©
IMSS

/1232

UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA

DE MEXICO

FACULTAD DE MEDICINA
DIVISION DE ESTUDIOS DE POSGRADO
HOSPITAL DE ESPECIALIDADES
CENTRO MEDICO NACIONAL “LA RAZA”

IMSS

MANEJO QUIRURGICO DE LA MALFORMACION DE CHIARI
TIPO TMEDIANTE AMPLIACION FORAMEN MAGNO,
RESECCION DEL ARCO POSTERIOR DE C1 Y DUROPLASTIA

TESIS

PARA OBTENER EL TITULO DE:
NEUROCIRUJANO

PRESENTA:

DR. LEONARDOJALVAREZ BETANCOURT

MEXICO D'F. 09




e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



3@
W

DR. ARTURO ROBLES PAR ‘

oA
&

Jefe de Educaci6n e [nves

DR. JOSE ANTONIO GARCIA RENTERIA

Profesor Titular del Curso de Neurocirugia

DR. LEONARDO ALVAREZ BETANCOURT

Médico Residente de Sexto Afio de Neurocirugia

Nimero de Protocolo: 99-690-0085

pp—

oo

LA







RESUMEN

Titulo: Manejo quirirgico de la Malformacién de Chiari Tipo I mediante la

ampliacién del foramen magno, reseccion del arco posterior de C1 y duroplastia.

Objetivo: Demostrar la eficacia de la ampliacién del foramen magno mediante
craniectomia suboccipital, reseccién del arco posterior de C1 (Descompresién del
foramen magno) y duroplastia en el manejo quinirgico de la Malformacién de
Chiari Tipo 1 (MC1), examinando las manifestaciones neurolégicas pre y
postoperatorias asf como los cambios en Resonancia Magnética (IRM) de la

siringomielia que acompafia a este tipo de malformacién.

Material y Métodos: De septiembre de 1998 a octubre de 1999 en el Servicio
de Neurocirugia del Hospital de Especialidades, Centro Médico Nacional La Raza,
se captaron 7 casos con diagnéstico de Malformacién de Chiari Tipo I, de ambos
sexos, mayores de 17 afios, con expediente clinico y radiolégico completo
inclufdas resonancias magnéticas (preoperatoria y de control al mes y a los 3 meses
después de la cirugia) y registros de electronistagmografia (pre y postoperatoric) y
que hayan sido operados mediante descompresion del foramen magno y plastia
dural,

RESULTADOS: Los resultados obtenidos demostraron mejoria de las
manifestaciones neuroldgicas, principalmente las de tipo compresivo de tallo
cerebral (nervios craneales bajos, alteraciones cerebelosas y alteraciones a nivel de

vias vestibulocerebelosas) y de nucalgia y, en menor grado, las manifestaciones




medulares (solamente en un grado en base a la escala de Daniels) sin correccion de
atrofia de inter6seos; se encontré reduccidn gradual del sirinx en el

postoperatorio que no siempre estuvo en relacion con la mejoria clinica.

CONCLUSIONES: La descompresion del foramen magno y duroplastia
efectuadas en nuestros pacientes ¢s eficaz en el tratamiento quirirgico de la
MC1 porque interrumpe la evolucién natural de la enfermedad y propicia la
mejoria en general de las manifestaciones neurolégicas. Estos resultados son

similares a los obtenidos en otros reportes.

PALABRAS CLAVE: Malformacion, descompresién,  resonancia

magnética,siringomielia.




ABSTRACT

Title: Surgical treatment of Chiari 1 Malformation by widenning the magnum

foramen, resection of C1 posterior arch and duroplasty.

Objetive: To show the efficacy of widenning magnum foramen, C1 posterior
arch resection (magnum foramen decompression) and duroplasty in the surgical
treatment of Chiari 1 Malformation (CI1M), observing pre and postoperative
neurologic  signs and symptoms and the changes in magnetic resonance image

(MRI) of syringomyelia that is founded in this kind of malformation.

Material and Methods: Since September 1998 to october 1999 all patients with
diagnosis of CIM and surgical treated with widenning of magnum foramen and
duroplasty at Departement of Neurosurgery ,Hospital de Especialidades, La
Raza  National Medical Center; both male and female, oldest 17 years and
disponsable clinical and radiologic files includig magnetic resonances pre and

postoperative and electronistagmography pre and postoperative.

