive surgical technique for the sectioning of the filum terminale.

The first two articles of 1996 constituted the description of the new disease
concept in the wake of the findings from my doctoral thesis, “Contribution to
the etiology of syringomyelia”. It represents the theoretical basis of the
demonstration that the diseases Arnold Chiari I Syndrome, idiopathic
Syringomyelia, idiopathic Scoliosis, Platybasia, Basilar Impression, Retroflexed
Odontoid and Angulation of the Brain Stem have the same etiology, and can
therefore be considered as facets of the same disease, the “Filum Disease”.
This conclusion allows us to treat the conditions comprised within the Filum
Disease with the same treatment: the Sectioning of the Filum Terminale.

The following year, I published the positive short-term outcomes of the first
five cases affected by Arnold Chiari I Syndrome, idiopathic Syringomyelia and
idiopathic Scoliosis and treated with the Sectioning of the Filum Terminale by
the use of a new intradural surgical approach by means of a minimally
invasive technique through the sacrum bone. The outcomes confirm the
conclusions reached in 20 years of previous research.

In the fourth article of 2004, we describe the long-term clinical outcomes from
20 patients affected by Arnold Chiari I Syndrome, idiopathic Syringomyelia
and idiopathic Scoliosis, treated with the intradural Sectioning of the Filum
Terminale in the sacrum area by the use of a minimally invasive technique.
The technique improves the prognosis with a nil mortality rate and barely any
complications up to date.

The following six articles, from the fifth to the eleventh, are letters to directors
or editors regarding the diseases that make up the “Filum Disease”.

The thirteenth article describes the 67t case recorded throughout the
bibliography concerned with paragangliomas of the filum terminale region; it
may be related to the Neuro-Cranio-Vertebral Syndrome of tumorous origin,
and it can clinically be mistaken for a Neuro-Cranio-Vertebral Syndrome of
congenital origin or the Filum Disease.

The fourteenth article provides the guideline for surgical treatment of disc
herniations related to the workplace, where percutaneous techniques are



applied (manual percutaneous nucleotomy) as well as minimally invasive
surgical ones (lumbar discectomy via interlaminar approach), thus avoiding
vertebral arthrodesis. Having obtained the best results compared to the rest of
the bibliography, the contribution of the lumbar discectomy via interlaminar
approach is applicable to the lumbar spine pathology that frequently
accompanies the Filum Disease, possibly being between them etiological
factors.

At the end, we provide the thesis “Contribution to the etiology of
syringomyelia” of 1992. It was started in the mid-seventies prompted by the
clinical deterioration following the application of conventional treatments by
means of sub-occipital craniectomy, occlusion of the obex and shunting the
syrinx, inspired by the hydrodynamics theory, in patients affected by the
Arnold Chiari I Syndrome and idiopathic Scoliosis.

A cause similar to that of the Arnold Chiari Il syndrome has been proposed for
these diseases, where the same diseases are manifest but related to cord
traction secondary to spinal cord adhesion due to a malformation, spina bifida,
myelomeningocele or others.

In order to prove the existence of cord traction that is not visible in
neuroimaging, out of a group of 55 cases affected by idiopathic syringomyelia,
in 78.21% the position of the conus medullaris was found lower than normal
in comparison to a control group of 50 cases.

Furthermore, we observed an association with some degree of descent of the
cerebellar tonsils in 96.54% of the idiopathic syringomyelias, and in 74.07% of
cases of idiopathic Syringomyelia with a low conus medullaris with idiopathic
Scoliosis.

All results lead to consider the existence of a cord traction force as responsible
of idiopathic Syringomyelia and at once responsible for the descent of the
cerebellar tonsils, Arnold Chiari [ syndrome, and idiopathic Scoliosis.

M.B. Royo Salvador

10



1.

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

M.B. Royo-Salvador

Rev Neurol. 1996 Aug;24(132):937-59. Review.

Resumen. Introduccion. Se recogen las teorias etiopatogénicas mds
significativas de la siringomielia idiopdtica (SMI), de la escoliosis idiopdtica
(ESCID) y la malformacion de Arnold-Chiari (ARCH). Se expone una nueva teoria
etiopatogénica comiin a la SM1, la ESCID y la ARCH; su confirmacion depende de
una posicion anormalmente baja del cono medular (CM)en los pacientes afectos
de SMI. Material y método. De una muestra de 292 pacientes afectos de
siringomielia (SM), se extraen 231 pacientes afectos de SMI, y de éstos 55
pacientes afectos de SMI, en los que se puede precisar el nivel del cono
medular(NCM), ademds de otros valores referidos a la SMI, la ESCID y la ARCH;
mediante resonancia nuclear magnética (RM),se precisa la posicién del cono
medular en 50 pacientes no afectos de SM, ESCID y ARCH con RM cervical y
lumbar. Resultados. El 96,54% de los afectos de SMI presentan algiin tipo de
descenso de las amigdalas cerebelosas. El 72,97% delas SMI van acompafadas
de ESCID. El 74,07% de los pacientes que se visualiza el cono medular tienen
escoliosis y una posicién baja del cono medular. El 6% del grupo control tienen
cono medular a nivel del cuerpo de L1, mientras que el 84,21%de los pacientes
afectos de SMI presentan imagen parcial o total del cono medular a ese nivel,
confirmdndose la existencia, en estos pacientes, la posicion mds baja de lo
normal del cono medular. Conclusion. La posicién mds baja del cono medular en
la SMI y su estrecha relacién con la ARCH y la ESCID hacen muy verosimil la
posibilidad de compartir entre ellas el mismo mecanismo etiopatogénico: una
anormal asincronia de crecimiento entre el neuroeje y el neurorraquis,
constituyendo una enfermedad con entidad propia que se expresa con diferentes
expresiones sindromicas.

11



1.

Syringomyelia, scoliosis and idiopathic Arnold-Chiari
malformations: a common etiology

M.B. Royo-Salvador

Rev Neurol. 1996 Aug;24(132):937-59. Review.

Summary. Introduction. The major theories of the pathogenesis of idiopathic
syringomyelia (SMI), idiopathic scoliosis (ESCID) and the Arnold-Chiari
malformation (ARCH) are reviewed. A new theory involving a common
pathology for SM1, ESCID and ARCH is proposed. Its confirmation depends on the
presence of an abnormally low position of the conus medullaris (CM) in patients
with SMI. Material and method. Of 292 patients with syringomyelia (SM), 231
patients with SMI were selected, and 55 of these were chosen in whom the level
of the conus medullaris (NCM) could be determined, together with figures for
SMI, ESCID and ARCH by magnetic resonance (RM). The position of the conus
medullaris in 50 patients who did not have SM, ESCID nor ARCH on cervical and
lumbar RM was determined. Results. 96.54% of patients with SMI showed some
descent of the cerebellar tonsils. 72.97% of the SMI patients also had ESCID.
74.07% of the patients in whom the conus medullaris was seen had scoliosis and
a low position of the conus medullaris. 6% of the control group had a conus
medullaris at the level of the body of L1, whilst 84.21% of the patients with SM1
had a partial or complete image of the conus medullaris at this level. In these
patients, an unusually low position of the conus medullaris was confirmed.
Conclusions. The unusually low position of the conus medullaris in SMI and its
close relationship to ARCH and ESCID make it likely that the same pathogenic
mechanism is shared by them all. Abnormal asynchrony of growth of the
notochord and the spinal cord gives rise to a distinct disorder which shows as
different syndromes.

12



ORIGINAL

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

M.B. Royo-Salvador

Resumen. Introduccion. Se recogen las teorias etiopatogénicas mds significativas de la siringomielia idiopdtica (SMI), de
la escoliosis idiopdtica (ESCID) y la malformacion de Arnold-Chiari (ARCH). Se expone una nueva teoria etiopatogénica
cominalaSMI,la ESCIDyla ARCH; su confirmacion depende de una posicion anormalmente baja del cono medular (CM)
enlos pacientes afectos de SMI. Material y método. De una muestra de 292 pacientes afectos de siringomielia (SM), se extraen
231 pacientes afectos de SMI, y de éstos 55 pacientes afectos de SMI, en los que se puede precisar el nivel del cono medular
(NCM), ademads de otros valores referidos a la SMI, la ESCID y la ARCH; mediante resonancia nuclear magnética (RM),
se precisa la posicion del cono medular en 50 pacientes no afectos de SM, ESCID y ARCH con RM cervical y lumbar.
Resultados. El 96,54% de los afectos de SMI presentan algiin tipo de descenso de las amigdalas cerebelosas. El 72,97 % de
las SMI van acompariadas de ESCID. El 74,07 % de los pacientes que se visualiza el cono medular tienen escoliosis y una
posicion baja del cono medular. El 6% del grupo control tienen cono medular a nivel del cuerpo de L1, mientras que el 84,21 %
de los pacientes afectos de SMI presentan imagen parcial o total del cono medular a ese nivel, confirmdndose la existencia, en
estos pacientes, la posicion mds baja de lo normal del cono medular. Conclusion. La posicion mds baja del cono medular en
la SMI y su estrecha relacion con la ARCH y la ESCID hacen muy verosimil la posibilidad de compartir entre ellas el mismo
mecanismo etiopatogénico: una anormal asincronia de crecimiento entre el neuroeje y el neurorraquis, constituyendo una
enfermedad con entidad propia que se expresa con diferentes expresiones sindromicas. [Rev Neurol (Barc) 1996; 24: 937-959].
Palabras clave. Siringomielia idiopdtica. Escoliosis idiopdtica. Malformacion de Arnold-Chiari idiopdtica. Etiopatogenia.

Summary. Introduction. The major theories of the pathogenesis of idiopathic syringomyelia (SMI), idiopathic scoliosis
(ESCID) and the Arnold-Chiari malformation (ARCH) are reviewed. A new theory involving a common pathology for SMI,
ESCID and ARCH is proposed. Its confirmation depends on the presence of an abnormally low position of the conus
medullaris (CM) in patients with SMI. Material and method. Of 292 patients with syringomyelia (SM), 231 patients with SMI
were selected, and 55 of these were chosen in whom the level of the conus medullaris (NCM) could be determined, together
with figures for SMI, ESCID and ARCH by magnetic resonance (RM). The position of the conus medullaris in 50 patients
who did not have SM, ESCID nor ARCH on cervical and lumbar RM was determined. Results. 96.54% of patients with SMI
showed some descent of the cerebellar tonsils. 72.97% of the SMI patients also had ESCID. 74.07% of the patients in whom
the conus medullaris was seen had scoliosis and a low position of the conus medullaris. 6% of the control group had a conus
medullaris at the level of the the body of L1, whilst 84.21% of the patients with SMI had a partial or complete image of the
conus medullaris at this level. In these patients, an unusually low position of the conus medullaris was confirmed. Conclu-
sions. The unusually low position of the conus medullaris in SMI and its close relationship to ARCH and ESCID make it likely
that the same pathogenic mechanism is shared by them all. Abnormal asynchromy of growth of the notochord and the spinal
cord gives rise to a distinct disorder which shows as different syndromes. [Rev Neurol (Barc) 1996; 24: 937-959].

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

INTRODUCCION
Malformacién de Arnold Chiari (ARCH)

Arnold en 1894 [1], aport6 una serie de hidrocefalias acom-
pafadas de defectos congénitos en la region centroenceféli-
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ca. Algunos de estos casos diferian considerablemente entre
ellos, pero tenian en comtin la herniacién de las amigdalas
cerebelosas y tejido cerebeloso en el canal cervical. En 1891
y 1896 Chiari [2,3], describe una serie similar con distorsion
enlamédulay tejido cerebeloso en el canal cervical. En estos
casos con herniacién de las amigdalas cerebelosas y altera-
cién de la médula espinal existe una dificultad de drenaje a
través del techo del IV ventriculo. Schwalbe y Gredig en
1907 [4], sugirieron que estos casos formaban una entidad
propia que podria denominarse malformacién de Arnold-
Chiari (ARCH).

La frecuente asociacién de la ARCH con mielosquisis y
su interrelacion causal se ha postulado en diversos trabajos,
como los publicados por Penfield y Coburn en 1938 [5] y
Lichtenstein en 1942 [6]. Es bien conocido que, durante el
trimestre central de la gestacion, la columna vertebral crece
mds rdpidamente que la médula espinal, mencionado por
Kunimoto (1918), Streeter (1919), Patten (1953) [7-9]. Los

937



M.B.ROYO-SALVADOR

pacientes con mielosquisis sufren una traccién anormal que
infiere en la médula y cerebelo un desplazamiento a través
del foramen magnum, siendo ésta una explicacién mecanica
plausible para la génesis de la ARCH. La viabilidad de esta
explicacion lacorroboran buen nimero de autores segtin Barry
(1957)[10]: Adams (1941),Ask (1946),List(1941),0Ogryzlo
(1942) y Parker (1937).

Otros autores abogan por una teoria morfogenética como:
Peach [11],Marin-Padilla [12], Brocklehurst [13],y Caviness
[14], en un intento de explicar el mecanismo mediante el cual
las amigdalas cerebelosas son capaces de emigrar mds alld de
una simple impactacion.

La ARCH en algunos casos raros como cita Barry [10],
ahora mucho més comunes gracias al diagnéstico mediante la
RM, no van acompaiiados de raquisquisis. A estos casos idio-
paticos se les atribuye en este trabajo una etiologia comun a la
siringomielia y a la escoliosis idiopatica.

Escoliosis idiopatica (ESCID)

La escoliosis (ESC) como enfermedad fue mencionada por
primera vez por Hipdcrates, cuyo término significa curvatura
anormal de la columna vertebral. Es una afeccién primordial-
mente de los nifios en su etapa de crecimiento.

Aproximadamente el 2% de la poblacién adulta tiene cier-
to grado de ESC, el 0,5% presenta una curva de més de 20°.
Cuatro muchachas de cada 1.000 padecen ESC y un mucha-
cho de 2.500 tiene ESC de algtin tipo. El 80% de las ESC son
clasificadas como idiopaticas (ESCID).

Es aceptado que la ESC es potencialmente progresiva du-
rante los afios que crece la columna vertebral, aproximada-
mente hasta los 15 afios en las muchachas y a los 17 afios en
los muchachos. La evolucion depende del comportamiento de
la columna vertebral especialmente en los periodos de creci-
miento. Existe una mayor incidencia de ESCID en dmbitos
familiares.

Es conocida la existencia en la ESC de unas fuerzas que
afectan al anillo vertebral, de tal modo que la presién aumen-
tada en la placa de crecimiento epifisario retarda su velocidad
de crecimiento y la porcién no sujeta a presion crece normal-
mente o comparativamente mds (principio de Heuter y Olk-
man). El principio de Wolff redunda en un aumento de densi-
dad del hueso en crecimiento y maduro sometido a un aumen-
to de presidn, traduciéndose en un aumento de trabeculacion
y calcificacién. Estos cambios en el crecimiento dseo influyen
sobre la osificacion endocondral y da por resultado una acu-
fiacion de la vértebra. También se expresan estos cambios como
una separacion patolégica del anillo vertebral epifisario, sien-
do tan significativo de la ESC, que Farkas [15], lo considera
patognomonico.

El progreso de la ESCID lo hace a expensas del crecimiento
de los cuerpos vertebrales y es de esperar su disminucion des-
pués del crecimiento del raquis, excepto en las curvaturas de 50°
0 mas por el deterioro angular de los discos intervertebrales.

Los sintomas de la ESCID tienen una doble vertiente:
fisica y psicolégica. El defecto estético constituye la princi-
pal secuela; el hallazgo acostumbra a realizarlo la familia o
en una inspeccién sanitaria rutinaria por alguna otra causa.
Es de interés preguntar por la existencia de raquialgias oca-
sionales, frecuentes episodios de tensidn cervical que abo-
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can en cervicalgias no irradiadas, dolores lumbares y dorsa-
les. En la ESC grave, la curvatura dorsal con deformidad
asociada de la caja tordcica puede causar complicaciones
cardiopulmonares.

Las curvaturas raquideas de la ESC progresan en una di-
reccidn lateral y van acompaifiadas de un patrén deformante
rotatorio. La rotacién de los cuerpos vertebrales estd relacio-
nada con la convexidad y la concavidad de la curvatura y es
mdxima en la vértebra apical de la curva.

Para explicar la ESCID se evocan algunos argumentos o
experiencias y que por ahora adolecen de la suficiente con-
tundencia como para comprender la ESCID en toda su mag-
nitud, como:

Lairradiacién con rayos X, como la aplicada en el tumor re-
nal de Willis, puede crear un crecimiento epifisario asimétrico.

Se ha involucrado al desequilibrio de la musculatura
paravertebral,como se observa en la parélisis asimétrica de
la poliomielitis. Aunque los estudios electromiograficos de la
musculatura paravertebral en 1a ESCID no han revelado cam-
bios importantes, ya sea en el lado convexo o en el concavo de
la curvatura escolidtica.

Yamada [16], relacionaba a la ESCID como mas frecuente
en nifios con trastornos posturales propioceptivos.

MacEwen [17], produjo ESC en animales por seccién de
la raiz posterior sensitiva de los nervios espinales.

La anormalidad ligamentosa se ha propuesto como cau-
sante del crecimiento asimétrico. La seccidn experimental de
los ligamentos costovertebrales ha causado ESC en cuadripe-
dos y cuando se hace en el lado contralateral de la columna
vertebral mejora la ESC.

Una causa de ESC es atribuida a la reaccién espinal de
fuerzas intensas como la gravedad o la accién muscular liga-
mentosa,como se explicaen el principio de Wolff [18]: ‘estan-
do constituida la forma de un hueso, los elementos dseos se
colocan o se desplazan a si mismos en la direccién de las
fuerzas funcionales e incrementan o disminuyen su masa re-
flejando la magnitud de dichas fuerzas’. Los osteoblastos de-
ben ser sensibles a las variaciones de presion y tension. Estos
fendmenos parecen presentarse en la ESCID pero las respues-
tas a: ;cOmo se aplica el principio de Wolff a las fuerzas? y
(cudl es su relacion con la ESC?, no se conocen.

Se ha especulado que la ESCID sea una forma de error
innato del metabolismo, en el cual, el tnico signo clinico es
una curvatura de la columna vertebral, pero hasta ahora este
defecto metabdlico no se ha encontrado.

Es este estudio se encuentra una estrecha relacion entre
ESC y SMI. Hasta ahora se ha considerado que algunas sirin-
gomielias iban acompaiiadas de ESC por supuestos defectos
motores, pero la conclusion de este trabajo lleva a considerar
que la ESCID, la ARCH y la SMI son expresiones clinicas de
una misma enfermedad.

Siringomielia idiopatica (SMI)

La siringomielia (SM) o cavitacion de la médula espinal fue
descrita por primera vez por Estienne [ 19],en su obra ‘La disec-
tion du corps humain’ en 1546. Sin embargo, no fue hasta 1804
que Portal [20], reconoci6 los fendmenos clinicos asociados a
tales lesiones. Es en la obra de Oliver D’ Angers [21], donde se
utiliza por primera vez el nombre de siringomielia.
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En 1882 Schutze [22], perfil6 la correlacién clinicopatol6-
gica entre los quistes medulares y la sintomatologia clinica,
especialmente con la disociacion termoalgésica de la sensibi-
lidad. Finalmente, Gowers [23], caracteriza y describe com-
pletamente el cuadro clinico de la SM.

La SM se puede definir como lo hace Zager [24]: es una
enfermedad crénica degenerativa y progresiva de la médula
espinal, que se caracteriza por una pérdida disociada de la
sensibilidad y amiotrofia branquial, con evidencia de cavita-
cién centromedular.

En la SM, ademas de existir un conflicto mecdanico, que se
alivia mediante la craniectomia de fosa posterior, los conoci-
mientos en base a su etiologia quedan en suspenso, a pesar de
las consideraciones de Chiari [2], y Gardner [25-30], que la
atribuyen a la accidn de la hidrocefalia.

OBJETIVO

Se propone un estudio estadistico en pacientes de SMI preci-
sando el nivel del cono medular (NCM) y otros parametros
para argumentar una nueva teoria etiopatogénica de la SMI,
ESCID, y la ARCH o descenso de las amigdalas cerebelosas
(DAC).

MATERIAL Y METODO

Este trabajo toma su base clinica y estadistica en la publica-
cion ‘Aportacion a la etiologia de la siringomielia’ [31], sus
conclusiones se encuentran ampliadas haciendo énfasis en la
relacion de la SMI con otras patologias que parecen estar es-
trechamente relacionadas.

Pacientes

Se seleccionan 292 pacientes afectos de SM a los que se les
paso un cuestionario de 13 pardmetros, con los que se perse-
guia recoger enfermos afectos de SM que pudieran ser candi-
datos para el estudio del NCM, y tomar la informacién nece-
saria pararelacionarlos diferentes pardmetros y las alteraciones
neuroesqueléticas 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 caricter
no precisable; 7 pacientes con SM secundaria a anclaje me-
dular; 6 pacientes con SM secundaria a otras patologias. 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
informacién necesaria para cumplimentar un nuevo cuestio-
nario de 40 pardmetros.

Método
En el cuestionario de 40 pardmetros existen los siguientes:
Parametros de caracter general. Sexo, edad, evolucién, antece-

dentes patoldgicos, infecciosos como meningitis, encefalitis,
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polio. Traumatismo craneal o vertebral importantes, que supu-
sieron fracturas que requirieron tratamiento en un centro médi-
co. Tumor medular o cerebral. Parto traumatico, malformacio-
nes,agenesiarenal, turricefalia, retraso psicomotor, neurofibro-
matosis, intervencién neuroquirtirgica previa. Meningitis con
traumatismo craneal. MAV con traumatismo craneo-cervical.
No se precisa la existencia o ausencia de antecedentes patolo-
gicos de interés. Espondilopatia, AVC, malformaciones asocia-
das: cuello corto, megacefalia, turricefalia, malformacion arte-
riovenosa, agenesia renal, craneoestenosis, meningocele.

Pardmetros del craneorraquis

Valoracion del dngulo basal. Sélo se considerd existente
dicha anomalia en los casos evidentes, ya que la escasa
definicién de la cortical 6sea en el estudio RM hace imprac-
ticables los sistemas convencionales aplicables en radiolo-
gia simple.

Impresién basilar. En el estudio convencional RM sobre el
plano sagital, la IMB queda definida por una ap6fisis odontoi-
des cuya punta alcanza un nivel claramente superior al de la
linea que une el palada 6seo y el borde posterior del foramen
magnum (linea de Chamberlain o de MacGregor).

Clivus anémalo. Se trata de aquellos casos en que el clivus se
encuentra anormalmente acortado o deformado. Suele acom-
pafiar a otras anomalias: PTB,IMB. Forma parte de las impre-
siones basilares parciales anteriores.

Cisterna magna. Valoracién del tamafio de la cisterna magna
(CMQG) en el corte sagital medio del examen RM.

Retroceso odontoideo. Consiste en unainvaginacion de la punta
de la apdfisis odontoides que se dirige anormalmente hacia
atrds,sobrepasando claramente la linea imaginaria que une las
apdfisis clinoides posteriores y el dngulo pdstero-inferior del
cuerpo de C2.

Borde posterior del agujero occipital. A partir de las secciones
sagitales delaRM, se localizaba el borde posterior del agujero
occipital. Tomandose los valores: 0. A nivel del borde ante-
rior del arco posteriorde C1. 1.A nivel del borde posterior del
arco posterior de C1. 2. A nivel posterior del borde posterior
del arco posteriorde C1. 3.A nivel anterior del borde anterior
del arco posterior de C1.

Borde anterior del agujero occipital, clivus. A partir de las
secciones sagitales de la RM, se localizaba el borde anterior
del agujero occipital. Considerdndolo como normal a nivel de
la punta de la ap6fisis odontoides. Clivus corto, 1. Sin llegar
al nivel de la odontoides. Clivus largo, 2. Que sobrepasa el
nivel de la apofisis odontoides (Fig. 3).

Tamafio del agujero occipital. El resultado de conjugar las dos
cuestiones anteriores, borde anterior y posterior del agujero
occipital, da el pardmetro de normalidad: cuando el borde
anterior del agujero occipital estd a nivel de la ap6fisis odon-
toides y la cara anterior del arco posterior del atlas se alinea
con el borde posterior del agujero occipital. Valores: 1. Nor-
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Figura 1. Esquema de las lineas que se han utilizado para valorar el
descenso amigdalar. a. Linea de Chamberlain. b. Linea de Mac-
Gregor. 1. Borde superior del arco posterior del atlas. 2. Borde inferior
del arco posterior del atlas. 3. Borde superior del axis. 4. Borde inferior
del cuerpo del axis. 5. Descenso amigdalar hasta el nivel inferior del
cuerpo C2. 6. Descenso amigdalar hasta un nivel inferior a C2.

mal. 2.Algomayordelonormal. 3.Marcadamente mayorde
lo normal. 4. Mucho mayor de lo normal.

Las alteraciones de la alineacién de la columna vertebral en
forma de escoliosis y cifosis fueron recogidas la informacién en
cuanto al nivel cervical,dorsal, lumbar, cérvico-dorsal, cérvico-
dorso-lumbar y dorso-lumbar. Asi como su intensidad: leve.

Pardmetros del neuroeje

Kinking del tronco cerebral. Se trata de la angulacion del vér-
tice posterior que suele formar una 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. Anotdndose los grados
de discreto, marcado y muy marcado.

Situacion del tronco cerebral. Se valord su localizacion,
‘sobrelevado’ cuando los tubérculos cuadrigéminos so-
brepasan de forma clara el nivel superior de las apofisis
clinoides posteriores y ‘descendido’ cuando la unién bul-
bo-medular se realiza a un nivel inferior al del foramen
magnum.

Situacion del vermis y los hemisferios cerebelosos, ‘sobrele-
vado’ cuando su porcién proximal se sitdia aun nivel claramen-
te superior al de los tubérculos cuadrigéminos y ‘descendido’
cuando el vermis y hemisferios cerebelosos dejan un claro
espacio con la cara inferior del tentorio.

Las caracteristicas del IV ventriculo. Se anotaron las siguien-
tes: 1.Deformidad de la mitad inferior del IV ventriculo que
se encuentra adelgazada en la proyeccion RM sagital. 2.
Descensodel IV ventriculo. Situacién inferior alo habitual. 3.
Dilataciondel IV ventriculo. 4.Rechazadohaciaarribay hacia
adelante (hacia el clivus).

El descenso de las amigdalas cerebelosas para ser valorado
con mayor precision se realizé una escala de referencias occi-
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pito-vertebrales evitando los tipos descritos por Arnold-Chia-
1i, las lineas de Chamberlain y la de MacGregor se utilizaron
paradelimitar el descenso de las amigdalas cerebelosas (DAC),
pero se modificaron y ampliaron para precisar mejor la posi-
cién y magnitud del DAC, describiéndose 7 grados de DAC
de 0 a 6: grado 0, las amigdalas cerebelosas no sobrepasan el
agujero occipital. Grado 1: las amigdalas sobrepasan el agujero
occipital sin llegar al borde superior de C1. Grado 2: hasta el
nivel superior de C1 (borde superior del arco posterior). Grado
3: DAC hasta el nivel inferior C1 (borde inferior del arco pos-
terior). Grado 4: DAC hasta el nivel superior del cuerpo de C2.
Grado 5: DAC hasta el nivel inferior del cuerpo de C2. Grado 6:
DAC hasta el nivel inferior del cuerpo de C2 (Fig. 1).

La hidrocefalia. Se valoro su existencia e intensidad en forma
de: discreta, marcada y muy marcada.

La cavidad siringomiélica se delimito:

1. El extremo proximal a nivel de: bulbo, cervical C1-2,
cervical inferior a C2, dorsal, lumbar y sacro.

2. El extremo distal a nivel de; bulbo, cervical, dorsal,
lumbar y sacro.

3. Longitud de la cavidad siringomiélica. Se detalla el
nimero de segmentos vertebrales a través de los cuales se
extiende la cavidad desde su extremo proximal hasta el distal.

4. Morfologia de la cavidad siringomiélica, precisando su
forma:

4.1. Fusiforme: cavidad en forma de huso en extremos dis-
tal y proximal de menor calibre que el centro. Es la
imagen tipica o de estado de SM.

4 .2. Filiforme; calibre pequefio, redondeado, mas o menos
uniforme.

4.3. Colapsada: calibre pequefio, aspecto acintado, con
didmetro anteroposterior claramente menor que el la-
teral. Resultado de la fusiforme cuando se fistulizan al
conducto del epéndimo o al espacio subaracnoideo
vertebral.

4 4. Dilatada: extremo distal claramente mds dilatado que
el resto de la cavidad, con aspecto de estar a tension.
Esta denominacién ha sido tomada de Aboulker.

5. La tension de la cavidad siringomiélica.

6. Si la cavidad siringomiélica es continua o trabeculada.

7. Si la cavidad siringomiélica es tinica o multiple.

8. Si la cavidad siringomiélica es central o simétrica.

9. Si existe siringobulbia, caso de existir, si es filiforme o
voluminosa.

10. Comunicaciones de la cavidad siringomiélica con:

10.1. Las astas posteriores, precisando si existe una solu-
cion de continuidad del parénquima medular a este nivel, pro-
duciéndose probablemente una comunicacién entre la cavi-
dad vy el espacio subaracnoideo, hacia: 1. Asta posterior iz-
quierda. 2.Astaposteriorderecha. 3.Astaposteriorbilateral.

10.2. También se estudi6 alguna otra solucién de continui-
dad del parénquima medular con otra localizacién distinta a
las astas posteriores.

10.3. Otras estructuras de la fosa posterior como: el 6bex,
parte anterior del bulbo, con el suelo del IV ventriculo o con
muiltiples trayectos.

En cuanto a la médula espinal, se valor6 la existencia de pér-
dida de parénquima. Ya se trate de una médula delgada, o con
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aspecto acintado por disminucion de su didmetro anteropos-
terior, o laminar, persistiendo una delgada capa o ldmina de
parénquima rodeando a una cavidad dilatada.

Nivel del cono medular patrén (NCMP). Se tom6 un grupo
control de 50 pacientes, que tuvieran una RM cervical y lum-
bar sin imdgenes de SM, alos que se les aplicé un cuestionario
que valoraba 12 pardmetros. Tras administrar este cuestiona-
rio a los pacientes del grupo control, se obtuvo la distribucién
del NCM. Dada la especial seleccion de los pacientes sin SM
del grupo control, posiblemente los hallazgos obtenidos, en
referencia al NCM, no diferirdn mucho de una poblacién es-
tadistica estrictamente normal. A pesar de que el NCM no
tiene la precision de un instrumento de medida, en este trabajo
se le utiliza como elemento clasificador principal y decisorio.
En el presente estudio se toma como normal el NCM a nivel
del cuerpo de L1, que es donde se halla en el 94% de los
pacientes control.

Resonancia nuclear magnética (RM)

Losequipos de RM utilizados en este estudio fueronde 0,5y 1,5
Teslas de la compafiia General Electric (Milwaukee, Wiscosin,
USA), modelos MAX y SIGMA, 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 T se realizaron mediante secuencias
de spin-eco, con un tiempo de repeticiéon (TR) de 550 ms, y
tiempos de eco (TE) de 20 ms. Las tomografias sagitales en T,
se realizaron utilizando secuencias de eco variable, con valores
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 20 ms. El
tiempo total de adquisicién fue de 5 m., para las tomografias en
T,y de 12 m. en las adquisiciones T-. El grosor de corte fue de
5 mm con una separacion entre cortes de 1 mm.

RESULTADOS

Edad

Laedad mediade los 231 pacientes con SMI fue de 40,2+14 8
afios. La relacion entre sexos fue de 0,95 (113 hombres 'y 118
mujeres ). No se observaron diferencias significativas en cuan-
to alaedad de los hombres (39,2+14,0 afios) y la de la mujeres
(41,0+15.6 anos).

Evolucion

El tiempo medio de evolucion de la SM en el momento del
diagndstico, ha sido de 6,7+9 afios, con un maximo de 45 afios
y varios enfermos con evoluciones menores a 12 meses.

Antecedentes patologicos

El 64,5% de los pacientes no presentaron antecedentes pa-
tologicos de interés. Dentro del grupo de pacientes con
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antecedentes patolégicos de interés, cabe destacar la gran
incidencia de antecedentes quirtrgicos (57%) en la SMI;
con menos frecuencia siguen las malformaciones (18,3%),
las anomalias en el parto (12,2%), el traumatismo (6,1%),
la infeccién (4%), y la asociacién de malformacién con
traumatismo (2,04%). Las malformaciones asociadas a la
SM fueron clasificadas en tres grupos y se pudo apreciar
como existe un marcado predominio de malformaciones
craneales y cervicales (55,5%) asociadas a la SMI, mien-
tras que la malformacion de los extremos de la columna
vertebral (37%) y las malformaciones extracraneales (7,4%)
son menos frecuentes.

Descenso de las amigdalas cerebelosas (DAC)

Las lineas de Chamberlain y la de MacGregor para delimitar
el DAC, se modificaron y ampliaron para precisar mejor su
posicién y magnitud, describiéndose 7 grados de DAC de 0 a
6.Grado 0: las amigdalas cerebelosas no sobrepasan el aguje-
ro occipital. Grado 1: las amigdalas sobrepasan el agujero
occipital, sin llegar al borde superior de C,. Grado 2: hasta el
nivel superior de C; (borde superior del arco posterior). Grado
3: DAC hasta el nivel inferior C, (borde inferior del arco pos-
terior). Grado 4: DAC hasta el nivel superior del cuerpo de C,.
Grado 5: DAC hasta el nivel inferior del cuerpo de C,. Grado
6: DAC hasta un nivel inferior del cuerpo de C,.

El grado de DAC no se pudo determinar en 13 pacientes.
Existe un predominio de los grados 2 y 3, acumulando entre
ellos a 154 pacientes (70,64%). La edad, en el momento del
diagnéstico, de los pacientes con DAC grave fue 35,1+13,8
afios, mds de seis afos inferior a la de los pacientes con DAC
leve (41,2+14 .9 afios), o ausente (42,0+15,09 afos). Esta di-
ferencia de edad en el momento diagnéstico estd en el limite
de la significacion estadistica aceptada (P=0,054).

1V ventriculo

Un total de 138 pacientes (62,7%), presentaban una altera-
cion cuantificable de la morfologia del IV ventriculo, mien-
tras que los 82 restantes (37,2%), mostraban un I'V ventricu-
lo de caracteristicas normales alaRM. Se hace notar la mayor
frecuencia de presentacion del descenso leve del IV ventri-
culo, seguido, en frecuencia, por la dilatacion y el descenso
marcado.

Hidrocefalia

Noseevidencié hidrocefaliaen 174 pacientes (82,46%), mien-
tras que los 37 pacientes restantes (17,5%) presentaban hidro-
cefalia. En 15 casos (7,1%) la hidrocefalia fue discreta y en 22
(10,42%) marcada.

No existieron diferencias significativas en la edad media
de los pacientes que presentaban hidrocefalia. Sin embargo,
la distribucion de hidrocefalia entre sexos fue significativa-
mente distinta (p=0,03) entre hombres y mujeres. Tanto la
hidrocefalia discreta (10,19% vs 3,88%) como la hidrocefa-
lia marcada (13,89% vs 6,8%) fueron mas frecuentes en las
mujeres.
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Escoliosis (ESC)

A nivel cervical exclusivamente se presentaron 5 casos
(2,16%) y anivel dorsal 43 casos (18,61%), mientras que no
se encontré ninguno limitado a la regién lumbar. Afectando
la region cervicodorsal hay 36 casos (15,58%),y 9 (3,89%)
a nivel dorsolumbar. En 14 casos (6,06%) la ESC afect6
todas las regiones vertebrales. Ochentay tres casos (35,93%)
no presentaban ESC. El segmento mds afectado por la defor-
midad vertebral fue laregién dorsal con 102 casos (44,14%),
seguida por la region cervical con 55 casos (23,8%), y la
region lumbar con 23 casos (9,95%). No existieron diferen-
cias entre sexos en lo relativo al nivel de la ESC. De forma
similar, la edad de los pacientes encuadrados en cada seg-
mento de ESC no era significativamente distinta entre pa-
cientes de distintos grupos. También se agrupé la ESC segtin
el nimero de segmentos afectados, con los siguientes resul-
tados: sin ESC: 41 casos (27,70%), con ESC monosegmen-
taria: 48 casos (32,43%),con ESC multisegmentaria: 59 casos
(39,86%).

La relacion entre la gravedad de la ESC y el nimero de
segmentos afectados confirma que la afectacién de varios seg-
mentos se corresponde con una clasificacién de mayor grave-
dad. Esta correlacion, aun sin poder ser objeto de verificacion
estadistica, por el escaso niimero de pacientes en cada catego-
ria, reafirma la bondad de la clasificacion utilizada para la
gravedad de la ESC. En el momento del diagnéstico, la media
de edad de los pacientes con ESC clasificada como leve fue de
51,750+20,12 afios, mientras que las edades de los pacientes
con ESC moderada o grave fue de 35,75+12,23 afios y
39,4+15,63 afios. 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 relacién entre la ESC grave y
laedad en la que se inician los procedimientos diagnésticos de
una lesién medular asociada.

Cavidad siringomiélica

En la distribucién de frecuencias de cada segmento se pudo
observar que las formas monosegmentarias totalizan sélo
un 29% de los casos. Entre las formas extendidas, predomi-
na claramente la extension cervicodorsal, que comprende
el 57,14% de los casos. En este sentido, cabe destacar que
todos los casos, menos 5, tienen un componente cervical en
la extension de la cavidad siringomiélica: cervical 62 casos
(26,83 %), bulbocervical 5 casos (2,16 %), cervicodorsal
132 casos (57,14%), cervicodorsolumbar 10 casos (4,32
%), bulbocervicodorsal 12 casos (5,19 %), bulbocervico-
dorsolumbar 5 casos (2,16 %). S6lo hubo un caso con la
cavidad a nivel bulbar y otros 4 de localizacion dorsal. La
longitud mediade lacavidad siringomiélicafue de 12,4+5,6
cuerpos vertebrales, oscilando entre 1 y 22 cuerpos verte-
brales de extension.

La morfologia de la cavidad siringomiélica se clasificé
en cuatro categorias: fusiforme, filiforme, colapsada y dila-
tada. El espectro de las morfologias observado permite afir-
mar que este subgrupo de pacientes representa una buena
muestra de la presentacion de la cavidad siringomiélicay sus
sucesivas formas evolutivas, de tal forma que la cavidad
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constituida, cuando presenta la actividad clinica més tipica
de la SMI es cuando se expresa con la forma fusiforme, de
donde puede derivar a la forma dilatada, aumentando la ten-
sion intracavitaria, o hacia la forma filiforme, cuando fistu-
liza, acabando como colapsada.

La existencia de una cavidad a tensién con la consiguiente
deformidad del perimetro medular, aparecié en el 50% de
casos. La edad media de los pacientes con cavidad a tension
fue 13 afos menor que la de los pacientes con cavidad sin
tension (33,81+14 43 afos vs 46,44+15,98 aiios). Esta dife-
rencia de edad result6 ser estadisticamente significativa
(p=0,0036). También fueron significativas las diferencias en-
tre el tiempo de evolucién de los pacientes con cavidad a ten-
sion, 3,56+3 .48 afios y el de los pacientes sin tension intraca-
vitaria, 8,4+8,86 afios (p=0,02), y entre las edades de inicio de
la sintomatologia, que fue de 30,9+14,53 afios en los pacientes
con cavidad a tension y de 42,3+14,16 afios en los pacientes
sin cavidad a tensién (p=0,01).

Mielolisis y hendidura medular

La pérdida de parénquima medular se registré en 37 pacientes
(68%). La existencia de una hendidura a nivel de las astas
posteriores fue detectada en un 53% de los pacientes en los que
se investigd su presencia. La existencia de esta hendidura no
presentd diferencias respecto a la edad de los pacientes, sin
embargo, el tiempo de evolucién de la sintomatologia de los
pacientes con hendidura fue la mitad que en el caso de pacien-
tes sin hendidura. Debido a la gran dispersion de la variable en
el grupo de pacientes sin hendidura, estas diferencias no al-
canzan una significacién estadistica definitiva (p=0,09). La
presencia de hendiduras medulares en otras localizaciones se
observo en un 75% de los pacientes de todo el grupo. De los
mismos, el 64,7% no presentd ninguna hendidura medular en
localizaciones alternativas.

Nivel del cono medular (NCM)

El NCM se determiné en 57 pacientes mediante la medicién
en las proyecciones sagitales y transversales de la exploracion
de RM, tanto en T, como en T,. En 48 de estos pacientes
(84,21%) se apreci6 un cono medular bajo (CMB), mientras
que en el resto, 9 (15,79%), el CM estaba situado por encima
del nivel del borde superior del cuerpo vertebral de L conside-
rando como limite inferior de la normalidad para su ubicacién
segtinlo obtenido con 50 pacientes sin SM.Laedad enel momen-
to del diagndstico no estuvo relacionada con la existencia de
un CMB; ni con la gravedad del CMB, en los casos que pre-
sentaban una ubicacién anormalmente baja del mismo.

Comparando siringomielia idiopdtica
y siringomielia secundaria

Al comparar la existencia o no de DAC entre los pacientes con
SMI o secundaria, destaca poderosamente la diferencia esta-
disticamente significativa (p=0,0009) entre ambos grupos de
pacientes. El DAC se halla presente en el 96,54% de pacientes
con SMI, contrarrestando con la SM secundaria, en la que el
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DAC aparece en el 76,92% de casos. La gravedad del DAC es
también estadisticamente distinta entre siringomielia idiopa-
tica y secundaria (p=0,0025). La ausencia de DAC es marca-
damente més frecuente en la siringomielia secundaria (23,08%)
que enlaSMI (3,46%),ademds, cuando el DAC se presentaen
la SM secundaria, lo hace con mayor intensidad que en la SMI
(30,77% vs 23,81%).

Considerando el nivel C; como limite inferior para la ex-
tension bulbocervical y distribuyendo la extension de la cavi-
dad siringomiélica segun este limite, es posible apreciar como
en el grupo de etiologia considerada como idiopatica, la in-
mensa mayoria de los casos se limitan a una extension bulbar,
cervical o bulbocervical. Contrariamente, en el grupo de etio-
logfa secundaria, la ubicacién de la cavidad siringomiélica se
distribuye de forma menos dispar por encima y debajo del
limite C;. La disimilaridad de esta distribucion es estadistica-
mente significativa (p=0,0018), destacando la preferencia de
la SMI por presentarse a nivel cervical.