Results: Results we got showed improvement in neurologic manifestations
mainly in those secondary to brainstem compression and cervical cephalea and,

in less proportion, spinat cord signs and symptoms. We also found a gradual

reduction of sirinx that was not always associated to clinical improvement.




Conclusions: Surgical technique we performed is effective in the surgical
treatment of CIM becouse it interferes in its natural history in addition to
improvement of neurologic manifestation .These results are similar to those

reported in other series.

KEY WORDS: Malformation, decompression, magnetic resonance image,

syringomyelia.




INTRODUCCION

Clésicamente se ha descrito a la malformacion de Chiari Tipo 1 (MC1) como el
descenso anormal de las amigdalas cerebelosas de al menos 5 mm por abajo del
foramen magno y por la cavitacién secundaria de la médula espinal hasta en un
88% de los casos (1,2,3,4).Mediante cine resonancia magnética se identifico la
MCI1 con herniacién amigdalina de menos de 5 mm si esta se asocia a datos
clinicos de compresion de tallo cerebral (5) La cavidad medular o sirinx que esta
recubierta de células ependimarias se denomina siringomielia, mientras que la
hidromielia carece de este recubrimiento, sin embargo no existe diferencia
radiol6gica significativa por lo que se pueden utilizar de manera indistinta o bien
siringohidromielia (1,2} La asociacién frecuente de herniaciéon amigdalina a
siringomielia sugiere que tienen una etiologia similar. Gardner(1,2) desarrollé y
divulgd la teoria hidrodindmica y describe la persistencia y agrandamiento del
canal central y mantener una comunicacién entre el cuarto ventriculo y el espacio
quistico dentro de la médula espinal a través del dbex , existiendo retardo en la
apertura embriologica de los foramenes de Luschka y Magendie, estas salidas
permanecen funcionalmente cerrada generdndose pulsaciones como especie de
“martillo de agua”; esta presion se propaga a través del obex hacia el canal
medular central (2). Para Williams es de gran importancia la diferencia de
presiones entre los compartimientos intracraneal ¢ intracspinal; con las maniobras
de Valsalva la presidn intraespinal se eleva a consecuencia del ingurgitamiento de
las venas epidurales, el espacio subaracnoideo se comprime y la onda de presién se

mueve - en direccion cefilica hacia €l espacio intracraneal , cuando la presion



venosa espinal se disipa se produce un flujo inverso de presién hacia el espacio
intracspinal; 5i este equilibrio se altera por adherencias a nivel del foramen magno
s¢ crea una presién diferencial entre ambos compartimientos y una ruta alternativa
es el 6bex que permanece vigente, otro es el desplazamiento caudal y progresivo
de las amigdalas cerebelosas (2). Para Nishikawa la patogénesis de la MC1  se
debe posiblemente a un defecto de desarrollo del encondrio occipital originado
del mesodermo paraxial con un aumento de la presién en la fosa craneal
posterior que contiene las estructuras del tallo cerebral desarrolladas normalmente
¥, que a consecuencia de esto, induce una herniacién de las amigdalas cerebelosas
asi como un desplazamiento superi; del tentorio (3).Existen anormalidades oseas
en la unién craneocervical que acompafian a la MC1 hasta en un 10% de los casos
(1,2,3,10) tales como invaginacién basilar, platibasia, asimilacién del atlas, os
oddonfoideum, sindrome de Klippel Feil; 1a escoliosis ha sido 1denfificada en el
70% de los casos en el adulto y hasta el 100% en nifios menores de 10 afios. La
hidrocefalia se asocia a MC1 en un 10% de los casos (1,2,3,4,6,8). En su estudio
Grabb y cols correlacionaron las manifestaciones clinicas de los pacientes con
MCI1 , el grado de compresién del tailo cerebral ( determinado por una linea que
va desde el basion hasta el margen posteroinferior de C2 y otra linea perpendicular
a esta y que pasa por la punta del odontoides hasta la superficie ventral de 1a dura
en el tallo cerebral : pB-C2) y el procedimiento quirdrgico a realizarse; concluy6
que para una pB-C2 inferior 2 9 mm no requieren de tratamiento directo para la
" compresion ventral del tallo cerebral ademis de la descompresion del fordmen
magno. Para aquellos cuya pB-C2 es mayor de 9 min es necesario realizar
traccion cefélica con halo, fijacidn occipitocervical y odontoidectomia transoral