Un 30% de los pacientes con SM secundaria presentaban
hidrocefalia, frente a un 18% en el grupo de pacientes con
SMI (p=0,54).

La presencia o ausencia de ESC no fue significativamente
distinta entre el grupo de enfermos con SMl y el de SM secun-
daria, contabilizando incluso de forma separada los cinco pa-
cientes con una patologia del tipo ‘tethered spinal cord’. Ni la
agrupacion segtn los criterios de gravedad de la ESC, ni su
localizacion, aparecieron asociadas de forma significativa a
ningtin tipo de etiologia.

De los 57 pacientes con SMI, 37 presentaban un CMB. En
los 2 casos de siringomielia secundaria, en que se apreciaba el
NCM, se puede demostrar un CMB, asi como en los 3 casos
de ‘tethered spinal cord’, en los que también se observa un
CMB. Se constata que el 84,21% de los pacientes afectos de
SMI presentan la posicién baja del CM, mientras que en el
grupo control la incidencia de CMB es de un 6%, consideran-
do la posicién normal del CM a nivel del cuerpo L1.

Asociacion de anomalias en la siringomielia idiopdtica

Platibasia, impresion basilar, clivus, tentorio, escoliosis,
retroceso odontoideo, hidrocefalia, mielolisis, agujero
occipital anomalo y NCM

En el 93% de los casos se pudo determinar el d&ngulo basal,
resultando que en el 58,18% de las mediciones de este dngulo
aparecid agrandado. Se comprobd la existencia de una impre-
sion basilar en el 25,45% de los casos. La implantacién del
tentorio se considerd bajaen 11 pacientes (20%), mientras que
no se preciso en 2 casos (3,63%). En 28 pacientes (50,9%) se
detectaron anomalias a nivel del clivus, y en 26 (47,27%)
retroceso odontoideo.

En el grupo de pacientes en los que se pudo determinar el
NCM se observéd que el 25,45% tenian impresion basilar
(p=0,059), en el 20% se observaba una implantacion baja del
tentorio (p=0,0579), y en el 51,85% se asociaba la presencia
de un clivus anémalo (p=0,0579). Por otro lado, la propor-
cién de pacientes con o sin retroceso odontoideo es prictica-
mente la misma en este grupo de pacientes.

En el 66% de los casos en los que se puede precisar el
tamaifio del agujero occipital, coinciden en un descenso acu-
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sado o moderado del CM y un agujero occipital mayor de lo
normal, aunque sin significacion estadistica entre estas pro-
porciones (p=0,7169).

La existencia de hidrocefalia y la presencia de ESC mues-
tran una tendencia a la asociacién en un nimero significativo
de pacientes (p=0,04). De los pacientes afectos de ESC, el
21,51% presentan hidrocefalia, mientras que el 92,68% de los
pacientes sin ESC no tienen hidrocefalia. Sefialando que sélo
un 7,3% de los pacientes sin ESC presentan hidrocefalia, ésta
afecta a la quinta parte de los pacientes con ESC de cualquier
tipo. La relacién no se mantuvo al intentar asociar el grado o
extension de la ESC con la presencia o gravedad de la hidro-
cefalia.

La ESCID aparece asociada més frecuentemente a un sin-
drome de CMB. Casi tres cuartas partes de los pacientes esco-
lidticos presentaron un CMB, mientras que tan sélo algo me-
nos de la mitad de los individuos no escoliéticos mostraron un
CM anormalmente posicionado. El 74,07% de los pacientes
afectos de SMI que presentan ESC tienen, ademads, el CMB,
mientras que el 25,93% de los casos con SMI y ESC tienen el
CM en una posicién normal.

Existe una clara tendencia a que un intenso CMB se expre-
serapidamente en la aparicion de la sintomatologia, a pesar de
que existen 4 casos de CMB muy acusado de larga evolucion.

Si existe un verdadero pardmetro que pueda evaluar la
importancia de una siringomielia, éste es la pérdida de sustan-
cia de la médula espinal, ya que ésta es la que determinard la
existencia del quiste secuelar. Se pudo apreciar cémo el grupo
que comprende un mayor nimero de pacientes es precisamen-
te el que asocia la pérdida de sustancia medular con la presen-
cia de un CM en situaciéon muy baja.

No se ha podido establecer una correlacion aparente entre
sexo y grado de CMB. Por otro lado, la posibilidad de que
exista CMB se pierde con la edad, de tal modo que el CM
normal en pacientes afectos de SMI se presenta con menos
frecuencia cuando més joven aparece el proceso.

Descenso de las amigdalas cerebelosas, IV ventriculo,
alteraciones cerebelosas, tronco cerebral, hidrocefalia, NCM

Un61,53% de los pacientes que presentaron un DAC, también
tenia CMB , mientras que el 38,46% restante mantenian el CM
enuna posicion ortotopica. Cuarentay siete pacientes (88,67%)
presentaron un DAC junto con CMB. En el 77,78% de los
casos con tronco cerebral sobrelevado coincide una posicién
muy baja del CM. Si agrupamos las alteraciones del tronco
cerebral es posible observar que el 44,23% de los individuos
tienen el tronco cerebral anormal. Agrupando las alteraciones
del tronco cerebral y el DAC, se observa cémo el 51,92% de
los pacientes con alteracion combinada de estas estructuras
exhiben un CMB. De los 30 pacientes que presentan la asocia-
ciénde alteracion del tronco cerebral y DAC, el 70% presentan
una posicién del CM muy baja.

Se observé una clara asociacion entre el DAC y las deformi-
dades del IV ventriculo (p=0,0032). Desde otro punto de vista,
un 18,46% de los pacientes con DAC presentaban hidrocefalia,
complicacion ausente en los pacientes con las amigdalas cere-
belosas en posicion ortotdpica. Es significativo que todos los
pacientes que no presentaban DAC no tenian hidrocefalia.

No existe una relacion definida entre la presencia de altera-
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ciones cerebelosas y el NCM. Sin embargo, la mayoria absoluta
de enfermos (61,53%) mostrabaun CMB junto con alteraciones
cerebelosas. Cabe destacar que el 40,38 % de los pacientes presen-
taban el cerebelo descendido y una posicién muy baja del CM.

Existié una clara y estadisticamente significativa (p=0,009)
asociacion entre alteracion del IV ventriculo y la presencia de
hidrocefalia. S6lo en el 8,86% de los pacientes con el IV ven-
triculo normal apareci6 una hidrocefalia, mientras que ésta apa-
recié en el 23% de pacientes con alguna alteracion del IV ven-
triculo. La gravedad de la hidrocefalia también aparece asocia-
da a la presencia de un IV ventriculo anormal (p=0,0032).

La presencia de hidrocefalia se asocié con mayor frecuen-
cia a la existencia de un CMB, siendo estos fendémenos coin-
cidentes en un 28 % de los casos, mientras que s6lo un 6,6% de
los pacientes con CM ortotépico desarrolld hidrocefalia. La
relacion no alcanza la significacion estadistica debido al esca-
so nimero de pacientes con hidrocefalia y con registro del
NCM. No obstante, esta abrumadora diferencia (6:1) parece
apoyar la hipétesis de la existencia de una relacién patogé-
nica en su aparicion. Es de interés sefialar que el 19,44% de
los pacientes siringomiélicos, en los que se ha podido visua-
lizar el CM, presentan hidrocefalia, mientras que el 58,33%
presentan CMB. Existe una tendencia a la no presentacién
conjunta en un 93,33%, mientras que hay una tendencia a la
presentacion conjunta en un 28,57% de los casos.

El 61,53% de los pacientes presentan conjuntamente una
alteracion del I'V ventriculo y una CMB. De los 54 casos en los
que se pudo precisar con claridad la presencia o no de angu-
lacién del tronco cerebral y la posicidon del CM, el 55% pre-
sentaban angulacion del tronco enceflicoy CMB. Se hallan
46 casos (90,9%) con colapso de la cisterna magna, de los
que el 69,56% presentan un CM en posicién muy baja, aun-
que no existe una relacion estadistica entre CMB y colapso
de cisterna magna (p=0,091).

Enreferencia ala situacion del tronco cerebral, un 57% de
los pacientes tenian el tronco cerebral en posicién ortotépica,
un 26,9% lo tenian descendido y en un 17,3% estaba sobrele-
vado. En cambio, el 61,53% de los pacientes presentaban un
descenso del cerebelo, un 34,61% lo tenian en posicién nor-
mal y un 3,84% sobrelevado. No se aprecié angulacion del
tronco cerebral en el 38,64% de los casos, mientras que ésta
fue discreta en el 36,53% y marcada en el 25%. La cisterna
magna aparecio colapsada en 50 pacientes (92,6%).

DISCUSION
Discusion de las teorias etiopatogénicas
Malformacion de Arnold-Chiari

Es aceptado desde la publicacién de Barry [10], que la ARCH
de la raquisquisis puede ser atribuida al efecto de traccién del
anclaje medular sobre el cerebelo. Asi, Barry puntualiza que
durante el trimestre central de 1a gestacion, la columna vertebral
aumenta mds rdpidamente que la médula espinal. El resultado
del diferente indice de crecimiento con anclaje cefdlico hace
que laregién lumbosacra se deslice cefdlicamente junto al canal
neural,con una concomitante elongacion de lasraices nerviosas
delaregion lumbosacra, formandose la cauda equina. Esta trac-
ci6én anormal, transmitida a la médula y cerebelo hacia el fora-
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men magnum, puede ser una simple explicaciéon mecdnica a la
génesis de la ARCH.

No esté tan claro cuando la ARCH aparece sin raquisqui-
sis. Al no existir un evidente conflicto en el crecimiento asin-
crénico vertebromedular las hipétesis se multipican y toman
relevancia las teorias malformativas. Ahora bien, existen au-
tores que han observado la ARCH como una entidad dindmica
que aparece pasada la época malformativa y asociada a otra
enfermedad de parecida problemédtica como la siringomielia.

Asi, Hoffman en 1987 [32], encuentra en 47 pacientes con
SM, atendidos entre los afios 1977 y 1985, que 12 presentaban
una ARCH I, 30 casos una ARCH I y 5 casos la adquirieron.

Gonzilez Alenda en 1988 [33], de 67 casos, hall6 46 con
SM comunicante; en éstos, el 100% tenian DAC y 10 casos de
SMI sin ningtin caso con el DAC.

Estos autores, como en esta publicacién, encontraron una
estrecha relacion entre la ARCH y el SMI de tal modo que al
96,3% de los pacientes afectos de SMI de nuestra casuistica,
se les detectd algin grado de DAC. Desde Barry no se ha
progresado en la etiopatogenia de los casos que existe una
ARCH y no van acompafados de raquisquisis. Pero actual-
mente disponemos de sistemas de exploracion més precisos e
incruentos, que junto a la acumulacién de informacién de
multiples casos, nos permite tanto en el DAC como en la SMI
reconstruir la evolucién patocrénica de ambas (Figs. 2a y b).

En nuestro trabajo hemos encontrado fuertes argumentos
para considerar que la hidrocefalia no parece jugar un papel
causal enla SMI, mds bien podria tratarse de una consecuencia
o complicacién de todo el proceso etipatogénico que afecta a
las SMI.'Y la fosa posterior pequefia seria mas por falta del
volumen cerebeloso desplazado hacia el agujero occipital,,que
por ‘estenosis’ de lafosa posterior. La ausencia de hidrocefalia
en los 231 pacientes con SM supone el 82,46%, descartando
cualquier conato de perseverancia, en atribuirle la génesis de
la SM. Se sugiere considerar a la hidrocefalia como el resul-
tado de la obstruccion del paso del LCR por el enclave occi-
pitocervical como consecuencia a la impactacién de la por-
cidén inferior del encéfalo en el agujero occipital, impulsado
hacia abajo por la ‘fuerza de traccién medular’, no relaciona-
ble aninguna 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 aba-
jobloquealacirculacién liquoral anivel del agujero occipital’.
Como lo comenta Barry [10]: ‘Cuando existe una impacta-
cidén 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 subarac-
noideo del foramen magnum’. Esto estd de acuerdo con la
teoria propuesta por Russell y Donald en 1935 [34].

A través del estudio de 30 pacientes afectos de mielome-
ningocele, Samuelsson en 1987 [35],encuentra que existe una
estrecha relacion entre mielomeningocele, SM y ARCH, en-
contrando que todos los pacientes afectos tienen, en mayor o
menor grado, las tres entidades. Pero ademads, encuentra una
correlacién incluso en magnitud entre la SMI y la ESC, al
observar en dos pacientes una rapida progresion de su ESC
tordcica junto con una siringohidromielia.

Los pacientes afectos de SM presentan,en unade sus fases,
una sintomatologia tipica del sindrome del agujero occipital,
como lo han descrito Yasuoka (1984) [36] y Hecht en 1984
[37]; llegan al convencimiento que la principal causa de las
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como una anormalidad en la ectopia del neuroeje a ambos
niveles: aumentando la fuerza lateral, en forma de ESC y el
componente de estriccidn, el superior en forma de DAC y a
nivel inferior en forma del CMB.

En la presente serie la distribucién del grado de descenso,
en 218 casos de SMI en los que se pudo precisar la situacion
de las amigdalas cerebelosas, permite observar el predomi-
nio de los descensos entre el grado 2 y el grado 4, acumulan-
do entre ellos el 58,71% de los casos. Al 96,3% de los pacien-
tes se les detectd algiin grado de DAC. La edad en el momento
del diagndstico con un DAC grave (35,1+13,8 afios) fue mds
de 6 afios inferior a la de los pacientes con DAC leve (41,
2+14.9 afios) o ausente (142,0+15,09 afios), aunque no se
alcanzé la significacion estadistica aceptada (p=0,054). De
todas formas, este hecho puede traslucir la mayor gravedad
clinica de los descensos amigdalares graves, que ocasionan
clinica y necesitan asistencia médica de forma ligeramente
mas precoz.

Las alteraciones del IV ventriculo se presentaron en el
62,7% delos 231 pacientes de esta serie con SMI, significando
realmente una alteracion frecuente, y de su relacién con la
SMI puede aventurarse contexto sindrémico comun. La inter-
pretacion de las diferentes expresiones morfoldgicas del IV
ventriculo, en su evolucién por el mecanismo de traccidn,
seria en una primera fase: si existe el fenémeno de incompa-
tibilidad de espacio en el desplazamiento inferior, desciende
primero la porcion posterior de la fosa posterior, el IV ventri-
culo y el tronco cerebral se verian proyectados hacia el clivus
y arriba, la sobrelevacion del tronco cerebral se ha encontrado
enun 17% de los pacientes [53], la ‘fuerza de traccién medu-
lar’ al continuar los hace descender (Fig.3). Sise obstruyen los
agujeros de drenaje del IV ventriculo se produce la dilatacién
de éste, junto con la dilatacion de todo el sistema ventricular
supratentorial,, constituyendo una hidrocefalia. Atin mds alla,
la ‘fuerza de traccién medular’ es capaz de arrastrar al IV
ventriculo hacia el agujero occipital y vencer la fuerza de la
dilatacién ventricular, comprimiéndolo y descendiéndolo en
algunas ocasiones, hasta la region intrarraquidea cervical.

Escoliosis idiopdtica

El mecanismo de traccién medular por la asincronia de creci-
miento entre el neuroeje y el neurorraquis fue publicado por
Roth en 1972 [38], donde se comenta que el desarrollo neuro-
crédneo-espinal sugiere un conflicto en el crecimiento, como
causa de la ARCH y de la impresion basilar. El curso ascen-
dente y la elongacién de las raices cervicales superiores aso-
ciados a la ARCH, reflejan el crecimiento anormal caudo-
craneal de lacolumna cervical.Estoeslo opuesto aladireccion
normal cridneo-caudal del crecimiento, donde se incluye el
cerebro, con descenso sesgado de las raices cervicales. Este
autor también comenta que debido a la existencia de una nor-
mal asincronia de crecimiento entre el neuroeje y el neurorra-
quis,en condiciones fisioldgicas,de forma ocasional esta asin-
cronia puede excederse de los pardmetros normales. En estas
circunstancias el organismo, para minimizar las fuerzas gene-
radas por esta tension, hace que el neurorraquis recorra el
camino mas largo entre dos puntos, es decir, una trayectoria
curva, dando una ESC. La ESCID seria el intento del neuro-
rraquis de compensar la fuerza de traccion medular, mientras
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Tabla I. Incidencia de la escoliosis idiopéatica en la SMI segun autores.
Frecuencia de la escoliosis en las principales series de siringomielia
[53,100].

Autor Escoliosis Siringomielia %

Aboulker 39 64 60,93
Huebert Mac Kinnon 27 45 60,00
Hurth 22 55 40,00
Mac liroy Richardson 33 65 50,76
Mac Rae Standen 27 43 62,79
Williams 108 148 72,97
Woods Pimenta 5 20 20,00
Marés 35 77 45,40
Royo 108 149 72,97

que la SMI serfa la expresion litica y cavitaria del fracaso de
la médula espinal para aguantar, con una perfusién centrome-
dular normal, la traccién por elongacién y estriccion del neu-
roeje, debido a una asincronia patolégica o desproporcionada
en el crecimiento entre el neuroeje y el neurorraquis.

Es de notar la observacion tinica de Hamilton y Schmidt,
comentada por Roth de una trasposicion extravertebral de la
médula espinal de un paciente vivo con una ESC extrema, que
refleja una inusual exageracion de la desproporcion en el cre-
cimiento neurovertebral, entre la columna vertebral y la mé-
dula espinal, llegando a seccionar esta ultima los pediculos
vertebrales del lado céncavo.

Muhonen en 1992 [39], describe once casos menores de 16
afios que presentan ARCH no asociada con mielodisplasia y
ESC como minimo de 15 °. La curvatura progresé rdpidamen-
te en cuatro pacientes. En ocho nifios se asocié a una hidrosi-
ringomielia.

La relacién entre SM y ESC la estudia Depotter en 1987
[40], aportando 14 casos en nifios y adultos jovenes en asocia-
cion con SM. La lesién neuroldgica fue descubierta en un
tiempo variable durante el desarrollo de una ESC. Once casos
afectos de SM o hidromielia, y tres de tumoracién con forma-
cion quistica (Tabla I).

La ESC acompana a la SMI con una frecuencia entre el 20
y el 70% segtin los diversos autores consultados. Para Mau
[41],1a ESC se presenta mds frecuentemente en los pacientes
con SM en estado avanzado. Alrededor de los dos tercios de los
pacientes en todos los casos. Eventualmente la progresion es
rdpida, no sélo cuando se produce en la edad de crecimiento,
también en edad adulta. La ESC puede preceder en afios el
inicio de los sintomas neuroldégicos.

Segtin Raininko en 1986 [42]: ‘La incidencia de ESC en la
literatura es de un 25% al 85%. La deformacion espinal apa-
rece antes del inicio de los sintomas’, y ‘el paulatino inicio de
los sintomas aparece cuando detienen el crecimiento’.Y acaba
su publicacién: ‘La presencia de una SMI latente aparece con
una especial predileccion en aquellos casos que existe una
curva anormal o una rdpida progresion de la ESC’. Este autor
aporta dos casos de pacientes afectos de ESC juvenil y SM.
Las manifestaciones neuroldgicas se iniciaron cuando eran
adolescentes, pero la SMI no fue diagnosticada hastauna edad
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Figura 2. Secuencia de casos de SMI con alteraciones del IV ventriculo, tronco cerebral y de la fosa posterior, ordenados sugestivamente como
una sucesion patocrénica. 1a: caso 22. 2a: caso 38. 3a: caso 23. 4a: caso 31. ba: caso 24. 6a: caso 4.

lesiones en la SM, que presentan dos nifios acondroplasicos,  del cerebro. Ello no quiere decir que los que tengan el agujero
es la estenosis del foramen magnum. El tamafio del agujero  occipital pequefio no hayan de tener un CMB, sino que tendrd
occipital participa en las fuerzas que dificultan la herniaciéon  mas dificultad la ‘fuerza de traccién medular’ para expresarse
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Figura 2. (Continuacion). 1b: Forma y posicién practicamente normal del IV ventriculo en relacion con las estructuras vecinas. 2b: Inicio de
la deformacion de la porcion inferior del IV ventriculo y el leve descenso de las amigdalas. 3b: Descenso del IV ventriculo con inicio de la
obstruccién de los agujeros de drenaje del IV ventriculo. 4b: Dilatacion del IV ventriculo con obstruccién manifiesta de los agujeros de drenaje
del IV ventriculo. 5b: IV ventriculo dilatado e inicio de su colapso al paso por el aguiero occipital. 6b: A pesar de estar el IV ventriculo dilatado,
se colapsa por la fuerza de compresién, al pasar el agujero occipital y ser traccionado hacia el espacio intrarraquideo.
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comprendida entre los 22 y 34 afios, después de una rdpida
progresién de los sintomas. A éstos les siguieron tratamiento
quirdrgico de la ESC o SM. Este autor hace especial énfasis
en el examen radioldgico ante la existencia de minimos sin-
tomas neuroldgicos en pacientes escoliéticos.

Tiene especial interés la aportacion de Henry y Sherk en
1986 [43]: “Veintiséis nifios entre 4 y 16 afios de edad con
hidrocefalia y deformacion espinal; 22 nifios con ESC supe-
rior a 50 °y 5 nifios con cifosis superior a 100 °. Veintitin
niflos 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 es-
pinal. Todos los nifios presentaban ARCH tipo Iy II, el 58%
presentaban cavitacién medular (siringohidromielia),el 67%
presentaban anclaje de la médula. Este estudio documenta la
frecuente coexistencia de deformidad espinal y lesiones del
sistema nervioso (hidrocefalia, ARCH, anclaje medular con
atresia y cavitacion medular). Esto apoya la teoria que la
ARCH es primaria en el desarrollo de la deformidad y que la
cavitacion medular en estos pacientes es primariamente SM
formada en la base de necrosis isquémica en la médula espi-
nal. La libre transmisién de la presién del liquido desde la
médula espinal al ventriculo lateral soporta la teoria de Wi-
Iliams de la propagacién 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
coordinacién del control de la musculatura espinal y los
mecanismos reflejos normales posturales’.

Y prosiguiendo con Sherk [44], nos aporta un caso en el
que sugiere que ‘la patogénesis de la cavitacion intramedular
es por causas multifactoriales, pero todos van hacia un co-
mun mecanismo debido a una isquemia crdénica vascular’.

Para Roth [45]: ‘El resultado de la desproporcion del
crecimiento entre la columna vertebral y el sistema nervioso
es compensado por una actitud escoliética’; en esta publica-
cidén afirma que ‘sin la presencia de mielomeningocele, pue-
de existir el mecanismo de traccién’. Rubinstein, citado por
Roth, 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 aun estimulo de crecimiento més rapido de la columna
vertebral, siendo la curvatura escolidtica, para Roth, la tinica
solucién cuando el estimulo es mds alld del normal.

Aunque se puede considerar con el propdsito de explicar
algunos casos en los que puede existir estrés medular por
desproporcién de crecimiento entre el neuroeje y el neuro-
rraquis, 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 interapofisarias. Esta desproporcién de creci-
miento se expresaria en unas fases iniciales del proceso y
luego pasaria a la compensacién mediante la curvatura esco-
lidtica, especialmente en individuos jovenes o con los esti-
mulos mds intensos del crecimiento. En algunos casos esta
compensacion no se realiza, porque la intensidad de la des-
proporcién 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. Ocurrirfa cuando el crecimiento incidiera
en columnas vertebrales algo mds maduras y sélidas. En
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ambos, la médula espinal llegaria a un estado de estrés del
tejido centromedular con resultado, en aquellos casos pre-
dispuestos, de una isquemia centromedular.

Es significativo que el 72,97% de los pacientes afectos de
SMI de esta serie presenten ESC, resultado parecido al obte-
nido por Williams 72,97% [46], como una patologia que
puede ser consecuencia o participar en el mismo mecanismo
etiopatogénico que la SMI. También es sugestivo que, a di-
ferencia de la SM, cuyo segmento de predileccion es el cer-
vical, la ESC prefiera el segmento dorsal, ya que es un seg-
mento medio donde se aplica con mayor intensidad la fuerza
lateral de 1,87 Nw por cada 50 mm de CMB (véase biome-
canica de la traccion medular mas adelante). Coincido con
Roth [45], en considerar que existe una marcada predilec-
cién de la ESCID por la region dorsal baja. El segmento mas
afectado por la deformacion vertebral, en la presente serie,
fue la regidn dorsal con 102 casos (44,14%), seguido de la
region cervical con 55 casos (23,8%),y laregion lumbar con
23 casos (9,95%).

E174,07% de los pacientes afectos de SMI que presentan
ESCtienenel CMB. Mientras que el resto,es decir,el 25,93%
de los pacientes con SMI y que presentan ESC no tienen el
CM en posicién més baja de lo normal. Todo ello puede
significar que la falta de ascenso del CM traduce la intensi-
dad del compromiso en el crecimiento neurovertebral que, a
su vez, solicitard realizar a la columna vertebral su transfor-
macioén escolidtica.

Siringomielia idiopdtica

Teoria de origen malformativo. Olivier d’ Angers [21], fue el
primero en describir la SM como enfermedad, ddndole un
origen malformativo. Virchow [47],y Leyden [48], m4s tar-
de, creyeron que la SM era el resultado de la persistencia de
la dilatacién del canal central de la médula, al observar que
en algunos vertebrados dicho canal permanecia durante la
infanciay laedad adulta. Por ello,lo denominaron hidromie-
lia, haciendo aqui la primera divisién en SM primaria y se-
cundaria, reservando este dltimo para las cavidades que se
asocian a otros procesos patolégicos como mielitis, tumores.

Schultze [49], sugiri6 la hipdtesis hiperpldsica: la cavi-
dad serfa el resultado de una atrofia de un tejido neuroglial
previamente hiperplasiado.

Carmeil [50], la atribuy6 como el resultado de un proceso
disréfico,dentro del concepto que dio Bremer [51], del status
dysraphicus. Mds tarde fue secundado por otros autores como
Solheid [52], Chatel [53,54], Eggers [55].

Seguidamente se describen algunas teorias representati-
vas que, teniendo una base malformativa, plantean otro com-
ponente, por lo general dindmico como: la teoria de Gardner,
de Williams, de Ball y Dayan, de Aboulker, de Zaragoza, de
Marés y de Oldfield.

Teoria hidrodindmica de Gardner. Mencién especial tiene la
teoria hidrodindmica de Gardner, por la gran incidencia y
repercusion que han tenido sus ideas hasta la actualidad, con-
dicionando las actitudes terapéuticas de la SMI, e inspirando
nuevas teorias con una marcada directriz hidrodindmica.
Gardner [25], en su primera comunicacion, tras aportar
diecisiete pacientes, concluye que laARCH es consecuencia
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Figura 3. El simil mecanica del ascenso paradoéjico del tronco cerebral queda representado por el paso de dos bolas por una angostura sélo
suficiente para el paso de una de ellas, siendo traccionadas por elementos elasticos (izquierda de la figura). El resultado de todo ello, es el paso
en primer lugar de la bola mas favorable (bola derecha, derecha de la figura), previo ascenso de la menos favorable (bola izquierda, centro de
la figura). La bola méas favorable (bola derecha) representa la porciéon posterior e inferior de la fosa posterior y la bola menos favorable (bola

izquierda) representa la porcion anterior del tronco cerebral.

de una herniacion del romboencéfalo, en la cavidad intrarra-
quidea, a su vez consecuencia de una hidrocefalia congénita
y que se acompaila con frecuencia de una hidromielia. Gard-
ner [26], més tarde cree que la anomalia inicial responsable
de la ARCH, de la malformacion de Dandy-Walker, de quis-
tes aracnoideos de cerebelo y de la SM, es la atresia en fase
embrionaria del IV ventriculo. Por ello, propuso como trata-
miento de la SMI la desobstruccién por via quirdrgica del
agujero de Magendie y restablecer el camino fisiolégico de
transito del LCR, de tal modo que la onda de impulso del
liquido cefalorraquideo fuera al espacio subaracnoideo. Gard-
ner cree que la SMI es una hidromielia debida a una dificul-
tad de drenaje del LCR en el IV ventriculo. Esta se iniciaria
en el periodo embrionario, y formaria parte de un estado de
disrafismo en el SNC, como lo son la malformacién de Dan-
dy-Walker y el mielomeningocele.

Gardner [28,56-60], en las publicaciones posteriores se
ratifica en sus ideas iniciales y las amplia, quedando cons-
tituida la teoria hidrodindmica de Gardner. En su publica-
cion de 1965 [59], considera que las membranas que blo-
quean el IV ventriculo serian parcialmente permeables y
permitirian el paso ocasional de LCR, y permanecer la pre-
sién intraventricular normal, como sugiere Adams [61], en
lahidrocefalia normotensiva en la que un ventriculo o canal
dilatado puede tener una presién normal y aun asi ejercer
una fuerza mayor sobre los tejidos circundantes. Siendo la
onda de pulso generada por la pulsacién arterial y de los
plexos coroideos, que actuaria como una ola de agua hacia
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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 SM, hallando 68 casos con ARCH y tres con malforma-
cién de Dandy-Walker, en los tres restantes hall un quiste
de fosa posterior. En 30 casos encontr6 algtin tipo de mem-
brana ocluyendo el orificio de Magendie. En 18 casos el
contenido proteico intracavitario resulté similar al del 1i-
quido ventricular, potenciando la teoria de Gardner, la re-
cogida de tinta china en el liquido 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 comunicacién entre la cavidad siringomié-
lica y los ventriculos laterales.

En una publicacion, Gardner llega a negar la existencia
de la SM no comunicante. En otras, llega a precisar que la
imperforacién de los agujeros del IV ventriculo se produce
entre la octava y la décima semana de vida embionaria, en el
momento en que fisiologicamente se produce la perforacién
del IV ventriculo. Todo ello apoya y continda la teoria hidro-
dindmica de Morgagni [62,63], que explica el mielomenin-
gocele como el resultado de una ruptura de una hidroencefa-
lomielia, causada a su vez por una ausencia o un deficiente
drenaje del IV ventriculo. Si existe un déficit del drenaje
ventricular, puede resultar en la formacién de una fosa pos-
terior reducida, que comportard un desplazamiento caudal
de las estructuras nerviosas dentro del foramen magnum ori-
ginando la ARCH.
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Argumentos en contra de la teoria de Gardner

La teorfa hidrodindmica de Gardner tiene algunas objecio-
nes propuestas por distintos autores, como:

Argumentos de Aboulker. En su publicacién monogréfica de
1979 [64], afirma que en los pacientes afectos de SMI la
hidrocefalia falta en la mayoria de los casos. E1 TV ventriculo
no estd casi nunca cerrado a los espacios subaracnoideos.
Cuando el agujero de Magendie esté obstruido o comprimi-
do, los agujeros de Luschka son casi siempre permeables y
permiten el paso del liquido ventricular. La comunicacién
entre el IV ventriculo y la coleccién medular falta en la
mayoria de los casos, macroscépicamente y también bajo los
cortes microscopicos. Falta en la mayoria de los casos de
SMI del adulto, el origen ventricular del liquido siringomié-
lico. Un canal ependimario permeable en toda su longitud,
falta en la mayoria de las SMI, donde no parece més frecuen-
te que en la media del resto de la poblacién. No aporta, Gard-
ner, una explicacién a aquellas SMI que se encuentran lejos
de la charnela occipital, sin comunicacién con el canal epen-
dimario.

Argumentos de Milhorat. Milhorat [65], afirma: ‘La teoria
hidrodindmica de Gardner no explica cémo la hidromielia o
SM aparecen cuando la ARCH coexiste con una estenosis de
acueducto de Silvio’. Milhorat disiente de la hipdtesis 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 malformacién de Dandy-Walker, encuentra los espacios
subaracnoideos perfectamente formados, con imperforacién
del IV ventriculo. Por ello, considera que el espacio subarac-
noideo se forma por su propia cuenta, independientemente
del sistema ventricular y no depende de los procesos de cie-
rre y eventual apertura del tubo neural primitivo.

Argumentos de Alvord. El estudio anatomopatolégico de
Alvord [66], constata que en casi todos los recién nacidos
que presentan una ARCH, mielomeningocele,la hidromielia
ligera o importante se abre por lo general en el fondo de saco
de la espina bifida, pero no se extiende la cavidad con la
frecuencia que deberia esperarse por toda la extension del
canal ependimario hasta el IV ventriculo.

Argumentos de Osaka. Osaka et al [67], en un estudio de 92
embriones y 4 fetos que presentan mielosquisis, no encuen-
tran ningun trazo de los hechos descritos por Weed y desarro-
1lados por Gardner. No hallan la hidrocefalia, ni la hidromie-
lia, donde se supone que debe existir en estado fisioldgico.
No encuentran anomalias en todo el IV ventriculo. No hay
relacion entre el desarrollo de los espacios subaracnoideos,
siempre normal, y el sistema ventricular. La existencia de
mielosquisis aparece en un estadio muy precoz, antes de la
aparicién del LCR, no siendo susceptible de jugar un papel
en su formacién.

Argumentos de Isu. Lo realmente paradéjico es que en la
SMI parece més probable el cierre del agujero del conducto
del epéndimo [68], al existir el compromiso de espacio oca-
sionado por la frecuente existencia del DAC.
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Argumentos de Royo. Cualquier conflicto hidrodindmico a
nivel de fosa craneal posterior por obstruccion de su drenaje
inexorablemente condiciona una tendencia a un aumento de
su capacidad, contrario al hallazgo habitual en 1a SMI que se
encuentra una fosa craneal de volumen normal o algo menor
al normal.

Con el prop6sito analitico de profundizar en la teoria de
Gardner se realiza un simil biohidromecénico, representan-
do las fuerzas biohidromecénicas que pueden originar la ca-
vidad siringomiélica [31], segtin los planteamientos de Gard-
ner, 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 cavida-
des siringomiélicas’.

Tomando en un sujeto la medida entre la entrada del con-
ducto del epéndimo, por detrds del 6bex, hasta la altura maxi-
ma del sujeto es de 150 mm. En un embrién humano, las
distancias y las fuerzas que se establecen se consideran pro-
porcionales alas del adulto. Tomamos un punto del conducto
del epéndimo a 60 mm del ébex, en el adulto. Esto suma 21
cm, multiplicado por la densidad del liquido LCR, que es
parecido al plasma, 1,03 g/cc (gramo/centimetro cibico), se
obtiene la presidn hidrostatica en el punto del posible inicio
de la cavidad siringomiélica (PICS) a 6 cm del 6bex. Estaes
de 21,63 cca (centimetros columna de agua).

El sistema de formacién del LCR emite diariamente alre-
dedor de 500 cc de LCR diario, y lo hace en un sistema
cerrado. La maxima presién, con la cual este sistema cerrado
puede ser compatible con la vida, es el de la presion arterial
maxima, hasta que la presion de perfusion cerebral sea cero.
Tomando la presién arterial maxima de 120 mm de Hg se
obtiene: 120 mm de Hg = 12 cc Hg por la densidad del mer-
curio (13,546 g/cc),esiguala 162,552 gr de ccHg (centime-
tros columna de Hg), que es igual a 162,552 g de cca (cen-
timetros columna de agua).

Asi, lamaxima presion que se puede generar con labom-
ba cardiaca en condiciones normales, aplicada a un punto
situado en el conducto del epéndimo a 6 cm por debajo de €1,
afadiendo la presion hidrostética del punto (PICS) es de:
21,62 gde cca+162,552 gde cca= 184,172 gde cca. Asi la
presién médxima a la que puede ser sometido el punto PICS
es de 184,182 g de cca. Ademads hay que considerar que por
capilaridad y adherencia de liquidos a la pared del tubo, la
presion hidrostdtica en el sujeto es menor a la obtenida,en un
simil hidromecdnico de tuberias rigidas.Y la sintomatologia
de hipertension intracraneal grave se inicia a partir de los 40
g de cca.

Baez, Lamport y Bes en 1960 [69], consideran que: ‘Los
capilares sanguineos se parecen a un elemento rigido, o sea,
sin cambios medibles en didmetro, cuando pasan de una pre-
sién de 0 a 100 mm de Hg’. Fung, en 1981 [70], modula lo
considerado por Baez, y puntualiza: ‘Sin embargo, los capi-
lares sanguineos pulmonares son muy distensibles y muy
sensibles a los cambios de presién’. Aunque las tablas de la
variaciéon de las venas pulmonares, por los gradientes de
presion, las aporta Yeng y Foppiano (1981) [71], llegan a la
conclusién que ‘las venas pulmonares sometidas a un incre-
mento de presidn de 20 cca, sufren una dilatacién, sin lesio-
narse en un 50% de su didmetro’. Si el conducto del epéndi-
mo lo asimilamos, biomecdnicamente, con las venas pulmo-
nares, esto nos indica que, si sometemos al PICS ala méxima
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presion que se puede aplicar en el sistema cerrado intracra-
neal, 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’) [72],
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 SM.

En estas condiciones biohidromecénicas, al aplicar en el
conducto del epéndimo la presiéon mdxima que no provoque
encefalopatia, 20 cca, producird, como méaximo, una dilata-
cion 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 dilatacién del conducto ependi-
mario de 1 a 2 mm de didmetro.

Pero ademds, como dice Bakay [73], ‘el epéndimo es
altamente permeable, midiendo el transporte del sodio radio-
activo Nays, muestra que la permeabilidad del epéndimo es
alrededor de 30 veces mds elevada que la de los capilares
cerebrales’.Y esto conlleva: la resistencia a la dilatacién del
tegumento ependimario es 30 veces superior al ser més per-
meable, y al ser deformado. También es 30 veces mds resis-
tente a la ruptura por dilatacién que un vaso sanguineo cere-
bral,y el tejido ependimario, al tener 30 veces mas capacidad
de difusion, si la relacionamos con la capacidad de ruptura
por traccién, nos sugiere que el tejido ependimario tiene 30
veces mds posibilidades de ruptura por traccién, que un vaso
sanguineo cerebral.

Asi, el conducto del epéndimo se dilatard dando una hidro-
mielia, pero debido a la presién hidrostatica no se rompera.
Como lo experimenté Faulhauer [74], que realiza un estudio
experimental en el gato, provocando en cuarenta y seis gatos
una hidrocefalia y una hidromielia inyectando caolin intracis-
ternal; en otros diecisiete gatos consigue la formacién de una
hidrocefalia e hidrosiringomielia mediante una intervencion
que ocluye el foramen de Luschkae. En los animales tratados
con caolin, la dilatacién del canal central y la clinica coincidié
con la intensidad de la hidrocefalia obstructiva.

En sintesis, las fuerzas hidrodindmicas que se pueden
generar en el espacio liquoral son de muy escasa magnitud
para producir necrosis intramedulares como las que se dan
en la SMI, y si las hubiere no pueden sobrepasar presiones de
escasa magnitud. La ruptura del tejido del canal ependimario
es mucho mas fécil que sea por traccién que por obstruccién
liquoral. Estas conclusiones biohidromecénicas son aplica-
bles a todas las teorfas que utilizan conceptos hidrodindmi-
cos,como las teorias de Williams, de Ball y Dayan, de Aboul-
ker, de Zaragoza, y otros.

Teoria de Williams

Bernard Williams [46,75-88], partiendo de una base hidrodi-
namica similar a la de Gardner, difiere sustancialmente al
afirmar que el impulso arterial es facilmente amortiguado
por la permeabilidad parcial de los agujeros de Magendie y
Luscka; en los casos con ARCH, las amigdalas cerebelosas
provocan una obstruccién funcional del orificio de Magen-
die. Pero las fuerzas hidrodindmicas desencadenadas por las
maniobras de Queckensted o Valsalva (y generadas en deter-
minadas circunstancias fisiolégicas como la tos o actitudes
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posicionales de la cabeza), causarian un aumento de la pre-
sién venosa en los plexos venosos espinales, y de aqui un
aumento de la presion intrarraquidea, que hace desplazar el
LCR del canal espinal ala cavidad craneal. Al existir en estos
pacientes un bloqueo hidrodindmico 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 intracra-
neal,que intenta proyectarse haciael canal central de lamédula
(en los casos que estuviera presente), provocando una dila-
taciony dando asi origen a la cavitacién de lamédula. Se crea
aqui el término de ‘comunicante’ para aquellas que se acom-
pafian de ARCH. Las ‘no comunicantes’ serian las tumorales
y postraumadticas.

Una variante de esta teoria la aporta Oldfield en 1994
[89],en la que la fuerza impulsora es generada por los impul-
sos sistolicos arteriales transmitidos al LCR al mecanismo
valvular de una ARCH.

Teoria de Ball y Dayan

Ball y Dayan en 1972 [90], del mismo modo que Williams,
afirman que existe un bloqueo en los espacios subaracnoi-
deos 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 despla-
zar, a través de los espacios perivasculares de Virchow-Ro-
bin, hacia aquellas zonas intramedulares de menor resisten-
cia,lasustancia gris,donde se acumula, generando la cavidad
siringomiélica.

Teoria de Aboulker

Aboulker en 1979 [64], aceptando lo propuesto por Ball y
Dayan [90], puntualiza el lugar de penetracion del LCR, si-
tudndolo en la salida de las raices posteriores y de aqui se
extenderfa a zonas mds centrales de la médula, llegando en
ocasiones al canal central.

Teoria de Zaragozd

Zaragozd en 1973 [91], 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 esteno-
sis de la vallécula cerebelosa por la aproximacién de las
amigdalas cerebelosas y la proyeccion del fluido ventricular
al 6bex y al canal central.

Teoria de Marés

Marés en 1988 [92], en su tesis doctoral estudi6 en 100 pa-
cientes afectos de SM, el tamatfio de la fosa posterior, con el
propdsito de relacionar una fosa craneal posterior pequefa
por estenosis con el desplazamiento de su contenido hacia el
agujero occipital, constituyendo una ARCH. Aunque no
descarta la existencia de otros mecanismos que, en algunos
casos, pueden adquirir mayor importancia.
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Teoria de origen tumoral

Grimm en 1869 y Schlesinger en 1902 [93,94], y también
Schultze [49], sugirieron que en algunos casos de SMI, la
cavidad podia ser generada por un proceso tumoral, que méas
tarde desaparece.

Teoria de origen inflamatorio o infeccioso

Hallopeau en 1870 [95], propuso una inflamacién de la médu-
la, mielitis, como el inicio de lo que seria la cavitacion. Schle-
singer en 1902 [94], en su monografia, relaciona la SMI con-
diciondndola a neurosifilis y lepra, pero con toda probabilidad
la conexién de ambas enfermedades con la cavitacién es indi-
recta. 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 documenta-
do, se describié por Appleby en 1969 [96], una meningitis
tuberculosa.