(7). Mediante resonancia magnética microscopica en un estudio post mortem, se




encontrd gliosis en el parénquima perisirinx y en los tractos de sustancia blanca
dorsales adyacentes y en estos mismos por arriba de los nucleos cuneatus y
gracilis lo que s¢ explica como degeneracién Walleriana de los tractos largos ¥
que se observan como arcas de alta intensidad en la resonancia magnética (IRM )
afin rostrales al extremo superior del sirinx ; lo anterior explica la evolucidn
t6rpida en algunos pacientes aun después de la involucién de la siringomielia. (8).
También s¢ encontraron anormalidades en la microvasculatura que rodea al sirinx
caracterizado por la hipertrofia de la adventicia ocasionando agrandamicnto del
espacio perivascular y permitiendo el paso del liquido cefalorraquideo (LCR) del
espacio subaracnoideo al parénquima medular que podria estar relacionado con la
formacién y progresién del sirinx.(4,6,8,19).Es importante tener en cuenta el
posible origen adquirido de la MC1 secundarios a drenaje crénico del LCR
espinal o a derivacién de alto flujo de LCR  con la subsecuente pérdida de fa
flotablidad y herniacién amigdalina y del tallo cerebral a través del foramen
magno. En este tipo de casos ¢l mangjo es completamente diferente y se encamina
a la correccion de la pérdida del LCR (9). Mediante resonancia magnética
dindmica ha sido demostrada la eficacia de la descompresién del foramen magno
y duroplastia en ¢l tratamiento quinirgico de la MC1 ya que permite el libre flujo
del LCR  a nivel del foramen magno, ensanchamiento dei espacio subaracnoideo y
colapso secundario del sirinx con mejoria clinica postquirirgica inmedianta
(10,11,19).Los objetivos quinirgicos se simplifican en tres bdsicamente: 1)
Restauracion de la circulacién del LCR  a nivel del foramen magno; 2) Reduccién
del sirinx; vy 3) Alivio de la compresiéon ejercida por las amigdalas cerebelosas
sobre el tallo cerebral.(12,19).Se describen varias modalidades quirirgicas para el

manejo de la MC1 (1,2,4,8,10-17,19) entre las que se encuentran: 1)




Descompresion del foramen magno y duroplastia; 2) Descompresion del foramen
magno asociado a derivacién del tercer ventriculo al espacio subaracnoideo
cervical; 3) Descompresién del foramen magno asociado a  derivacién
siringosubaracnoidea y 4) Descompresién dei foramen magno asociado a

reseccion de amigdalas.

Respecto a la primera modalidad se describen algunas variantes: craniectomia
suboccipital, reseccion del arco posterior de C1 y plastia dural (13,14,15,16,19);
craniectomia suboccipital, reseccion de arco posterior de Cl y microincisiones
transversas de la capa cxter;—a de la duramadre {17); craniectomia suboccipital,
reseccion de arco posterior de C1 y plastia dural con colocacién del colgajo 6seo
occipital invertido (16).

Existe controversia sobre el tipo de pacientes candidatos a manejo quirdrgico;
pero en general se acepta que son aquellos con MC1  sintométicos quienes son
idoneos para manejo quirirgico (13,18 ). Respecto al manejo que debe recibir
la siringohidromiclia esta perfectamente demostrado que son ineficaces los
diferentes sistemas de derivacion, pues la mayoria de los pacientes reducen
inicialmente el sirinx, pero posterior a un seguimiento de 18 meses o mas, se ha

demostrado que empeoran tanto clinica como radiolégicamente, ademas de la

mayor morbilidad que ¢! procedimiento implica (13,19).




10

MATERIAL Y METODOS

Se realizd un estudio prospectivo, longitudinal y serie de casos de pacientes con
diagnéstico de MC1 manejados mediante descompresién de foramen magno y
duroplastia en el Servicio de Neurocirugia del Hospital de Especialidades, Centro
Médico Nacional La Raza, en el periodo de ticmpo comprendido entre septiembre
de 1998 a Octubre de 1999. Se utilizé la homogenizacién para controlar las
diferencias entre los sujetos y la aleatorizacion para controlar las diferencias
situacionales.