Teoria de origen vascular

Joffroy y Achard en 1887 [97], consideraron que al origen
inflamatorio podia afiadirse un factor isquémico. Holmes en
1915 [98], propuso la hemorragia intramedular en relacién a
traumatismos. La isquemia medular la han apoyado otros au-
tores como: Davidson en 1933 [99], Tauber en 1935 [100],
Lichtenstein en 1943 [6], McLaurin en 1954 [101], Netsky en
1953 [102], Taylor en 1975 [103], y Sherk en 1984 [44].

Han apoyado con fuerza la ‘teoria isquémica’, para la gé-
nesis de la cavitacion intramedular, Lichtenstein [6], McLau-
rin [101], y recientemente han recibido un importante soporte
con el estudio de Feigin, Ogata y Budzilovich en 1971 [104].
Estos aportan la necropsia realizada a 16 pacientes con SM, y
concluyen en su estudio que no encuentran evidencias patolo-
gicas para que las cavidades medulares fueran debidas a un
mal desarrollo del cerebro o de la médula cervical superior.
Ellos encuentran evidencias histolégicas que muestran la exis-
tencia de una clara insuficiencia circulatoria.

Discusion de la casuistica

Indudablemente, la incorporacién de nuevas técnicas en el
estudio de la patologia neuroldgica ha contribuido notable-
mente a un mayor conocimiento de la siringomielia. A raiz de
la utilizacién de la nuevas técnicas de neuroimagen y de nue-
vos modelos experimentales, se han ido modificando las dife-
rentes concepciones fisiopatoldgicas de este proceso.

Se sabe, desde hace tiempo, que la SMI se puede asociar
con anomalias del esqueleto 6seo, entre las que la cifoescolio-
sis es la mds frecuente. Con el advenimiento de la radiologia,
se observé que numerosos pacientes con ARCH o con SM
clésica tenfan alteraciones asociadas a nivel de las vértebras
cervicales y de la unién craneovertebral [15,16].

La tomografia axial computadorizada (TAC) ha permitido
mejorar el diagnéstico de la SM, permitiendo la visién directa
de la cavidad medular, especialmente cuando el estudio se
realiza tras la inyeccidn intratecal de metrizamida, lo que se
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denomina mieloTAC. Aunque la incorporacion de laRM a la
practica médica es relativamente reciente, este método diag-
néstico se ha erigido, sin lugar a dudas, en la principal explora-
cién para el estudio de esta enfermedad y de las anomalias
frecuentemente asociadas. Mediante el examen con RM se puede
observar, de forma atraumatica, el canal raquideo en toda su
extension, la fosa posterior y los ventriculos cerebrales en los
tres planos del espacio, lo cual ha permitido una aproximacion
al estudio de esta enfermedad, con la posibilidad de obtener
unos datos morfoldgicos hasta ahora dificilmente disponibles.

Las caracteristicas demograficas de esta serie son pareci-
das a las obtenidas en otras casuisticas. La mayoria de los
pacientes (64,5%) no presentaron antecedentes patoldgicos
relevantes, mientras que en el 18,6% de los casos se presenta-
ron diversos antecedentes patologicos relevantes para la exis-
tencia de siringomielia. Esta ausencia de antecedentes patol6-
gicos corrobora que la siringomielia no es una entidad patol6-
gica subsidiaria de otra enfermedad sistémica.

A pesar de s6lo presentarse malformaciones asociadas en
27 pacientes (11,68%) de los 231 afectos de SMI, cuando se
presentan afectan con mds frecuencia al raquis y craneo. Esto
nos puede indicar que el proceso que acaba en la SMI tam-
bién puede ser causa o parte de las malformaciones a las que
se asocia.

Segtn la serie de Anderson [105], los sintomas de la SM
aparecen entre la segunda y cuarta décadas de la vida, pero
también pueden empezar en la nifiez y prolongarse mds alld
de la mediana edad. Para Barnett et al [106], 1a edad media
en el inicio de los sintomas es de 31 afios, mientras que la
media de edad de los pacientes intervenidos es de 39 afios.
Para Marés [92], 1a media de edad fue de 38 4+14,1 afios. La
edad media en esta serie ha sido de 40,2+14,8 afios, coinci-
diendo con estos autores. La incidencia mayor a partir del
segundo tercio de la vida podria ser debida a la sucesiva
acumulacién de diagndsticos y a la existencia de factores no
exclusivamente congénitos en la formacién de la SMI. Esto
dltimo irfa en contra de las teorfas exclusivamente malfor-
mativas [25-30,92]. Los hallazgos de este estudio son corre-
lacionables, ya que en el tercio medio de la vida se fraguan
las condiciones favorables para que se presente el estrés me-
dular por la desproporcion entre el crecimiento del neuroeje
y el neurorraquis. En el dltimo tercio de la vida es donde se
ha acumulando el estrés sobre el parénquima medular, con
factores predisponentes, como los oficios y las profesiones
que comportan una ejecucion de ejercicios fisicos. Por este
motivo, la SM es mds frecuente en pacientes procedentes de
ambientes rurales. El cardcter familiar y la sugerencia de
algunos autores a la herencia dominante [107,108], hace
pensar, junto a la no presentacién conjunta con otras malfor-
maciones, en una predisposicién malformativa mas que en
un error congénito erratico.

Brain [109], considera la enfermedad siringomiélica mas
frecuente en el hombre, mientras que para Anderson [105], la
afectacion es igual en ambos sexos, lo que coincide con las
series de Barnett [106],y Marés [92],asi como con la presente
serie, con 113 varones y 118 mujeres. Cabe destacar la gran
incidencia de antecedentes quirdrgicos (57%) no relaciona-
bles con la SMI. Con menor frecuencia aparecen antecedentes
de malformaciones (18,3%)y de anomalias enel parto (12,2%),
siendo éstos ultimos de cierto interés para correlacionar con la
enfermedad siringomiélica [110].
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Se destaca que el 97,83% de los pacientes con SMI de esta
serie tienen una cavidad siringomiélica con un componente
cervical. Esta especial predileccion por presentarse en el tercio
superior de la médula también es comprobada por Aboulker
[64],y Marés [92]. Todo ello va en favor de la idea de que en la
regién cervical se desarrollan buena parte de los mecanismos
etiopatogénicos. Al mismo tiempo, contradice aquellas teorias
que consideran la cavidad siringomiélica como el resultado de
laaccionde lahipertension del LCR sobre las raicillas sensitivas
posteriores [64,76,90,111], puesto que la hiperpresion del espa-
cio subaracnoideo espinal, por mecdanica de fluidos, hade serde
la misma magnitud en todos los puntos de la médula espinal.
Consideraciones parecidas las aporta Breig en 1960 [112].

Kobayashi et al [113], describen mediante una explora-
cion RM, lacompresion de lamédula oblongata poruna ARCH
y las arterias vertebrales, causando una sintomatologia bulbar
y cerebelosa por isquemia debida a la compresion.

En 48 pacientes (84,21%) se aprecié una situacién mas
baja de lo normal del CM, por CMB, mientras que en el resto,
el CM estaba situado por encima del cuerpo vertebral de LI,
considerado como limite inferior de la normalidad para su
ubicacion.

Discusion de la teoria de traccion medular
Biomecdnica de la traccion medular

La repercusion mecdnica que puede suponer la existencia de
una traccion axial aplicada sobre la médula espinal puede ser
formulada y cuantificada.

Célculo de la tension de la médula espinal. En la diferencia de
crecimiento longitudinal entre la médula espinal y el esquele-
to vertebral, se produce una deformacién diferencial de la
médula espinal que provoca una tension de traccion que, a su
vez, puede producir una estriccién de la médula espinal en su
anclaje craneal, con la subsiguiente lesién medular.

La deformacién sufrida por el sistema se calcula en fun-
cién del crecimiento diferencial de ambas estructuras entre
los 8 y los 15 afios de edad biolégica. De este modo, se
constituye la siguiente férmula para calcular la deformacién
de un cuerpo:

(L-L°) /L° =e,
donde ‘e’ es la deformacidn; ‘L’, la longitud final; y ‘L* la
longitud inicial.

En el segmento cervicodorsal, con la aplicacién de la si-
guiente férmula podremos calcular la tensidn a que se somete
un tejido:

d =E-e,
donde ‘d’ es la tensién en Nw/mm?; ‘E’, el médulo de elasti-
cidad y ‘e’ la deformacion.

Si tomamos la deformacién diferencial, substrayendo el
valor de la deformacién de la médula espinal al de 1a deforma-
cion esquelética, tenemos:

d = E [(L-L°)-L°-(1-1°) /1°]

Tomando como punto de partida hipotético que las longi-
tudes iniciales de la columna vertebral y de la médula espinal
son iguales a los 8 afios (L° = 1°), tenemos que la expresién
anterior queda:

d=E ([L-1)/L°
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Ya que ‘L-1’ es la diferencia de crecimiento final entre
ambos elementos anatémicos y,como queda establecido en el
andlisis por RM que la diferencia del descenso del CM en la
SMI es de un cuerpo vertebral o més a los 15 afios, tenemos
que:

L-1 =50 mm (altura de L1 con disco intervertebral)

Si se supone que el modulo de elasticidad de la médula
espinal es de aproximadamente 0, 3 megaPascales (MPa), pa-
recido al de otros tejidos similares, como la vena safena, y que
la longitud del esqueleto vertebral a los 8 afios es de 443 mm
(valor tomado de un caso), al sustituir estos valores en la for-
mula anterior obtendremos el valor hipotético de deforma-
cion:

d=0,3MPa- 50 mm/443 mm=0,0338 MPao Nw/mm?

Este es un calculo muy simplificado, pues habria que tener
en cuenta que el comportamiento de la médula espinal es vis-
coeléstico, con lo cual su médulo de deformidad es variable y
su respuesta no es lineal.

Si definimos la ‘fuerza de tracciéon medular’ ‘F’ como:

F=d-S,

donde ‘S’ es el drea de seccion y ‘d’ la deformacién aplicada,
tenemos que la fuerza de traccion axial a la que se somete la
médula espinal, con una seccién de 162 mm? es de 5,48 Nw,
por cada 50 mm de CMB, que aproximadamente equivale a
una traccion desde el filum terminale de 560 g, por cada cuer-
po con un espacio intervertebral de retraso en el ascenso dife-
rencial del CM. La aplicacion de esta fuerza axial a las estruc-
turas nerviosas y vertebrales, a nivel del agujero occipital,
determina la aparicion de las malformaciones que se asocian
ala SM.

Debido a la curvatura de la region dorsal se produce una
compresion lateral al traccionar la médula espinal dentro del
canal vertebral. El cdlculo de la fuerza lateral (F1) se obtiene
aplicando la siguiente férmula:

F1=F"- cos x,
donde ‘F’eslatuerzadetracciony ‘X’ el dngulo de proyeccion
del canal vertebral sobre la horizontal, que es de 709. Si sus-
tituimos los valores que conocemos, obtenemos que la fuerza
lateral ‘F1’es de 1,87 Nw, lo que equivale a aplicar un peso de
200 g, por cada 50 mm de CMB. Esta fuerza lateral contribuye
a la compresion de los vasos sanguineos al realizar la estric-
cion de la médula espinal. Debido a la viscoelasticidad de la
médula espinal y a su especial distribucién en la columna
vertebral,es la columna dorsal la que recibe primero el empuje
de esta fuerza lateral, que condicionard la aparicion de laESC.

Cambios mecdnicos en la inflexion del neurorraquis. La fuer-
za de traccién medular (FTM) por un crecimiento despropor-
cionado del neurorraquis con respecto al neuroeje genera una
fuerza mecénica de traccién desde el sacro y transmitido por
el filum terminale hasta la masa encefélica, anclada por la
tienda del cerebelo con la angostura del agujero mesenceféli-
coy la angostura del agujero occipital. Establecida la traccion
medular, el neuroeje transmite esta traccion a las estructuras
que lo limitan. Unas estructuras son tegumentos como la tien-
da del cerebelo, otras 6seas como el clivus y el agujero occi-
pital. Ofrecen resistencia a la FTM segtin su textura y morfo-
logia. Cranealmente la FTM se apoya en los pefascos y las
clinoides posteriores donde se inserta la tienda del cerebelo
exactamente en el vértice del dngulo basal, primer dngulo de
relajacion de la FTM, al abrirse se establece la PTB. Le sigue
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el clivus que mediante su deformacién contribuye a minimizar
la distancia pefiasco-sacro, formando también parte el clivus
del agujero occipital, estructura de gran relevancia por ser el
anclaje maximo en el libre deslizamiento del neuroeje. El ta-
maifio del agujero occipital condiciona su comportamiento; si
es amplio las estructuras de la fosa posterior, amigdalas cere-
belosas transitan holgadas dando ARCH; si el agujero es de
tamafio medio y s6lo dejar pasar en parte el contenido de la
fosa posterior, parte de ésta tendrd que ascender para dejar
pasar a la otra parte y luego podrd seguir descendiendo; si el
agujero es pequefio y no deja pasar el contenido de la fosa
posterior, la FTM provocard el ‘efecto ancla’ con la deforma-
cion del agujero occipital hacia adentro al impactarse, contri-
buyendo las masas de los hemisferios cerebelosos a deformar
mads en sentido caudal las inmediaciones del agujero occipital
(convecxobasia).

La unién craneocervical forma el primer angulo que pre-
senta tres sentidos de inflexidn: el anteroposterior, el lateral y
el rotatorio. La inflexién anteroposterior se realiza disminu-
yendo el dngulo clivus-odontoides (retroceso odontoideo) que
histolégicamente es en flexién. La inflexion lateral, a ambos
lados segtin predominancias morfolégicas y mecdnicas. La
inflexion rotatoria es también aleatoria.

La zona de inflexién cervical presenta tres sentidos: el
anteroposterior, el lateral y el rotatorio. El anteroposterior
puede ser en lordosis aumentando la fisiol6gica, en cifosis o
en cifoescoliosis. La inflexion lateral a ambos lados segtin
predominancias morfoldgicas y mecénicas. La inflexién
rotatoria tiene tendencia a seguir el sentido que permiten las
articulaciones posteriores. En el segmento cervical la orien-
tacion de las carillas articulares no limita la rotacién en nin-
glin sentido.

El dngulo de inflexién cervicodorsal supone el transito
entre las curvas dominantes en la zona cervical y la dorsal. Su
tendencia es a la cifosis aumentando la actitud fisiolégica.

La zona de inflexion dorsal presenta tres sentidos: el an-
teroposterior, el lateral y el rotatorio. El anteroposterior es
siempre en cifosis aumentando la fisiol6gica existente. La
inflexién lateral a ambos lados segin predominancias mor-
fol6gicas y mecdnicas, aqui de mds proporcién que en las
otras zonas por ser la zona de maxima aplicacién de la fuerza
lateral descompuesta de la FTM, es la zona mas amplia, y la
que posee menos musculatura paravertebral. La inflexion
rotatoria tiene tendencia a seguir el sentido que permiten las
articulaciones posteriores.

El dngulo de inflexién dorsolumbar supone el transito entre
las curvas dominantes en la zona dorsal y la lumbar. Su tenden-
cia es a la cifosis aumentando la actitud fisiolégica.

La zona de inflexion lumbar presenta tres sentidos: el an-
teroposterior, el lateral y el rotatorio. El anteroposterior puede
ser en lordosis aumentando la fisioldgica, en cifosis o en cifo-
escoliosis, estas dos ultimas muy raras. La inflexion lateral a
ambos lados segtin predominancias morfolégicas y mecéni-
cas. La inflexion rotatoria tiene tendencia a seguir el sentido
que permiten las articulaciones posteriores. El angulo de infle-
xién cervicodorsal supone el transito entre las curvas domi-
nantes en la zona cervical y la dorsal. Su tendencia es a la
cifosis aumentando la actitud fisiol6gica.

El dngulo de inflexion lumbosacro supone el transito entre
las curvas dominantes en la zona lumbar y la sacra. Su tenden-
cia es a la lordosis aumentando la actitud fisioldgica. Es la
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inflexiéon con menos trascendencia y también la de hallazgo
mds frecuente especialmente en mujeres donde es més fre-
cuente la ESC.

El segmento anterior de las vértebras: el cuerpo vertebral
junto con el disco intervertebral no suponen impedimento a la
inflexién y rotacién de la unidades vertebrales en ningtin sen-
tido. El segmento posterior de la unidad vertebral con las ca-
rillas articulares es una guia para el desplazamiento de toda la
unidad en todos los sentidos. Cuando la FTM desplaza al neu-
roeje al receso lateral de la concavidad, desplaza también los
puntos de apoyo mecdnico de la fuerza en cada unidad verte-
bral; se apoyard y guiard el movimiento la articulacién intera-
pofisaria préxima de tal modo que la orientacién de la carilla
articular es la que determina el sentido de giro de la unidad
vertebral. Si la carilla articular de la apdfisis de la articulacion
interapofisaria (CAIA) inferior tiene una posicion neutra se
minimizara larotacién de launidad vertebral. Sila CAIA mira
hacia el canal vertebral, la vértebra superior rotara hacia ella.
Si la CAIA mira hacia afuera la direccion del giro serd hacia
la CAIA contralateral.

Cambios mecénicos en el neuroeje. En la tercera semana del
desarrollo embrionario, el neuroeje y el neurorraquis tienen la
misma longitud. En el adulto en circunstancias normales, el
CM se encuentra a nivel del cuerpo de la primera vértebra
lumbar. Esta asincronia normal de crecimiento entre ambas
estructuras se realiza sin aparentes manifestaciones clinicas.

Cuando esta asincronia se encuentra alterada, se producen
unas tensiones mecdanicas que aplicadas a nivel de la columna
vertebral, generan manifestaciones sindrémicas: ESCID, por
lafuerzalateral y anomalias 6seas a nivel del agujero occipital,
por lafuerza axial. Las tensiones a nivel del neuroeje se expre-
san con impactacion, contusién y compresion vascular del
tronco cerebral, la porcién inferior del cerebelo y la porcién
superior de la médula cervical, a nivel del agujero occipital,
por aplicacién de la fuerza axial. Ambas fuerzas descompues-
tas a partir de la ‘fuerza de traccion medular’ causan isquemia
por estriccion a nivel de toda la médula espinal, por aplicacién
de la fuerza lateral, a la que se afiade la producida, a nivel de
la médula cervical, por el estiramiento e impactacién, conse-
cuencia de la fuerza axial. La isquemia, de predominio cervi-
cal y centromedular, acaba en una lisis del parénquima medu-
lar de predominio periependimario.

La cavidad siringomiélica se forma por isquemia y contu-
sién, a modo como se comenta en el estudio realizado por
Feigin, Ogata y Budzilovich [104], quienes aportan la necrop-
sia realizada a 16 pacientes con SMI, donde encontraron evi-
dencias histolégicas que muestran la existencia de edema aso-
ciado con inflamacioén, insuficiencia circulatoria y trauma.

Segtn lateorfadela ‘traccién medular’,en la formacion de
la cavidad siringomiélica intervienen los siguientes factores,
que delimitan su tamafio, forma, topografia y evolucion: la
intensidad de la traccién medular, que se descompone en dos
fuerzas patogénicas: una axial que determina la estriccion y la
otra lateral que da la compresién. Las circunstancias y meca-
nismos que aumentan esta traccién pueden ser el crecimiento,
un agujero occipital pequefio, la movilizacién de la regién
cervical y las maniobras de Valsalva. Hay una predisposicion
anatomica locorregional; la zona centromedular es el territo-
rio de mds precariairrigacion de lamédula espinal, el territorio
centromedular es de las zonas medulares mds sensibles al aporte
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Figura 4. Sucesién dindmica de las diferentes fases que experimenta una zona centromedular sometida a la ‘fuerza de traccién medular’ (por
la fuerza sagital), y a la de estriccion (por la fuerza lateral), anadiéndose el trauma sucesivo de la médula espinal en sus movilizaciones normales.
4.1: fase isquémica. 4.2: fase necrotica. 4.3: fase osmatica. 4.4: cavidad siringomiélica y fistulizacion hacia el conducto del epéndimo. 4.5:
Fistulizacién hacia el conducto del epéndimo y el espacio subaracnoideo, con efecto de redilataciéon. 4.6: Refistulizacién hacia el espacio
subaracnoideo o al conducto del epéndimo.
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sanguineo, la vascularizacion medular tiene una distribucién
centripeta y terminal.

Hay que tener presente un componente hidrodindmico: la
existencia de conflicto en la normal circulacién del LCR ge-
nera unas fuerzas que, sin ser la causa de la siringomielia, en
ocasiones actian sobre ella. La presentacién de la hidrocefalia
como complicacién contribuye, atin més, a la impactacién de
las amigdalas cerebelosas, no a su descenso por el canal ver-
tebral. La impactacién del parénquima nervioso en el agujero
occipital delimita, en el drea normal de circulacién del LCR,
dos compartimientos, uno craneal y otro espinal, que pueden
tener un gradiente de presion que, a su vez, puede influir en la
fase de redilatacion de la cavidad siringomiélica.

Los factores y mecanismos de compensacidn que se gene-
ran para aminorar la traccién son: edad (bioelasticidad), adap-
tacion de la columna vertebral a la ‘fuerza de tracciéon medu-
lar’ (ESC, disminucion de la altura de los espacios interverte-
brales), adaptaciéon del crdneo a la solicitud mecdnica
(impresidn basilar, apertura del dangulo basal de formacion del
clivus, retroceso odontoideo, agujero occipital dilatado), asi
como la adaptacion del neuroeje a la solicitud mecénica de la
fuerza axial (descenso de las amigdalas cerebelosas, del tron-
co cerebral y del cerebelo).

Todos estos factores delimitan la intensidad del estrés
medular, en general, y a nivel cervical, en particular, resul-
tado dela diferenciaentre las circunstancias que lo favorecen
o lo agravan.

Portodoello,lasiringomielia primaria es consideradacomo
la manifestacion deficitaria neurolégica de una entidad nosol6-
gica con expresion plurimorfopatoldgica, que hasta ahora se ha
individualizado como entidades nosolégicas diferentes: ARCH,
impresion basilar, retroceso odontoideo, alteraciones morfol6-
gicas del IV ventriculo, aumento del dngulo basal, clivus an6-
malo,colapso delacisternamagna, hidrocefaliaocasional , ESC
y cavidades intramedulares de predominio cervical. Dicha en-
tidad nosoldgica seria consecuencia de la anormal asincronia
del crecimiento neuroeje-neurorraquis (AACNN).

Fases evolutivas de la siringomielia idiopdtica

Es significativa la distribucion estadistica en cuanto al niimero
decasos, segtin las formas de la cavidad siringomiélica. Primero
la forma fusiforme, 28 (50,9%), seguido de laformadilatada, 11
(20%), de la forma filiforme (18,18%), y por dltimo la colapsa-
da (10,9%). Es como si el porcentaje dibujara la evolucién de la
cavidad siringomiélica Segtin la teoria de la fuerza de traccion
medular, la SMI tendria una evolucién patocrénica en 8 fases:

Instauracién de la traccién medular. El fenémeno de la asinc-
ronia en el crecimiento entre el neuroeje y el neurorraquis
existe de forma fisioldgica, de tal modo que en el individuo
normal, los segmentos medulares lumbares y sacros ascien-
den cuatro segmentos vertebrales desde la 3* semana del de-
sarrollo embrionario hasta la edad adulta, una vez terminado
el crecimiento,cuando el CM se localiza,de forma fisioldgica,
a nivel del cuerpo de L1. Hay que considerar que el neuroeje
y el neurorraquis proceden de hojas blastodérmicas distintas
y que pueden ser influenciados por factores independientes,
constituyendo un terreno favorable para la aparicién de la
AACNN en la SMI [10,32,34,38,46,47,49-51,106,107].
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Apariciéon de mecanismos de compensacion. Aparecen los
mecanismos que intentan paliar la normal y la anormal asin-
cronia. La columna vertebral, en un intento de acortar la dis-
tancia entre los dos puntos de tension, el foramen magnum y
la traccién del epicono, se transforma en escolidtica [45,106,
107]. Por parte del neuroeje, se produce el descenso de las
estructuras de la fosa posterior hacia el agujero occipital y,
segln sea el tamafio de éste y la tension de traccidn, se impac-
tardn las amigdalas cerebelosas en el foramen magnum o se-
guirdn descendiendo haciala cavidad vertebral cervical . Cuanto
mds grande es el agujero occipital, mas facilmente pasa el
contenido de la fosa posterior hacia abajo.

Isquemia centromedular. Ya Sherk [44], sugiere que la patogé-
nesis de la cavitacién intramedular se debe a causas multifac-
toriales, pero todos se inclinan por un mecanismo comiin de-
bido a unaisquemia medular crénica. Barry [10],y Kobayaski
[113],sondela misma opinién. Cuando la fuerza resultante de
traccidn, resultado de restar a la fuerza axial y lateral generada
por la AACNN, la compensada por los mecanismos de com-
pensacion, es suficiente para colapsar los pequefios vasos ter-
minales centromedulares de la columna cervical alta, se crea
un estado de isquemia crénica centromedular, que acaba con
laformacion de la cavidad siringomiélica [36,37,52,107,113].
El contenido liquido de la cavidad proviene del resultado de la
lisis y por los fendmenos osméticos de los liquidos intracelu-
lares e intersticiales, que pueden comunicar con el canal epen-
dimario y con el espacio subaracnoideo. Estos dos tltimos
siguen los caminos de la difusién con la circulacién linfatica
anivel de lamédula espinal. Ademads, el tegumento ependima-
rio posee una gran capacidad de difusién [73]. Las proteinas
liberadas por la lisis en la cavidad siringomiélica ejercen unos
efectos osméticos que pueden contribuir a la formacion del
contenido quistico. Estas proteinas de lisis se manifiestan por
un aumento de las proteinas gliofibrilares (GFAp) en LCR,
como ocurre en la demencia multiinfarto o en la enfermedad
de Alzheimer, pudiendo incluso utilizarse,segtin Noppe [114],
para el diagnéstico bioldgico de 1la SM (Figs. 4.1 y 4.2).

Cavidad siringomiélica. La cavidad siringomiélica se ha cons-
tituido y es activa al incorporar liquido a tensién en su interior
[104,114], actuando como una auténtica tumoracion centro-
medular. En este estado, la enfermedad siringomiélica tiene
suficiente expresion clinica para ser diagnosticada (Fig. 4.3).

Conflicto hidrodindmico. Si persiste el estrés medular, el
descenso medular se hace mds patente y aparece una dificul-
tad de paso de LCR, a nivel de las cisternas del agujero oc-
cipital, lo que conlleva que el descenso del IV ventriculo
hacia el agujero occipital provoque una obstruccién a nivel
de los agujeros de drenaje normal del LCR, condicionando
un estado de dilatacién ventricular larvada, ocasional y pau-
latina, que se hace patente con la hidrocefalia tetraventricu-
lar, estando el IV ventriculo, por lo general, menos dilatado,
ya que estd traccionado hacia abajo y comprimido, al esteno-
sarse en el agujero occipital. La accién isquémica de predo-
minio centromedular conlleva una pérdida de parénquima
nervioso, que hace ceder la cobertura ependimaria impulsa-
da por la normal presion del canal ependimario si es permea-
ble, es decir, cuando la estenosis, a nivel del agujero occipi-
tal, no es suficiente para cerrar la entrada del conducto del
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epéndimo, generdndose, entonces, un estado hidromiélico.
Si la ‘fuerza de traccién medular’, al generar una impacta-
cién de las amigdalas cerebelosas, crea un conflicto aracnoi-
deo a nivel del agujero occipital que mantiene un gradiente
de presion entre el espacio craneal y el espinal, con laentrada
del conducto del epéndimo abierto, al no ser la fuerza de
impactacién suficiente para cerrarlo, se puede generar un
gradiente de presion entre el canal ependimario y el espacio
subaracnoideo espinal, afladiéndose a la presion normal del
LCR en la pared ependimaria, lo que se sumaria al estado
hidromiélico existente. A esto se le afiade la mayor difusibi-
lidad del tejido ependimario, que causa un desplazamiento
de liquido hacia la cavidad en formacion, atraido por el re-
sultado osmdtico de lalisis y la diferencia de presién espino-
craneal.

La edad media de los pacientes con cavidad a tension fue 13
afios menor que la de los pacientes que tenian cavidad sin tension.
Esta importante diferencia de edad (con tension 33,81+1443 y
sin tension 46,44+15,98) 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. Y el orden establecido para la evolucién de la cavidad
siringomiélica: fusiforme—dilatada—filiforme—colapsada,en-
cuentra confirmacion estadistica.

Fistulizaciénde lacavidad siringomiélica. La cavidad siringo-
miélica va aumentando su volumen y tensién intracavitaria,
pasando de la forma fusiforme a la dilatada. Clinicamente se
demuestra su evolucién con un empeoramiento del paciente,
hasta que la cavidad siringomiélica se fistuliza al canal epen-
dimario o hacia el espacio subaracnoideo (Fig. 4.4).

Jack et al en 1991 [115], describen la descompresion es-
pontédnea de la cavidad siringomiélica de un paciente, eviden-
ciada por una RM cervical. Pas6 de la forma dilatada a la
filiforme, sin que interviniera aparentemente ningin agente
externo. También Santoro et al en 1993 [116], aportan dos
casos en los que la RM muestra la descompresion espontdnea
de la cavidad siringomiélica, comunicdndose con el espacio
subaracnoideo.

Cavidad siringomiélica redilatada. Si en la cavidad siringo-
miélica, al comunicar con el canal ependimario o el espacio
subaracnoideo, existe un gradiente de presion y un mecanis-
mo valvular, se inicia la redilatacion que es flacida y pulsétil,
pudiendo reiniciar la evolucion de la clinica, dependiendo ésta
de lalocalizacién de la cavidad, de la fistula y de la intensidad
de la presion intracavitaria [117-119] (Fig. 4.5).

Secuelar. Desde la cuartaetapa,lacavidad siringomiélica puede
pasar a la octava etapa de forma directa o en la solucién orde-
nada o desordenada de las etapas intermedias, pudiendo faltar
alguna de ellas. El estado final es el colapso de la cavidad, que
adopta un aspecto filiforme (Fig. 4.6).
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CONCLUSIONES

La mayoria de teorias etiopatogénicas que aplican conceptos
hidrodindmicos para explicar la siringomielia, intentan expli-
car grandes lesiones neurolégicas con minimas fuerzas meca-
nicas que inciden sobre la médula espinal. Estas fuerzas alcan-
zan como mucho un valor de 20-40 cca, que equivalen a 20-40
g.Ni en condiciones normales, ni en condiciones patoldgicas,
una presion biohidromecdnica intracraneal, transmitida a tra-
vés de la entrada del conducto del epéndimo y sin un claro
mecanismo valvular, no tiene la capacidad mecdnica de for-
mar una cavidad en el conducto del epéndimo, comunicante o
no con é1.Y atin menos la de producir una ruptura del recubri-
miento ependimario. El tejido ependimario tiene muchas mas
posibilidades de ruptura por traccién mecdnica que por accién
de fuerzas hidrodindmicas.

En cuanto a los diferentes grados de DAC, parece ser que
dependen mas de la intensidad de la fuerza de ‘traccién me-
dular’, sin que medie necesariamente la existencia de una
raquisquisis.

La presencia de una ESCID en la SMI confirma la exis-
tencia de una fuerza coaxial que deforma la columna ver-
tebral segun su intensidad y el momento de su aplicacién.
Suponiendo la expresion vertebral compensatoria inicial
del conflicto por traccién y cuando ésta fracasa junto con
las demds, aparece el dafio medular en forma de SMI. Ade-
mds, esta conclusion hace sugerir la sospecha de que otras
ESCID que no se presentan con SMI pueden participar del
mismo mecanismo etiopatogénico, abriendo una posible
via a una nueva investigacion sobre la escoliosis idiopatica
en general.

El retraso del ascenso del CM o CMB supone la posible
existencia de una fuerza de traccion axial del neuroeje de 560 g
y de una fuerza lateral de 200 g por cada cuerpo y espacio
intervertebral de CMB. Clinicamente queda expresado de tal
modo que el 84,21% de los pacientes afectos de SMI presentan
la CMB, mientras que, en un grupo control, la incidencia de
CMB es de un 6%, considerando la posicién normal del CM
anivel del cuerpo L1.

Los hallazgos y elaboracién de las imdgenes de RM obte-
nidos en este trabajo, permiten sugerir que la cavidad siringo-
miélica, en la SMI, puede ser el resultado secuelar de un con-
flicto isquémico intramedular, consecuencia a las fuerzas de
estriccidon y compresion por una anomalia en la normal asin-
cronia del crecimiento neuroeje-neurorraquis. En su forma-
cioén pasa por las formas sucesivas de: fusiforme, dilatada,
fistulizada, redilatada, filiforme y colapsada.

Lafrecuente asociacién de la SMI con el DACy laESCID,
y la posibilidad de compartir entre ellas el mismo mecanismo
etiopatogénico, hace pensar que podemos encontrarnos ante
diferentes expresiones sindrdmicas de una misma enfermedad
con entidad propia, que puede ser denominada ‘enfermedad
de traccion medular’, consecuencia de una anormal asincronia
de crecimiento entre el neuroeje y el neurorraquis.
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2.

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

Royo-Salvador MB. Rev Neurol. 1996 Oct;24(134):1241-50

Resumen. Introduccion. Se expone una teoria etiopatogénica comiun a
impresién basilar (IMB), platibasia (PTB), retroceso odontoideo (RTO), kinking
del tronco cerebral (KTC), compartida con siringomielia idiopdtica (SMI),
escoliosis idiopdtica (ESCID) y malformacion de Arnold-Chiari (ARCH). Su
confirmacién depende de una posicion anormalmente baja del cono medular
(CMB) en los pacientes afectos de SMI. Pacientes y método. De 292 pacientes
afectos de siringomielia (SM), se extraen 231 afectos de SMI y de estos 55 afectos
de SMI, en los que se puede precisar el nivel del cono medular (NCM), ademds de
otros valores referidos a la SM1, IMB, PTB, RTO, KTC, también ESCID y ARCH,
mediante resonancia nuclear magnética (RM). Se precisa la posicién del cono
medular (CM) en 50 pacientes no afectos de SM, IMB, PTB, RTO, KTC, ESCID y
ARCH con RM cervical y lumbar. Resultados. 32 pacientes presentaban un
dngulo basal aumentado (58,18%). La existencia de una IMB se constaté en una
cuarta parte de los pacientes (2545%). El RTO se observd en la mitad de los
pacientes (47,27%). Algo mds 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 ese nivel.
Conclusion. La CMB en la SM1 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.
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2.

Platybasia, basilar groove, odontoid process and
kinking of the brainstem: a common etiology with
idiopathic syringomyelia, scoliosis and Chiari
malformations

M.B. Royo-Salvador

Royo-Salvador MB. Rev Neurol. 1996 Oct;24(134):1241-50

Summary. Introduction. A common aetiopathogenic theory for basilar
impression (IMB), platybasia (PTB), odontoid retrocession (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 SMI. Materials and method. 292 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 determined. Results. 32
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% of the patients with SMI presented a partial or
complete CM image at this level. Conclusions. CMB 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.
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ORIGINAL

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

Resumen. Introduccion. Se expone una teoria etiopatogénica comiin a impresion basilar (IMB), platibasia (PTB), retroceso
odontoideo (RTO), kinking del tronco cerebral (KTC), compartida con siringomielia idiopdtica (SMI), escoliosis idiopdtica
(ESCID) y malformacion de Arnold-Chiari (ARCH). Su confirmacion depende de una posicion anormalmente baja del cono
medular (CMB) en los pacientes afectos de SMI. Pacientes y método. De 292 pacientes afectos de siringomielia (SM), se
extraen 231 afectos de SMI'y de estos 55 afectos de SMI, en los que se puede precisar el nivel del cono medular (NCM), ademds
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 lumbar. Resultados. 32 pacientes presentaban un dngulo basal aumentado (58,18%). La existencia de una
IMB se constaté en una cuarta parte de los pacientes (25,45%). EL RTO se observo en la mitad de los pacientes (47,27%).
Algo mds 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 ese nivel. Conclusion. La CMB en la SMI y su
estrecha relacion 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 clave. Impresion basilar. Platibasia. Retroceso odontoideo. Kinking del tronco cerebral. Siringomielia. Escoliosis.
Malformacion de Arnold-Chiari. Etiologia. Traccion medular.

Summary. Introduction. 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 SMI. Materials and method. 292 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 determined.Results. 32 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% of the patients
with SMI presented a partial or complete CM image at this level. Conclusions. CMB 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 words. Basilar impression. Platybasia. Odontoid process. Kinking brainstem. Syringomyelia. Scoliosis. Arnold-Chiari
malformation. Aetiology. Medullary traction.

INTRODUCCION

A pesar de que algunos tratados no muestran una diferencia
clara entre platibasia (PTB) e impresién basilar IMB) [1,2]
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existen suficientes diferencias morfol6gicas como para con-
siderarlas entidades distintas [3,4], aunque se presentan ha-
bitualmente juntas con el retroceso odontoideo (RTO) y el
kinking del tronco cerebral (KTC).

Platibasia

Se conoce con el nombre de platibasia (PTB) a la anomalia
Osea consistente en el aplanamiento de la base del craneo,
que se traduce por la abertura del dngulo basal de Boogard.
El valor normal de este &ngulo oscilaentre 115°y 140°. Exis-
te PTB cuando supera los 140° . También puede considerarse
el dngulo de Bull (normal £13°) [2,3]. Algunos autores como
Rusell, Brain, Merrit, Alpers [3], Matson [2] y Chamberlain
[1], confunden esta anomalia con la IMB, porque habitual-
mente se presentan juntas. Sin embargo, la PTB puede pre-
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Figura 1. Caso 8, paciente afecto de plastibasia (PTB), ARCH, SMI
y ligero KTC.

sentarse aislada y por otra parte puede observarse IMB sin
PTB [2] (Fig. 1).

La PTB aislada no se acompafia de sintomas y, cuando se
observan, siempre hay IMB u otras malformaciones asociadas.

Impresion basilar

La IMB es la malformacién cervicoccipital mas frecuente y,
por ello, la que se encuentra mas a menudo asociada a insu-
ficiencias neurolégicas de laregion cervicobulbar observada
por primera vez por Ackermann en 1790. El diagndstico ra-
diolégico in vivo fue realizado por primera vez por Shiiller
en 1911 [4]. La IMB es una invaginacién del contorno 6seo
del agujero occipital hacia el interior de la fosa posterior con
reduccion de su capacidad, confiriendo a la base del craneo
una forma cupular opuesta a la normal (convexobasia). Esta
an6émala disposicion se atribuye a una sinostosis precoz de la
sutura esfenoccipital [3]. Existe cierta tendencia familiar y
frecuentemente se asocia a anomalias de la unién craneover-
tebral [5]. El foramen magnum es usualmente pequefio, de-
formado y desplazado hacia arriba dentro de la cavidad cra-
neal. El clivus estd elevado. El atlas estd poco desarrollado,
puede ser asimétrico, y usualmente estd unido al hueso occi-
pital; la Idmina puede llegar a estar incompletamente forma-
da.La odontoides y el axis estdn proyectados hacia adelante
y arriba respecto a su posiciéon normal e invadiendo el canal
espinal [2]. Se asocia con frecuencia a la malformacién de
Arnold-Chiari (ARCH) y menos a menudo a la siringomielia
(SM) [3].

La importancia de esta malformacidn radica en los efec-
tos secundarios sobre el sistema nervioso [6,7]. Clinicamen-
te se caracteriza por acortamiento del cuello con tendencia a
inclinarlo hacia adelante y en hiperextension, torticolis, li-
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mitacion de los movimientos cervicales y dolores cervicoc-
cipitales constantes. Las manifestaciones neurolégicas son
propias de una compresion en la médula cervical superior:
pérdida de fuerza y espasticidad, inestabilidad a la marcha,
dismetria y progresiva pérdida de sensibilidad especialmen-
te la vibratoria. Pueden afectarse algunos pares craneales
inferiores y también pruebas de un aumento crénico de la
presion 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, la linea
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 malformacién de la porcién superior de la
columna cervical consistente en la basculacion hacia atrds de
la apo6fisis odontoides, llegando a desplazar y comprimir las
estructuras nerviosas adyacentes (Fig. 2). Descrito en aso-
ciacién a la PTB y a la IMB se la discierne en este estudio
como entidad aparte de ellas porque en ocasiones su presen-
cia y magnitud no va concorde a las otras. Su diagnéstico es
radioldégico y valorable con el trazado de la linea basilar de
Thiébaut-Wackenheim-Vrousos [4], que permite situar la
posicion anteroposterior de la apofisis odontoides del axis.
Estalineaes la prolongacion hacia abajo del plano basilar. La
apofisis odontoides del axis queda normalmente tangente, o
su separacién de esta linea no supera los dos milimetros.

La sintomatologia de esta malformacién RTO forma par-
te del cuadro de la IMB y de la PTB, consecuencia de la
compresion de la apdfisis odontoides sobre el tronco cere-
bral y las estructuras vasculares inmediatas.

Kinking del tronco cerebral

El KTC consiste en una angulacién hacia adelante entre la
protuberancia y la médula espinal que acompaia a la PTB,
IMB y el RTO, especialmente en los casos muy acusados. Se
estudia como malformacién independiente ya que puede re-
presentar o no la repercusién morfolégica en el sistema ner-
vioso de las malformaciones craneocervicales PTB, IMB y
el RTO, siendo su aparicién e intensidad mesura de interés
para investigar la correlacion de fuerzas que pueden interve-
nir en la génesis de estas malformaciones craneoencefdlicas.

La alteracién morfolégica del tronco cerebral o KTC es
el dltimo eslabdn patogénico en la expresion de la sintoma-
tologia de la PTB,IMB, RTO y parte de la malformacion de
ARCH a la que frecuentemente se asocia.

Siringomielia idiopdtica

La SM o cavitacién de la médula espinal fue descrita por
primera vez por Estienne [8], en su obra ‘La disection du

REV NEUROL (Barc) 1996; 24 (134): 1241-1250



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

corps humain’ de 1546. Sin embargo, no fue hasta 1804 que
Portal [9] reconoci6 los fenémenos clinicos asociados a tales
lesiones. Es en la obra de Olliver Di Angers [10] donde se
utiliza por primera vez el nombre de siringomielia.

En 1882, Schutze [11] perfil6 la correlacién clinicopato-
l6gica entre los quistes medulares y la sintomatologia clini-
ca, especialmente con la disociacidon termoalgésica de la
sensibilidad. Finalmente, Gowers [12] caracterizay describe
completamente el cuadro clinico de la SM.