Los criterios de inclusién fueron: Pacientes de ambos sexos con diagnéstico de
MC1, mayores de 17 aiios, que contaran con IRM pre y postoperatoria, examen

<linico neurolégico completo pre y postoperatorio asi como expediente completo,

Los criterios de exclusién: Pacientes que no contaran con examen neurolégico
pre o postoperatorio, ausencia de expediente clinico. IRM pre o postoperatoria

faltante.

El presente cstudio se apega a las consideraciones éticas de la declaracidn de
Helsinki de 1987 modificada en Tokio en 1993 y a la Ley General de Salud de la

Republica Mexicana.

Se revisaron los pacientes en el pre y postoperatorio tanto por examen clinico
neurologico general: alteraciones motoras, alteraciones sensitivas, reflejos de

extensién muscular (REM), piramidalismo, alteraciones cerebelosas, cefalea
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occipital {nucalgia), nistagmo, afeccion de nervios crancales bajos y afeccion de
esfinteres, asi como por examen otoneurolégico con evolucién postoperatoria
variable en cuanto a tiempo. Asi mismo se revisaron los estudios de JRM
preoperatorios en todos los casos y de control postquirirgico. Se encontraron 7
casos , uno de ellos exchiido por no contar con IRM de control postoperatoria.
Los restantes 6, contaron con dos IRM postoperatorias y evolucion clinica que

varib de 3 a 13 meses.

La cirugia efectuada se llevd a cabo bajo anestesia general, con posicién en
deciibito ventral con flexién cervical para exponer la union craneovertebral, se
incidié la piel en la linea media desde el inion hasta apofisis espinosa de C7, se
prosiguié sobre la linea media hasta ap6fisis espinosa de C2, posteriormente se
expuso la escama del hueso occipital y el atco posterior de C1, teniendo especial
cuidado en los limites laterales de éste por la presencia de la arteria vertebral. Se
realiz6 la cranicctomia suboccipital  temiendo como limite superior la
protuberancia occipital externa, los madrgenes laterales hasta 3 cm de la linea
media y se resecd el margen posterior del foramen magno, se resecod el arco
posterior de Cl y se expuso la duramadre tanto craneal como espinal;
posteriormente s¢ incidié Ia duramadre en forma de “ Y “, prolongindose el
extremo inferior hasta encontrar ¢l margen caudal de las amigdalas cerebelosas.
Se puso especial cuidado al efectuar la incisin dural a nivel de la unidn
craneovertebral por la posible presencia de la arteria cerebelosa posteroinferior
sobre la superficie de las amigdalas.

Se realizd liberacion de aracnoides sobre las amigdalas v a nivel del foramen

magno y posteriormente se¢ obtuvo colgajo de aponéurosis local y se suturé a los
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bordes durales con Nylon del 4/0 de manera hermética para evitar posible fistula
de LCR. Se suturé por planos.
En la figura 1 se muestra un aspecto quinirgico una vez completada la

descompresién Gsea y se expone la duramadre occipital y espinal cervical.
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RESULTADOS

De septiembre de 1998 a octubre de 1999 se operaron 7 pacientes con
diagnéstico de MC1 mediante descompresién del foramen magno y duroplastia,
uno de ellos fue excluido por no contar con IRM postoperatoria. De los 6 casos ,4
fueron hombres y 2 mujeres; con edades de 22 a 42 afios ( promedio:28.1) con
tiempo de evolucién que varié de 1 a 12 afios (promedio: 4.5 afios).
El caso No. 1,mujer de 32 afios con 12 afios de evolucién al examen neurolégico
preopertatorio: déficit motor 3/5 MTI, 4/5 MTD, con disociacion temoalgé_;ica
desde C3, con atrofia de interseos bilateral, REM aumentados, Babinski bilateral,
lateralizacién a la izquierda y nucalgia. Control postoperatorio: Mejoria en un
grado la Tuerza de ambos MsTs, sin alteraciones semsitivas, sin nucalgia, sin
alteraciones cerebelosas persisitiendo REM aumentados y Babinski bilateral. Caso
No 2 : Hombre de 25 afios de edad con un afio de evolucion con déficit motor en
ambos MsTs de 3/5 e hipoestesias misma distribucién, REM aumentados y
Babinski bilateral. Control postoperatorio: Mejord en un grado el déficit motor,
sin déficit sensitivo, Babinski derecho tnicamente y persiste REM aumentados.
Caso No 3: Hombre de 23 aftos de edad con 4 afios de evolucibn caracterizado
por: hipoestesia mano izquierda, Babinski izquierdo, Romberg y marcha atixica,
pistagmo y mareo. El control postoperatorio: persiste tinicamente el nistagmo.
Caso No 4:Hombre de 42 afios de edad y 3 afios de evolucién con cuadro clinico
preoperatorio: déficit motor de 4/5 MsTs e hipoestesias misma distribucién, REM
aumentados, Babinski bilateral y nucalgia. El control postoperatorio: persiste

REM aumentados y la nucalgia. Caso No 5: Mujer de 22 afios de edad y 2 afios
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de evolucién con cuadro neuroldgico caracterizado por: disociacidn termoalgésica
hemicuerpo derecho, REM aumentados, Babinski bilateral, manifestaciones
pancerebelosas, pérdida del control del esfinter urinario, déficit del IX y X pares
craneales, nistagmo. Posterior ala cirugia: Persiste REM aumentados, alteraciones
cerebelosas de tipo hemisférico derecho tinicamente y persiste nistagmo. Caso No
6: Masculino de 33 afios de edad y 5 afios de evolucién con: déficit motor de 4/5
MsTs, con manos en garra, disociacién termoalgésica izquierda hasta T6,
Babinski bilateral .Control postoperatorio: mejoré en un grado la fuerza muscular,
sin Babinski y sin alteraciones sensitivas.

A los 6 casos se les realizd estudio de electronistagmografia (ENG) pre y
postoperatoria, 3 de ellos mostraron afeccion tal y como se describe a
continuacién. Caso No. 1: Preoperatorio: Optovestibular ( OPV) con paresia
derecha con micrografia.

En el postoperatorio se encontré paresia vestibular izquierda y en Vestibular
Puro ( VP) : paresia bilateral con micrografia; probablemente por mecanismo de
compensacion vestibular y la micrografia denota déficit vascular crénico a nivel
central que no varié con el procedimiento quirdrgico. En el caso No. 3: en la
ENG preoperatoria se encontré metrias con movimientos agregados a nistagmus
esponténeo ( rotatorio a la izquierda) que se inhibe con los ojos cerrados. Rastreo
sacédico bilateral de predominio izquierdo. OPC microgréfico bilateral, facilitado a
la izquierda con micrografia a la derecha. Giro alternante: no se inhibe con
fijacion visual con facilitacion de la respuesta a la izquierda. En el control
postoperatorio se enconted: Nistagmus esponténeo de primer grado a la izquierda
que con la inhibicién visual se vuelve de tercer grado. Rastreo sacédico a la

izquierda. OPC desorganizado a la derecha y facilitado a la izquierda. (8] 4Y
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presenta preponderancia izquierda. A la fijacién visual no inhibe la respuesta
vestibular sobre todo a la izquierda. VP direccional a la izquicrda. En este caso la
lesion vestibular derecha central no mostré cambios en el postoperatorio, pero
hubo mejoria de la lesibn de las vias vestibulo cerebelosas. Desaparecié la
micrografia probablemente por descompresién vascular a nivel del foramen
magno.

En el caso No. S en su estudio preoperatorio se encontr6 : en la prueba sacadica.
metrias conservadas y se agrega nistagmus horizontal a la derecha. Nistagmus
vertical podalico. Rastreo sacadico bilateral. OPC desorganizado ala izquierda y
abolido a_l—a derecha. Con fijacién visual persiste respuesta vestibular hacia ambos
lados.VP con paresia derecha. En el postoperatorio: Rastreo sacddico. Con
fijacién visual persiste respuesta vestibular hacia ambos lados. En este caso
desapareci6 el nistagmus espontanéo podalico y hacia la derecha. Persiste rastreo
sacédico pero en menor grado. Aunque persistié la respuesta vestibular en el giro
con fijacion visual ésta es de menor amplitud y frecuencia.

Con lo anterior encontramos lesién a dos niveles: a nivel de las vias vestibulo

cerebelosas y a nivel nuclear ( central), la primera mejord con la descompresion

quirirgica y la segunda parcialmente.