La SM se puede definir como lo hace Zager [13]. Es una
enfermedad crénica degenerativa y progresiva de la médula
espinal, que se caracteriza por una pérdida disociada de la
sensibilidad y amiotrofia branquial, con evidencia de cavita-
cién centromedular.

En la SM, ademads de existir un conflicto mecénico, que
se alivia mediante la craniectomia de fosa posterior, los co-
nocimientos en base a su etiologia quedan en suspenso, a
pesar de las consideraciones de Chiari [14] y Gardner [15-
20], que la atribuyen a la accién de la hidrocefalia.

OBJETIVO

Se propone un estudio estadistico en un grupo de pacientes
afectos de siringomieliaidiopdtica (SMI) precisando el NCM
y otros parametros para argumentar una nueva teoria etiopa-
togénica de la PTB, IMB, RTO y KTC.

REV NEUROL (Barc) 1996; 24 (134): 1241-1250

MALFORMACIONES DE LA BASE DEL CRANEO

MATERIAL Y METODO

Este trabajo estd basado en la publicacion ‘Aportacién a la
etiologia de la siringomielia’ [21], y es continuacion de ‘Si-
ringomielia,escoliosis y malformacion de Arnold-Chiariidio-
paticas, etiologia comtn’ [22].

Pacientes

Se seleccionan 292 pacientes afectos de SM a los que se les
aplicé 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 informacién
necesaria para relacionar los pardmetros 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
informacién necesaria para cuamplimentar un nuevo cuestio-
nario de 40 pardmetros. De estos 40 pardmetros existen los
siguientes en los que se hace especial énfasis al referirse a
PTB, IMB, RTO y KTC.

Malformaciones asociadas. Cuello corto, megacefalia, tu-
rricefalia, malformacidn arteriovenosa, agenesia renal, cra-
neoestenosis, meningocele.

Valoracion del dngulo basal. S6lo se consider6 existente
dicha anomalia en los casos evidentes, ya que la escasa de-
finicién de la cortical dsea en el estudio RM hace impracti-
cables los sistemas convencionales aplicables en radiologia
simple.

Impresion basilar. En el estudio convencional RM sobre el
plano sagital, la IMB queda definida por una ap6fisis odon-
toides cuya punta alcanza un nivel claramente superior al de
la linea que une el paladar 6seo y el borde posterior del fo-
ramen magnum (linea de Chamberlain o de Mac Gregor).

Clivus anomalo. Se trata de aquellos casos en que el clivus
se encuentra anormalmente acortado o deformado. Suele
acompaifiar a otras anomalias: PTB,IMB. Forma parte de las
impresiones basilares parciales anteriores.

Cisterna magna. Valoracién del tamafo de la cisterna magna
(CMGQG) en el corte sagital medio del examen RM.

Retroceso odontoideo. Consiste en una invaginacion de la
punta de la apéfisis odontoides que se dirige anormalmente
hacia atrds, sobrepasando claramente la linea imaginaria que
une las apdfisis clinoides posteriores y el dngulo postero-
inferior del cuerpo de C,.

Kinking del tronco cerebral. Se trata de la angulacién de

vértice posterior que suele formar esta estructura conside-
rando toda su longitud, especialmente a nivel de la unién
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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
anterior del borde anterior del arco posterior de C1.

bulbo-medular. Una discreta angulacidn del tronco es halla-
da con bastante frecuencia en los estudios normales. No es
frecuente, en cambio, una angulacién marcada.

Borde posterior del agujero occipital. A partir de las seccio-
nes sagitales de la RM, se localizaba el borde posterior del
agujero occipital,toméandose los valores: 0. Aniveldel borde
anterior del arco posterior de C;. 1. A nivel del borde pos-
terior del arco posterior de C;. 2. A nivel posterior del bor-
de posterior del arco posterior de C;. 3. A nivel anterior del
borde anterior del arco posterior de C, (Fig. 3).

Borde anterior del agujero occipital, clivus. A partir de las
secciones sagitales de la RM se localizaba el borde anterior
del agujero occipital, considerdndolo como normal a nivel
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 apofisis odontoides (Fig. 3).

Tamario del agujero occipital. El resultado de conjugar las
dos cuestiones anteriores, borde anterior y borde posterior
del agujero occipital,da el pardmetro de normalidad: cuando
el borde anterior del agujero occipital estd a nivel de la ap6fi-
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. Marcada-
mente mayor de lo normal. 4. Mucho mayor de lo normal.

Nivel del cono medular patron (NCMP). Se tomé un grupo
control de 50 pacientes, que tuvieran un RM cervical y lum-
bar sin imdgenes de SM, PTB, IMB, RTO, KTC, ESCID y
ARCH, a los que se les aplicé un cuestionario con 12 para-
metros. Tras administrar este cuestionario a los pacientes del
grupo control, se obtuvo la distribucién del CM. Dada la
especial seleccidn de los pacientes sin SM del grupo control,
posiblemente los hallazgos obtenidos, en referenciaal NCMP,
no diferirdin mucho de una poblacién estadistica estricta-
mente normal. A pesar de que el NCMP no tiene la precision
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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 fueronde 0,5y 1,5 Teslas de la compaiiia General Elec-
tric (Milwaukee, Wiscosin, USA), modelos MAX y SIG-
MA, respectivamente, equipados con bobina o antena de
superficie. Las matrices de adquisicion oscilaron entre 224
y 256. El campo de visién fue de 30-35 cm para los cortes
sagitales, y de 20-24 cm para los axiales. Las tomografias
sagitales en T, se realizaron mediante secuencias de spin-
eco, con un tiempo de repeticiéon (TR) de 550 ms y tiempos
de eco (TE) de 20 ms. Las tomografias sagitales en T, se
realizaron utilizando secuencias de eco variable, con valo-
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
20 ms. El tiempo total de adquisicién fue de 5 min, para las
tomografias en T, y de 12 min, en las adquisiciones T,. El
grosor de corte fue de 5 mm, con una separacion entre cor-
tes de Imm.

RESULTADOS
Edad

Laedad mediadelos 231 pacientes con SMI fue de 40,2+14 8
afios. Larelacion entre sexos fue de 0,95 (113 hombresy 118
mujeres).No se observaron diferencias significativas en cuan-
to a la edad de los varones (39,2+14,0 a) y la de la mujeres
(41,0156 a).

Evolucion

El tiempo medio de evolucién de la SM en el momento
del diagnéstico fue de 6,7+9 afios, con un maximo de 45
afios, y varios enfermos con evoluciones menores a 12
meses.

Antecedentes patologicos

El 64,5% de los pacientes no presentaron antecedentes pa-
tolégicos de interés. Dentro del grupo de pacientes con
antecedentes patoldgicos de interés, cabe destacar la gran
incidencia de antecedentes quirdrgicos (57%) en la SMI;
con menos frecuencia siguen las malformaciones (18,3%),
las anomalias en el parto (12,2%), el traumatismo (6,1%),
lainfeccion (4%) y la asociacién de malformacién con trau-
matismo (2,04%). Las malformaciones asociadas a la SM
fueron clasificadas en tres grupos. En el primer grupo, de-
nominado malformaciones craneales y cervicales, se inclu-
yeron el cuello corto, la megacefalia y la turricefalia. En el

REV NEUROL (Barc) 1996; 24 (134): 1241-1250



segundo grupo, denominado malformacién extracraneal,
se incluyen las malformaciones arteriovenosas y la agene-
sia renal, condicién que no se presentd en ningin caso de
esta serie. En el tercer grupo, denominado malformacio-
nes de los extremos de la columna vertebral, se consideran
el meningocele y laIMB. Se pudo apreciar cémo existe un
marcado predominio de malformaciones craneales y cer-
vicales (55,5%) asociadas a la SMI, mientras que la mal-
formacion de los extremos de la columna vertebral (37%)
y las malformaciones extracraneales (7,4%) son menos
frecuentes.

Platibasia

LaPTB valorada por el dngulo basal, se determiné en un 93%
de los 55 pacientes. De los mismos, 32 pacientes presentaban
un dngulo basal aumentado (58,18%).En 19 (34,54%) de los
pacientes el dngulo basal se encontré dentro de los limites
normales y en 4 (7,27%) no se pudo precisar. Entre los gru-
pos de edad ‘joven’y ‘adulto’ suman 29 casos, con el 4ngulo
basal aumentado, y se observan 32 (58,18%) de 51 casos en
los que se pueden valorar las dos variables. La diferencia esta
en algunos casos de edad ‘anciano’ de larga evolucion.

De los 32 pacientes con el dngulo basal aumentado, 30
(93,75%) tienen el CM en una posicién mds baja de lo normal.

Impresion basilar

La existencia de una IMB se constatd en una cuarta parte de
los pacientes estudiados. Incidencia de IMB en 55 pacientes
afectos de SMI: sinIMB 40 (72,72%),con IMB 14 (25,45%),
no precisado 1 (1,81%). Existe tendencia a alcanzar la signi-
ficacion estadistica, con p= 0,059.

Retroceso odontoideo

El RTO se observé en la mitad de los pacientes en que se
registré su situacion. Sin RTO 27 (49,09%), con RTO 26
(47,27%), no precisable 2 (3,63%), p= 0,6239.

Kinking del tronco cerebral

Algo mds de un tercio de los pacientes presentaban un KTC
32 (61,53%), una cuarta parte de grado marcado 13 (25%),
y ausente en el resto 20 (38,46%).

De los 54 casos en los que se pudo precisar con claridad
la presencia o no de KTC y la posicion del CM, 30 (55%)
casos presentaban cada uno de ellos alteracion del tronco
cerebral en forma de KTC y CMB p=0,2.El ‘valor esperado’
para la presentacién conjunta de KTC y CMB es de 31,48
para 54 pacientes.

Cisterna magna

Se registrd la morfologia de la CMG consignando la presen-
ciade colapsoen 50 pacientes (92,6%) y normalen4 (7,40%).
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Cono medular y cisterna magna

A pesar de que no existe una fuerte relacion estadistica entre
el CMB y el colapso de la CMG, se dauna p=0,91. Se hallan
46 casos con colapso de la CMG (90,90%) de los 55 pacien-
tes,en los que se ha podido constatar el NCM, por las proyec-
ciones sagitales o transversales de la RM.Y de estos 46 ca-
sos, que presentan la CMG colapsada, el 69,56% (32 de 55
pacientes), presentan el NCM muy bajo.

Tamaiio del agujero occipital y cono medular

Enel 66% de los casos en los que se puede precisar el tamafio
del agujero occipital coincide: descenso acusado o modera-
do del cono medular y tamafo del agujero occipital mayor de
lo normal. El valor esperado més frecuente es el de cono muy
bajo,con el tamafio del agujero occipital mayor de lo normal.

Treinta pacientes de 47 casos, en los que se pudieron
precisarlos dos pardmetros, presentaban algtin grado de CMB,
con un agujero occipital mayor de lo normal, siendo el nime-
ro de pacientes el doble: 20 pacientes que presentan el CM
en una posiciéon muy bajay 10 pacientes en posicion baja.La
relacién estadistica es de p=0,7169.

Nivel del cono medular

El nivel del cono medular (NCM) se determiné en 57 pacien-
tes mediante lamedicidn en las proyecciones sagitales y trans-
versales de la exploracion de RM, tanto en T, como en T,. En
48 de estos pacientes (84,21%) se aprecié un cono medular
bajo (CMB), mientras que en el resto, 9 (15,79%), el CM
estaba situado por encima del nivel del borde superior del
cuerpo vertebral de L, considerando como limite inferior de
la normalidad para su ubicacién segtin lo obtenido con 50
pacientes sin SM. La edad, en el momento del diagndstico,
no estuvo relacionada con la existencia de un CMB, ni con
la gravedad del CMB, en los casos que presentaban una ubi-
cacién anormalmente baja del mismo.

Asociacion de anomalias en la siringomielia idiopdtica

Cuarenta y siete pacientes (88,67%) presentaron un descen-
so amigdalar junto con CMB. En el 77,78% de los casos con
tronco cerebral sobrelevado coincide una posicién muy baja
del cono medular. Si agrupamos las alteraciones del tronco
cerebral, es posible observar que el 44,23% de los individuos
tienen el tronco cerebral anormal. Agrupando las alteracio-
nes del tronco cerebral y el descenso de las amigdalas cere-
belosas, se observa como el 51,92% de los pacientes con
alteracién combinada de estas estructuras exhibe un CMB.
De los 30 pacientes que presentan la asociacion de alteracion
del tronco cerebral y descenso amigdalar, el 70% presentan
una posicién del cono medular muy baja. Se observé una
clara asociacién entre el descenso amigdalar y las deformi-
dades del IV° ventriculo (p=0,0032).

En referencia a la situacion del tronco cerebral, un 57%
de los pacientes tenfan el tronco cerebral en posicién ortoto-
pica, un 26,9% lo tenian descendido y un 17,3% sobreleva-
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Tabla I. Representaciéon casuistica y porcentual de las diferentes
patologias morfoldgicas de la unién craneo-vertebral en 55 pacientes
afectos de SMI.

PMUCV NP Normal Patolégico
Angulo basal 4 19 (3454%) 32 (58,18%)
Anomalfa clivus 1 26 (47,27%) 28 (50,90%)
Retroceso odon. 2 27 (49,09%) 26 (4727 %)
Impresién basilar 1 40 (72,72%) 14 (25,45%)
Imp. B. Tentorio 2 42 (76,36%) 11 (20,00%)

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

do. En cambio, el 61,53% de los pacientes presentaban un
descenso del cerebelo, un 34,61% lo tenian en posicion nor-
mal y un 3,84%, sobrelevado. No se aprecié angulacion del
tronco cerebral en el 38,64% de los casos, mientras que ésta
fue discreta en el 36,53% y marcada en el 25,0%. La CMG
apareci6 colapsada en 50 pacientes (92,6%). En el 93% de
los casos se determind el dngulo basal, resultando que en el
58,18% de las mediciones este dngulo aparecié agrandado.
Se comprobd la existencia de una IMB en el 25,45% de los
casos. La implantacidn del tentorio se considerd bajaen 11
pacientes (20%), mientras que no se precisé en 2 casos
(3,63%).En 28 pacientes (50,9%) se detectaron anomalias a
nivel del clivus y en 26 (47,27%), RTO (Tabla I).

El 61,53% de los pacientes presentaron conjuntamente
una alteracion del IV° ventriculo y una posicién baja del
cono medular. De los 54 casos en los que se pudo precisar con
claridad la presencia o no de angulacién del tronco cerebral
y el NCM, el 55% presentaban angulacién del troncoy CMB.
Se hallan 46 casos (90,9%) con colapso de la CMG, de los
que el 69,56% presentan un cono medular en posicién muy
baja, aunque no existe una relacion estadistica entre CMB y
colapso de CMG (p=0,091).

En el grupo de pacientes en los que se pudo determinar el
NCM se observo que el 25,45% tenian IMB (p=0,059),en el
20% se observaba una implantacién baja del tentorio
(p=0,0579) y en el 51,85% se asociaba la presencia de un
clivus anémalo (p=0,0579). Por otro lado, la proporcién de
pacientes con o sin RTO es pricticamente la misma, en este
grupo de pacientes.

En el 66% de los casos en los que se pudo precisar el
tamafio del agujero occipital, coincidié con un descenso acu-
sado o moderado del cono medular y un agujero occipital
mayor de lo normal, aunque sin significacion estadistica entre
estas proporciones (p=0,7169).

Existe una clara tendencia a que un intenso CMB se expre-
se rapidamente en la aparicién de la sintomatologia, a pesar de
que existen 4 casos de CMB muy acusado de larga evolucion.

DISCUSION

Las caracteristicas demograficas de esta serie son parecidas
a las obtenidas en otras casuisticas [21]. La mayoria de los
pacientes (64,5%) no presentaron antecedentes patologicos
relevantes, mientras que en el 18,6% de los casos se presen-
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taron diversos antecedentes patologicos relevantes para la
existencia de siringomielia. Esta ausencia de antecedentes
patoldgicos corrobora que la siringomielia no es una entidad
patoldgica subsidiaria de otra enfermedad sistémica.

A pesar de s6lo presentarse malformaciones asociadasen 27
pacientes (11,68%) de los 231 afectos de SMI, cuando se pre-
sentan afectan con mds frecuencia al raquis y craneo. Esto nos
puede indicar que el proceso que acabaen la SMI también puede
ser causa o parte de las malformaciones a las que se asocia.

Traccion medular en la platibasia

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
ARCH y de laIMB. El curso ascendente y la elongacién de las
raices cervicales superiores asociados a la ARCH, refleja el
crecimiento anormal caudocraneal de la columna cervical.
Esto es lo opuesto a la direccién normal craneocaudal del
crecimiento, donde se incluye el cerebro, con descenso sesga-
do de las raices cervicales. Este autor también comenta que
debido alaexistencia de unanormal asincronia de crecimiento
entre el neuroeje y el neurorraquis, en condiciones fisiol6gi-
cas,de forma ocasional esta asincronia puede excederse de los
pardmetros normales. En estas circunstancias, el organismo,
para minimizar las fuerzas generadas por esta tension, hace
que el neurorraquis recorra el camino mds largo entre dos
puntos, es decir, una trayectoria curva, dando una ESC. La
ESCID seriael intento del neurorraquis por compensar la anor-
mal asincronia de crecimiento entre el neuroeje y el neurorra-
quis (AACNN), mientras que la SMI serfa la expresion litica
y cavitaria del fracaso de la médula espinal para aguantar, con
una perfusion centromedular normal, la traccién por elonga-
cion y estriccion del neuroeje, debido a una asincronia pato-
16gica o desproporcionada en el crecimiento entre el neuroeje
y el neurorraquis. Mds tarde Roth en 1981 llega al convenci-
miento de que ‘sin la presencia de mielomeningocele, puede
existir el mecanismo de traccion’ [24].

Muhonen en 1992 [25], describe once casos menores de
16 afios que presentan ARCH no asociada con mielodispla-
sia y ESC como minimo de 15°. La curvatura progresé rapi-
damente en cuatro pacientes. En ocho nifios se asocié a una
hidrosiringomielia.

Segtin lo referido en la tesis de la AACNN las fases evo-
lutivas de la SMI tendrian una evolucion patocrénica en 8
fases [21], de las que las dos primeras afectarian especial-
mente a la PTB, RTO, KTC.

La primera fase consiste en la instauracion de la AACNN
o fuerza de traccién medular (FTM): el fendmeno de la asin-
cronia en el crecimiento entre el neuroeje y el neurorraquis se
produce de forma fisiolégica, de tal modo que, en el individuo
normal, 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-
do el crecimiento, cuando el cono medular se localiza, de
forma fisioldgica,anivel del cuerpo de L,. Hay que considerar
que el neuroeje y el neurorraquis proceden de hojas blastodér-
micas distintas y que pueden estar influidos por factores inde-
pendientes, constituyendo un terreno favorable para la apari-
cién de la AACNN en la SM [24,26-28].
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En la segunda fase aparecen los mecanismos de compen-
sacién, que intentan paliar lanormal y la anormal asincronia.
La columna vertebral, en un intento de acortar la distancia
entre los dos puntos de tensién, el foramen magnum y la
traccion del epicono, se transforma en escolidtica. Por parte
del neuroeje, se produce el descenso de las estructuras de la
fosa posterior hacia el agujero occipital y, segin sea el ta-
mafio de éste y la tension de traccion, se impactardn las amig-
dalas cerebelosas en el foramen magnum o seguirdn descen-
diendo haciala cavidad vertebral cervical. Cuanto m4s gran-
de es el agujero occipital, mas facilmente pasa el contenido
de la fosa posterior hacia el espacio intrarraquideo.

Traccion medular en la impresion basilar

La afinidad de la SM a asociarse con frecuencia a malforma-
ciones de la region cérvicoccipital, junto con la ESCID, IMB,
RTO, dan a la SM una atmésfera de enfermedad pluripatol6-
gica,que induce ano ser considerada como una entidad aparte.
Por el contrario, se considera que puede estar en un contexto
comun. La SM seria, asi, una forma de expresién de una en-
fermedad, o participar de un mismo mecanismo etiopatogéni-
co con las otras manifestaciones a las que se asocia.

Segtn Barry [29], durante el trimestre central de la ges-
tacién, la columna vertebral aumenta més rdpidamente que
la médula espinal. El resultado del diferente indice de creci-
miento con anclaje cefdlico hace que laregién lumbosacra se
deslice cefalicamente junto al canal neural, con una conco-
mitante elongacién de las raices nerviosas de la regién lum-
bosacra, formandose la cauda equina. Esta traccién anormal,
transmitida a la médula y cerebelo hacia el foramen mag-
num, puede ser una simple explicacion mecénica a la génesis
de la ARCH. Al 96,3% de los pacientes afectos de SMI de
nuestra casuistica, se les detecté algin grado de descenso
amigdalar. Desde Barry no se ha progresado en la etiopato-
genia de los casos en los que existe una ARCH y no van
acompafados de raquisquisis.

La IMB supone una malformacién de la estructura dsea
que consiste en un desplazamiento de la porcidn 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, compati-
ble con la fuerza axial que se da en la AACNN. Para su
presentacion, precisa de la existencia de una fuerza conside-
rable y la suficiente inmadurez de la estructura ésea para que
exista cierto indice de maleabilidad 6sea para que se pueda
actuar plasticamente deformando la unién craneocervical.

La existencia de una IMB se constat6 en una cuarta parte
de los pacientes estudiados; 14 pacientes (25,45%) de 54
presentaban esta anomalia, pudiéndose precisar la existencia
de IMB.

La hidrocefalia no parece jugar un papel causal en la SMI,
mads bien podria tratarse de una consecuencia o complicacion
de todo el proceso etipatogénico que afecta ala SMI, y la fosa
posterior pequefia seria mds por falta del volumen cerebeloso
desplazado hacia el agujero occipital, que por ‘estenosis’ de la
fosa posterior. La ausencia de hidrocefalia, en los 231 pacien-
tes con SM, supone el 82,46%, descartando cualquier conato
de perseverancia, en atribuirle la génesis de la SM. Se sugiere
considerar a la hidrocefalia como el resultado de la obstruc-
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cién del paso del LCR por el enclave occipitocervical como
consecuencia a laimpactacion de la porcion inferior del encé-
falo en el agujero occipital,impulsado hacia abajo por la ‘fuer-
za de traccion medular’, no relacionable a ninguna entidad,
que hasta ahora se ha asociado a anclaje medular o ‘fethered
spinal cord’. Este argumento se basa en dos conceptos: ‘que
el encéfalo cuando se desplaza hacia abajo bloquea la circula-
cion licuoral a nivel del agujero occipital’. Como lo comenta
Barry A.[29]: ‘Cuando existe una impactacién del tronco en-
cefdlico y se hernia en el agujero occipital, en los casos que
existe el simple mecanismo de traccién, puede explicar las
bases de un bloqueo a nivel del espacio subaracnoide del fo-
ramen magnum’. Esto estd de acuerdo con la teoria propuesta
por Russell y Donald en 1935 [30].

Los pacientes afectos de SM presentan, en una de sus fases,
una sintomatologia tipica del sindrome del agujero occipital,
como lo han descrito Yasuoka en 1984 [31], Hecht en 1984
[32], quienes llegan al convencimiento de que la principal
causa de las lesiones siringomiélicas, que presentan dos nifios
acondroplésicos es la estenosis del foramen magnum. El ta-
mafio del agujero occipital participa en las fuerzas que dificul-
tan la herniacion del cerebro. Ello no quiere decir que los que
tengan el agujero occipital pequefio no hayan de tenerun CMB,
sino que tendrd mas dificultad la ‘fuerza de traccién medular’
para expresarse como una anormalidad en la ectopia del neu-
roeje a ambos niveles: aumentando la fuerza lateral, en forma
de ESC; el componente de estriccion, el superior, en forma de
descenso de las amigdalas cerebelosas y a nivel inferior en
forma del CMB.

Para Barnetten 1973 [33], 74 de sus 100 pacientes con SM
no presentaban, en general, anomalias en la columna cervical.
En 16 pacientes existia una fusién atlantoidoccipital. En un
caso, el arco posterior del atlas era bifido y, en otro caso, habia
una hipoplasia de un céndilo del occipital, con una malforma-
cion de la masa lateral del atlas. La radiografia de craneo fue
normal en 80 pacientes. En 12 pacientes existia IMB. Un caso
con PTB sin IMB. En siete existen signos de hidrocefalia.

El conflicto establecido entre el impetu por crecer longitu-
dinalmente del neurorraquis se ve frenado y compensado por
las inflexiones que el neuroeje transmite al neurorraquis. Ade-
mads, el mismo neurorraquis se modifica segtin los principios
de Heuter y Olkman (la presién aumentada en la placa de
crecimiento epifisario retrasa su velocidad de crecimiento y la
porcién no sujeta a presion crece normalmente o comparativa-
mente mds) y el principio de Wolff (que redunda en un aumen-
to de densidad del hueso en crecimiento y maduro sometido a
un aumento de presion, traduciéndose en un aumento de tra-
beculacién y calcificacion). Estos cambios en el crecimiento
oseo influyen sobre la osificacion endocondral y da por resul-
tadounaacufiaciéondela vértebra. Se expresan, también,como
una separacion patolégica del anillo vertebral epifisario sien-
do tan significativo de la ESC que Farkas [34] lo considera
patognomonico.

De esta manera, la fuerza de compresion vertebral relacio-
nada con el indice de crecimiento neuoreje-neurorraquis y la
FTM inciden en la constitucién de la columna vertebral, pu-
diendo dar anomalias 6seas como fusiones vertebrales, acuia-
ciones, hemivértebras y otras; existe tendencia a alcanzar la
significacion estadistica,con p=0,059. Esta aproximacion a la
correlacion estadistica podria deberse a que la IMB es una
malformacién que también se puede desarrollar en el adulto,
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con la maduracién osteocartilaginosa terminada, ya que no
supone necesariamente una deformacién ésea sino un telesco-
paje de la columna cervical en el agujero occipital.

Traccion medular en el retroceso odontoideo

EIRTO se presentd en 26 pacientes (47,27%) de 53 precisados.
El RTO, cuando supone el desplazamiento de estructuras os-
teoarticulares normales (y no existen alteraciones en la estruc-
tura 6sea de la region pero si en la malposicion de éstas), puede
indicar que la fuerza actuante se ha presentado con su mayor
intensidad una vez ha terminado la maduracion 6sea.

El RTO participa con parecido principio como lo hace
la ESC, cifosis y lordosis, ‘no ganar altura a fuerza de in-
curvarse’, y con ello minimizar la traccién del neuroeje.
Asi, mientras la ESC es la incurvacién de predominio late-
ral,el RTO supone el desplazamiento en sentido anteropos-
terior del segmento vertebral C;-C,, al ser su porcién ante-
rior menos bioeldstica que la posterior, constituida por las
ldminas y ligamentos amarillos. El desplazamiento lo hace
hacia atrds, adoptando la actitud del ‘extremo del arco ten-
sado por la cuerda’.

Kobayashi et al [35] describen, mediante una explora-
cién RM, la compresion de la médula oblongata y las arterias
vertebrales en una ARCH, causando una sintomatologia bul-
bar y cerebelosa por isquemia, debido a la compresion.

Se destaca que el 97,83% de los pacientes con SMI de
esta serie poseen una cavidad siringomiélica con un com-
ponente cervical. Esta especial predileccion por presentar-
se en el tercio superior de la médula también es comproba-
da por Aboulker [36] y Marés [37]. Todo ello va en favor 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 accién de la hipertension del LCR
sobre las raicillas sensitivas posteriores [36,38-40], puesto
que la hiperpresion del espacio subaracnoideo espinal, por
mecdnica de fluidos, ha de ser de la misma magnitud en
todos los puntos de la médula espinal.

La proporcién de pacientes con y sin RTO es préctica-
mente 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 la SMI, que se
expresa en los primeros afios y de marcada intensidad en la
desproporcion del crecimiento neurovertebral, tiene la po-
sibilidad de expresarse con el RTO. Por el contrario, aque-
1la SMI que se expresa mds tarde y de menor intensidad en
la desproporcion del crecimiento neurovertebral, dard me-
nos frecuentemente el RTO. Por esta razon, la distribucién
estadistica a dos bandas puede darnos un valor algo anodi-
no, ya que la mitad de pacientes presentan RTO con una
distribucidn parecida a la otra mitad de pacientes sin RTO.

Cambios mecdnicos en la inflexion del neurorraquis,
escoliosis, lordosis, cifosis, rotoescoliosis

La fuerza de tracciéon medular (FTM), debido a un creci-
miento desproporcionado del neurorraquis con respecto al
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neuroeje, genera una fuerza mecdnica de traccion desde el
sacro que se transmite por el filum terminale hasta la masa
encefdlica, anclada por la tienda del cerebelo con la angos-
tura del agujero mesencefdlico y la angostura del agujero
occipital.

El conjunto craneovertebral sometido a la FTM se pue-
de representar por zonas, planos y dngulos que ayudan a
representar la forma en que los modifica dando las diferen-
tes malformaciones.

Establecida la traccion medular, el neuroeje transmite
esta traccion a las estructuras que lo limitan. Unas estruc-
turas son tegumentos como la tienda del cerebelo, otras
6seas como el clivus y el agujero occipital. Ofrecen resis-
tencia a la FTM segtin su textura y morfologia.

Cranealmente la fuerza de traccion medular (FTM) se
apoya en los peflascos y las clinoides posteriores donde se
inserta la tienda del cerebelo, exactamente en el vértice del
dngulo basal, primer dngulo de relajacion de la FTM; al
abrirse se establece la PTB. Le sigue el clivus que mediante
su deformacidén contribuye a minimizar la distancia pefias-
co-sacro, estructura de gran relevancia por ser el anclaje
méximo en el libre deslizamiento del neuroeje. El tamafio
del agujero occipital condiciona el comportamiento her-
niario: si es amplio las estructuras de la fosa posterior, las
amigdalas cerebelosas, transitan olgadas dando malforma-
ciones de Arnold-Chiari; si el agujero es de tamafo medio
y s6lo deja pasar en parte el contenido de la fosa posterior,
parte de ésta tendrd que ascender para dejar pasar a la otra
parte y luego podra seguir descendiendo; si el agujero es
pequefio y no deja pasar el contenido de la fosa posterior,
la FTM provocara el ‘efecto ancla’ con la deformacién del
agujero occipital hacia adentro al impactarse contribuyen-
do las masas de los hemisferios cerebelosos a deformar mas
en sentido caudal las inmediaciones del agujero occipital,
generando la convexobasia o impresion basilar (IMB).

La unién craneo-cervical forma el primer dngulo que
presenta tres sentidos de inflexion: el anteroposterior, el
lateral y el rotatorio. La inflexién anteroposterior se realiza
disminuyendo el dngulo clivus-odontoides (RTO) que fi-
siolégicamente es en flexion. La inflexidn lateral, a ambos
lados y la rotatoria se producen segin predominancias
morfolégicas y mecdnicas.

La zona de inflexion cervical presenta también tres sen-
tidos de deformacidn: el anteroposterior, el lateral y el rota-
torio. El anteroposterior puede ser en lordosis aumentando la
fisioldgica, en cifosis o en cifoescoliosis. La cifosis contri-
buye a disminuir en mayor medida la altura de la columna
cervical al favorecer el colapso discal. La inflexion lateral a
ambos lados se produce segtin predominancias morfoldgicas
y mecdnicas. La inflexidn rotatoria tiene tendencia a seguir
el sentido que permiten las articulaciones posteriores.

El dngulo de inflexidn cervicodorsal supone el transito
entre las curvas dominantes en la zona cervical y la dorsal. Su
tendencia es a la cifosis aumentando la actitud fisiolégica.

La zona de inflexion dorsal presenta tres sentidos: el
anteroposterior, el lateral y el rotatorio. El anteroposterior
es siempre en cifosis aumentando la fisioldgica existente.
La inflexion lateral a ambos lados, segiin predominancias
morfoldgicas, de lateralidad y mecénicas, aqui de mas pro-
porcién que en las otras zonas por ser la zona de maxima
aplicacion de la fuerza lateral descompuesta de la FTM; es
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la zona mds amplia, y la que posee menos musculatura pa-
ravertebral. La inflexion rotatoria tiene tendencia a seguir
el sentido que permiten las articulaciones posteriores. El
dngulo de inflexidén dorsolumbar supone el trdnsito entre
las curvas dominantes en la zona dorsal y la lumbar. Su
tendencia es a la cifosis aumentando la actitud fisiolégica.

La zona de inflexién lumbar presenta tres sentidos: el
anteroposterior, el lateral y el rotatorio. El anteroposterior
puede ser en lordosis aumentando la fisiolégica, en cifosis
oencifoescoliosis,estas dos tltimas muy raras. La inflexién
lateral a ambos lados segiin predominancias morfolégicas
y mecdnicas. La inflexidn rotatoria tiene tendencia a seguir
el sentido que permiten las articulaciones posteriores.

El dangulo de inflexién lumbosacro supone el transito
entre las curvas dominantes en la zona lumbar y la sacra. Su
tendenciaes alalordosis aumentando la actitud fisiologica.
Es la inflexién con menos trascendencia y también la de
hallazgo més frecuente, especialmente en mujeres donde es
mads frecuente la ESC.

Sentido de rotacion de la unidad vertebral
segiin la orientacion de las articulaciones posteriores

El segmento anterior de las vértebras, el cuerpo vertebral
junto con el disco intervertebral generan un moderado im-
pedimento a la inflexién y a la rotacién de las unidades
vertebrales, comparado con el segmento posterior de la
unidad vertebral condicionado por las carillas articulares
que actian a modo de guia para el desplazamiento de toda
la unidad vertebral en todos los sentidos. Cuando la FTM
desplaza al neuroeje hacia el receso lateral del lado conca-
vo del agujero vertebral, desplaza también los puntos de
apoyo mecdnico de la fuerza en cada unidad vertebral, se
apoyay guia el movimiento de la articulacién interapofisa-
ria proxima de tal modo que la orientacién de la carilla
articular es la que determina el sentido de giro de la unidad
vertebral. Si la carilla articular de la articulacién interapo-
fisaria (CAIA) inferior tiene una posicidon neutra se mini-
mizard la rotacién de la unidad vertebral. Si la CAIA estd
orientada hacia el canal vertebral, la vértebra superior ro-
tard hacia ella. Si la CAIA mira hacia afuera, la direccion
del giro serd hacia la CAIA contralateral.

Es significativo que el 72,97% de los pacientes afectos
de SMI, de esta serie, presenten ESCID, parecido resultado
al obtenido por Williams 72,97% [41], argumento que in-
crementa como esta enfermedad puede ser consecuencia o
formar parte del mismo mecanismo etiopatogénico que la
SMI. También es sugestiva la diferencia topogréfica entre
laSMI, donde su segmento de mayor incidenciaes laregién
cervical, mientras que parala ESCID es el segmento dorsal.
En la region vertebral dorsal, segmento intermedio de la
columna vertebral, es donde puede darse una compensa-
cién més pronunciada al acortamiento entre los dos extre-
mos vertebrales: el craneocervical y el lumbosacro, siendo
la zona donde se aplica con mayor intensidad la fuerza
lateral de 1,87 newtons por cada 50 mm de CMB [21].

El 74,07% de los pacientes afectos de SMI que presentan
ESCID tienenel CMB. Mientras que el resto, es decir,el 25,93%
de los pacientes con SMI y que presentan ESCID no tienen el
CMB. Todo ello puede significar que el CMB traduce la inten-
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sidad de la afectacién en el crecimiento neurovertebral que, a
su vez, solicitara realizar a la columna vertebral la escoliosis.

Traccion medular en el kinking del tronco cerebral

El KTC es una entidad a tener en cuenta por su frecuente
presentacién: en un 61,53% de 52 pacientes se pudo valo-
rar su existencia. El KTC es la expresion de la huella que
realiza el clivus y el extremo superior de la columna verte-
bral al deformarse por la PTB, la IMB, el RTO y la ARCH.
A la deformacidn del tronco cerebral por adaptacién obvia
al continente 9seo, se le aflade la deformacion secundaria al
efecto de la fuerza de traccién sobre el tronco cerebral
mediada por la bioelasticidad de la médula espinal.

La aparicién de la enfermedad en edades tempranas, su
evolucién de caricter crénico y segliin en qué estado se
encuentre la maduracion definitiva de la columna vertebral
y de los tejidos, conllevardn una menor o mayor deforma-
cién de laregion cervical alta y, con ello, la modulacién de
la intensidad del KTC.

Existen otros muchos pardmetros intermedios entre la
magnitud del CMB y la deformacién del IV® ventriculo,
que pueden hacer parecer como erratica una relacion esta-
distica de pocos casos, en los que se puedan valorar ambos
pardmetros. Como condicionantes intermedios,entre el IV°®
ventriculo y el CM, existe: la intensidad de asincronia de
crecimiento neurovertebral, la ESC como mecanismo de
absorcién de la fuerza de traccidn, el tamafio del agujero
occipital (condicionado a su vez por otros como: IMB,RTO,
compresiones vasculares, sexo, edad...), el tamafio de la
fosa posterior, instauracion de la dificultad de drenaje del
LCR através de los agujeros de Magendie y Luscka, aber-
tura del conducto del epéndimo,como Unica salidadel 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.

Las alteraciones del IV ventriculo como parte del tron-
co cerebral se present6 en el 62,7% de los 231 pacientes de
esta serie con SMI, significando realmente una alteracién
frecuente, y de su relacidon con la SMI se puede aventurar
un contexto sindrémico comun.

CONCLUSIONES

Las deformaciones observadas en laIMB,PTB,RTO,KTC
pueden ser el resultado de la aplicacion de una fuerza axial,
consecuencia a una anormal asincronia entre el neuroeje y
el neurorraquis aplicada sobre el estuche seo craneoverte-
bral, con miltiples resultantes condicionadas a los multi-
ples puntos de aplicacion y diferentes resistencias por las
diversas morfologias, texturas y mecanismos de compen-
sacién del neurorraquis y neuroeje.

La magnitud de las deformaciones puede relacionarse
con la intensidad de la fuerza de traccién y el momento de
su aplicacion, cuanto mds intensa y temprana es su aplica-
cién mayor relevancia tienen las manifestaciones dseas.

Pordltimo, laIMB,PTB,RTO, KTC parecen tener cau-
sa comun con la SMI, la ESCID y la malformacién de Ar-
nold-Chiari [21].
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3.

Nuevo tratamiento quirurgico para la siringomielia, la
escoliosis, la malformacion de Arnold-Chiari, el
kinking del tronco cerebral, el retroceso odontoideo,
la impresién basilar y la platibasia idiopaticas

M.B. Royo-Salvador

Royo-Salvador MB. Rev Neurol. 1997 Apr;25(140):523-30.

Resumen. Introduccién. Basdndonos en la traccion medular como responsable
de la siringomielia idiopdtica (SMI), escoliosis idiopdtica (ESCID), malformacion
de Arnold-Chiari (ARCH), platibasia (PTB), impresion basilar (IMB), retroceso
odontoideo (RTO), kinking del tronco cerebral (KTC), y considerando que la
fuerza de traccién medular es transmitida por el filum terminale (FT), se
describe una técnica quirtrgica para la seccion del FT (SFT) en tres casos de SMI,
una ESCID, y una ARCH sin disrafias lumbares. Material y métodos. Mujer de 34
afios con cervicobraquialgias, parestesias, Babinski bilateral, cavidad
centromedular C3-C7. Varén de 26 aiios con cervicobraquialgias, hipoestesia en
hemicuerpo izquierdo, y cavidad cervicobulbar. Mujer de 19 anos con ESCID
desde los 14, con episodios de reagudizacién, y 382 de curvatura dorsolumbar.
Mujer de 67 afios con intensas cefaleas, hipoestesia en manos, paraparesia y
ARCH. Varén de 23 aiios con tetraparesia acusada, Babinski bilateral, anestesia
EEIl, SMI, ESCID, ARCH e hidrocefalia. Resultados. Tras SFT: en las SM],
desaparicion de la disociacién termoalgésica, disestésica y dlgica. En la ESCID,
reduccion de la curvatura a 31° en nueve meses. En la ARCH desaparicion de las
cefaleas, recuperacién del tacto y paraparesia. Conclusiones. La SFT es un
tratamiento titil y etiolégico para la SMI, ESCID y ARCH. En la ESCID, ademds,
puede evitar el estrés medular en las reducciones quirtrgicas de las curvaturas.
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3.

A new surgical treatment for syringomyelia, scoliosis,
Arnold-Chiari malformation, kinking of the brainstem,
odontoid recess, idiopathic basilar impression and
platybasia

M.B. Royo-Salvador

Royo-Salvador MB. Rev Neurol. 1997 Apr;25(140):523-30.

Summary. Introduction. Based on medullary traction as responsible for
idiopathic syringomyelia (SMI), idiopathic scoliosis (ESCID), Arnold Chiari
malformation (ARCH), platybasia (PTB), basilar impression (IMB), odontoid
recess (RTO) kinking of the brain stem (KTC) and considering the medullary
traction to be transmitted by the filum terminale (FT), a surgical technique for
the section of FT (SFT) is described in three cases of SMI, one of ESCID, and one
of ARCH with no lumbar dysraphia. Material and methods. A 34-year-old
woman with cervico-brachialgias, paresthesias, bilateral Babinski and a centro-
medullary cavity C3-C7. A 26-year-old male with cervico-brachialgias,
hypoestesia in left bodyhalf, and cervicobulbar cavity. A 19-year-old female with
ESCID since the age of 14th, with episodes of reacuting, and 382 of dorsolumbar
curvature. A 67-year-old woman with intense headache, hypoesthesia of the
hands, paraparesia and ARCH. A 23-year-old man with marked tetraparesia,
bilateral Babinski, anesthesia of both legs, SMI, ESCID, ARCH and hydrocephaly.
Results. After SFT: in the SMIs the thermo-algesic, disesthetic and algic
dissociation disappeared. In ESCID there was a reduction to 319 in the curvature
in nine months. On ARCH the headaches ceased and there was recovery of touch
and paraparesia. Conclusions. SFT is a useful etiological treatment for SMI,
ESCID, ARCH. Also, in ESCID it is possible to avoid stress on the medulla due to its
surgical reduction.
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ORIGINAL

Nuevo tratamiento quirurgico para la siringomielia, la escoliosis,
la malformacion de Arnold-Chiari, el kinking del tronco cerebral,

el retroceso odontoideo, la impresion basilar
y la platibasia idiopéticas

M.B. Royo-Salvador

Resumen. Introduccién. Basdndonos en la traccion medular como responsable de la siringomielia idiopdtica (SMI),
escoliosis idiopdtica (ESCID), malformacion de Arnold-Chiari (ARCH), platibasia (PTB), impresion basilar (IMB), retro-
ceso odontoideo (RTO), kinking del tronco cerebral (KTC), y considerando que la fuerza de traccion medular es transmitida
por el filum terminale (FT), se describe una técnica quirirgica para la seccion del FT (SFT) en tres casos de SMI, una
ESCID, y una ARCH sin disrafias lumbares. Material y métodos. Mujer de 34 afios con cervicobraquialgias, parestesias,
Babinski bilateral, cavidad centromedular C3-C,. Varon de 26 afios con cervicobraquialgias, hipoestesia en hemicuerpo
izquierdo, y cavidad cervicobulbar. Mujer de 19 afios con ESCID desde los 14, con episodios de reagudizacion, y 38° de
curvatura dorsolumbar. Mujer de 67 afios con intensas cefaleas, hipoestesia en manos, paraparesiay ARCH. Varon de 23
arios con tetraparesia acusada, Babinski bilateral, anestesia EEIl, SMI, ESCID, ARCH e hidrocefalia. Resultados. Tras
SFT: enlas SMI, desaparicion de la disociacion termoalgésica, disestésica y dlgica. Enla ESCID, reduccion de la curvatura
a 31° en nueve meses. En la ARCH desaparicion de las cefaleas, recuperacion del tacto y paraparesia. Conclusiones. La
SFT es un tratamiento til y etiologico para la SMI, ESCID y ARCH. En la ESCID, ademds, puede evitar el estrés medular
en las reducciones quiriirgicas de las curvaturas [REV NEUROL 1997; 25: 523-530].

Palabras clave. Siringomielia. Escoliosis. Malformacion de Arnold-Chiari. Kinking del tronco cerebral. Retroceso odontoi-
deo. Impresion basilar. Platibasia. Tratamiento quiriirgico. Seccion del filum terminale.

Summary. Introduction. Based on medullary traction as responsible for idiopathic syringomyelia (SM1), idiopathic scoli-
osis (ESCID), Arnold Chiari malformation (ARCH), platybasia (PTB), basilar impression (IMB), odontoid recess (RTO)
kinking of the brain stem (KTC) and considering the medullary traction to be transmitted by the filum terminale (FT), a
surgical technique for the section of FT (SFT) is described in three cases of SMI, one of ESCID, and one of ARCH with no
lumbar dysraphia. Material and methods. A 34-year-old woman with cervico-brachialgias, paresthesias, bilateral Babinski
and a centro-medullary cavity C3-C;. A 26-year-old male with cervico-brachialgias, hypoestesia in left hemybody, and
cervicobulbar cavity. A 19-year-old female with ESCID since the age of 14th, with episodes of reacuting, and 38° of
dorsolumbar curvature. A 67-year-old woman with intense headache, hypoesthesia of the hands, paraparesia and ARCH.
A 23-year-old man with marked tetraparesia, bilateral Babinski, anesthesia of both legs, SMI, ESCID, ARCH and hydro-
cephaly. Results. After SFT: in the SMIs the thermo-algesic, disesthetic and algic dissociation disappeared. In ESCID there
was a reduction to 31° in the curvature in nine months. On ARCH the headaches ceased and there was recovery of touch
and paraparesia. Conclusions. SFT is a useful etiological treatment for SMI, ESCID, ARCH. Also, in ESCID it is possible
to avoid stress on the medulla due to its surgical reduction [REV NEUROL 1997; 25: 523-530].

Key words. Syringomyelia. Scoliosis. Arnold-Chiari malformation. Kinking of the brainstem. Odontoid recess. Basilar impres-
sion. Platybasia. Surgical treatment. Section of the filum terminale.

INTRODUCCION

La apertura del agujero occipital en la siringomielia idiopdtica
(SM]) y en la malformacién de Arnold-Chiari (ARCH) se consi-
derael tratamiento quirtirgico actual con mejores resultados. Para
algunos mejora las vias de circulacion del LCR, para otros una
estenosis; parala teoria de traccién medular elimina un obstdculo
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en el desplazamiento del contenido de la fosa posterior y el apoyo
de la fuerza de traccién medular [1].

La enfermedad de traccién medular (mielopatia de traccion)
debida a la anormal asincronia de crecimiento entre el neuroeje y
el neurorraquis (AACNN), descrita en 1981 por Roth [2], agrupa
varias patologias con una misma etipatogenia, como el descenso
de las amigdalas cerebelosas, la impresion basilar, la escoliosis
idiopética (ESCID) [1,2], a las que se pueden afadir también
compartiendo la etiopatogenia: la SMI, el aumento del dngulo
basal craneal o platibasia, el retroceso odontoideo (RTO), la an-
gulacién del tronco cerebral o kinking del tronco cerebral (KTC),
algunas deformaciones del IV° ventriculo, y cierto tipo de hidro-
cefalia que acompaiia a la SMI [3 4].

Esta enfermedad de tracciéon medular supondria la forma
mds simple de anomalia en el disrafismo lumbar posterior, de
acuerdo con la clasificacion de Fitz propuestaen 1992 [5], quien
describe el cono medular anclado como la anomalia de menor
grado. Todas estas patologias son tributarias de recibir el mismo
tratamiento quirdrgico, segin a su etiopatogenia comtin, la trac-
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Figura 1. Tiempos quirtgicos de la sacriectomia para la seccion del
filum terminale. 1a: agujero de trépano en sacro.

Figura 1b. Sacriectomia desde St a Sa, visualizando el fondo de saco
dural y el filum terminale por transparencia, con su continuacion
extradural.

Figura 1c. Apertura de la duramadre e identificacion de la porcion
intradural del filum terminale.

cién medular por AACNN vy trasmitida por el filum terminale
(FT) [6].

OBJETIVO

Basdndonosenlatracciéon medular como responsable dela SMI,
ESCID, ARCH, PTB, IMB,RTO,KTC, en la que la fuerza de
traccion puede ser vehiculada en su mayor parte y de forma
eficaz por el FT, es esta estructura de supuesta escasa impor-

524

Figura 1d. Seccién y coagulacion del filum terminale.

tancia la que retne las caracteristicas anatémicas, histolégi-
cas, biomecdnicas y topograficas para ser la responsable de la
traccion o de transmitirla a la médula espinal, consiguiendo,
con su seccidn, detener el proceso patolégico y aliviar la sin-
tomatologia inherente a este tipo de patologias [6,7].

Se describe y aplica en cinco casos una técnica quirdrgica que
supone una aportacion terapéutica en este dmbito de la patologia
dela SMI,ESCID, ARCH,KTC,RTO,IMB y laPTB, pormeno-
rizdndose resultados y conclusiones.

REV NEUROL 1997; 25 (140): 523-530



MATERIAL Y METODOS

Técnica quirirgica

Los principales tiempos de la técnica quirdrgica, ‘sacriectomia y
seccion intradural del filum terminale’, para la seccién del filum
terminale (SFT), anivel de lainsercién distal intradural del FT, se
realizan, a diferencia de otras técnicas (laminectomia lumbar), en
la region sacra (Figs. 1 a, b, c, d).

Apertura

El paciente se coloca en dectbito ventral o en posicion de ple-
garia mahometana, con una ligera inclinacién cefélica, a fin de
exponer la regién sacra. La incisién cutdnea abarca desde la
espinosa de Ls hasta el inicio del surco intergliteo, lo que per-
mite realizar una amplia exposicion de la cara posterior del sa-
cro. Mediante diseccidn y electrocauterizacion se procede a di-
secar el tejido celular subcutaneo y a despegar las inserciones
musculo-ligamentosas de la superficie dorsal del sacro. Una vez
expuesta la cara posterior del sacro se colocan los separadores
automadticos, a fin de estabilizar el campo quirtrgico.

Sacriectomia media

Con el trépano manual se practica un orificio en la zona més
proximal del sacro, que se amplia mediante la utilizacién de
pinzas gubias Kerrison y Kerrison-Cloward, completandose la
sacriectomia (ablacién sin reposicion de una porcién del sacro)
media. La sacriectomia debe abarcar desde S1 a S4, a fin de
exponer en su totalidad el extremo distal del fondo de saco
dural.

Apertura dural, identificacion y seccion del filum terminale

EI FT en ocasiones se puede ver por transparencia, vibrando al
percutir el extremo extradural del FT, conformando lo que po-
dria llamarse el ‘signo de la cuerda’, que traduce la tension del
neuroeje en la enfermedad de traccién medular. Tras la apertu-
ra dural, que se realiza en el nivel mds inferior posible del
fondo de saco dural, se observa como el FT se relaja parcial-
mente. La identificacién del segmento intradural del FT se
hace al ser medial y continuarse con su segmento extradural; a
veces, lleva adosadas algunas raicillas coccigeas o de la ‘cola’
que se liberan. Identificado y separado el FT se procede a su
seccién con ablacién de un fragmento, coagulando ambos ex-
tremos del FT seccionado, ya que acostumbra llevar adosado
un vaso sanguineo, lo que también contribuye a diferenciarlo
de una raiz nerviosa.

Cierre

Tras la comprobacion de que la SFT es completa y realizada la
hemostasia, se procede al cierre hermético de la incision dural, a fin
de evitar la aparicion de ulteriores fistulas de liquido cefalorraqui-
deo. Este cierre se realiza con una sutura continua de seda, seguido
en ocasiones de la aplicacién de Histoacryl o Tissucol, como pega-
mentos quirdrgicos, para asegurar la impermeabilizacion de la in-
cision dural. Una vez sellada la duramadre, se procede al cierre de
los diferentes planos. Los planos musculares y el tejido celular
subcutdneo se cierran utilizando suturas reabsorbibles. No se deja
ningun tipo de drenaje.

En el postoperatorio, para prevenir las fistulas de LCR, se
recomienda el decubito prono y lateral mantenido durante siete
dias hasta el cierre de la duramadre y laxantes intestinales para
evitar las maniobras de Valsalva.
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CASOS CLINICOS

Se aplica la técnica quirtrgica de ‘sacriectomia y seccion intradural del
filum terminale en cinco casos, dos pacientes con SMI, una paciente con
ESCID, otra con ARCH y un caso con SMI, ESCID, ARCH e hidrocefalia.

Caso 1

Mujer de 34 afios de edad, que presenta desde hace tres aflos cervicobra-
quialgias bilaterales persistentes, sin horario aparente, que no mejoran con
medicacion antidlgica habitual. Se acompafian de disestesias y parestesias
con parecida topografia a las algias aunque éstas son de predominio distal,
en ambas manos. Desde hace unos meses encuentra cierta dificultad para
la marcha.

En la exploracién neuroldgica destaca la existencia de signo de Ba-
binski bilateral. La RM cervical es demostrativa de una cavidad siringo-
miélica centromedular que ocupa los segmentos medulares desde C; a Cs.
La RM lumbar no muestra anomalias de importancia.

E120.10.93 se procede a sacriectomia posterior desde S a S4, mostran-
do un fondo de saco dural a tension y translicido de caracteristicas norma-
les, a través del cual se visualiza un cordén blanquecino de 2 mm de
didmetro en posicion estrictamente medial y parece continuar con la por-
cion externa del FT. Se procede a la apertura de la duramadre, secciondn-
dose y extrayendo un fragmento del FT.

Caso 2

Var6n de 26 afios de edad, que presenta desde hace dos afios cuadro de
cervicobraquialgias intensas con disestesias punzantes en hombro y en re-
gién axilar izquierda. Disestesias e hipoestesia a la temperatura en axila
izquierda que se va extendiéndose como una ‘mancha de aceite’ en el hemi-
cuerpo izquierdo, respetando la cara y por debajo de la regién umbilical. Las
algias se desencadenaban por determinados movimientos bruscos de la ca-
beza. Sigui6 una alteracién indefinida del tacto en la misma region.

En la exploracién neurolégica destaca la existencia de una alteracién
de la sensibilidad de la zona descrita en la anamnesis, no precisando con
claridad la temperatura de los objetos que se colocaban en dicha zona.
Reflejos osteotendinosos moderadamente exaltados en extremidades infe-
riores. La fuerza muscular segmentaria permanecia conservada, los refle-
jos plantares en flexion.

La RM cervical revel6 la existencia de una cavidad siringomiélica
cervicobulbar idiopdtica, mostrando una cavidad intramedular, a tensién,
desde bulbo raquideo hasta los dltimos segmentos cervicales medulares
(Fig. 2). La RM lumbar no mostré disrafias.

El 5.2.94 es intervenido mediante sacriectomia y SFT. El FT de 1,5
mm de didmetro se encuentra marcadamente tenso.

Caso 3

Mujer de 19 afios de edad, afecta de ESCID diagnosticada desde los 14 afios
de edad, previamente su columna vertebral no presentaba ninguna deformi-
dad. Paulatinamente, en sucesivos y frecuentes episodios de raquialgias,
presenta reagudizacion escolidtica acompafiada de contractura de la muscu-
latura paravertebral dorsolumbar, llegando a 38° la concavidad dorsolumbar
en las proyecciones preoperatorias (Fig. 3a). En la exploracion fisica destaca
la presencia de una escoliosis de concavidad dorsal izquierda, que afecta a
los tres segmentos vertebrales. La exploracion neuroldgica fue normal.

La RM vertebral mostraba signos sugestivos de una médula espinal a
tension, con incipiente descenso de las amigdalas; la médula espinal se ve
claramente tensa en la region cervical y cruza el espacio intrarraquideo
dorsal de una convexidad intrarraquidea a otra (Fig. 3 ¢), con un nivel del
cono medular en el cuerpo de L,. La RM lumbar no mostré disrafias.

E117.6.94 se procede a sacriectomia y SFT, constatdndose como el FT
intradural se encuentra a gran tension, obteniéndose su vibracién tan sélo
pulsando la porcién extradural.

Caso 4

Mujer de 67 afios de edad que presenta, desde los 20 afios, cefaleas y
cervicalgias frecuentes e intensas, especialmente a las movilizaciones de
la cabeza y en las maniobras de Valsalva como toser, reir y estornudar.
Sensacion de tirantez a la movilizacién de la cabeza en todos los sentidos.
También presenta disestesias e hipoestesia en ambas manos, llegdndolo a
mostrar la paciente de una forma grafica afirmando que no siente la presion
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Figura 2. Caso 2, RM cervical realizada el 10.05.94. Cinco meses des-
pués de la seccion del filum terminale, con notable mejoria clinica.

de sus dientes al morder sus dedos; hipoestesia a la temperatura en ambas
manos manifiesta con la facilidad con que aguantaba los enseres calientes
de la cocina comparado con su familia, y las frecuentes lesiones por quema-
duras en ambas extremidades superiores sin ir acompafiadas de dolor. Desde
joven nota una sensacion extrafia al caminar, ‘como entre algodones’. Desde
hace un afio se afiaden contracturas en la musculatura de ambas extremidades
inferiores, especialmente en ambos gemelos, y los dedos de los pies adoptan
espontdneamente una actitud en hiperextension.

En la exploracion fisica destaca la existencia de un cuello corto, hipoes-
tesia en ambas manos y aumento moderado de los reflejos osteotendinosos
de ambas extremidades inferiores, reflejos plantares en flexion.

La RM craneocervical evidencia una ARCH con un descenso de las
amigdalas cerebelosas mds alld del borde inferior del arco posterior de dtlas
(Fig.4). No existen imagenes de cavitaciones intramedulares. La RM lumbar
muestra el cono medular en el borde inferior de la vertebra L, sin disrafias.

El 3.6.96 se procede a la SFT mediante sacriectomia, hallando un FT
compuesto por cinco fasciculos que se contintian con su porcion extradural.
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Caso 5

Varé6n de 23 afios de edad que a los 10 afios, ante numerosas caidas por cierta
inestabilidad del pie izquierdo, le diagnostican ESCID y al practicarle explo-
raciones complementarias hallaron una SMI cervical. Fue intervenido el
13.4.92 de 1a SMI con una craniectomia de fosa posterior y al mes se procede
a una fijacion vertebral ‘CD’ dorsolumbar desde D, hasta Ls;. Un afio mds
tarde se evidenci6 una hidrocefalia tratdndose con derivacion ventriculope-
ritoneal.

En la exploracion fisica destaca la imposibilidad de mantener la bipe-
destacion y la marcha por si mismo, acusada tetraparesia con atrofias mus-
culares especialmente en ambas manos, sedestacion inestable, hipoestesia
de la extremidad inferior izquierda, megacefalia, cuello corto, hiperreflexia
generalizada, contracturas espontdneas y a determinados movimientos en la
mano y extremidad superior izquierdas, en ocasiones también en la mano
derecha. Signo de Babinski bilateral (Fig. 5).

La RM craneal, cervical y vertebral muestra la existencia de SMI en fase
colapsada (Fig. 6), ARCH, ESCID e hidrocefalia. No existian disrafias lumbares.

E1 15.7.96 se procede a sacriectomia con SFT de 3 mm de didmetro y con
cierta dificultad para ser traccionado, dentro de un fondo de saco dural con
paredes de 2 mm de grosor.

RESULTADOS

Caso 1

Los sucesivos controles postoperatorios mostraron la desapari-
cidén de la sintomatologia preoperatoria de disestesias y cervico-
braquialgias bilaterales. En el dltimo control clinico, efectuando
en febrero de 1996, los reflejos plantares fueron normales. LaRM
cervical control muestra la persistencia de la cavidad siringomié-
lica,con leve disminucién de altura y ligero aumento de didmetro
transversal.

Caso 2

Durante el inmediato postoperatorio, el paciente recupera la sensi-
bilidad térmica en la regién pectoral, y del hombro izquierdo casi
por completo, excepto en una pequefia zona debajo de la axila
izquierda, manteniéndose de esta forma hasta el tltimo control en
febrero de 1996. La RM cervical postoperatoria muestra un ligero
aumento del didmetro de la cavidad siringomiélica con una ligera
disminucién de su altura.

Caso 3

Mediante radiologia digitalizada de la region dorsolumbar, se
realizaron los controles radiolégicos, obteniéndose a los nueve
meses de la intervencion la curvatura de 31°, siete grados menos
que en el preoperatorio (Fig. 3b). Durante este periodo no se
realiz6 ninguna rehabilitacién ni se utilizé ningtin corsé correc-
tor. No presentd ningtin episodio de raquialgias.

Caso 4

La cefalea occipitocervical desaparece en el inmediato postope-
ratorio, incluso en las maniobras de Valsalva como al toser y reir,
también la sensacién occipitocervical de tirantez al movilizar la
cabeza. Las manos recuperan la sensibilidad térmica y dolorosa.
Desaparece la contractura de las piernas especialmente en los
gemelos y también la sensacion de ‘caminar entre algodones’.

Caso 5

Se puede constatar la evolucién favorable en las primeras ho-
ras; el paciente recupera el tacto de la EII, especialmente en la
rodilla, tobillo y pie, donde antes no era capaz de discernir si
le tocaban o no. Aparecieron contracturas espontaneas hiper-
ténicas de las cuatro extremidades, como en etapas anteriores
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Figura 3. Caso 3, paciente de 19 afos con escoliosis idiopatica. a. Radiografia preoperatoria 38°. b. Postoperatorio, tras seccién del filum terminale a
los nueve meses, 31°. ¢c. RM dorsolumbar preoperatoria, la médula espinal va de una convexidad intrarraquidea a otra.

Figura 5. Caso 5, imposibilidad de mantener la bipedestacion y la marcha
por si mismo, acusada tetraparesia con atrofias musculares especialmen-
te en ambas manos, sedestacion inestable, hipoestesia de la extremidad
inferior izquierda, megacefalia, cuello corto, hiperreflexia generalizada.
Figura 4. Caso 4, paciente de 67 afios con cefaleas intensas, hipoestesia Contracturas espontaneas y a determinados movimientos en la mano y
en ambas EESS, paraparesia y malformacion de Arnold-Chiari, sin siringo- extremidad superior izquierda, en ocasiones también en la mano derecha.
mielia.
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de suevolucidn, y desaparecieron pasadas las 36 horas de post-

operatorio. Estas contracciones se interpretaron como signos

de liberacién medular, como consecuencia de la traccién qui-
rurgica realizada sobre la médula espinal al proceder ala SFT.

Desde el primer dia de postoperatorio desaparecié la contrac-

tura dolorosa constante que presentaba en el trapecio derecho.

Al segundo dia se observé la desaparicion de la contractura

hiperténicade lamano izquierda, que se desencadenaba espon-

tdneamente y a determinados movimientos de la mano y de la

ESI; también desaparecié la contractura que se iniciaba en la

mano derecha. En el quinto dfa tras la intervencion se constaté

la normalizacidén del reflejo plantar izquierdo y su casi norma-
lizacién en el pie derecho. También se recupero la separacion
del tercer y cuarto dedo de la mano derecha. Al séptimo dia se
inicia la deambulacién con ayuda. Al octavo dia de ingreso se
normalizé el reflejo plantar derecho mejorando la fuerza en las
cuatro extremidades.

Traslas cincointervenciones de SFT existen algunas observa-
ciones que deben tenerse en cuenta:

— La tensién del FT intradural fue mds importante en la ESCID,
caso 3,y en la SMI del caso 5; le siguieron las otras SMI, caso
1y 2,y por tltimo la ARCH, caso 4.

—El grosor del FT fue desde 3 mm de didmetro en el caso 5, de 2
mm para la ESCID y una SMI, de 1,5 mm para la otra SMI, y de
5 fasciculos de 0,5 mm para la malformaciéon de ARCH.

—Lasraices nerviosas no estaban a tension, mas bien al contrario,
relajadas; esta observacion apoya la idea de que el crecimiento
del neuroeje y el neurorraquis en estos pacientes puede ser nor-
mal pero no larelacién entre ellos, condicionado por una tensién
anormal del FT.

— En el inmediato postoperatorio existieron signos de mejoria cli-
nica tanto mds ostensible como lo fuera la clinica deficitaria.

— El estudio histolégico de los fragmentos del FT mostraron ele-
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Figura 6. Caso 5, varén de 23 anos afecto de SMI, ESCID, ARCH, hidrocefalia. a. RM cervical
sagital, muestra una cavidad siringomiélica colapsada, tras drenarse por fistulas como la que
se muestra en: b. RM cervical transversal a nivel C4-Cs con fistula hacia el espacio perimedular
anterior.

mentos fibrosos junto con elementos nerviosos, estos ultimos
como resultado de la aposicién de algunos nervios coccigeos o
rudimentarios de la ‘cola’.

— La SFT en los cinco casos no supuso la aparicién de ningin
déficit, incluido el neurolégico, tomando especial énfasis en la
sensibilidad de la zona coccigea.

—Realizar sdlo la seccion unica de la porcién externa del FT no
serfa util.

DISCUSION

La descripcion de un FT a tensién no es nueva. En 1956, Jones y
Love [8] describen seis casos asociados a espina bifida oculta,en
los que la clinica se atribufa al anclamiento de la médula espinal.
Estos autores reportan la mejoria sintomaética de todos los pacien-
tes tras realizar la SFT a nivel lumbosacro.

Por otro lado, se ha demostrado ampliamente que la libera-
cién de la médula espinal anclada es un tratamiento eficaz en
diversas patologias. Yamada et al [9] describen la fisiopatolo-
gia del sindrome de la médula espinal anclada, destacando el
papel de las alteraciones metabdlicas medulares debidas a la
isquemia inducida por la traccién en la evolucién clinica y
sintomatoldgica del proceso. Para analizar los efectos que tie-
ne la traccion sobre el metabolismo neuronal este autor realizé
un interesante experimento. Tomd 25 gatos alos que realizé un
modelo experimental de traccion medular, consistente en apli-
car un peso sobre el FT, de forma que, mediante un juego de
poleas, realizase una traccion controlada. El experimento se
realizé aplicando pesos de entre 1 y 5 g. El andlisis de los
cambios metabdlicos inducidos a nivel de la médula espinal
lumbar, especialmente los cambios en la razén reduccién/oxi-
dacién mitocondrial, se realizé mediante la determinacion del
citocromo a, a; por espectrofotometria (respuesta redox) y el
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estudio de los potenciales evocados medulares, en situacién de

hipoxia.

Losresultados obtenidos por este autor demostraron que no
habiadiferencias significativas entre los animales del grupo de
control (sin traccién) y los animales con una traccién de 1 gen
cuanto a las respuestas redox frente a la hipoxia; en cambio,
cuando se incrementaba el peso aplicadode 2 a 5 g, la hipoxia
enlentecia de forma altamente significativa la respuesta meta-
bélica. Ademads, bajo presiones de 4 0 5 g, la razén reduccién/
oxidacion del citocromo a, a; no alcanzaba el maximo nivel,
que si se alcanza con los pesos inferiores.

Esto demuestra una importante afectacion del metabolismo
oxidativo mitocondrial y neuronal, que se traduce en un marcado
descenso de los potenciales interneuronales, que llegan a desapa-
recer con tracciones de 5 g. Tan sélo con 5 g de traccion se con-
sigue cesar la actividad bioeléctrica neuronal, en condiciones de
hipoxia, por los cambios inducidos en la actividad metabdlica
mitocondrial.

En situaciones de traccion medular, la circulacion esta dete-
riorada [10,11]. Utilizando la misma técnica de espectrofotome-
tria, Yamada demuestra los efectos beneficiosos del tratamiento
destraccionador en 7 pacientes afectos de un sindrome de la mé-
dula espinal anclada. En resumen, de los datos aportados por
Yamada se deduce que:

—Mediante estudios de espectrofotometria y neurofisioldgicos se
ha conseguido establecer una correlacién entre disfuncién elec-
trofisiolégica y el deterioro del metabolismo neuronal en un
modelo experimental de traccion medular.

—Gracias alos datos clinicos aportados, se demuestra que lamédula
espinal humana anclada se comporta de la misma manera que la
médula anclada experimentalmente.

— La médula anclada o traccionada es un sindrome neurolégico
caracterizado por un déficit neurolégico progresivo que es re-
sultado de ladisfuncién metabdlica de las neuronas de lamédula
lumbosacra.

—Ladestracciénoliberacién quirdrgicaesel procedimiento terapéutico
deeleccion,nosoéloparaprevenirel progresodelos signos y sintomas
neuroldgicos, sino ademds para mejorarlos.

—Laliberacién o destraccionamiento de la médula anclada es un
método eficaz, mejorando el metabolismo oxidativo neuronal,
que se corresponde con la mejoria neuroldgica observada en
humanos.

Estos datos son concluyentes y coinciden plenamente con los
datos expuestos en la teoria de AACNN: la traccién induce una
isquemia que determina la aparicién de los diferentes cuadros
neuroldgicos. La destraccién debe ser la técnica quirtirgica de
eleccion para estos casos, consiguiendo una mejoria sintomatol6-
gica significativa.

Otros autores han comunicado resultados beneficiosos con
diversas técnicas de liberacion medular, habiendo obtenido
mejorias significativas como Anderson en 1968 [12], Hoffman
en 1976 [13], James y Lassman en 1962 [14], Jones y Love
en1956 [8],Pool en 1952 [15], mejorias limitadas o no mejorias
[12,16], 0 bien, consiguiendo frenar el desarrollo o el empeora-
miento de los déficits neurolégicos [14,16]. El efecto mecanico
del anclamiento produce un estiramiento, distorsion y/o angula-
miento de las arteriolas, vénulas y capilares, que conduce a un
deterioro de la circulacién medular [11,17].

Tras intervenciones liberadoras, se ha podido observar el
relajamiento y el desplazamiento craneal del cono medular du-
rante laintervencion [12,18] o en las exploraciones radioldgicas
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de seguimiento [10]. La clinica neuroldgica progresiva que se
asocia al sindrome de la médula espinal anclada seria el resulta-
do de agresiones metabdlicas repetidas debidas a las fuerzas
traccionadoras, junto con los movimientos de flexidn- extension
de la columna vertebral [10,19], una hipoxia sistémica debida a
ejercicio enérgico o a una hipoxia local secundaria a la conges-
tion venosa causada por maniobras de Valsalva, como la defeca-
cion. Este compromiso metabdlico reiterado conduciria a la pér-
dida neuronal [20,21] y a la ulterior discapacidad funcional [6].

Posteriormente, Yamada, en unarevisién publicadaen 1992
[22],describe el tratamiento quirdrgico de esta anomalia en fun-
ciondelaSFT atensiony alaliberacién de posibles adherencias,
destacando la bondad de esta técnica de liberacion medular,
seglin la mejoria sintomatolégica conseguida en los casos trata-
dos.

Mathern y Peacock,en 1992 [23], describen el papel del fen6-
meno de traccion en la fisiopatologia de la escoliosis asociada a
la diastematomielia, y resaltan el papel correcto del tratamiento
liberador medular. Park y Kaufman [24], en el mismo afio, propo-
nen una mielotomia conal en casos de siringomielia asociados con
disrafismo espinal oculto, de forma similar a la ventriculostomia
terminal de Gardner.

La técnica descrita por Gardner en1971[25] se basaba en el
posible efecto beneficioso del drenaje del denominado ventricu-
lo terminal. En la serie que describe este autor se demuestra un
efecto beneficioso de la técnica aplicada, aunque en la actuali-
dad se puede atribuir este beneficio mas al efecto destracciona-
dor, al seccionar el FT, que al supuesto efecto de drenaje de la
cavidad a través del conducto del epéndimo [6,22,24].

Sutton en 1992 [26] describe la traccion medular asociada al
lipomielomeningocele y propone la SFT cuando estaestructurase
encuentra afectada por el proceso lipomatoso, a fin de liberar la
médula espinal y aliviar la traccion.

Reigel, en1994 [17], ha descrito cémo la liberacién de una
médula espinal anclada en casos de espina bifida produce una
normalizacién de la curvatura espinal.

En dos casos de SMI de esta serie la cavidad siringomiélica tras
la SFT cambia de forma,aumenta ligeramente el didmetro transver-
sal y disminuye el longitudinal; esto puede ser un argumento que
apoye la existencia de una fuerza axial de tracciéon medular.

Tras la SFT no hay que esperar de inmediato la desaparicion
de la cavidad, puesto que la fuerza de traccién elimina el primer
estimulo para su formacidn, el isquémico, por lo que una vez
formada la cavidad siringomiélica ésta ha de seguir las fases
comentadas en su evolucién [3,6]. También elimina la tensién
de traccion de la médula espinal con todas sus consecuencias.
No hay que esperar tras 1a SFT un ascenso espectacular del cono
medular o del fragmento craneal del FT, ya que la traccién que
se elimina tiene cardcter crénico y el efecto beneficioso de la
SFT se debe a la eliminacién de la tension del FT.

La inmediata mejorfa de la clinica siringomiélica tras la
SFT es atribuible a la desaparicién de la compresion por estric-
cidn del tejido medular pericavitario, por el estiramiento de la
médula espinal. La mejoria en la angulacion de la ESCID es
debida a la desaparicion del estimulo flexionador que emitia el
estrés medular por la traccion medular. La mejoriade laclinica
en la ARCH es atribuida a la desaparicién de la fuerza que
impacta las amigdalas cerebelosas en el agujero occipital y
también a la desaparicion de la compresion de éstas sobre la
porcion superior de la médula cervical y sobre la circulaciéon
sanguinea local, de ahi lo observado en este caso intervenido
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de mejoria tan espectacular del sindrome siringomiélico sin
siringomielia.

El crecimiento o desplazamiento disarménico entre el neuro-
eje y neurorraquis, atribuido por Roth a una disarmonia entre las
hormonas reguladoras del crecimiento, STH, para la columna
vertebral, y los factores neurotréficos parael sistemanervioso [2],
supondria cierta alteracion de cardcter madurativo que parece no
existir en estos pacientes.

CONCLUSIONES

La experiencia obtenida tras la SFT en cinco pacientes y obser-
var las raices nerviosas lumbares relajadas, posiblemente algo
mds de lo normal, sin ninguna opisicidn al restablecimiento de
la relacion normal entre el neurorraquis y el neuroeje, hace pen-
sar que la maduracidn y desarrollo del sistema nervioso y del
craneorraquis en estos pacientes ha sidonormal, lo patolégico es
larelacién disarménica entre ambos debido a una configuraciéon
anormal del FT.

Laintervencion de la SFT en cuanto al propésito es etioldgica,
suprimiendo la fuerza de traccion medular, siendo esta interven-
cién menos traumadtica que la apertura del agujero occipital en la
SMI. La SFT en la ESCID, ademas de ser una intervencion etio-

légica evitaria algunas complicaciones neuroldgicas graves de
dificil explicacion hasta ahora, si se procede antes a las reduccio-
nes ortopédicas instrumentadas.

Técnicamente la sacriectomia supone un abordaje simple y
breve, que soporta una via de facil acceso al fondo del saco dural,
permitiendo visualizar facilmente las dos porciones del FT: la
intradural y la extradural. La identificacion del FT es clara por su
posicién medial y ser continuacién a su porcion externa. La sa-
criectomia con la SFT no tiene implicaciones en la biomecénica
de la columna vertebral y comporta un menor riesgo quirtirgico y
neuroldgico, a diferencia de la SFT mediante laminectomia lum-
bar que supone un acceso del FT cerca del cono medular y una
exéresis dsea que interviene en la dindmica vertebral.

Los buenos resultados en estos casos, en los que se ha practi-
cado la seccién quirtdrgica del FT, hacen ver con esperanza una
posible explicacién y remedio a un grupo de enfermedades que se
incluyen enlaenfermedad de traccién medular: 1a SMI,1aESCID,
ARCH, el KTC, el RTO y puede que también lo sea, aunque en
menor cuantia, paralaimpresion basilar, la hidrocefaliaque acom-
pafa a estas enfermedades y la platibasia idiopdticas, como for-
mas menores de aquellos importantes disrafismos craneoespina-
les, pero no por menores conllevan en algunos casos menos con-
secuencias.
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4.

Resultados de la seccion del filum terminale en 20
pacientes afectos de siringomielia, escoliosis y
malformacién de Chiari
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Acta Neurochir (Wien) (2005) 147: 515-523. Clinical Article.

Resumen

Premisa. Traccion medular causada por un filum terminale tenso podria ser
considerada un mecanismo patogénico implicado en el desarrollo de
siringomielia, la malformacién de Chiari (tipo 1) y escoliosis. Se propone la
seccién del filum terminale como un abordaje quirtrgico ttil para estas
enfermedades.

Métodos. Entre abril 1993 y Julio 2003, un total de 20 pacientes (8 hombresy 12
mujeres) con una edad media de 33,5 afios se sometieron a la seccion del filum
terminale con o sin apertura del saco dural mediante una sacrectomia estdndar.
Ocho pacientes eran afectos de escoliosis, 5 de siringomielia, 2 de malformacion
de Chiariy 5 de una combinacion de estas enfermedades.

Hallazgo. Después de la seccion del filum terminale, pacientes con siringomielia
presentaron una pronta mejoria clinica de disestesia, hipoestesia y alteraciones
de la marcha. También se observé ascenso del cono medular. En pacientes con
escoliosis, los dolores de espalda se redujeron de forma dramdtica y una
reduccion de la curvatura fue notada, aunque en un caso se observé una
progresion de la curvatura. En pacientes con la malformacién de Chiari, cefalea,
disestesia y parapesias desaparecieron.

Conclusiones. La seccion del filum terminale es una estrategia itil para en el
tratamiento de la escoliosis, la siringomielia y la malformacion de Chiari, y
ofrece una nueva base etiologica para la comprensién de estas tres
enfermedades.
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Results of the section of the filum terminale in 20
patients with syringomyelia, scoliosis and Chiari
malformation

M. B. Royo-Salvador, ]. Solé -Llenas, ]. M. Domenech,
and R. Gonzalez-Adrio

Acta Neurochir (Wien) (2005) 147: 515-523. Clinical Article.

Summary

Background. Spinal cord traction caused by a tight filum terminale may be
considered a pathogenic mechanism involved in the development of
syringomyelia, the Chiari malformation (type I) and scoliosis. Section of the
filum terminale is proposed as a useful surgical approach for these conditions.

Methods. Between April 1993 and July 2003, a total of 20 patients (8 men and 12
women) with a mean age of 33.5 years underwent section of the filum terminale
with or without opening of the dural sac through a standard sacrectomy. Eight
patients suffered from scoliosis, 5 from syringomyelia, 2 from Chiari
malformation and 5 with a combination of these conditions.

Finding. After section of the filum terminale, patients with syringomyelia showed
an early clinical improvement of dysaesthesia, thermoanaesthesia,
hypoaesthesia and walking difficulties. Rising of the medullary conus was also
observed. In patients with scoliosis, back pain improved dramatically and a
curve reduction was noticed, although progression of the curve was observed in
one case. In patients with Chiari malformation, headache, dysaesthesia and
paraparesis disappeared.

Conclusions. Section of the filum terminale is a useful strategy in the treatment

of scoliosis, syringomyelia and the Chiari malformation, and offers a new
aetiological basis for the understanding of these three disorders.
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Summary

Background. Spinal cord traction caused by a tight filum terminale
may be considered a pathogenic mechanism involved in the develop-
ment of syringomyelia, the Chiari malformation (type I) and scoliosis.
Section of the filum terminale is proposed as a useful surgical approach
in these conditions.

Methods. Between April 1993 and July 2003, a total of 20 patients
(8 men and 12 women) with a mean age of 33.5 years underwent section
of the filum terminale with or without opening of the dural sac through
a standard sacrectomy. Eight patients suffered from scoliosis, 5 from
syringomyelia, 2 from Chiari malformation and 5 with a combination of
these conditions.

Finding. After section of the filum terminale, patients with syringo-
myelia showed an early clinical improvement of dysaesthesia, thermo-
anaesthesia, hypo-aesthesia and walking difficulties. Rising of the
medullary conus was also observed. In patients with scoliosis, back pain
improved dramatically and a curve reduction was noticed, although
progression of the curve was observed in one case. In patients with
Chiari malformation, headache, dysaesthesia and paraparesis disap-
peared.

Conclusions. Section of the filum terminale is a useful strategy in
the treatment of scoliosis, syringomyelia and the Chiari malformation,
and offers a new aetiological basis for the understanding of these three
disorders.

Keywords: Syringomyelia; idiopathic scoliosis; Arnorld-Chiari mal-
formation; tight filum terminale; filum section.

Introduction

Cord-traction symptoms caused by a tight filum ter-
minale was initially suggested by Garceau [7] who
reported three patients with paraparesis, scoliosis, head-
ache and dysaesthesia who recovered following section-

ing of a tight and thick filum. Jones and Love [14] used
the term ‘tight filum terminale syndrome’ and reported
six patients with spina bifida occulta the symptoms of
which were attributed to an anchored conus medullaris.
In all cases, symptomatic improvement was obtained
after intradural lumbosacral exploration and resection
of the filum terminale. Hamilton [10] and Roth [25,
26] established the hypothesis that stretching of the
spinal cord was involved in the aetiopathogenesis
of scoliosis and the Chiari malformation. Mau and
Nebinger [17] reported that scoliosis may precede neu-
rological symptoms of syringomyelia, and Ng and Seow
[19] described a case of tethered cord syndrome
preceding the development of a syrinx, which subse-
quently resolved with detethering. Based on medullary
traction to be transmitted by the filum terminale as a
possible common aetiopathogenic mechanism in syrin-
gomyelia, idiopathic scoliosis and the Chiari malforma-
tion, section of the filum terminale was proposed by our
group as a useful treatment for these conditions [27-29],
and this was successfully accomplished in five cases
[30].

We here report the results of all “operated” cases
of syringomyelia, scoliosis and Chiari malformation
(type I) undergoing section of the filum terminale. The
aim of the present series, however, was not to prove
conclusively whether a tight filum terminale is the com-
mon aetiological agent of Chiari malformation, scoliosis
and syringomyelia.
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Patients and methods

From April 1993 to July 2003, a total of 20 non-consecutive patients
(8 men and 12 women), aged between 12 and 70 years (mean 33.5
years), with scoliosis (n=8), syringomyelia (n=15), Chiari malforma-
tion (n=2), and a combination of the three conditions (scoliosis, sy-
ringomyelia, Chiari malformation) (n = 5) underwent section of the filum
terminale through a standard sacrectomy. All patients were symptomatic.
None of the patients showed features of occult dysraphism. In 11
patients operated on up to 1999, the filum was sectioned (1cm) with
opening of the dural sac, whereas in the remaining 9 patients, who were
operated on later, section of the filum terminale (1cm) was carried out
without opening of the dural sac.

Clinical and preoperative data of these patients (Table 1) are here
summarised. Cases 1 to 5 have been previously reported [30].

Case 1

A 34-year-old woman presented with bilateral cervicobrachialgia
associated with dysaesthesia and paraesthesia, and walking difficulties
of about 3 year’s duration. The neurological examination showed bilat-
eral Babinski’s signs. The magnetic resonance imaging (MRI) revealed a
syrinx cavity from C3 to C7, and the lumbar MRI showed the conus
medullaris at L1-vertebral level.

Case 2

A 26-year-old man was admitted with complaints of severe cervico-
brachialgia and dysaesthesia in the left shoulder and the axilla, as well as
dysaesthesia and thermo-anaesthesia in the left hemithorax. Symptoms
had been present for about 2 years. Neurologically, deep tendon reflexes
in the legs were increased. MRI showed a longitudinal syringomyelia
cavity from the bulb to C6. The conus medullaris was found at the D12-
vertebral level (Fig. 1).

Case 3

A 19-year-old woman with scoliosis from the age of 14, had a 4-year
history of progressively frequent back pain episodes, increase in the
curvature and dorsolumbar muscle contraction. On standing preoperative
postero-anterior radiographs, a Cobb angle of 35° was measured. The
neurological examination was unrevealing. MRI showed a prolapse of
the cerebellar tonsils, tight spinal cord, and the medullary conus at the
L1 level.

Case 4

A 67-year-old woman presented with frequent pain episodes in the
cervical region, headache, weakness in the upper extremities and loss of
temperature appreciation in both hands. Spasticity of the legs was
referred by the patient as ‘walking on cotton’. On neurological exam-
ination, there was hypo-aesthesia in both hands and hyperreflexia in the
lower extremities. MRI showed tonsillar position at C1 and the medul-
lary conus at L1 level.

Case 5

A 33-year-old man had been diagnosed with syringomyelia since the
age of 10. Three years before consultation he underwent a posterior
fossa craniectomy for the treatment of syringomyelia followed by
vertebral fixation (D4-L3) one month later. A ventriculo-peritoneal
shunt due to hydrocephalus was performed one year before consulta-
tion. On physical examination, there was significant tetraparesis (the
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patient could not walk and stand up by his own), amyotonia especially
in the hands, hypo-aesthesia in the left leg, megacephalus, short neck,
generalised hyperreflexia and bilateral Babinski’s signs. MRI showed
syringomyelia (C3—C7) in the fistulised and flaccid stage, Chiari mal-
formation, scoliosis, hydrocephalus and the medullary conus at the L1
level.

Case 6

A 24-year-old man presented with a 3-year history of episodes of
dorsolumbar pain that increased in severity and caused important dis-
ability. MRI showed a fusiform cavity (D7-D9), prolapse of the cere-
bellar tonsils, tight spinal cord particularly at the dorsal level. The
medullary conus was found at the L1 level.

Case 7

A 27-year-old man complained of episodes of dorsal and lumbar pain
with referred pain to the lower extremities of 6 years’ duration. On
examination, there was a positive Néri’s sign and moderate dorsolumbar
scoliosis (19.5° on the radiographs). MRI showed prolapse of the cere-
bellar tonsils, tight spinal cord and the conus medullaris at the L1-L2
level.

Case 8

A 12-year-old girl had a dorsolumbar scoliosis and was wearing a
Milwaukee type brace. On radiographs 40° left dorsal and 40° right
lumbar curves were noted. MRI showed the cerebellar tonsils below the
foramen magnum, a tight spinal cord, the conus medullaris at the L1
level and the bottom of the dural sac immediately below L5.

Case 9

A 16-year-old girl presented with low back pain radiating to the legs
and pain in the cervical region. A lumbar scoliosis (14° Cobb angle) was
diagnosed. MRI showed disk protrusion at L5-S1 and the conus at L1
level.

Case 10

A 13-year-old girl presented with back pain due to dorsal scoliosis
(25° Cobb angle). MRI was unrevealing except for a tight spinal cord.

Case 11

A 43-year-old woman had severe episodes of cephalea in the standing
position which disappeared on lying down over the past year and was
diagnosed with Chiari malformation elsewhere. MRI showed prolapse of
the cerebellar tonsils below the lower edge of the atlas. A tight and thick
filum terminale was observed on conventional myelography and myelo-
computed tomography (CT) scan (Fig. 2). A cerebrospinal fluid leak was
detected at the sacral level (Fig. 2).

Case 12

A 18-year-old woman had a long-standing history of back pain with
referred pain and muscle contracture in the left dorsolumbar region.
Neurologically, weakness of the left hand and left Babinski’s sign was
found. On the radiographs, the lumbar curve measured 48°. In the MRI,
the cerebellar tonsils were below the foramen magnum and the caudal
end of the dural sac was found at L5-S1 level.
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Fig. 1. Case 2. The preoperative lumbar MRI shows the conus
medullaris at the inferior edge of D12 (left). In the postoperative MRI,
the conus is seen at the middle of D12 vertebral body

Case 13

A 70-year-old man had been diagnosed with syringomyelia since the
age of 17 and complained of hypo-aesthesia of the right thigh, amyo-
trophy of the right hand, frequent cephalea and back pain. The CT
scanning showed tetraventricular hydrocephalus, the plain radiographs

M. B. Royo-Salvador et al.

disclosed a lumbar scoliosis and the MRI a flaccid cavity at C3—-C7, a
tight filum terminale and the bottom of the dural sac at L5-S1 level.

Case 14

A 46-year-old woman presented with scoliosis since childhood and
complained of back pain with paraesthesia and dysaesthesia in the lower
extremities. MRI showed the caudal end of the dural sac at the L5-S1
level.

Case 15

A 50-year-old woman had sciatic pain in the right leg and walking
instability. The neurological examination showed Lasegue’s sign, pare-
tospastic walking and bilateral Babinski signs. MRI showed a central
cavity (hydromyelia) and C4-C5 disk protrusion, with the medullary
conus at L1 and the dural sac at the S1 level.

Case 16

A 20-year-old man complained of 1-year history of right cervicobra-
chialgia and dysaesthesia in the right half of the body. Moderate lumbar
scoliosis was seen on the plain radiographs. MRI revealed syringohy-
dromyelia C1-D10, prolapsed cerebellar tonsills and the conus medul-
laris at the L2 level.

Case 17

A 53-year-old man presented with severe cervicodorsolumbar scolio-
sis (90°) and severe impairment of the lung vital capacity (24%) that
required ambulatory oxygen and treatment with continuous positive
airway pressure at night. He had weakness of the left leg. Hyperreflexia
in both lower extremities and a left extensor plantar reflex were found on
physical examination. MRI showed a flaccid cavity from C3 to D7 and a
very severe scoliosis.

Fig. 2. Case 11. Myelo-CT scan shows the filum
terminale (F7T) at the lumbosacral level with en-
largement of the cauda equina and leak of contrast
through a sacral fissure (sf). Anteroposterior view
(left) and lateral view (right)
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Fig. 3. Case 11. Sacriectomy showing two holes (A and B) in the dura mater (d) caused by friction of a tight and thick filum terminale (left). Visible

filum when the sacral fistula is enlarged (right)

Case 18

A 33-year-old woman presented with dorsal scoliosis, hypo-aesthesia
in the internal surface of the left upper limb and left hemithorax with
paraesthesia of the left hand. MRI revealed a significantly rotated sco-
liosis, cerebellar tonsils 1 cm below the foramen magnum, and a tight
spinal cord.

Case 19

A 39-year-old woman had a history of 45° scoliosis, D9-L5 arthrod-
esis and C1-C2 laminectomy for the treatment of cervical syringomye-
lia. She was visited because of back pain, severe pain in the occipital and
cervical regions with pharyngeal compression and waking instability. On
neurological examination, there was left hemiparesis, absence of the
biceps and triceps reflexes on both sides and bilateral Babinski signs.
MRI showed syringomyelia (flaccid cavity from C3 to C7) and the
medullary conus at the L1 level.

Case 20

A 37-year-old woman had occipitocervical pain, lumbar pain, hypo-
aesthesia in both arms and the right lower limb. The CT scan showed
disc protrusion at C4-C5 and C5-C6, and the MRI disclosed hydro-
myelia from C5 to the medullary cone.

Results

At operation, lack of elasticity of the filum was
observed in all patients being inelastic in 50% of cases.
The diameter of the filum terminale ranged between
0.5mm to 4mm (mean 1.72). Details of operation of
Cases 2 and 11 are shown in Figs. 3 and 4, respectively.
After section of the filum, the spinal cord ascended and
relaxed, resulting in 1- to 3-cm gap between the two-
sectioned ends. Histopathological examination of the
filum fragments showed fibrosis and unspecific nervous
tissue similar to that of the spinal cord.

Fig. 4. Case 14. Operative field after standard sacriectomy. The filum
terminale is extracted from the dural sac which is secured by two silk
sutures. (A) Proximal filum terminale with the dural sac. (B) Distal
filum terminale and its insertion in the sacrum. (C) Dural sheath of
the filum. (D) Filum without dural sheath. (E) Proximal portion,
sacriectomy. (F) Curved forceps removing the filum terminale from
its dural sheath

In all patients, clinical symptoms and signs disap-
peared or improved substantially immediately after
operation especially in terms of pain relief. In Case 8,
a dural fistula occurred which closed spontaneously.
Patients undergoing section of the filum terminale with-
out opening of the dural sac were discharged from the
hospital after 24 hours. The mean length of stay in
patients in whom section of the filum was performed
after opening the dural sac was 4 (£2) days. Patients
with scoliosis had radiographic assessments at 6 months
after operation and annually thereafter. The follow-up
ranged from 4 months to 11 years.

In patients with syringomyelia, the syrinx showed a
few changes after section of the filum. In two cases,
there was a decrease in the longitudinal diameter of
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the cavity and an increase in the transversal diameter.
MRI showed that the conus medullaris ascended in two
cases (Cases 2 and 16). Improvement of the scoliotic
curves was observed in all patients with scoliosis except
in Case 8. Results of operation and outcome are detailed
in Table 1.

Discussion

The concept of the tethered cord syndrome developed
slowly but with increasing interest amongst clinicians
and neurosurgeons. The unusual association of the
Chiari malformation with myeloschisis was suggested
as early as 1940 [39]. In patients with myeloschisis,
there is an abnormal traction causing the cord and the
cerebellum to shift through the foramen magnum. The
mechanical traction hypothesis has been supported by a
number of authors [15, 21, 33], and according to Fitz [5]
the tethered conus, also called tight filum terminale
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syndrome, is the simplest anomaly of posterior lumbar
dysraphism. However, the tethered cord syndrome may
also occur in patients who have the conus in the normal
position [18, 31, 32, 37]. It has been shown that the tight
filum terminale may cause spinal cord compression over
an angulated spine as well as cord traction, pulling the
hind brain into the foramen magnum. The role of the
filum terminale as a cause of scoliosis has also been
suggested [7]. A dynamic interpretation of the Chiari
malformation as a result of a cranio-cervical growth
conflict was proposed by Roth [25, 26]. Studies in
experimental models carried out by Yamada [38, 39],
indicate marked metabolic susceptibility to hypoxic
stress to lumbosacral cord under traction. Similar effects
were demonstrated in redox behaviour of human teth-
ered cord during surgical procedures. It is concluded
that symptoms and signs of tethered cord are concomi-
tant with lumbosacral neuronal dysfunction, which
could be due to impairment of mitochondrial oxidative

Fig. 5. Phases of the formation of the syringomyelia cavity. Chronological pathogenesis based on cervical MRI findings [28]
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metabolism under constant or intermittent cord stretch-
ing. Untethering procedures in human tethered cord im-
prove oxidative metabolism, and probably facilitate the
repair mechanism of injured neurons.

According to abnormal traction of the spinal cord, the
Chiari malformation, scoliosis and syringomyelia could
be all an expression of the same process [27-30] as an
attempt to prevent increasing tethering (scoliosis), evi-
dence of traction on the lower part of the cerebellum
(Chiari) and centrospinal ischemia resulting in a cystic
cavity (syringomyelia). The different aspects of a syrinx
cavity are illustrated in Fig. 5.

Posterior fossa decompressin with removal of the rim
of the foramen magnum is considered the surgical treat-
ment that offers the better results in cases of syringo-
myelia and Chiari malformation, improving circulatory
pathways of the cerebrospinal fluid and eliminating the
obstacle in the shifting of the content of the posterior
fossa and the support to the tethering cord strength.
Expansion of a syrinx following posterior-fossa decom-
pression of an associated Chiari type I malformation has
been reported [9]. On the other hand, steady excessive
tension in the spinal cord and accentuated by repeated
stretching related to flexion or extension movements
cause impairment of the oxidative metabolism, neuronal
dysfunction and eventually irreversible neurological def-
icits [4, 8, 24, 36].

Release of cord tethering, thereby allowing the spinal
cord to resume normal tension is the basis of the surgical
treatment in patients with tethered spinal cord sympto-
matology. Yamada [38, 39] has pointed out that if
untethering is performed before there is irreversible neu-
rological damage, improvement in motor and sensory
function is achieved. The immediate improvement of
symptoms in some patients with syringomyelia after
sectioning of the filum terminale may be attributed to
relief of traction and compression of the pericavitary
medullary tissue, improving centrospinal ischemia and
the tumour-like effect of the tractioned syringomyelia
cavity. Improvement of angulation in scoliosis may be
related to disappearance of flexion stimulus aimed at
compensating spinal cord traction. Improvement of
symptoms and signs in the Chiari malformation may
be associated with disappearance of strength causing
caudal displacement of the cerebral tonsils as well as
relief of the tension over the cervical cord caused by
the impacted tonsils.

In 1992, Mathern and Peacock [16] described the
importance of the tethering mechanism in the pathophy-
siology of scoliosis associated with diastematomyelia
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and suggested that it is often possible to correct the
scoliosis deformity by dealing only with the diastema-
tomyelia by untethering the cord. In the same year, Park
and Kaufman [20] proposed a myelotomy of the conus
to treat a syrinx associated with spinal dysraphism; the
operation in such cases is referred to as terminal ventri-
culostomy as introduced by Gardner. In 12 patients who
underwent terminal ventriculostomy for syringomyelia,
Gardner et al. [6] reported that opening the central canal
at the tip of the conus improved the symptoms of sy-
ringomyelia and syringobulbia, although this effect is
more likely to be related to release of excessive tension
after sectioning of the filum terminale [20, 27, 39].

Sutton et al. [34] reported traction of the spinal cord
as a mechanism involved in the pathogenesis of lipo-
myelomeningocele and proposed untethering the spinal
cord by section of the filum terminale. Reigel et al. [24]
described decline in the spinal curvature following
release of tethered spinal cord associated with spina
bifida. Other authors have shown beneficial results after
surgical treatment of a tethered spinal cord in spinal
dysraphism [1, 12, 13, 22]. Untethering procedures have
been associated with cranial displacement of the conus
medullaris intra-operatively [1] or in the follow-up
radio-imaging studies [19]. In all the cases here
reported, the cut ends of the filum separated significantly
and instantaneously after sectioning. Moreover, in two
cases of syringomyelia, after section of the filum there
was a decrease in the longitudinal diameter and an
increase in the transverse diameter of the cavity, which
further support a traction axial pull. In one patient with
the Chiari malformation (Case 11), there was a sponta-
neous sacral cerebrospinal fluid fistula at the friction
zone of a thick and tight filum but no reference to this
condition has been found in the literature. Although the
tethered cord-related ischemic mechanism involved in
the pathogenesis of the syringomyelia cavity is elimi-
nated by sectioning of the filum, disappearance of the
syrinx should not be expected, which in turn will take
place after fistulisation and eventual collapse [27-29]. In
addition, after sectioning of the filum terminale, upper
displacement of the conus and the cranial segment of the
filum may occur.

In summary, section of the filum terminale has been
performed successfully by others for the treatment of
scoliosis and lumbar medullary syndromes [2, 3, 14,
18, 19, 23, 31-35, 38, 39]. The tethered cord syndrome
has been proposed as a mechanism involved in the
pathogenesis of the three disorders, —scoliosis, syringo-
myelia, Chiari malformation—, and the beneficial effects
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of section of the filum in scoliosis and neurological
manifestations of syringomyelia have been reported
[2, 9, 23, 24, 27-30], although in some cases it was
not interpreted in relation to the effects of a tight filum
[6]. Based on the present results and the clinical mani-
festations of the patients here reported together with the
pre and postoperative findings it is concluded that sec-
tion of the filum terminale is a useful strategy in the
treatment of scoliosis, syringomyelia and the Chiari mal-
formation, and offers a new aetiological basis for the
understanding of these three disorders. However, experi-
ments that opposed this proposal, e.g., animal experi-
ments which failed to produce Chiari I malformation
or spinal tethering by pulling down the filum or the
occurrence of Chiari malformation in animals that do
not use the standing position are necessary.
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Comments

The value of the paper is to stimulate the attention of neurosurgeon
towards the possisble role of a tight filum terminale in the genesis of a
variety of disturbances of spinal cord function. The authors report on the
clinical improvement of a series of patients with idiopathic scoliosis,
syringomyelia, Chiari malformations, and a combination of such condi-
tions who improved following the intradural or extradural section of the
filum terminale. The authors’ experience is corroborated by several
reports the authors found in the literature pointing to the role of a tight
filum in determining a tethered cord sysndrome. The theory of a tight
filum pulling down the spinal cord and the cerebellar tonsils, leading to a
Chiari type I malformation, is quite old and widely accepted though
never demonstrated in experimental animals. Indeed, such a mechanical
theory has the advantage to be easy to understand. Furthermore, it is a
common experience that symptomatic patients with a low-lying conus
associated with a thick filum terminale may benefit from surgical treat-
ment. The physiopathogenetic interpretation becomes more difficult
when the concept of a tight filum leading to spinal cord impairment is
applied to subjects whose conus medullaris is in a normal position, as in
many of the patients here considered. In fact, even though one could
propound a pathological limitation of the spinal cord physiological
movements in case of an excessively tight filum (which theoretically
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could benefit by a surgical release) it is not clear to me why after the
section of the tight filum the “normally” placed conus should ascend
into the spinal canal. Actually, the authors state that in all their cases the
“ends of the filum separated significantly and instantaneously after
sectioning”.

Obviously, the good surgical results obtained by the authors deserve
careful analysis, as they imply that a number of subjects, with patholo-
gical conditions, similar to those described in the present paper could not
enjoy a therapeutic advantage just because they are not correctly diag-
nosed. Unfortunately, the surgical indication is not easy in patients
whose conus medullaris is in a normal position and the authors do not
describe criteria on which the surgical option should be based, when
considering the heterogeneous clinical manifestations and the multiple
pathological findings on the MRI.

C. Di Rocco
Rome

The manuscript proposes a rationale which is of interest, since there is
still debate on the aetiology of the presented clinical complex.

The title raises the question whether a tight filum terminale is the
common aetiological agent of CHIARI-malformation type I, scoliosis
and syringomyelia. The paper finally does not conclusively prove this
theory. The authors present 20 patients without evidence of occult
dysraphism but one ore more of the respective clinical signs and offer
to them a relatively easy procedure for definite treatment of the complex
clinical entity by simply cutting the filum. In 9 patients no dural opening
was performed. This would be revolutionary in the treatment concepts
for these diagnoses. But many questions are left open.

A.-M. Messing-Junger
Dusseldorf

Correspondence: Miguel B. Royo-Salvador, Institut Neurologic
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Sobre la etiologia y tratamiento del complejo Chiari I/
siringomielia

M.B. Royo-Salvador.

Rev Neurol. 1999 Jun 16-30;28(12):1218. Letter to the
director.

Resumen

Pou Serradell y cols. observaron mediante resonancia nuclear magnética
dindmica en casos afectos del complejo Chiari 1/siringomielia: disminucion de la
pulsatilidad de las amigdalas cerebelosas y del espacio subaracnoideo en el
foramen magno, desplazamiento del LCR hacia el I1V? ventriculo y transparietal
intracavitario en algunas siringomielias. No observé desviacion del LCR al
conducto del epéndimo ni por permeabilidad, lo cual contradice la teoria
hidrodindmica de Gardner.

Todas las anomalias referidas por Pou Serradell y cols. en relacion al complejo
Chiari 1/siringomielia quedan explicadas por la traccion medular,
pormenorizadas en varias publicaciones anteriores del autor.

El beneficio de la craniectomia de la fosa posterior propuesta por Pou-Serradell
Y otros autores para éste complejo Chiari 1/siringomielia, se debe a la mejora en
las angosturas de los espacios licuorales, y especialmente a la liberacion de los
obstdculos a la traccion caudal del neuroeje. Esta ultima compartida con la
teoria de liberacion tras la seccién del filum terminale, confirmada con sus
buenos resultados.
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5.

Etiology and treatment of Chiari [/syringomyelia
complex

M.B. Royo-Salvador.

Rev Neurol. 1999 Jun 16-30;28(12):1218. Letter to the
director.

Summary

Pou Serradell et al. observed in cases affected by the Chiari 1/syringomyelia
complex in dynamic MRIs: decreased pulsatility of the cerebellar tonsils and the
subarachnoid space at the foramen magnum, displacement of CSF into the 4th
ventricle and intracavitary transparietal displacement in some syringomyelias.
No deviation of CSF into the enpendymal canal, not even due to permeability,
was observed, what contradicts Gardner’s hydrodynamic theory.

All anomalies reported by Pou Serradell et al. regarding the Chiari 1/
syringomyelia complex can be explained by cord traction, which had been
belittled in previous publications of the author.

The benefit of the posterior fossa craniectomy as proposed by Pou-Serradell and
other authors for the Chiari I/syringomyelia complex in question, is due to the
improvement in the narrows of the CSF spaces, and especially to the release of
the caudal traction obstacles of the neuroaxis. The latter, together with the
theory of liberation following the sectioning of the filum terminale, confirmed by
good results.
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Sobre la etiologia y tratamiento
del complejo Chiari I/
siringomielia

Sr. Director. En la excelente revisiéon de
Pou-Serradell, Pascual y Guardiola publicada
en su revista [1], se plantea como etiologia
plausible de la siringomielia la existencia de
una anomalia de Chiari tipo I con un movi-
miento anormal: pulsatilidad disminuida de las
amigdalas cerebelosas, que coincide con las
manifestaciones clinicas, y una disminucién
del espacio subaracnoideo en el foramen mag-
num, que condiciona una distorsion valvular
dindmica en la circulacién del LCR en esa
zona, observado en la resonancia magnética
dindmica de la fosa posterior. Durante el sisto-
le, también existen desplazamientos del LCR
hacia el IV ventriculo, con entrada transparie-
tal turbulenta intracavitaria en algunas siringo-
mielias, a través de las hendiduras de las raices
posteriores [2].

Cabe destacar que no se observé desvia-
cién del LCR hacia el conducto del epéndimo
[2], como proponen Gardner [3,4], Pou-Se-
rradell et al [1] y otros autores [5-7]; resulta
menos probable en la malformacién de Chiari
encontrar permeable el conducto del epéndi-
mo, al existir las fuerzas de constriccion fora-
minales propias por la impactacién de las
amigdalas cerebelosas en el foramen occipi-
tal [8-10].

Estas dificultades circulatorias locales del
LCR en la malformacién de Chiari, correla-
cionables con la clinica cefaldlgica valvular,
son consecuencia de un desplazamiento anor-
mal de las amigdalas cerebelosas hacia el
canal vertebral y no la causa de ese descenso.
El paso del LCR intracavitario corresponde al
rellenado de una cavidad litica evacuada al
espacio perimedular en la fase de redilatado
en la evolucidn de la cavidad siringomiélica
[11]. La pulsatilidad disminuida de las amig-
dalas cerebelosas, la reduccién del espacio
subaracnoideo de la cisterna magna y el co-
lapso en el sistole del espacio perimedular
anterior quedan también explicados —en mi
opinién— por el factor mecdnico de traccién,
que determinaria un desplazamiento de la
porcién inferior del cerebelo hacia el agujero
occipital, malformacién de Chiari, y la sirin-
gomielia serfa el resultado de una isquemia
centromedular por estiramiento del cordén
medular [11,12]. El efecto beneficioso de la
craneoctomia de la fosa posterior propuesta
por Pou-Serradell etal [1] y otros autores [13]
se deberia, ademds de a la mejora en las
angosturas de los espacios licuorales, a la
liberacion de los obstdculos a la traccion
caudal del neuroeje,que,unida al hecho para-
déjico del descenso cerebeloso hacia el canal
vertebral una vez ampliada quirdrgicamente
la fosa posterior [13,14], constituyen argu-
mentos que redundan en favor de un factor
mecdnico tractor que determina una tension
anormal en el neuroeje [11,12,15,16].

Planteada y comprobada la hipdtesis de la
enfermedad por traccion medular como fac-
tor etiolégico responsable del complejo

1218

Chiari I/siringomielia/escoliosis, entre otros
[11,12,15],se han obtenido resultados espe-
ranzadores con la liberacion mecénica del

neuroeje mediante la seccion del filumtermi-
nale [16].

M.B. Royo-Salvador
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Polineuritis craneal: una variante
del sindrome de Guillain-Barré

Sr. Director. En fecha reciente hemos leido en
REVISTA DE NEUROLOGIA el intersante
articulo de Gomez-Sédnchez et al [1] sobre la
neuropatia craneal miltiple, donde se cuestio-
na su relacién con el sindrome de Gui-
llain-Barré.

Tuvimos ocasion de publicar —y asi consta
referenciado en el articulo de Gomez-Sanchez—
un caso de polineuritis craneal recurrente [2]
consistente en una afeccion de numerosos pa-
res craneales (VII, IX, X, XII) de forma bilate-
ral y simétrica, sin presentar sintomas de ner-
vios periféricos motores ni sensitivos, tanto
clinica como electromiograficamente.

Larelacién conel sindrome de Guillain-Barré
fue clara por diversos motivos. Existia el ante-
cedente previo de un episodio similar, afios
antes, pero que en esa ocasion si se acompaiié
de afectacion de nervio periférico en la forma
clasica del sindrome. En ambos episodios se
produjo dias antes un cuadro febril catarral.
Los estudios analiticos y neurorradioldgicos
fueron normales salvo el LCR, que ofrecié un
leve incremento de las proteinas con acelulari-
dad. El estudio electroneurografico demostrd
axonopatia de ambos nervios, facial e hipoglo-
so, con normalidad periférica en el segundo
episodio. Poriltimo, el tratamiento precoz con
plasmaféresis y corticoterapia mejoré de for-
ma evidente el cuadro clinico hasta su recupe-
racion con la tnica secuela de una leve atrofia
lingual.

El término polineuritis craneal debe restrin-
girse a aquellas neuropatias craneales multi-
ples, fundamentalmente motoras, de cardcter
idiopatico y con hallazgos de historia clinica,
LCR y electroneurografia compatibles con un
sindrome de Guillain-Barré, al considerarse
una variante topograficamente circunscrita, y
reservar el término neuropatia craneal multi-
ple a la afeccién de pares craneales sin afecta-
cién del nervio periférico, sin datos comple-
mentarios del sindrome de Guillain-Barré y de
posible etiologia conocida, ya sea infecciosa,
intoxicaciones o tumoral.

J.J. Asencio-Marchante, F. Terriza-Garcia
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6.

Sobre la etiologia del complejo Chiari I / siringomielia

M.B. Royo-Salvador

Neurologia. 1999 Oct;14(8):415-8. Letter to the director.

Resumen

En contra de la interpretacién de Sahuquillo y cols., al considerar la etiologia del
complejo Chiari 1/siringomielia por una fosa craneal posterior pequefia
basdndose en las experiencias de Marin Padilla, que inducia malformacién de
Chiari con hipervitaminosis A durante la gestacién en el hdmster, se aporta una
posible relacién entre la Bioquimica, la Genética y el factor mecdnico-
morfoldgico, la traccién del filum terminale, como la causa de ese complejo
Chiari l/siringomielia.
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6.

The etiology of the Chiari [/syringomyelia complex

M.B. Royo-Salvador

Neurologia. 1999 Oct;14(8):415-8. Letter to the director.

Summary

Opposed to Sahuquillo et al’s interpretation of considering the etiology of the
Chiari I /syringomyelia complex to be a small posterior cranial fossa based on
Marin Padilla’s experiences, who induced the Chiari malformation with
hypervitaminosis A during hamsters’ gestation, a possible relationship between
Biochemistry, Genetics and the mechanical-morphological factor, the traction
exerted by the filum terminale, is contributed as the cause of the Chiari
I/syiringomyelia complex in question.
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Sobre la etiologia del complejo
Chiari I/siringomielia

Sr. Director:

En la excelente revision de Sahuquillo y Poca,
recientemente publicada en su Revista', se plantea
como la etiologia mas plausible de la siringomieliay
de la malformacion de Chiari I una reduccion del
tamafio de la losa posterior, inspirandose en las expe-
riencias de Marin Padilla®, quien indujo una malfor-
macion de Chiari en hamsters mediante la administra-
cion de dosis elevadas de vitamina A durante la gesta-
cion. Cabe comentar que existen otras sustancias,
como la metionina, la biotina y el acido félico, cuyo
déficit también es capaz de producir alteraciones mor-
fologicas del neuroeje vinculadas a alteraciones cro-
mosdémicas®>. De esta forma, un aspecto etiolégico
bioquimico se une a una alteracion genética. De la teo-
ria de Marin Padilla se puede concluir que las anoma-
lias inducidas en el hamster tienen una parte de sus-
trato etiolégico bioquimico, aunque extrapolar estos
datos como unica causa de esta malformacioén en el
hombre y, en algunos casos, mas alla de la adolescen-
cia® no parece adecuado. Debe existir otro factor que
explique la aparicion del complejo Chiari I/siringomie-
lia en edades adultas, el cual, en nuestra opinidn, seria
el factor mecanico’. También hay que considerar que
en casos con discreto descenso amigdalar no se obser-
va una reduccion del tamafio de la fosa posterior®.

Un hecho paraddjico es el descenso cerebeloso hacia
el canal vertebral una vez ampliada la fosa posterior
quirargicamente’'’, lo que aboga en favor de un factor
mecanico tractor debido a la disarmonia en el creci-
miento entre neuroeje y neurorraquis, que determina-
ria una tension anormal en el neuroeje’'''%. El efecto
beneficioso de la reconstrucciéon de la fosa posterior
seria debido a la liberacion de los obstaculos a la trac-
cion caudal del neuroeje. Planteada y comprobada la
hipotesis de la enfermedad por traccion medular corno
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factor etioldégico responsable del complejo Chiari
I/siringomielia, entre otros’'' se han obtenido resul-
tados esperanzadores con la liberaciéon mecanica del
neuroeje mediante la seccion del filum terminale".
Ademas, las alteraciones del filum terminale se pueden
considerar disrafias menores'?, con lo que se vuelve a
imbricar un factor mecéanico en un proceso bioquimi-
co v genético, por lo que para el analisis etiologico de
procesos como el complejo Chiari I/siringomielia se
deben considerar tres aspectos fundamentales: el fac-
tor bioquimico, el factor genético y el factor mecénico-
morfologico.

M.B. Royo-Salvador
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Réplica

Sr. Director:

Agradecemos e] interés que el Dr. Royo Salvador
demuestra en su carta por nuestro trabajo publicado
en NEUROLOGIiA' y también la oportunidad que nos
ofrece de ampliar la discusion sobre un tema en algu-
nos aspectos tan controvertidos, como el de la malfor-
macion de Chiari I y del complejo Chiari I/siringo-
mielia.

Nos parece un hecho tan obvio como indiscutible la
afirmacion del Dr. Royo de que existen otras sustan-
cias, ademas de la vitamina A, que pueden actuar
como agentes teratdogenos en el periodo embrionario o
fetal de cualquier mamifero. En nuestra revision, nos
limitdbamos a comentar que el agente utilizado por
Marin-Padilla para reproducir experimentalmente las
malformaciones del basicondrocraneo en el hamster
habia sido la vitamina A.

No entendemos las razones por las que el Dr. Royo
cita en su carta las referencias 3, 4 y 5. La primera de
ellas concluye afirmando que la biotina es un agente
tan teratdgeno como la vitamina A y, por tanto, util
para reproducir experimentalmente diversas malfor-
maciones congénitas (macroglosia, micromielia o
labio leporino). La referencia numero 3 es un estudio
en el que se observa que existe una asociacion entre
los trastornos bipolares tipo I y las alteraciones cromo-
somicas. El trabajo de Kdkkonen et al (referencia 5)
describe la existencia de anomalias cromosdmicas
observadas en pacientes con un retraso psicomotor
variable. Segun nuestros conocimientos, los trastornos
psiquiatricos bipolares y el retraso psicomotor no tie-
nen ninguna relacion con las "...alteraciones morfolo-
gicas del neuroeje", como el Dr. Royo parece afirmar
en su carta.

Respecto a los trabajos de Marin-Padilla a los que el
Dr. Royo se refiere, sdlo queremos recalcar, de nuevo,
que son los Unicos que conocemos que han reproduci-
doexperimentalmentedeunaformaconsistentey
repetible las anomalias dseas de la fosa posterior
observadas en las malformaciones de Chiari tiposly
II. Consideramos que no es discutible que la vitamina
A actia en su modelo experimental como agente tera-
togénico, aunque de estos trabajos obviamente no
puede inferirse en ningun momento, ni Marin-Padilla
lo refiere en su discusion del tema, que la hipervitami-
nosis A sea el agente causal de la malformacion de
Chiari. Para todos esta claro que los factores capaces
de alterar la informacion genética pueden ser multi-
ples v hasta el momento no son conocidos en la mal-
formacion de Chiari I.
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La importancia del factor genético en estas malfor-
maciones quedd ya claramente demostrada hace afios
por las observaciones de Coria et al>. Estos autores
observaron la afectacion de multiples miembros de

unafamilia con displasia occipital y/o malformacion
de Chiari. La distribucién de estas anomalias en los
miembros de tres generaciones sugeria una transmi-
sién autosémica de tipo dominante®. Este hecho ha
sido verificado por nosotros en los Gltimos afios, en los
que el estudio sistematico de los familiares de pacien-
tes afectados de una malformacion de Chiari tipo I ha
demostrado una elevada prevalencia de malformacio-
nes de charnela en los miembros del grupo familiar.
Hay que resaltar que en muchos de los casos detecta-
dos, estas malformaciones cursan de forma oligosinto-
matica o son simples hallazgos que no se acompafian
de clinica o de anomalias objetivables en la explora-
cion neuroldgica. En nuestra opinion, estos hallazgos
demuestran mas allda de cualquier duda razonable el
importante componente genético de este tipo de mal-
formaciones. Nuestra sistematica actual de tratamien-
to del paciente con este tipo de malformaciéon incluye
aconseja! la practica de una RM a los familiares mas
directos (padres, hermanos e hijos).

No entendemos el comentario del Dr. Royo acerca
de que la informacidon etiopatogénica disponible sobre
la malformacion de Chiari tipo I no es extrapolable
para explicar el cuadro clinico o la fisiopatologia de
los pacientes que presentan manifestaciones clinicas
pasada la adolescencia. Del hecho de que en muchos
casos la malformacion de Chiari tipo I no presente su
cortejo sintomatico hasta la edad adulta, no puede
deducirse que este tipo de malformaciones, o sus fac-
tores predisponentes (reduccion volumétrica de la fosa
posterior), no estén ya presentes desde el momento
mismo del nacimiento. Existen demasiados ejemplos
en medicina que sustentan esta afirmacion, por lo que
consideramos innecesario entrar a discutir este punto.
Aconsejamos al Dr. Royo la revision de la referencia
que ¢l mismo cita de Huang y Constantini’. Una lectu-
ra de este trabajo con una actitud exenta de prejuicios
cientificos ayuda a entender los postulados de Marin-
Padilla. En el caso clinico descrito por Huang y Cons-
tantini se observa el hecho ya descrito en los trabajos
iniciales de Marin-Padilla de que, si bien la reduccion
volumétrica de la fosa posterior es va evidente en el
feto y en el hamster recién nacidos, la ectopia amigda-
lar no se observa en el momento del nacimiento. La
hipotesis sugerida por este autor para explicar esta
observacion es que la ectopia amigdalar aparece cuan-
do el cerebelo inicia y completa su desarrollo, fenome-
no que siempre se produce en la etapa posnatal. Por
tanto, la desproporcidon continente-contenido solo se
haria evidente en etapas mas avanzadas del crecimien-
to. El trabajo de Huang y Constantini apoya esta hipo-
tesis, va que el caso clinico que presentan estos auto-
res es el de una nifia de 8 meses de edad a quien se le
practico una RM para el estudio de una epilepsia. En
esta primera RM no se observd ninguna evidencia de
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ectopia amigdalar. Una nueva exploracion de RM
repetida un afio mas tarde, por presentar la nifia un
cuadro clinico indicativo de afectacion de pares cranea-
les bajos, demostré ya de una forma clara una impor-
tante ectopia amigdalar que requirié tratamiento qui-
rurgico.

El Dr. Royo 110 interpreta adecuadamente nuestro
trabajo publicado en Neurosurgeiy* en el que se pre-
sentaban los resultados preliminares en 10 pacientes
con la técnica que denominamos, segun los trabajos de
Marin-Padilla, reconstruccion de la fosa posterior
(RFP). Este grupo reducido de pacientes se comparod
con un grupo control histérico tratado con las técnicas
convencionales de descompresion de la fosa posterior
y manipulacién intraaracnoidea variable de las amig-
dalas del cerebelo. El hundimiento del cerebelo en la
zona de craniectomia s6lo se observd en el grupo con-
trol y no en los pacientes tratados con la técnica de la
RFP. En la mayoria de los pacientes que hemos tenido
la oportunidad de intervenir hasta la fecha (71 casos),
la reconstruccion de la fosa posterior ha demostrado
su efectividad a corto y largo plazo (9 afios de segui-
miento maximo) en el control de la malformacion de
Chiari I y de la siringomielia asociada. En nuestra
serie, los escasos fracasos terapéuticos han tenido
siempre relacién con la incapacidad de conseguir una
adecuada reconstruccion volumétrica y con la forma-
cion de una seudocisterna magna que permitiera el
ascenso de las amigdalas del cerebelo y la restauracion
de una dindmica de LCR aparentemente normal a
nivel del foramen magnum. Si la hipoétesis de la trac-
cion medular, rescatada del olvido historico por los
trabajos del Dr. Royo, fuera cierta, en la mayoria de
los casos tratados mediante una RFP observariamos
un descenso postoperatorio sistematico y significativo
del cerebelo, algo que no ha ocurrido en nuestra serie.

En los trabajos publicados recientemente por el Dr.
Royo, la hipdtesis basica es que el filum terminale
corto es la causa no sélo de la malformacion de Chiari
sino también de la escoliosis idiopatica, del retroceso
odontoideo, de la siringomielia y de la impresion basi-
lar, entre otras malformaciones. Esta curiosa afirma-
cion, para nosotros sorprendente, requiere para sus-
tentarse un estudio metodolégicamente bien disefiado
y no una mera recogida retrospectiva de variables
entre las cuales parece existir una aparente asociacion
estadistica. Es un hecho conocido en bioestadistica
que la asociacion de determinados factores o variables
no implica de forma necesaria una relacion causal
entre los mismos. Por otra parte, merece la pena recor-
dar que la hipdtesis de la traccion anormal del neuro-
eje fue planteada ya hace afios por diversos autores,
basandose en las observaciones anatomopatoldgicas
en la malformaciéon de Chiari tipo II. No existe ningln
fundamento cientifico que permita sustentar hoy dia
esta teoria para explicar la malformaciéon de Chiari
tipo L.

Como comentario final a la peculiar técnica quirur-
gica propuesta por el Dr. Royo, de la seccion del filum
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terminale como tratamiento de la malformacion de
Chiari y de otras multiples malformaciones, querria-
mos hacer algunas consideraciones. La primera es
que, en tiempos de la denominada medicina basada en
la evidencia, las hipdtesis a partir de las cuales se deri-
ve algun tipo de tratamiento deben ser sometidas a un
estudio metodoléogicamente adecuado que permita su
verificacion o refutacion. Obligatoriamente, este tipo
de demostracion exige medidas objetivas, repetibles y
que puedan ser verificadas por otros especialistas. Por
otra parle, la supuesta eficacia de cualquier técnica
quirurgica debe ser siempre contrastada con un grupo
control, tratado con las técnicas convencionales. Aun-
que somos conscientes de que la distribucion aleatoria
de los pacientes plantea en cirugia problemas éticos y
metodoldgicos en muchos casos insoslayables, éstos
pueden resolverse de una forma aceptable con el uso
de controles historicos. En ninguno de los trabajos
publicados por el Dr. Royo>”’ hemos podido observar
estos criterios.

Por ultimo, querriamos recalcar que en los trabajos
del Dr. Royo no hemos encontrado ninguna imagen de
RM que permita al lector verificar su afirmacion de
que las amigdalas del cerebelo ascienden y la siringo-
mielia se reduce de forma significativa después de la
seccion del filum terminale y sin una manipulacidén
quirurgica de la fosa posterior. En el unico caso que el
autor presenta (fig. 2 de la referencia 7), se observa
como 5 meses después de una seccidon del filum fermi-
nale, y a pesar de la "... notable mejoria clinica" descri-
ta por el autor, el paciente continua presentando una
ectopia amigdalar y una siringomielia cervical tume-
factiva extrema. Debido a que la RM permite una
explotaciéon no invasiva y repetida del paciente, esta
falta de pruebas objetivas nos parece injustificable en
trabajos basados en una pura especulacion tedrica. En
ausencia de una verificacion objetivable de la efectivi-
dad de la técnica quirurgica que el Dr. Royo plantea,
nos parece una actitud temeraria difundir la hipoétesis,
hasta el momento no verificada, de que un filum termi-
nale corto es la base etiopatogénica de una multiplici-
dad de anomalias congénitas y de que la seccion del
filum mejora el cortejo sintomatico del paciente con
una malformacion de Chiari tipo I. Conocemos ya de
una forma aceptable la evoluciéon natural de esta mal-
formacion. Cualquier neurélogo o neurocirujano con
una minima experiencia en este tipo de patologia
conoce bien las situaciones de grave incapacidad a que
la malformacién de Chiari, sobre todo en los casos con
siringomielia asociada, condena a muchas personas
jovenes. Esto es especialmente importante si conside-
ramos que un tratamiento quirtrgico adecuado y pre-
coz de la malformacién permite en la actualidad un
control efectivo de esta enfermedad.

J.Sahuquillo y M.A. Poca

Servicio de Neurocirugia. Hospitales Universitarios Vall d'Hebron.
Barcelona.



7.

En relacion a la clasificacién y etiologia de la
malformacién de Chiari.

M.B. Royo-Salvador.

Magn Reson Imaging. 1999 Nov;17(9):1403. Letter to the
Editor.

Resumen

Talal Amer y cols. propone para la malformacién de Chiari I dos nuevos tipos: el
A, asociado a siringomielia y el B, sin, que se afiaden a los tipos morfolégicos de
Hans Chiari: I, 11, 111, IV.

Aunque considerando la traccién medular como causa de los tipos 1 y 1I, pueden
ser tipos unidos por la etiologia mecdnica y ser expresion de intensidad de una
misma malformacion. Eliminando la teoria hidrodindmica para el Chiari |
poniéndose en evidencia por un caso publicado por el autor, que podria referirse
a un Chiari I tipo B, que tras 50 afios de enfermedad desaparece, eliminando la
traccién medular con la seccion quirtrgica del filum terminale.
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7.

Relating to classification and etiology of Chiari I
malformation.

M.B. Royo-Salvador.

Magn Reson Imaging. 1999 Nov;17(9):1403. Letter to the
Editor.

Summary

Talal Amer et al. proposed two new types for the Chiari I Malformation: A, with
associated syringomyelia, and B, without, that are added to the Hans Chiari’s
morphological types: I, 11, 111, IV.

Even when considering cord traction as the cause for types 1 and II, they can be
types connected by the mechanical etiology and can be an expression of intensity
of one and the same malformation. Taking away the hydrodynamic theory for
Chiari, as shown in a case published by the author that could correspond to a
Chiari I type B where after 50 years of illness it disappears by eliminating the
cord traction by means of the sectioning of the filum terminale.
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® Letter to the Editor

Magnetic Resonance Imaging, Vol. 17, No. 9, p. 1403, 1999
Printed in the USA. All rights reserved.
0730-725X/99 $-see front matter

PII S0730-725X(99)00071-5

RELATING TO CLASSIFICATION AND ETIOLOGY OF
CHIARI I MALFORMATION

Editor:

In the Talal Amer and Omran M. El-Shmam review
published in your journal,' there are two types of clas-
sification for Chiari I malformation: type A, which is
associated with syringomyelia and type B, which is not
associated with syringomyelia.

Hans Chiari (1851-1916) first reported Chiari malfor-
mation (1891) morphologically as a cerebellar tonsillar
herniation with occasional fourth ventricle elongation.
Later in 1896, he reported Chiari II malformation as a
downward displacement of the cerebellar vermix, fourth
ventricle, and brainstem, all of which were associated
with myelomeningocele.? The first suggestion that trac-
tion at the level of the neuroaxis may represent the
mechanism for the Chiari I malformation appears here.
It was not felt that this mechanism was responsible for
the Chiari I malformation due to lack of detection of
caudal malformations.

Further evidence supports that there is a traction
mechanism involved in the genesis of Chiari I malfor-
mation.>* This, together with data reporting new caudal
disorders such as anchored spinal cord syndrome’ and
tight filum terminale syndrome,®® suggests that Chiari I
malformation may be caused by injuries generated by
axial forces in the neuroaxis,”'® which were unknown in
age of Chiari. Therefore, the difference between Chiari I
and Chiari II malformation is one of gradation or sever-
ity, since they have the same etiology.

According to the authors' and existing data, I believe the
morphological classification of Chiari I malformation could
be also applied to Chiari IT malformation. This allows for a
greater morphological definition of the pathology. Further-
more, the severity can be described by the presence of lithic
or syringomyelic injury of spinal cord.

Encouraging results have been obtained with mechan-
ical liberation of the neuroaxis by performing a filum
terminale resection.'' Particularly, in the case report 4,
consisting of a Type B Chiari I malformation,' syringo-
myelic syndrome lasting 50 years disappeared by per-
forming a filum terminale resection.

10.

11.
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M. B. Royo-Salvador

Neurosurgery Department,
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Neurovascular Unit
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8.

En relacion con la malformacién de Chiari e
hidrosiringomielia

M.B. Royo-Salvador

Rev Neurol. 1999 Aug 16-31;29(4):389-90. Letter to the
director.

Resumen

Se exponen argumentos etiolégicos biomecdnicos comunes en el sindrome de
Arnold Chiari I, la Siringomielia y la Escoliosis idiopdticas enfermedades, que
permiten considerarlas expresiones de una misma causa y con ello forman parte
de un mismo sindrome o enfermedad, debida a una anormal traccion de la
médula espinal. Descartando la teoria hidrodindmica que apoyan la mayoria de
autores.
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8.

On the relationship between Chiari malformations
and hydrosyringomyelia

M.B. Royo-Salvador

Rev Neurol. 1999 Aug 16-31;29(4):389-90. Letter to the
director.

Summary

Common etiologic biomechanical arguments for Arnold Chiari syndrome I,
idiopathic Syringomyelia and idiopathic scoliosis are presented, that allow
considering them to be expressions of one and the same cause and thus are part
of the same syndrome or disease, due to an anomalous spinal cord traction, and
the hydrodynamic theory endorsed by the majority of authors is dismissed.

81



CARTAS ALDIRECTOR

Amplitud de la espiga (%)

Tiempo (h)

Figura 1. Efecto de la administracién intraperitoneal
repetida (cinco inyecciones sefaladas debajo de la
abscisa) de decocciones de Plectranthus amboini-
cus al 6y 20% (D, y D,, respectivamente) sobre el
foco penicilinico primario (---) y secundario (—). Gru-
pos control (®)y experimental (e). PE:elmomento de
aplicacion cortical de penicilina. En la parte inferiorde
la figura se sefialala administracién intraperitoneal de
dosis repetidas de los extractos. Los asteriscos y los
circulos negros indican diferencias significativas
(p< 0,05) de los focos primario y secundario, respec-
tivamente, cuando son comparados con sus corres-
pondientes controles (U de Mann-Whitney).

cés, la cual ha sido empleada en Cuba como
antiasmatica, anticatarral y antiespasmddica
pero que en el mencionado libro se hace
referencia al empleo de su decoccién en en-
fermos de epilepsia en Vietnam. La metodo-
logia que seguimos fue la de comenzar a
probar los extractos de esta planta en los
modelos cldsicos de convulsiones inducidas
por metrazol y choque electroconvulsivo en
roedores, modelos en los que dichos extractos
resultaron estadisticamente ineficaces. Sin
embargo, teniendo en cuenta una recomenda-
cién de Porter [2] segun la cual a partir de
dichos modelos la mayoria de los formacos
antiepilépticos desarrollados poseen la carac-
teristicacomiin de ejercer una accién anticon-
vulsivante de caracter inespecifico, y la nece-
sidad de incluir en la bisqueda de farmacos
antiepilépticos otros modelos que permitan
detectar efectos anticonvulsionantes mds es-
pecificos, basados en un mecanismo de ac-
cién antiepileptogénico, decidimos probar
diferentes decocciones de Plectranthus am-
boinicusen el modelo de foco penicilinico [3]
—aplicacion tépica de penicilina en la corteza
cerebral en ratas tratadas con ventilacion asis-
tida y registro electrofisiolégico, mediante
electrodos de vidrios con una mezcla de
agar-Ringer lactado, de las espigas inducidas
por la penicilina en la corteza sensoriomotora
(foco primario-electrodo con penicilina) y en
la corteza occipital (foco secundario)—, asi
como probar el efecto de un liofilizado hidro-
soluble en el modelo dekindling inducido por
la administracién diaria de una dosis subum-
bral de lidocaina (70 mg/kg, ip) en ratas [4].
Para evaluar la severidad de las crisis en este

REVNEUROL 1999;29 (4): 388-392

Intensidad de las crisis

Figura 2. Efecto de la administracién cronica oralad
libitum de un liofilizado disuelto en el bebedero
(2 mg/mL") de Plectranthus amboinicus en el desa-
rrollo del kindling inducido por lidocaina. La barra ho-
rizontal que se observa en la parte superior indica el
periodo de la diferencia estadistica significativa en-
tre los dos grupos (p< 0,05) (prueba de Kruskal-Wallis
y U de Mann-Whitney).

dltimo modelo se tuvieron en cuenta los cri-
terios de Racine [5], con la diferencia de que
los animales fueron observados cada 5 minu-
tosdurante unahora,y el nivel cuantitativo del
kindling es el resultado de la suma de doce
observaciones.

En la figuras 1 y 2 se muestran los resulta-
dos obtenidos en el modelo de foco penicilini-
co y en el kindling inducido por lidocaina,
respectivamente.

Estos resultados demuestran que Plectran-
thus amboinicus posee principios activos con
accion antiepiléptica. En particular, el efecto
inhibidor sobre el desarrollo del kindling su-
giere una accidn de tipo antiepileptogénica y,
por tanto, a diferencia de la mayoria de los
farmacos antiepilépticos, el efecto de esta planta
podria tener una mayor especificidad.

M“T. Buznego, H. Pérez-Saad
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En relacion con la malformacion
de Chiari e hidrosiringomielia

Sr. Director. En larevision de Durham, Suny
Schut [1], publicada en su revista, los autores
consideran los diferentes subtipos de la clasi-
ficacion de la malformacion de Chiari, tan
sélo enrelacion con el grado de herniacidn de
las amigdalas cerebelosas, pero existe en su
descripcion original un transfondo etiopato-
génico,de tal modo, que sélo los tipos Chiari 11
y III se relacionan etiopatogénicamente con
latraccion del neuroeje, generado por malfor-
maciones caudales neurovertebrales como el
meningocele y el mielomeningocele [2]. La
no evidencia de esas malformaciones cauda-
les en la malformacién de Chiari I le confie-
ren el cardcter de idiopatica.

La fuerza de traccién de las malformacio-
nes caudales sobre el neuroeje en la malfor-
macioén de Chiari II y III han sido bien estu-
diadas y aceptadas desde Barry [3], quien
considera la fijacién del neuroeje por una
malformacién caudal, junto con el crecimien-
to de la columna vertebral, como la causa de
la fuerza de traccién que determinard la mal-
formacion de Chiari II y III. La teorifa de
Gardner ha sido la que mas ha contribuido a
buscar otras explicaciones de la malforma-
cién de Chiari I y de la siringomielia, distin-
tas a la traccién del neuroeje. Tras él y con
pequeias variaciones de su teoria, le siguie-
ron varios autores, como Williams, Ball y
Dayan, Aboulker, Zaragoza, y muchas publi-
caciones con orientacion hidrodinamica [3].

Creo de especial interés para la interpreta-
cién de la malformacién de Chiari I, las apor-
taciones de Roth [5] y su descripcién correla-
cionada entre la malformacién de Chiari y la
escoliosis. Este autor considera la existencia
de unatraccion medular por una asincronia de
crecimiento entre el neuroeje y neurorraquis
como la causa responsable de la malforma-
cién de Chiari I. Estos conceptos, junto con
las descripciones actuales de malformaciones
caudales (sindrome del filum terminale tenso
[6] y la médula anclada [7]) desconocidos en
la época de Chiari y de dificil diagndstico atin
hoy dia, contribuyen a considerar en la mal-
formacion de Chiari I, la existencia de una
traccion en la médula espinal de forma pare-
cida a como lo hace un mielomeningocele en
los otros tipos de malformacién de Chiari 11
y III. Redunda en la existencia de un sindro-
me de traccién medular, el hallazgo en 54 pa-
cientes afectados de malformacién de Chia-
ri/siringomielia de un nivel del cono medular
mds bajodelonormal [4,8]. En consecuencia,
ladiferenciaentre la malformacion de Chiari I
y Chiari II, III tan s6lo seria de grado o mag-
nitud, tanto en el descenso de las amigdalas
como en la malformacién caudal, compar-
tiendo entre ellas la etiologia.

En todos los tipos de Chiari, la siringomie-
lia que la acompaiia seria el resultado de una
isquemia medular por traccién, la cual acaba
en una cavidad quistica medular; si es perie-
pendimaria se denomina ‘hidromielia’, si no
loes ‘siringomielia’ y si es ambas ‘hidrosirin-
gomielia’. La diferencia entre ellas es morfo-
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légica y por ello ninguna puede sustituir
conceptualmente a la otra [8]. La escoliosis,
que frecuentemente se asocia a la malforma-
cion de Chiari, la considero, como Roth, un
intento de la columna vertebral para minimi-
zar la traccion transmitida a la médula espinal
[4,5].

En la actualidad, muchos autores conside-
ran la siringomielia intimamente relacionada
con la malformacién de Chiari y cuando se
refieren a alguna de ellas lo hacen como ‘el
complejo Chiari/siringomielia’, aunque, a mi
juicio, tendria que denominarse ‘el complejo
Chiari/siringomielia/escoliosis’, ya que cada
una de ellas es manifestacion de la enferme-
dad de traccién medular y aparece en mayor
o menor grado una u otra, segun factores
como el tamaifio del agujero occipital, la edad
e intensidad en la aparicién de la traccién
medular en relacién con la madurez de la
columna vertebral y del neuroeje, la frecuen-
cia del traumatismo por flexoextensién en la
médula espinal tensa, etc. [4,9].

El efecto beneficioso de la craniectomia de
la fosa posterior es atribuible a la liberaciéon
de los obstaculos a la tracciéon caudal del
neuroeje y al alivio de su impacto contra el
estuche 6seo occipito-vertebral. En menor
medida, la mejora se debe a la eliminacién de
las angosturas en los espacios licuorales visi-
bles en la cine-RM, al no ser éstos la causa,
sino una consecuencia en el desplazamiento
de la porcién inferior del contenido de la fosa
posterior [4].

Antes de aplicar la craniectomia, a mi jui-
cio, creo de interés proceder a la liberacion
mecdnica del neuroeje mediante la seccién
del filum terminale, ya que se han obtenido
resultados esperanzadores al aplicarla en el
complejo malformacién de Chiari/sirin-
gomielia/escoliosis [10].
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cerebral, el retroceso odontoideo, la impresion
basilar y la platibasia idiopéticas. Rev Neurol
1997; 25: 523-30.

Hipersensibilidad del seno
carotideo unilateral comosigno
deoclusiéndelacarétidainterna

Sr. Director. Los signos clinicos de oclusién
de la arteria carétida interna (ACI) son esca-
sos y poco consistentes. Entre ellos se han
descrito la presencia de sindrome de Horner,
desaparicion de un soplo carotideo previo,
palpacién asimétrica de la arteria cardtida
externa o alteraciones circulatorias detecta-
das en el examen del fondo de ojo [1]. Algu-
nas técnicas no invasivas como el escdner
diplex modo B, Doppler, fonoangiografia
cuantitativa, imagen con radiontclidos o an-
giorresonancia son métodos de rastreo parala
enfermedad carotidea, la cual se confirma por
arteriografia convencional [2]. Presentamos
un paciente con ictus isquémico y oclusién de
cardtida interna derecha confirmada por an-
giografia, en el cual el masaje del seno caro-
tideo derecho desencadend una marcada res-
puesta cardioinhibidora que fue reversible
tras cesar dicha maniobra.

Un varén de 56 afios fue ingresado en
nuestro hospital por una hemiplejia izquierda
stbita. El paciente era un gran fumador y 13
meses antes habia sido sometido a unby-pass
aorto-bifemoral por arteriosclerosis oblite-
rante. Un mes antes tuvo un accidente isqué-
mico transitorio que cursé con hemiparesia
izquierda. La exploracién neurolégica mos-
tr6 disartria, pardlisis facial izquierda su-
pranuclear, hemiplejia izquierda con sindro-
me corticospinal y déficit hemisensitivo
izquierdo. La exploracién general mostrd,
como datos resefiables, tension arterial de
170/80 mmHg y un pulso regular a 50 latidos
por minuto. En la sala de Urgencias, durante
el examen clinico ordinario, la palpacién del
cuello sobre la arteria carétida derecha desen-
cadend una bradicardia marcada con parada
sinusal transitoria que revirtié al cesar la
palpacion. La palpacién del lado izquierdo no
indujo ninglin cambio en el ritmo cardiaco.
Una TC craneal mostré una lesion hipodensa
en regién parietal derecha. Un registro ECG
continuo mostrd una bradicardia sinusal leve
(52 1latidos por minuto) como tinica anomalia.
Dos segundos después del masaje del seno
carotideo, el ritmo cardiaco disminuyd consi-
derablemente, y 6 segundos después se pro-

dujo parada sinusal, que revirti6 4 segundos
después de finalizar el masaje. La estimula-
cién del seno carotideo izquierdo durante 3
minutos no indujo ninguna respuesta cardio-
inhibidora o vasodepresora. Un registro Hol-
ter-ECG de 24 horas mostré algunos episo-
dios de bloqueo auriculoventricular, por lo
que se implant6 un marcapasos cardiaco. Una
angiografia carotidea convencional mostré
una estenosis severa (80%) en la porcién
proximal de la ACI izquierda y una oclusion
completa de la ACI derecha.

Nuestro paciente padecia una enfermedad
arteriosclerdtica grave; sufrié un accidente
isquémico transitorio y un mes después un
ictus isquémico relacionado con la oclusién
de la ACI derecha. En nuestro conocimiento,
la presencia de una respuesta cardioinhibido-
ra marcada tras la palpacién del seno caroti-
deo ipsilateral a la ACI ocluida no se ha
comunicado previamente,y sugiere una posi-
ble relacion causal. Es probable que la altera-
ciénde laconduccion cardiaca objetivada por
el registro Holter pudiera facilitar la respues-
ta cardioinhibidora a los reflejos del seno
carotideo [3]. Algunos pacientes con sinco-
pes relacionados con sindrome del seno caro-
tideo pueden tener una hipersensibilidad asi-
métrica de ambos senos carotideos, pero no se
les realiz6 estudio angiografico [4].

El caso de este paciente sugiere que la hiper-
sensibilidad del seno carotideo puede interpre-
tarse en algunas circunstancias como un signo
clinico indirecto de oclusién de la ACI, si bien
debemos siempre tener en cuenta que el masaje
del seno carotideo es una maniobra peligrosa
que puede causar complicaciones cardiovas-
culares alarmantes.
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F.J. Jiménez-Jiménez, J. Tejeiro, A. Vaquero,
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9.

Escoliosis “seudo” idiopatica en siringomielia.
M.B. Royo-Salvador.

Eur Spine J. 1999;8(5):421. Letter to the Editor.

Resumen

Emery y cols. en la experiencia de 25 casos afectos de siringomielia y Arnold
Chiari, consideran a la escoliosis, que frecuentemente se asocia, secundaria a la
lesién neuroldégica que las acompaiia, por lo que no es idiopdtica.

Segtin las publicaciones de Roth, la escoliosis que acomparfia a la malformacion
de Chiari es debida a una causa comun, la traccion medular.

El autor amplia ese concepto e incluye a la siringomielia, constituyendo las tres
enfermedades una entidad comiin consecuencia a una traccion medular
transmitida por un filum terminale como en el “sindrome del filum terminale
tenso” como confirman los buenos resultados tras la seccion quirtirgica del filum
terminale en pacientes afectos de Chiari I, siringomielia y escoliosis idiopdticas.
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9.

"Pseudo” idiopathic scoliosis in syringomyelia.
M.B. Royo-Salvador.

Eur Spine J. 1999;8(5):421. Letter to the Editor.

Summary

Emery et al, with the experience of 25 cases of syringomyelia and Arnold Chiari,
consider the frequently associated scoliosis to be secondary to the accompanying
neurologic injury, and thus not to be idiopathic.

According to Roth’s publications, scoliosis accompanying Chiari malformation is
due to a shared cause, the cord traction.

The author widens this concept and includes syringomyelia, and so the three
diseases constitute the same entity, which is a consequence of a cord traction
that is being transmitted by a filum terminale like in the “tight filum terminale
syndrome” as has been confirmed by the good results in patients suffering from
Chiari 1, idiopathic syringomyelia and idiopathic scoliosis following the
sectioning of the filum terminale.
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LETTER TO THE EDITOR

M. B. Royo Salvador

In the Emery, Redondo und Rey re-
view [1], titled “Syringomyelia and
Arnold Chiari in scoliosis initially
classified as idiopathic: experience
with 25 patients”, I believe the head-
line is ambiguous. According to the
authors, “idiopathic scoliosis” fails
to be idiopathic once syringomyelia
or Arnold Chiari malformation has
been detected. This view is not
shared by most of the authors and

is inconsistent with the views ex-
pressed in the accompanying discus-
sion in the same article, namely:
“the etiology of scoliosis associated
with syringomyelia is still un-
known”. The term “pseudoidio-
pathic” is also confusing, referring
to idiopathic scoliosis associated
with neurological disorders.

In this case, I would refer to the
interesting contribution made by
Roth, who explains idiopathic scolio-
sis related to Chiari malformation as
an attempt of the spinal column to
minimize a sagittal traction, which
in turn forces the cerebellar tonsils
down. All of this is a consequence
of a growing imbalance between
the neuroaxis and neurorachis [2—4].

I agree with the authors that two
types of scoliosis may be present in
syringomyelia. The “paralytic” type
occurs as a result of neurological im-
pairment in severe syringomyelia.
The second type is “idiopathic” scol-

M. B. Royo Salvador
Corachdn Hospital,

Pza. Manuel Corachan 4,
despacho 117-119,
E-08017 Barcelona, Spain
e-mail: 10389mrs@comb.es,
Tel./Fax: +93.280.08.36

‘““Pseudo” idiopathic scoliosis

in syringomyelia

iosis, which, like Roth [3], I believe
is caused by the same mechanism

as the syringomyelia associated with
Chiari malformation: a medullar
traction. The latter type always
precedes syringomyelia [5-7].

According to my point of view,
the “idiopathic” scoliosis and the
scoliosis that is associated with
syringomyelia/Chiari malformation
are the same entity, since both repre-
sent the spinal column’s attempt to
ease a traction transmitted by a tight
filum terminale syndrome. Chiari
malformation would be a result of
the traction exerted on the lower
part of the cerebellum. Likewise,
syringomyelia is due to centrospinal
ischemia caused by the traction
forces on the cervical spinal cord
with a centripetal distribution of
medullar vessels [8—10].

The main difference between the
types of scoliosis is the lack of asso-
ciation with other neurological disor-
ders that characterizes idiopathic
scoliosis. As a result of its minimiza-
tion, which is due to a variety of
possible circumstances (i.e. range of
medullar traction; presence of a little
occipital hole, which makes the cere-
bellar tonsils passage difficult; or by
the range of medullar elasticity re-
lated to age, which is adapted with-
out ischemia to the traction) [8, 11],
idiopathic scoliosis is not associated
with other neurological disorders.

The fact that encouraging results
have been obtained with mechanical
liberation of the neuroaxis by per-
forming a filum terminale resection
[10] supports the hypothesis that the
etiology of Chiari I/syringomyelia/
scoliosis is medullar traction.
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10.

En relacion a la craniectomia de la fosa posterior y la
reseccion de las amigdalas para el tratamiento de la
malformacién de Chiari con Syringomyelia.

M.B. Royo-Salvador

Acta Neurochir (Wien). 1999;141(9):1020-1. Letter to the
Editor.

Resumen

Considerando la traccion medular en los casos publicados por Guyotat y cols.,
como en el sindrome del filum terminale, responsable del sindrome de Arnold
Chiari 1 y la Siringomielia idiopdtica, en contra de la teoria hidrodindmica, no
existe indicacion quirtrgica etiolégica de la craniectomia suboccipital en 75
pacientes, de la derivacion del Il ventriculo en 16 pacientes, la derivacion
siringo-subaracnoidea en 9 pacientes y mucho menos la innovacion de los
autores: la reseccién quirturgica de las amigdalas cerebelosas en 8 pacientes.
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Referring to the posterior fossa cranioectomy and
tonsillar resection in order to treat Chiari I
malformation with syringomyelia.

M.B. Royo-Salvador

Acta Neurochir (Wien). 1999;141(9):1020-1. Letter to the
Editor.

Summary

Taking into account the cord traction in the cases published by Guyotat et al, as
in the filum terminale syndrome, as the cause of the Arnold Chiari I syndrome
and idiopathic syringomyelia, contrary to the hydrodynamics theory, there is no
etiological surgical indication for sub-occipital craniectomy in 75 patients, for
the derivation of the third ventricle in 16 patients, the syringo-subarachnoidal
shunt in 9 patients and much less the authors’ innovation: the surgical resection
of the cerebellar tonsils in 8 patients.
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basic pathology to neuropsychological sequelae of treatment makes
the book a valuable addition to the library of those who not only

remain focussed on their own share of management of human

Letter to the Editor

Transient Mutism After Brain Stem Infarction (ref. Acta
Neurochirurgia 1999, 141: 209-213)

Sir:

I enjoyed reading the article by Miyakita ez al. [5] regarding tran-
sient mutism after brain stem infarction. In our review of the litera-
ture, we did not include cases in which mutism had been experienced
after brain stem surgery [2], since Rekate ef al. [7] hypothesised that
the lack of long tract findings or cranial nerve dysfunction favoured
a purely cerebellar origin. However, 1 subsequently had a case of
cerebellar mutism following the excision of an exophytic brain stem
glioma [3]. In the literature, we were able to find only 4 patients with
a brain stem lesion in whom mutism had developed [1, 4, 6]. As far
as I know, the first case of cerebellar mutism after brain stem infarc-
tion was reported by D'Avanzo efal. [1] in 1993. He was a 48-year-
old man with two ischaemic areas in the brain stem on magnetic res-
onance images. His mutism lasted for 16 weeks. However, ischaemic
cerebrovascular disease of childhood particularly involving the brain
stem is very uncommon. Miyakita et al. [5] presented a well-docu-
mented case of cerebellar mutism caused by brain stem ischaemia.

1. D'Avanzo R, Scuotto A, Natale M, Scotto P, Cioffi FA (1994)
Transient cerebellar mutism in lesions of the mesencephalic-
cerebellar region. Acta Neurol (Napoli) 15: 289-296

Referring to the Posterior Fossa Cranioectomy and Tonsillar
Resection in Order to Treat Chiari I Malformation with
Syringomyelia

Dear Sir,

In the Guyotat, Bret, Jouhanneau, Ricci and Lapras review which
was issued in yourjournal [1], it is reported the treatment of posteri-
or fossa craniectomy was performed on 75 patients suffering from
Chiari I malformation/syringomyelia. Furthermore, the following
was added: in order to restore a "normal" cerebrospinal fluid (CSF)
circulation at the craniorrhachidian joint and prevent the relapses
when preserving cervical subarachnoid spaces, a third ventricle
shunting in 16 patients, a syringosubarachnoid shunting in 9 patients
and as innovation, a cerebellar tonsillar resection in 8 patients were
performed.

Although several authors have commented on cerebellar tonsils
relating to Chiari I malformation/syringomyelia [2], none of the
above mentioned procedures addresses the fact that the narrowness
in CSF circulation generated by cerebellar tonsils is the cause of
Chiari I/syringomyelia complex. According to my point of view,
these narrowings are a consequence of an abnormal shifting of the
low er pan of the cerebellum by (neuraxis) traction due to the pres-
ence of a lilum terminale syndrome [3].

Book Review/Letter to the Editor

intracranial germ cell tumors but want to broaden their perspective of
this very complex disease.
Prof. Manfred Westphal, Hamburg, Germany
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mutism: report of two unusual cases and review of the literature.
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4. Frim DM, Ogilvy CS (1995) Mutism and cerebellar dysarthria
after brain stem surgery: case report. Neurosurgery 36: 854-857
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H (1999) Transient mutism resolving into cerebellar speech after
brain stem infarction following a traumatic injury of the verte-
bral artery in a child. Acta Neurochir (Wien) 141: 209-213
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of an exophytic pontine glioma. Turk Neurosurg 3: 37-39
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My opinion is that the advantage of the posterior fossa craniecto-
my is twofold. First, it improves the narrowing in the cerebrospinal
fluid spaces. Second, it liberates the obstacles to the caudal traction
of the neuraxis which together with the paradoxical fact that the
cerebellar lowering into the vertebral canal when the posterior fossa
is surgically enlarged [5], favours a traction mechanism for yielding
an abnormal stress at the neuroaxis [3],

So, I think cerebellar tonsillar resection is not required since
patients need liberation of the axial stress on the neuraxis by per-
forming a filum terminale resection [6]. In cases where an adequate
result has not been obtained due to significant prolapse of the cere-
bellar tonsils, posterior fossa craniectomy and CI laminectomy

would then be the most appropriate approach.

Keywords: Malformation Chiari; syringomyelia; scoliosis; etiol-
ogy, treatment.
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Comment

We have read with much interest the comment about our paper
"Syringomyélia associated with type I Chiari Malformation. A 21
Years Retrospective Study on 75 Cases treated by Foramen Magnum
Decompression with a Special Emphasis on the Value of Tonsils
Resection".

The author of the comment argues about the hydrodynamic theo-
ry and its variations, debated but usually accepted, and proposes
another theory with the filum terminale playing the leading role.
According to this theory an overstretched filum terminale would be
responsible for excessive traction on the neural axis, thus causing
descent of cerebellar tonsils and medullary ischaemia which is the
origin of the associated syringomyelia.

The association of Chiari I malformation and syringomyelia with
an overstretched filum terminale, an anatomical variation of tethered
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cord, may not be uncommon within complicated dysraphisms. This
association however is far from being a constant, as demonstrated by
the whole spine MRI studies which are commonly used for the radi-
ographic evaluation of a Chiari malformation with syringomyelia.

The author's suggestion, based on his theory of the stretched
filum terminale, is to cut this structure. In his paper (in Rev Neurol
1997; 25: 523-530), he reports the results of a series of 4 patients
treated by this technique. In our opinion this series is too small to
draw conclusions.

We are interested in the tethered cord syndrome in adults [1]; it
is uncommon that section of the filum terminale leads to the ascent
of the conus medullaris. Therefore, it is even less likely that it deter-
mines an ascent of the cerebellar tonsils, all the more so because the
role of the dentate ligaments in keeping the spinal cord in place
increases in a caudal-cranial sense.

In our opinion, the section of filum terminalis does not seem to
be the procedure of choice to propose first in the treatment of Chiari
I malformation with syringomylia.

J. Guyotat
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A proposito de la tonsilectomia en el tratamiento de
la malformacion de Chiari I con Syringomyelie.

M.B. Royo-Salvador

Neurochirurgie. 1999 Nov;45(4):338-9. Letter to the Editor.

Resumen

Guyotat y cols. publican la exéresis de las amigdalas cerebelosas en la
malformacién de Chiari 1y la siringomielia, basdndose en Raftopoulos y cols. que
insisten en la importancia de anadir a la craniectomia cldsica la reseccion
quirtrgica de las amigdalas cerebelosas para restablecer la circulacién del LCR.

Al contrario consideramos que la ablacion de las amigdalas cerebelosas no es
necesaria y lo que estd indicado es la seccion del filum terminale y después, en el
caso de un gran descenso de las amigdalas, podria estar indicada la
craniectomia de fosa posterior y la laminectomia de C1.
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A propos de la tonsillectomie dans le traitement de la
malformation de Chiari I avec Syringomyélie.

M.B. Royo-Salvador

Neurochirurgie. 1999 Nov;45(4):338-9. Letter to the Editor.

Summary

Guyotat et al publish the resection of the cerebellar tonsils in Chiari 1
malformation and syringomyelia, based on Raftopoulos et al. who insist on the
importance to furthermore surgically resect the cerebellar tonsils to restore
circulation of CS. to the classical craniectomy.

We on the other hand believe that the ablation of the cerebellar tonsils is not
necessary and what is indicated instead is the sectioning of the filum terminale
and afterwards, in the case of a large descent in the tonsils, a craniectomy of the
posterior fossa and laminectomy of C1 may be indicated.
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Lettre a la rédaction

A PROPOS DE LA TONSILLECTOMIE
DANS LE TRAITEMENT DE LA MALFORMATION
DE CHIARI I AVEC SYRINGOMYELIE

M B. ROYO SALVADOR

Clinica Corachan, Plaza Manuel Corachan 4, despacho 117-119 F.-0S017 Barcelona, Espaiia.

Dans la révision que Guyotat, Bref, Mottolese,
Jouhanneau, Abdulrahman et Lapras ont mené
quant au traitement du complexe malformation
de Chiari I avec syringomyélie — travail que vous
avez publi¢ dans votre revue [1] —, la nouveauté
que ces auteurs apportent en la matiére est chez
8 patients 1'ablation des amygdales cérébelleuses
s'ajoutant a la craniéoctomieclassique de la fosse
postérieure. La théorie de cette technique est fon-
dée sur une nouvelle mise-a-jour de la proposition
de Raftopoulos [2], en insistant sur l'importance
de la tonsillectomie pour le rétablissement de la
circulation « normale » du LCR au niveau de la
jonction cranio-rachidienne, ainsi que sur la
nécessité de respecter les espaces sous-arachnoi-
diens afin de prévenir les récidives.

S'il est vrai que s'agissant de la malformation
de Chiari I avec syringomyélie [3] plusieurs
auteurs ¢évoquent les amygdales cérébelleuses,
dans aucun de leurs travaux il n'est dit que les
rétrécissements dans la circulation du LCR géné-
rée par les amygdales cérébelleuses sont la cause
du complexe malformation de Chiari I avec syrin-
gomyélie. D'aprés nous, au contraire, ces rétrécis-
sements sont la conséquence d'un déplacement
anormal de la partie inférieure du cervelet
entrainé par la traction exercée par l'axe neural
lorsqu'il est en présence d'un syndrome de filum
terminale tendu [4], La syringomyélie serait donc
le résultat d'une ischémie de la moelle épiniére
centrale qui se termine dans la cavité syringomyé-
lique [5], due a la compression que la traction fait
subir la moelle cervicale et en raison de la dispo-
sition centripéte des vaisseaux artériels médullai-
res [4].

Toutes ces raisons me portent a croire que
I'ablation des amygdales cérébelleuses n'est pas
nécessaire. En effet, ce qu'il faut libérer chez le
patient est la tension axiale de l'axe neural sous
forme de coupe du filum terminale [6] ; puis, si
cette intervention devait s'avérer insuffisante a
cause d'un trop grand affaissement des amygdales

cérébelleuses, les interventions a pratiquer alors
seraient la craniecoctomie de la fosse postérieure
et la laminectomie de CI.
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REPONSE A LA LETTRE
DE M.B. ROYO-SALVADOR

Nous avons lu avec intérét les commentaires sur notre
article « Malformation de chiari I avec syringomyélie
traitée par décompression de la jonction cranio-rachi-
dienne et tonsillectomie — A propos de 8 cas ».

L'auteur remet en cause la théorie hydrodynamique
habituellement admise, pour en proposer une autre
qui attribue un role essentiel au filum terminale. Ce
dernier serait anormalement tendu et exercerait une
traction excessive sur l'axe neural ; cet étirement
serait alors responsable d'une descente des tonsilles
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cérébelleuses et d'une ischémie médullaire a 1'origine
de la syringomyélie. L'association d'une malforma-
tion de Chiari avec syringomyélie a un filum terminale
tendu, variante anatomique d'une moelle attachée, si
elle n'est pas exceptionnelle — notamment dans le
cadre des dysraphies complexes —, est cependant loin
d'étre systématique ; I'IRM, qui est de plus en plus
souvent pan-médullaire dans le bilan des malforma-
tions de Chiari avec syringomyélie, nous le démontre.
Se fondant sur cette théorie du filimi terminale tendu,
l'auteur propose de sectionner cette structure (in :
Rev Neurol 1997 ; 25 : 523-530) ; 4 patients ont été
traités par cette technique. Cette série nous semble
insuffisante pour en tirer des conclusions. Par ailleurs,
nous nous sommes intéressés au syndrome de moelle
attachée chez l'adulte [1]; il est exceptionnel que la

Neurochirurgie

section du filum terminale entraine une ascension du
cone médullaire. Un mouvement ascendant des ton-
silles parait encore plus improbable d'autant que le role
de maintien des ligaments dentelés est croissant dans
le sens caudo-rostral. La section du filum termi-
nale ne nous parait donc pas étre le traitement a pro-
poser en premicre intention dans la malformation de
Chiari avec syringomyélie.

Jacques GUYOTAT, Philippe BRET,
Claude MOTTOLESE (Lyon).

[1J GUYOTAT J, BRET PH, JOUANNEAU E, RICCI AC, LAPRAS

C. Syndrome de moelle attachée de 1'adulte. Une série
de 25 patients. Neurochirurgie 1998 : 44 (n 2) : 75-82.



12.

Paraganglioma de la cauda equina

A.C. Ugarte Elola, A Hernandez i Vidal, R. Viladot I
Pericé, M. Royo i Salvador y A. Pou i Serradell

Neurologia.Feb;8(2):73-7.1993. Nota clinica.

Resumen

Se estudia el caso de una mujer de 36 afios afectada de un paraganglioma de la
cauda equina, raro en esta localizacion, y se hace hincapié en sus peculiaridades
de presentacion, factores agravantes de la clinica y hallazgos neuroradioldgicos.
Se efectiia una revision de 66 paragangliomas de la cauda equina publicados
hasta la actualidad. Se trata de un tumor del adulto, con ligero predominio
masculino, cuya presentacion clinica no difiere de la de otras lesiones ocupantes
de espacio de la cola de caballo, y cuyo sintoma inicial mds frecuente es el dolor
lumbar bajo con o sin irradiacién cidtica. La reseccién total del tumor supone la
curacion definitiva del paciente.
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Summary

The case of a 36-year-old woman with a paraganglioma of the cauda equina was
studied. This localization is rare and special emphasis is made concerning the
peculiarities of presentation, aggravating factors of the clinical manifestations
and neuroradiologic findings. A review of the 66 paragangliomas of the cauda
equina published to date is carried out. This entity deals with a tumour in the
adult, with slight male predominance and a clinical presentation not differing
from that of other lesions occupying the space of the cauda equina. The most
frequent initial symptom is low back pain with or without sciatic irradiation.
Total resection of the tumour may cure the patient.
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Resumen

Se estudia el caso de una mujer de 36 afios afectada
de un paraganglioma de la cauda equina, raro en esta
localizacidn, y se hace hincapié en sus peculiaridades de
presentacion, factores agravantes de la clinica y
hallazgos neurorradioldgicos. Se efectia una revision de
los 66 paragangliomas de la cauda equina publicados
hasta la actualidad. Se trata de un tumor del adulto, con
ligero predominio masculino, cuya presentacion clinica
no difiere de la de otras lesiones ocupantes de espacio
de la cola de caballo, y cuyo sintoma inicial mas
frecuente es el dolor lumbar bajo con o sin irradiacion
ciatica. La reseccion total del tumor supone la curaciéon
definitiva del paciente.

Palabras clave:
Paraganglioma. Cauda equina. Filum terminale. Tumor
espinal. Resonancia magnética.

Los paragangliomas son tumores poco frecuentes
procedentes de paraganglios o cuerpos quimiocep-
tores extradrenales derivados del neuroectodermo,
gque muestran un patrén histolégico que recuerda
la estructura de un paraganglio normal (cuerpo ca-
rotideo, glomus yugular, etc.)’. Estos tumores se de-
sarrollan en diversas localizaciones anatdmicas, que
en orden de frecuencia decreciente son: regién de
cabeza y cuello, mediastino y espacio retroperito-
neal. Mucho mas raramente se encuentran en otros
Iugaresl.

Aunque no existan paraganglios a este nivel se han
publicado 70 casos de paragangliomas en el interior
de la cavidad craneorraquidea: 66 en el filum
terminale-cauda equinaz'ao, 3 en la cavidad craneal
(crista petrosa“ region pineal32 y silla turca®®) y uno
espinal a nivel Dg con diseminacion metastasica via
LCR a cauda equina®’.
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Seccidén de Neurologia. Hospital General de Manresa.
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Paraganglioma of the cauda equina

The case of a 36 year old woman with a
paraganglioma of the cauda equina was studied. This
localization is rare and special emphasis is made
concerning the peculiarities of presentation, aggravating
factors of the clinical manifestations and neuroradiologic
findings. A review of the 66 paragangliomas of the cauda
equina published to date is carried out. This entity deals
with a tumor in the adult, with slight male
predominance and a clinical presentation not differing
from that of other lesions occupying the space of the
cauda equina. The most frequent initial symptom is low
back pain with or without sciatic irradiation. Total
resection of the tumor may cure the patient.

Key words:
Paraganglioma. Cauda equina. Filum terminale. Spinal tumor.
Magnetic resonance.

En este trabajo se describe un nuevo caso de pa-
raganglioma de la cauda equina, llevando a cabo una
exhaustiva revisién de la literatura.

OBSERVACION CLINICA

Mujer de 36 afios de edad, que ingresé para estudio y
tratamiento de una lumbalgia de esfuerzo de larga evolu-
cion, sin irradiacion a extremidades inferiores. Diez afios
antes del ingreso, tras el parto de un hijo, sufrié una mo-
noparesia crural derecha regresiva en el curso de unos
meses.

A su ingreso, el examen fisico general y el neuroldgico
fueron normales. La analitica de rutina de sangre y orina,
asi como un estudio radioldgico simple de columna lum-
bosacra también se encontraron dentro de la normalidad.
Una tomografia computarizada (TC) lumbar sin contraste,
con estudio desde L, a Sy, reveld una posible hernia dis-
cal L_r,'sl.

Dada la ausencia de signos de afectacidon neuroldgica,
se inicidé tratamiento con antiinflamatorios no esteroides
y tracciones lumbares. Siete dias mas tarde se produjo un
deterioro progresivo de la fuerza muscular en extremida-
des inferiores acompafnada de parestesias en la cara an-
teroexterna de ambos muslos e incremento del dolor lum-
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Fig. 1. Resonancia magnética lumbar que pone de mani-
fiesto un proceso expansivo intrarraquideo a nivel La-L3,
con obliteracién del canal, desplazamiento posterior del
cono y del filum terminale, y con sefal hiperintensa del
liquido cefalorraquideo en secuencia T2 por debajo de la
masa tumoral.

bar. No hubo trastornos esfinterianos. El examen puso de
manifiesto una paraparesia flacida, de predominio distal
y derecho, arreflexia osteotendinosa patelar y aquilea y La-
segue positivo bilateral. No habia hipoestesia y las respues-
tas plantares eran indiferentes.

Una punciéon lumbar dio salida a un liquido cefalorra-
quideo (LCR) intensamente xantocrémico, acelular, con
2.200 mg/dl de proteinas. Tras esta exploracion, la pacien-
te desarrollé un intenso dolor lumbar, afiadiéndose po-
cas horas después retencidn urinaria e hipoestesia sus-
pendida de L, a S, bilateral. La maniobra de Laségue era
bilateralmente positiva a 15°. A las 48 horas se realizd una
resonancia magnética (RM), que reveld un proceso expan-
sivo intrarraquideo e intradural a nivel L,-L3, con un dia-
metro craneocaudal de 2,9 cm y bordes regulares, que obli-
teraba completamente el canal y desplazaba posteriormen-
te el cono medular y el filum terminale. También cabe
destacar la sefial hiperintensa relativa del liquido cefalo-
rraquideo en secuencia T2 por debajo de la masa tumo-
ral (fig. 1).

Se practicd una laminectomia L,-Ls. Al abrir el saco du-
ral afloré una tumoracion sélida carnosa, bien delimita-
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Fig. 2. a) Laminectomia L2-L3 que muestra un tumor oval,
encapsulado, de 26 mm de didmetro mayor, con raiz ner-
viosa adherida; b) estructura microscépica del tumor, de
caracteristica endocrinoide uniforme, con nidos de célu-
las regulares, separados por delicada trama vascular (Zell-
ballen) (hematoxilina-eosina, x200).

da, adherida al filum terminale, que englobaba una raiz
nerviosa, y que pudo ser extirpada en su totalidad (fig. 2a).
En el postoperatorio inmediato desaparecieron las algias
y hubo una recuperacidon completa de la paraparesia. Seis
meses mas tarde una RM fue normal. Tres afios después
permanecia asintomatica.
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Hallazgos patoldgicos

Macroscépicamente el tumor aparecia como una masa
oval irregular, de 26 mm de diametro mayor, de superficie
externa lisa y de consistencia eldstica al corte. Al corte te-
nia una coloracidén rosada oscura que alternaba con areas
blanco-rosadas. Periféricamente se observd la presencia
de dos estructuras cordonales, una a cada lado, corres-
pondiente a una raiz nerviosa espinal. Se incluyé en pa-
rafina y los cortes se tifieron con la técnica de hemato-
xilina-eosina y de Fontana.

Microscopicamente (fig. 2b) el tumor tenia una capsula
fibrosa fina, una estructura endocrinoide uniforme, con
nidos de células poligonales y regulares, provistas de nu-
cleos redondeados, separados por una delicada trama vas-
cular con un patrén seudoalveolar (Zellballen). El citoplas-
ma de las células tumoraies era palido, eosinofilico vy fi-
namente granulado. No se observaron atipias ni mitosis.
La técnica de Fontana para granulos argentafines y mela-
nicos fue negativa. Estos hallazgos son compatibles con
paraganglioma de cauda equina. No fue posible realizar
un estudio inmunohistoquimico ni ultraestructural.

DISCUSION

Los paragangliomas son tumores muy poco fre-
cuentes en la region del filum terminale (FT). Revi-
sando la literatura disponible hemos encontrado 66
casos de paraganglioma del FT (tabla 1). El primer
caso publicado cie paraganglioma intrarraquideo
data de 1970, descrito como ependimoma secretor
por Miiler y Torack?.

La presentacién clinica de este tumor no difiere
de la de otras lesiones ocupantes de espacio de la
cola de caballo. El cuadro clinico se expresa en un
87 % de casos por dolor lumbar bajo, con irradia-
cidn cidtica en un 75 % de pacientes. Se halla una
paresia motora de intensidad variable en un 47 %
de casos y déficit sensitivos en un 33 %. Pueden apa-
recer trastornos esfinterianos en al menos un 20 %
de casos en algun momento de la evolucidon del cua-
dro clinico, aunque es excepcional como sintoma
inicial. La duracién de los sintomas es variable, aun-
que suelen transcurrir muchos meses hasta llegar
al diagndstico®®. Es un tumor del adulto, con una
media de edad de presentacion de 48,4 afios (limi-
tes: 13-73) y con un ligero predominio masculino (re-
lacién: 1,3/1).

En nuestro caso, la paciente presentaba un dolor
lumbar bajo sin irradiacion ni déficit neuroldgicos.
Destaca el hecho de la «eclosion tumoral» tras va-
rios dias de traccion lumbar. La punciéon lumbar
completd la descompensacion tumoral provocando
trastornos esfinterianos. De esta forma quedd con-
figurado el cuadro clinico plurirradicular habitual de
los tumores de esta region. Creemos que la traccién
lumbar por un mecanismo de elongacion del FT pri-
mero, y la puncién lumbar por un mecanismo de
«enclavamiento tumoral» después, fueron factores
desencadenantes fundamentales para la manifesta-
cion clinica del tumor y su diagndstico.

39

Un dato caracteristico de los paragangliomas es-
pinales es la marcada elevacidon de la concentracién
de proteinas del LCR*. Es conocido que cuanto
mas bloqueo del espacio subaracnoideo y cuanto
mas baja sea la localizacion de la lesion, mayor es
la proteinorraquia®. Sin embargo, en el caso de los
paragangliomas, ésta por lo general, es muy supe-
rior a la hallada en cualquier otro bloqueo sub-
aracnoideo®®. Este dato puede ser de interés para
sospechar un paraganglioma. Nuestro caso no di-
fiere, en este punto, de los descritos en la litera-
tura.

Hasta la fecha, el diagndstico radioldgico se ha ba-
sado en la mielografia y la TC con contraste
intratecal”®®. La negatividad de la TC en nuestro
caso es probablemente explicable por la no utiliza-
cion de contraste en la exploraciéon. En la literatura
revisada no hemos encontrado ningln caso de pa-
raganglioma de cauda equina explorado mediante
RM. La imagen tumoral en si no difiere de la de otros
tumores de la misma localizacién®’. La sefial hiper-
intensa en secuencia T2 del LCR por debajo de la
masa tumoral, resultado del gran aumento de pro-
teinas a este nivel, podria ser util para hacer el diag-
ndstico de sospecha de paraganglioma, aunque se-
ran necesarios mas estudios para valorar la signifi-
cacion de este hallazgo.

El patréon histolégico de los paragangliomas de la
cauda equina es similar a los de otras localizacio-
nes méas habituales®®. En algunos casos, sin embar-
go, se ha encontrado también un componente neu-
ronal asociado®®.

Los datos histolégicos®® que permiten establecer
el diagndstico con microscopia éptica son la dispo-
sicion en nidos de las células tumoraies (Zellballen),
la diferenciacion gangliocitica en un 35-40 % de ca-
sos y una reaccién argiréfila positiva. Con inmuno-
histoquimia, es caracteristica la inmunotincién de
las células principales con marcadores neuroendo-
crinos (enolasa neuroespecifica, cromogranina, etc.)
y la negatividad de la proteina acida fibrilar glial en
las células tumoraies. A nivel de microscopia elec-
tréonica, los hallazgos caracteristicos son la presen-
cia de granulos de neurosecrecién y de acumulos
de filamentos intermedios.

La reseccion total del tumor supone la curacidn
definitiva del paciente. Se han comprobado recidi-
vas en un 8 % aproximadamente de paragangliomas
de esta regidn tras un seguimiento de un afio. To-
dos estos pacientes eran portadores de tumores que
s6lo habian podido ser resecados parcialmente o tan
sélo biopsiados. La radioterapia adyuvante debe ser
reservada para lesiones no encapsuladas o que han
sido extirpadas subtotalmente?”.

El indicador prondstico mas util de los paragan-
gliomas de cauda equina, asi como de los de otras
localizaciones, son, mds que los rasgos histoldgicos,
la existencia de una capsula y la extensidn de la re-
seccion quirﬂrgica“. En nuestro caso, la extirpaciéon
total de la masa tumoral ha supuesto la curacién de
la paciente, que permanece asintomatica a los 3 afios
de la intervencidon quirdrgica, con normalidad en las
dos resonancias magnéticas lumbares de control
que se han realizado.
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TABLA 1. Paraganglioma

Autor ‘ Sexo ‘ Edad ‘ Clinica Duracién sintoma| Tratamiento ‘Seguimiento‘ Estado
Miller 1970° M 56 DL-ESF-P-S 60 CIR-RT 3 Igual
Lerman 1972° Vv 29 DL-LC 13 CIR 17 Asintomatico
Horoupian 1974' M 59 DL-LC-ESF 24 CIR 2 Asintomatico
Val Alphen 1976° v 44 DL-LC 6 CIR 2 Asintomatico
Gullotta 1976° \Y 51 DL-LC-ESF-P-S ? CIR @ @
Russell 1977’ M 56 P 10dias CIR 60 Asintomatico
M 61 DL Afios CIR 108 Asintomatico
Lagace 1978 Vv 55 DL-P 36 CIR SUBT 26 Asintomatico
Llena 1979° \Y 41 DL-LC-ESF-P-S & CIR 1 Asintomatico
Llena 1902%° \Y 42 DL-S 48 CIR 12 Asintomatico
Schmitt 1982™" % 33 DL-LC-P Afios CIR 0 Mejoria
Binkley 1982% % 66 DL-LC-ESF-P-S 36 CIR-RT 8 Igual
Tsao 1983" v 60 DL-LC-P 6 CIR 2 Asintomatico
Y 20 DL-LC 3 CIR 12 Asintomatico
Boker 1903* % 50 DL-LC-ESF-P-S 84 CIR SUBT REC 2a  lgual
\Y 70 DL-LC-P-S 60 CIR 40 Asintomatico
M 56 DL-LC 36 CIR 48 Asintomatico
v 23 LC 2 CIR 3 Mejoria
Cabello 1983" M 64 DL-LC 4 CIR @ @
\Y 29 DL-LC 2 CIR @ @
Taxy 1983 v 52 DL-LC-P 60 CIR SUBT-RT REC 9 a. @
Soffer 1983”7 v 13 DL-LC 2 CIR @ Asintomatico
Lipper 1984® M 56 DL-LC 7 CIR 7 Mejoria
Shuangshoti 1984% M 19 DL-LC-ESF-P-S 60 CIR 2 Mejoria
Reyes 1984 M 33 LC-P 24 CIR 2 Asintomatico
Steinberg 1984” v 4 DL-P-S 36 CIR-RT 2 Asintomatico
ligren 19G4% M 58 DL-LC-S 18 CIR 1 Asintomatico
Ironside 1985% M 50 DL-LC-P-S 19 CIR 4 Asintomético
\Y 42 DL-LC ? CIR ) [}
Sonneland 1985* \Y 32 DL-LC 7 CIR 214 Asintomatico
Y 38 DL-LC-ESF 5 BIOP-RT REC. 12 m Paraplejia
M 47 DL-LC 120 CIR SUBT-RT 214 Asintomatico
\" 30 DL-LC 1 CIR 6 Parap. AVM
M 71 DL-LC-P-S 84 CIR 36 Asintomatico
Vv 61 DL-LC 14 CIR 276 Asintomatico
Y 56 ESF-P-S 12 CIR-SUBT 30 Paraplejia
M 52 DL-LC-P 3 CIR-RT 36 Asintomatico
v 49 DL-LC-ESF-P 72 CIR-RT 240 Mejoria
M 53 DL-LC 24 CIR-RT 240 Asintomatico
M 48 DL-LC-S 36 CIR 108 Asintomatico
\Y 36 DL ? CIR 40 Asintomatico
Y 39 DL 180 CIR 324 Asintomatico
\Y 48 DL-LC-P-S 18 CIR 12 Asintomatico
M 40 DL-LC 24 CIR 48 Asintomdtico
M 67 DL-LC 12 CIR 60 Asintomatico
M 50 s 180 CIR 84 Asintomatico
Y 59 DL-LC 24 CIR 14 Asintomatico
M 58 DL-LC 7 CIR 12 Asintomatico
\% 57 DL-LC-P-S 04 CIR-SUBT @ o)
M 66 DL-LC ? CIR 156 Asintomatico
M 62 DL-LC-P ? CIR @ %)
M 39 DL-LC-P 120 CIR-RT 96 Asintomatico
M 30 DL-LC-S 54 CIR 6 Mejoria
M 69 P 12 CIR 4 Asintomatico
Vv 52 DL-LC-ESF 120 CIR 5 Asintomatico
\% 62 DL-LC 2 CIR 2 Asintomético
\% 52 DL-P-S 36 CIR SUBT-RT 1 Mejoria
Gonzélez m6?® v 72 ESF-P ? CIR 0 Muerte
Kamalian 1987%° % 35 DL-LC-S 24 CIR 0 Asintomatico
Anderson 19877 M 63 DL-LC-ESF-P-S 240 CIR 20 Mejoria
Hirose 1988” M 30 DL-P-S ? CIR @ @
Vv 40 DL-P-S 24 CIR @ @
Chillén 1989% % 40 DL-P 240 CIR @ Asintomético
Fuentes 1990% Vv 44 DL-LC 12 CIR 48 Asintomatico
\% 73 LC-ESF-P 4 CIR 36 Mejoria
M 58 DL-LC 12 CIR 5 Asintomatico
Ugarte 1991 M 36 DL-P 120 CIR 6 Asintomatico

DL: dolor lumbar. LC: irradiacién cidtica. ESF: trastornos esfinterianos. P: déficit motor. S: déficit sensitivo. CIR: exéresis total. CIR-
SUBT: exéresis parcial. RT: radioterapia. REC: recidiva. AVM: malformacién arteriovenosa medular. ?: desconocido.
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Resumen.

Introduccidn. Gracias a los recientes adelantos en el diagndstico y tratamiento
de la patologia discal lumbar, los resultados funcionales que se obtienen han
mejorado, aunque atin existen determinados factores que influyen en el mismo,
siendo especialmente problemdtico el resultado que se obtiene en el dmbito
laboral. Objetivo. Con el propdésito de dar respuesta a la problemdtica de la
recidiva del sindrome ciatdlgico en pacientes intervenidos de hernia discal
lumbar, se expone un estudio realizado en un grupo consecutivo de pacientes
intervenidos de hernia discal lumbar en el dmbito laboral, con el contexto
reivindicativo que conlleva. Pacientes y métodos. Se describen los resultados
obtenidos en una serie de 189 pacientes intervenidos por patologia discal
lumbar. En 105 casos se realizé cirugia abierta convencional y en los 84 casos
restantes, una nucleotomia percutdnea. En el 17,39% se practicaron
intervenciones a mds de un nivel, totalizando 265 discos intervenidos.
Resultados. Se catalogaron como buenos cuando el paciente se reincorporo a su
trabajo habitual, resultando que el 72% de los pacientes sujetos a cirugia
abierta y el 68% de los sujetos sometidos a nucleotomia percutdnea tuvieron un
buen resultado. La tasa de reintervenciones fue del 857% para la cirugia
abierta y del 32,14% para la nucleotomia percutdnea (p< 0,05). Conclusiones.
El principal motivo de reintervencion fue la recurrencia de la protrusion discal.
Se obtuvo un buen resultado en el 80% de las reintervenciones, que siempre se
realizaron mediante cirugia abierta. Una valoracion global de los casos,
incluyendo cirugia primaria y reintervenciones, da una tasa de buenos
resultados que alcanza el 83,59% en la presente serie.
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Hernia of the lumbar discs in persons at work. Results
of a retrospective analysis of a series of 189
consecutive patients.

M.B. Royo-Salvador, C. Sabaté, A. Monteiro, A. Gil, R.
Ruiz, J. Querolt, R. Morgenstern

Rev Neurol 1998; 27 (158): 574-576

Summary.

Introduction. Owing to recent advances in the diagnosis and treatment of
lumbar disc pathology, the functional results obtained have improved, although
there are still certain factors which affect this. The results in the work place are
particularly problematic.

Objective. With the aim of finding an answer to the problem of relapse of the
sciatica syndrome in patients operated on for hernia of the lumbar discs, we
describe a study carried out in a consecutive group of patients who had had
operations for hernias of lumbar discs whilst at work, within the context of
revindication involved in this situation.

Patients and methods. We describe the results obtained in a series of 189
patients who had been operated on for lumbar disc pathology. Conventional
open surgery was performed in 105 cases. Percutaneous nucleotomy was done in
the remainder. In 17.39%, operations were done at more than one level, making
a total of 265 discs operated on.

Results. These were considered good when the patient returned to his former
work. Good results were obtained in 72% of the patients treated by open surgery
and 68% of those treated by percutaneous nucleotomy. The re-operation rate
was 8.57% for open surgery and 32.14% for percutaneous nucleotomy (p< 0.05).

Conclusions. The main reason for re-operation was a recurrence of disc
protrusion. Good results were obtained in 80% of those reoperated. All
reoperations were done using open surgery techniques. Overall assessment of the
cases, including initial and re-operations, gave good results, reaching 83.59% in
the current series.
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Hernia discal lumbar en el ambito laboral. Resultado de un analisis

retrospectivo de una serie de 189 pacientes consecutivos
M.B. Royo-Salvador, C. Sabaté, A. Monteiro, A. Gil, R. Ruiz, J. Querolt, R. Morgenstern

HERNIA OF THE LUMBAR DISCS IN PERSONS AT WORK. RESULTS OF A RETROSPECTIVE ANALYSIS
OF A SERIES OF 189 CONSECUTIVE PATIENTS

Summary. Introduction. Owing to recent advances in the diagnosis and treatment of lumbar disc pathology, the functional
results obtained have improved, although there are still certain factors which affect this. The results in the work place are
particularly problematic. Objective. With the aim of finding an answer to the problem of relapse of the sciatica syndrome in
patients operated on for hernia of the lumbar discs, we describe a study carried out in a consecutive group of patients who
had had operations for hernias of lumbar discs whilst at work, within the context of revindication involved in this situation.
Patients and methods. We describe the results obtained in a series of 189 patients who had been operated on for lumbar disc
pathology. Conventional open surgery was performed in 105 cases. Percutaneous nucleotomy was done in the remainder.
In 17.39%, operations were done at more than one level, making a total of 265 discs operated on. Results. These were
considered good when the patient returned to his former work. Good results were obtained in 72% of the patients treated by
open surgery and 68% of those treated by percutaneous nucleotomy. The re-operation rate was 8.57% for open surgery and
32.14% for percutaneous nucleotomy (p< 0.05). Conclusions. The main reason for re-operation was a recurrence of disc
protrusion. Good results were obtained in 80% of those reoperated. All reoperations were done using open surgery tech-
niques. Overall assessment of the cases, including initial and re-operations, gave good results, reaching 83.59% in the
current series [REV NEUROL 1998; 27: 574-6].

Key words. Complications. Discectomy. Hernia of lumbar discs. Percutaneous nucleotomy. Re-operation. Results. Return to

work. Sciatica. Surgery. Treatment.

INTRODUCCION

Gracias a los recientes adelantos en el diagndstico [1-4] y trata-
miento [5-15] dela patologia discal lumbar, los resultados funcio-
nales que se obtienen han mejorado [16-21], aunque atn existen
determinados factores que influyen en el mismo [22-24], siendo
especialmente problemadtico el resultado obtenido en el dmbito
laboral [25]. Existen diversos factores que pueden contribuir al
fallo de la cirugia del disco intervertebral, como por €j. la persis-
tencia de fragmentos discales, la inestabilidad vertebral, el error
diagndsticoy larecidivadela protrusion discal,entre otros [26-33].
La indicacién de la reintervencion se fundamenta en la presencia
de signos clinicos y de neuroimagen [26,30].

Con el propésito de dar respuesta a la problematica de la re-
cidivadel sindrome ciatélgico en pacientes intervenidos de hernia
discal lumbar en el &mbito laboral, se expone un estudio llevado
acabo en un grupo consecutivo de estos pacientes —con el contex-
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to reivindicativo que ello conlleva [25]—, en el que un tribunal
médico diferente al que efecta la intervencion realiza la valora-
cidén, consiguiendo de esta forma una mayor objetividad. Asimis-
mo, se compara el resultado obtenido con las diferentes técnicas
utilizadas.

PACIENTES Y METODOS

Sobre 213 pacientes consecutivos afectos de patologia discal, tratados
por el mismo equipo desde enero de 1993 a mayo de 1995 y procedentes
del dmbito laboral, se valoran los 189 casos correspondientes a patologia
lumbar.

La indicacidn para la intervencion quirtirgica se baso en la presencia de
una radiculalgia, con o sin déficit neurolégico asociado, que no mejoraba
con tratamiento conservador, y con una neuroimagen compatible con el
diagndstico de patologia discal, segiin los criterios de Beatty [26]. La
nucleotomia percutdnea se realizé en aquellos casos que cumplian los
criterios de aplicacion de la técnica, siendo los principales la presencia de
una hernia discal no emigrada y la ausencia de estenosis del receso lateral
[5,10,11,13,14].

En los casos en que no se pudo realizar una nucleotomia percutdnea se
optd por practicar una cirugia abierta convencional cldsica. Un equipo ajeno
al que llevd a cabo el tratamiento realizé la valoracién del resultado.

El resultado se valor6 en cuanto a la decisién del tribunal médico de
catalogar al paciente curado, con la reintegracion al puesto de trabajo habi-
tual o no, siendo en este caso indemnizado segiin la incapacidad parcial o
total que le hubiera podido quedar y considerando ésta una medida valida

REV NEUROL 1998; 27 (158): 574-576



Tabla I. Distribucion de 265 discos intervenidos a nivel lumbar segtn la
técnica quirdrgica, cirugia abierta, nucleotomia percutdnea y nivel.

Lumbares Cirugia abierta '\:)uecrlceuotziorg;a
L2-3 9 0
L3-4 12 6
L4-5 59 46
L5-S1 99 39
$1-52 0 )
Total= 265 discos 172 93

para tal fin [16,19,20]. Asimismo, se valora la incidencia de recidivas aso-
ciadas a cada una de las técnicas quirtrgicas utilizadas. En caso de recidiva
de la hernia, se procedi6 a realizar cirugia abierta en todos los casos.

El andlisis estadistico se realiz6 mediante la comparacién de propor-
ciones (ji al cuadrado) utilizando el paquete estadistico SigmaStat, ver-
sién 1.0.

RESULTADOS

Serecogen 189 pacientes consecutivos que fueron intervenidos de
hernia discal lumbar. Se trata de 174 varones y 15 mujeres, con
una edad media de 37+13 afios. La clinica de todos los pacientes
se caracterizaba por la presencia de una lumbociatica tipica, con
irradiacion del dolor en el dermatoma correspondiente. En todos
los casos habia una exploracién neurorradiolégica (TAC, RM)
compatible con la clinica.

En 105 casos se realizé cirugia abierta y en 84, nucleotomia
percutdnea. Se efectuaron 36 reintervenciones. El 82,61% de las
intervenciones se realizaron aun nivel, mientras que enel 17,39%
restante se llevaron a cabo intervenciones a mas de un nivel, to-
talizando 265 discos intervenidos. En la tabla I se recoge la distri-
bucién de los discos intervenidos en funcién del nivel y de la
técnica utilizada.

En cuanto al resultado obtenido, tras un seguimiento de 15+3
meses (r= 3-26 meses), se consiguid la reinsercion en el mismo
puesto de trabajo en el 72% de los casos intervenidos con cirugia
abierta y en el 68% de los pacientes intervenidos con nucleoto-
mia percutdnea, no siendo estas diferencias estadisticamente
significativas.

En cuanto a la incidencia de reintervenciones, se tuvo que
volverainterveniral 8,57% (9/105) de los pacientes operados con
cirugia abiertay al 32,14% (27/84) de los casos tratados mediante

HERNIA DISCAL LUMBAR

nucleotomia percutdnea (p< 0,05). El motivo de la recidiva del
cuadro dlgico, de acuerdo con los hallazgos quirdrgicos de la
reintervencion, fue: la persistencia de restos discales en 22 casos,
la aparicion de una compresion dsea en 9 casos, la compresion
varicosa en 2 casos y la presencia de un compromiso discal a otro
nivel en 3 casos. Todas las reintervenciones se realizaron median-
te cirugia abierta, obteniéndose un buen resultado en el 80% de los
casos intervenidos de nuevo.

Enla presente serie, si se consideran conjuntamente los resul-
tados de la intervencion primaria y de la reintervencion, se consi-
guen unos resultados favorables, es decir, se logra el regreso del
paciente a su puesto laboral en el 83,59% de los casos.

DISCUSION

En general, los resultados que se obtienen en la presente serie
coinciden conlos de las mejores series publicadas. Asi, lainciden-
cia de recidivas para la cirugia abierta varia entre el 6,7 y 10,6%
[6-8,15,16,19,26,29,30], siendo del 8,57% en la presente serie;
mientras que laincidenciaderecidivas asociadas alanucleotomia
percutdnea gira en torno al 15-45% [5,10,11,13,14], siendo del
32,14% en la presente serie.

Enlapresente serie,en el 80% de los casos reintervenidos los
resultados son buenos, coincidiendo plenamente con las cifras
publicadas en la literatura, donde se consigue un buen resultado
en el 66-80% de los casos [16,18,20,21,26,29,30,32]. Asimis-
mo, coincidimos con Patel et al [21] en que la principal causa de
recidiva del cuadro radiculdlgico es la protrusion recurrente del
discointervertebral,,que es responsable del 80% de las recidivas.
Enlapresente serie,el 61,11% de lasrecidivas se debieron a este
motivo.

Se debe tener en cuenta que en el 4mbito laboral la valora-
cién del resultado final puede verse influida por la posible in-
demnizacién que el sujeto puede percibir al obtener la incapaci-
dad laboral, lo que obliga a una valoracién meticulosa del pa-
ciente [23,25]. En general, se acepta como buen resultado aquel
que permite al paciente reincorporarse a su puesto de trabajo
habitual [6,8,16,18, 20,24,25]. Los resultados globales que se
obtienen en la presente serie, con una reinsercion laboral del
83,59% de los pacientes, coinciden con los de las series publi-
cadas no exclusivas de dmbito laboral, en las que se logra una
valoracion favorable enel 55-90% de los casos [5,6,10,13,15,17-
19,21,26-28].

La comparacién de los buenos resultados globales, el 83,59%
de los pacientes de la presente serie con otras series similares, es
decir, pacientes intervenidos con patologia discal de &mbito labo-
ral, muestra diferencias significativas, 35-40% [33-36].
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HERNIA DISCAL LUMBAR EN EL AMBITO LABORAL. RESUL-
TADO DE UN ANALISIS RETROSPECTIVO DE UNA SERIE DE
189 PACIENTES CONSECUTIVOS

Resumen. Introduccion. Gracias a los recientes adelantos en el diag-
ndstico y tratamiento de la patologia discal lumbar, los resultados
funcionales que se obtienen han mejorado, aunque atin existen de-
terminados factores que influyen en el mismo, siendo especialmente
problemdtico el resultado que se obtiene en el dmbito laboral. Ob-
jetivo. Con el propdsito de dar respuesta a la problemdtica de la
recidiva del sindrome ciatdlgico en pacientes intervenidos de hernia
discal lumbar, se expone un estudio realizado en un grupo consecu-
tivo de pacientes intervenidos de hernia discal lumbar en el dmbito
laboral, con el contexto reivindicativo que conlleva. Pacientes y
métodos. Se describen los resultados obtenidos en una serie de 189
pacientes intervenidos por patologia discal lumbar. En 105 casos se
realizo cirugia abierta convencional y en los 84 casos restantes, una
nucleotomia percutdnea. En el 17,39% se practicaron intervencio-
nes a mds de un nivel, totalizando 265 discos intervenidos. Resulta-
dos. Se catalogaron como buenos cuando el paciente se reincorporo
a su trabajo habitual, resultando que el 72% de los pacientes sujetos
a cirugia abierta y el 68% de los sujetos sometidos a nucleotomia
percutdnea tuvieron un buen resultado. La tasa de reintervenciones
fue del 8,57% para la cirugia abierta 'y del 32,14% para la nucleo-
tomia percutdnea (p< 0,05). Conclusiones. El principal motivo de
reintervencion fue la recurrencia de la protrusion discal. Se obtuvo
un buen resultado en el 80% de las reintervenciones, que siempre se
realizaron mediante cirugia abierta. Una valoracion global de los
casos, incluyendo cirugia primaria y reintervenciones, da una tasa
de buenos resultados que alcanza el 83,59% en la presente serie
[REV NEUROL 1998; 27: 574-6].
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Hernia discal lumbar. Nucleotomia percutdnea. Reinsercion labo-
ral. Reintervencion. Resultado. Tratamiento.
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HERNIA DISCAL LOMBAR NO AMBITO LABORAL. RESULTA-
DO DUMA ANALISE RETROSPECTIVA DUMA SERIE DE 189
DOENTES CONSECUTIVOS

Resumo. Introducdo. Devido aos recentes progressos no diagnos-
tico e tratamento da patologia discal lombar, os resultados funci-
onais que se obtém tém melhorado. No entanto, existem determi-
nados factores que influenciam os mesmos, sendo especialmente
problemdtico o resultado que se obtem no ambito laboral. Objec-
tivo. Com o objectivo de dar resposta a problemdtica da recidiva
do sindrome cidtico em doentes intervencionados a hérnia discal
lombar, expde-se um estudo realizado num grupo consecutivo de
doentes com cirurgia a hérnia discal lombar no ambito laboral,
com o contexto reivindicativo que implica. Doentes e métodos.
Descrevem-se os resultados obtidos numa série de 189 doentes
intervencionados por patologia discal lombar. Em 105 dos casos
realizou-se cirugia aberta convencional e em 84 dos restantes casos,
uma nucleotomia percutdnea. Em 17,39% efectuaram-se interven-
¢cbes a mais de um nivel, totalizando 265 discos operados. Resul-
tados. Catalogaram-se como bons quando o doente regressou ao
seu trabalho habitual, resultando que 72% dos doentes submetidos
a cirugia aberta e em 68% dos individuos submetidos a nucleoto-
mia percutdnea tiveram um bom resultado. A taxa de re-interven-
coes foide 8,57% para a cirugia aberta e de 32,14% para a nucleo-
tomia percutdnea (p< 0,05). Conclusdes. O principal motivo de
re-intervengdo foi a recorréncia da protrusdo discal. Obteve-se um
bom resultado em 80% das re-intervengdes, que foram todas rea-
lizadas mediante cirugia aberta. Uma avaliagdo global dos casos,
incluindo cirugia primdria e re-intervengdes, origina uma taxa de
bons resultados que alcanga 83,59% na presente série [REV NEU-
ROL 1998; 27: 574-6].

Palavras chave. Cidtica. Cirugia. Complicagées. Discectomia. Hér-
nia discal lombar. Nucleotomia percutdnea. Re-inser¢do laboral.
Re-intervengdo. Resultado. Tratamento.

REV NEUROL 1998; 27 (158): 574-576



“Aportacion a la etiologia de la siringomielia”
Tesis doctoral

Miguel B. Royo Salvador.

Universidad Autonoma de Barcelona, 1992

Resumen

Desde que la Siringomielia fue descrita por primera vez como un hallazgo anatémico por
Estienne (1546) hasta la actualidad, transcurridos 446 arfios, han existido multiples
teorias para explicar el origen de la enfermedad tan claramente establecida. Pero, a
pesar de las miiltiples aportaciones, atin estamos en la atmdsfera de lo idiopdtico. Unas
teorias atribuyen a la Siringomielia idiopdtica (SM1) un origen malformativo, tumoral,
isquémico, inflamatorio, infeccioso, traumdtico. Ninguna de ellas se ha mostrado
suficientemente explicita para precisar con rotundidad el origen de la cavidad
siringomiélica, cuando ésta no va acompafiada por una tumoracién, traumatismo,
infeccién u otra entidad. De las teorias hidrodindmicas, cabe destacar que utilizan
fuerzas de muy escasa magnitud, 20-40 gramos, para explicar grandes lesiones
neuroldgicas. Con el objetivo de valorar la existencia de una anomalia, en la normal
asincronia de crecimiento entre el neuroeje y neurorraquis (AACNN) (responsable de
una lisis del parénquima centromedular de predominio cervical, por traccién 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 Idiopdtica 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 idiopdtica. Con un doble propdésito: determinar, por un lado, el nivel
del Cono Medular en los pacientes afectos de Siringomielia Idiopdtica; y, por el otro,
considerar las patologias asociadas como el descenso de las Amigdalas cerebelosas, la
Impresion Basilar, el Aumento del dngulo basai del crdneo, algunas anomalias de la
region craneocervical, el Retroceso Odontoideo, el Kinking del tronco cerebral, algunas
deformaciones del 1V" ventriculo, cierto tipo de Hidrocefalia, la Escoliosis idiopdtica y la
Siringomielia Idiopdtica, como expresiones de una misma enfermedad con entidad
propia. La incidencia del 63.15% con Retraso del Ascenso del Cono Medular (RACM),
considerando la posicién ortotdpica a nivel del cuerpo de L, nos indica la existencia de
un mecanismo de Traccién que, expresado en fuerza, equivale al peso de 560 gramos de
traccién 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
propdsito, se obtienen suficientes aportaciones para considerar la existencia de una
enfermedad consecuencia del mecanismo etiopatogénico de Traccién, responsable de la
multipatologia resefiada.
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Doctoral thesis
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Summary

Since Syringomyelia was described for the first time as an anatomical finding by
Estienne (1546) to present, having gone by 446 years, there have been multiple theories
to explain the origin of this so clearly established disease. But, despite the manifold
contributions, we still remain in the ambience of the idiopathic. The origin of idiopathic
Syringomyelia (ISM) is attributed to malformation, tumour, ischemia, inflammation,
infection or trauma by some theories. None of them have proven sufficiently explicit in
order to firmly state the origin of the syringomyelic cavity when it does not come
accompanied by a tumour, traumatism, infection or other entities. Regarding the
hydrodynamic theories it is worth mentioning that they use forces of low magnitude, 20-
40 grams, in order to explain considerable neurological lesions. With the purpose of
assessing the existence of an anomaly in the normal asynchrony of growth between the
neuroaxis and the vertebral column (responsible for a lysis of the centromedullar
parenchyma of cervical predominance, due to spinal cord traction) the position of the
Conus Medullaris is studied in syringomyelia patients. Out of a sample of 292 patients
suffering from Syringomyelia, stemming from the Magnetic Resonance Medical Centre of
Barcelona, 55 patients with Idiopathic Syringomyelia and in whom the Conus Medullaris
position can be determined, were selected. Going on to statistical studies, in which, other
than studying the position of the Conus Medullaris, it is attempted to link some
pathologies to idiopathic Syringomyelia. With a dual purpose: on the one hand to
determine the position of the Conus Medullaris in patients affected by Idiopathic
Syringomyelia, and on the other hand, to consider associated pathologies such as the
descent of the cerebellar Tonsils, Basilar Invagination, the increase of the cranial base
angle, some anomalies of the craniocervical region , the retroflexed odontoid, the
Kinking of the brain stem, some deformation of the 4th ventricle, a certain kind of
hydrocephalus, idiopathic Scoliosis and idiopathic Syringomyelia, as expressions of one
and the same independent disease. The incidence of 63.15% with Delayed Ascension of
the Conus Medullaris (DACM), considering the orthotopic position to be at the level of the
body of L1, indicates the existence of a Traction mechanism that, expressed in force, is
equivalent to the weight of 560 grams of axial downwards traction and of 200 grams in
lateral force per each vertebral body and intervertebral space of DACM, causing scoliosis.
As to the second purpose, sufficient contributions are obtained to consider the existence
of a disease that is a consequence of the etiopathogenic Traction mechanism, responsible
for the reviewed multi-pathology.
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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 acompainada 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.
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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 Idiopatica, 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.
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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 descripciéon de Langhans
(1881) de un caso de Siringomielia asociada con deformidad cerebelosa, fue
seguida por las descripciones casi simultaneas, 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
malformacion de Chiari.

Diversos autores, revisaron la teoria de Gardner (Newton, 1962 y 1969;
Conway 1961 y 1967; Appleby et al., 1968), la cual encontré 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 quirdrgicas, 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 describié 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 distension 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 apofisis 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 diagnédstico y la diferenciacion de lesiones quisticas medulares no se
consiguid 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 malformacién 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 incorporacion 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 elongacidon 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 Idiopatica. 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 autosOmica
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 afos. 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 estan 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 tactil, 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 (localizacion 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 sudoraciéon, 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 simpéatica
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.
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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 neurodistréfica 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 tltimas 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.

151



Fundamentos

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 atonas, 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 radiologicos, entre los que se encuentran la radiologia simple de
craneo y la de columna vertebral, las distintas técnicas radiologicas basadas
en la utilizacion 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 observd 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 decubito 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 isotOpica, que permitid6 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
exploracion 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 conduccién 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 dsea "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 dilatacion 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
malformacién 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 diagnostico 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 acompaiia 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 més 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 maés 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 dbex, 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 6bex. 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 diametro.

Pero ademds, 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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Figura 2.1.- Esquema de la Teoria de Ball y Dayan

Teoria de Aboulker.

Aboulker (1979), aceptando lo propuesto por Ball y Dayan, puntualiza el

16n del LCR, situdndolo en la salida de las raices posteriores

lugar de penetraci

llegando en

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

ocasiones al canal central.

170



Fundamentos

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
conexion 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
cavitaciéon 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 = (tensioén 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 moddulo 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, inicamente de 6 a 8 son radiculomedulares,
por lo tanto, s6lo 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,
esta 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
(L5 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 mdas 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 pequeiia
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 anastomoOticos 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 mecanica 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 reglon cervical, maniobras de
Valsalva.

Componente hidrodindmico: la existencia de conflicto en la normal
circulacién 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, ademés, 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 quirtirgica 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 obex, 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 aplicacion de los diferentes tratamientos propuestos, no estan exentos de
dudas sobre su total eficacia.
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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 mds 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 epifendomenos 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.

194



MATERIAL Y METODOS

195



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 Meéedic de
Ressonancia Magnética de Barcelona) segiin 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 idiopdtica, 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 idiopatica 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
"Método 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..ciiiiees 1 paciente.............cceeee.. 2%
Anivel D 12-Ll...cccoviiiiiiieiieiees 25 pacientes................... 50%
A nivel cuerpode L1.....cooovvevieinnnnen. 21 pacientes................... 42%
A nivel borde inf. cuerpo L1 ................... I paciente................co..... 2%

A nivel del espacio L1-2.......ccccevvennnne. 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.
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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 tomo 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 aplicé 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 LI-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 sélo 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 ademaés 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-SL.
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 elimin6
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.
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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 tnica 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 unidon 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.

216



Material y métodos

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 tamafio 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 ap6fisis 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.
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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 tamanio 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 L5.

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

Se confecciona una ficha por cada paciente con parametros 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.

221



Material y métodos

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
"M¢étodo Sin Siringomielia") a sus grupos estadisticos respectivos, se
transfirid 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, II; 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% )
ol 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 Idiopdaticas.

5.1.2. Antecedentes patologicos.

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
patoldgicos, 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

& 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
presentacién 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, evidencidndose
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 Cl1.

GRADQO 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 g 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+
901
801
701
601
501
401
301
201
10-

Numero

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 determind 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 detectod 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 1 A ' A L i L A L A L 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 numero 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 aprecié 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] befbmllbil|

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 categoriz6 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
Idiopatica 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.
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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 Idiopéaticas 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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Percents of Row Totals

51 ESCOLIO... NO ESCOL ot
- sS4 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 ningln 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,
resulto 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 fendémeno. 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

m

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

(A
N
D

DESCENDIDO

N

At — -

1S 38 I 39

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 1V°
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 aprecid 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 IV° 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
mostrd 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 cosssee®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
veintidds 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).

270



Resultados

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 Ildiopadtica 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 Idiopdtica, 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.
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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 unioén 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: 4 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

B NN

Tabla 5. LXVIL- 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 2] 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 = 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.
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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% 64.29% 007%

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 | ] |1 8

- /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 \ NCCrTNCA
JVORMAL SOBR / ) (

o L LV . \ 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 relacién 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.
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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.LXXXVIL.- 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 algin 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 nimero 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
JlOLiS 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 relacién 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.

Segun 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 distribucion, 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 tultimo 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 agrupacién 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).
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Asi pues, la Siringomielia Idiopéatica no tiene predileccion 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
patoldgicos 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 malformacién 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, condiciébn que no se
present6 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
cadaver, 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.

Coffey 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 algin 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 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).

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.

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
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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 1V° 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.
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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 més a la existencia de una fuerza que acompatfia 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 explicacién 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 conclusion, podriamos decir que la
malformacién de Arnold Chiari es consecuencia de una reduccién 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, més 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 distribucién
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 encefalico 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 formacioén 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 codncavo, 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 region 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 determiné 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
categdricos en esta afirmacion. Un mayor numero 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 parecid 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 Idiopatica 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 apreci6 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 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 L.1), 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 Idiopética, 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 ltima 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 aiin 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, mas aun ante la escasa presentacion de la Escoliosis en los 50
pacientes no afectos de Siringomielia (ningin caso entre los 50 casos "Sin
Siringomielia" presentd 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.
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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 inica fuerza mecénica
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 nosolédgico.

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.

330



Discusion de los resultados

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
asocio 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 [V 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 1V®
ventriculo con la intensidad de la hidrocefalia.
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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. XLVIII).

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, dejarda 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°. Veintitn
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 progresiéon 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 andmala 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, lleg6 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" estdn 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 evolucidn, en su
presentacion, 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 ningin orden supuesto de evolucion etiopatogénica. Mas tarde, se
tomod 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 siringomiélica,
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 fisuracion en asta posterior izquierda.

Este caso clinico ya sugirio la posiblidad de una descompresion
espontanea, 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 morfologicamente 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 comunicaciéon 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.

i

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 tensioén: 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 procur6 valorar, a su vez, la forma
de la cavidad siringomiélica, ya que €sta 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").

Parado6jicamente, 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 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, vardn 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.

356



Discusion de los resultados

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 apo6fisis 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 més 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 elastica 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 maduraciéon 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 deformacion 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 maduracion 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).

361



Discusion de los resultados

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 traccion 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.VI1.- 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%)
Impresion 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 bioelastica 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 ademas 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.

364



Discusion de los resultados

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 mas 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 tendré 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 algn 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 tension 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
encefélicas 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.

370



Discusion de los resultados

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 posicion 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 soélo 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 tltima modelacion craneal puede
modificar el Angulo Basal. Ahora bien, si aparece después, por mucha fuerza
que se le aplique a la base de craneo, €sta 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
malformacién de Arnold-Chiari e Impresion basilar, con implicaciones en la
discusion de la patogenia de la siringomielia. Varén 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 exploracién 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 deformacion 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. Discusiéon sobre Cono Medular y otras patologias
asociadas.

6.4.2.5.1. D. sobre Cono Medular y escoliosis.

La relacién 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 proporcidon 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 permitira
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 ain 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
acompanada 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 tracciéon 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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Resumen

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
biohidromecdanica 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.

PN 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 idiopatica 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 asocid 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 (96.569
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 mecénicas 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
Traccidon 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

ove) AISGP

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
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RMN Occipitocervical

RMN a nivel del C.M.

RMN a nivel C 6-C7

CASO 4, N°H.: 15095
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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

457



11. APENDICE

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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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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RMN a nivel del C.M.
RMN Occipitocervical

Caso 15, N°H.: 773

XXIV
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RM Occipito-cervical

C.M.

Caso 16, N° H.: 8709

XXV
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RMN a nivel del C.M.
RMN Occipitocervical

RMN a nivel C7

Caso 17, N° H.: 2875

XXVI
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RMN Occipitocervical

RMN a nivel del C.M.

Caso 18, N° H.: 1414

XXVII
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RMN a nivel del C.M.

RMN Occipitocervical

RMN a nivel de C6
cavidad colapsada
tras intervencion

Caso 19, N°H.: 3157

XXVIII
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RMN Occipitocervical

RMN a nivel del C.M.

Caso 20, N° H.: 3097

XXIX
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RMN Occipitocervical

Caso 24. N° H.: 3319

XXX
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Caso 26, N° H.: 3011
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RMN a nivel del C.M.

RMN Occipitocervical

Caso 28, N° H.: 1958
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RMN Occipitocervical

RMN a nivel del C.M. .

Caso 30, N9 H.: 2944
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RMN a nivel del C.M.

RMN Occipitocervical
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RMN Occipitocervical

RMN a nivel del C.M.
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RMN Occipitocervical

Caso 36, N° H.: 2864
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RMN a nivel del C.M.
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RNM a nivel D3

Caso 44, N° H.: 16938
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RMN a nivel del C.M.

Caso 46, N° H.: 3535

XLVII

488



11. APENDICE

RMN Occipitocervical

RMN a nivel del C.M.

Caso 48, N°H.: 17704

XLVII

489



11. APENDICE

ical

itocerv

ip

RMN Occ

M

ivel del C

RMNan

1423

N°H

9

Caso 49

XLIX

490



11. APENDICE

RMN a nivel del C.M.
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