Las resonancias realizadas a los pacientes fueron 3, una preoperatotia en la
cual se analizaron: medicion del descenso amigdalino tomando como referencia el
opistion, diémetro méximo del sirinx y longitud del mismo. Las otras dos
resonancias efectuadas fueron de control postoperatorio al mes y a los 3 meses

después de la cirugia, se analizaron los cambios encontrados. En el caso Ne.l:




16

herniacién amigdalina de 15 mm, didgmetro del sirinx de 13 mm yde 32 cm de
longitud. Primer control: no se observaron cambios, ademés de los propios por la
cirugia efectuada. Segundo conmtrol: sin cambios. Case No.2: herniacion
amigdalina de 20 mm, difmetro; 8 mm, longitud: de 10 cm. Primer control: sin
cambios. Segundo control: Reduccién del didmetro a 5 mm, misma longitud.
Caso No. 3: herniacién amigdalina de 4mm, didmetro: 9mm, longitud: 14 cm con
siringobulbia de 9 mm de longitud y 4 mm de diimetro. Primer control:
Reduccion del didmetro a 5 mm y la longitud sin cambios. De la siringobulbia
‘didmetro:2 mm, longitud: 5 mm. Segundo control: Se redujo el dismetro a2 2 mm
y la longitud & 3 mm. Desapareci la siringobulbia. Caso No 4: herniacion
amigdalina: 6 mm, didmetro: 5 mm, longitud: 9 cm.  En el primer control el
didmetro se redujo a 2.5 mm y ia longitud: a 1.5 cm. En el segundo contro!
desaparecié el sirinx.

Caso No, 5: herniacion amigdalina de 13 mm, didmetro: 10 mm, longitud: 23
cm. Primer control: sin cambios. Segundo control: Desaparicion de la
siringomielia, Case No 6: hemniacién amigdalina: 10 mm, didgmetro:11mm,

longitud: C1 a T1. Control : sin cambios.

Las anormalidadacs éseas encontradas en estos pacientes fuerom: escoliosis
izquierda tordcica: 2 ( casos 1 y 6), occipitalizacién del atlas: 1 ( caso 1), arco
posterior de C1 fusionado a C2 : 2 ( casos 4 y 5). Ademas se encontr6 lisis masiva
de la cabeza humeral izquierda neuropética (caso 6).

Es muy importante hacer mencién que al paciente No. 6 se le realizé también
cine resonancia magnética pre y postoperatoria en la cual se observé turbulencia

de LCR en el espacio subaracnoideo intracraneal ventral al tallo cerebral y

..
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cervical inferior, Observamos que  los sitios superiores de turbulencia
desaparecieron durante la flexidon y se acentuaban ¢n posicidn neutra y extension.
El sitio inferior de turbulencia no se modificé en ninguna posicién. En el estudio
de control postoperatorio desaparecen estos 3 sitios de turbulencia permitiende el
descenso y ascenso del LCR desde el espacio subaracnoideo intracraneal al espinal
durante la sistole y la diastole. Lo anterior apoya la teoria de la obstruccién del
flujo de LCR a nivel del foramen magno y protrusion progresiva de las amigdalas
durante la sistole con compresibn progresiva de las estructuras neurales,

vasculares y del espacio subaracnoideo a nivel del foramen magno.

Otro hallazgo muy importante es la morfologia que presentaban las amigdalas
cerebelosas en la TRM preoperatoria, siendo su extremo inferior con terminacion
aguda y posterior a la cirugia estas presentaban redondeamiento y ascenso hacia

la fosa posterior.

En el transoperatorio encontramos abundantes adherencias aracnoideas a nivel
del foramen magno en todos los casos con excepcion del caso No. 2 por lo que
realizamos liberacién de las mismas, también observamos wuna mega cisterna
magna con LCR. a tensién en dos casos ( casos 4 y 6),se reportaron escamas
occipitales pequeiias en 4 casos (casos 2,3,5 y 6).

El hallazgo de escama occipital pequeiia o reducida asociado a recuperacion de

la forma v ascenso de las amigdalas apoya la patogénesis de la MC1 como

originada por subdesarrollo éseo a nivel occipital.




DISCUSION

A pesar de cuatro décadas de investigacion y discusidn sobre la patogénesis
responsable de la progresiom de la siringomielia asociada a la MC1  los
mecanismos fisiopatolégicos permanecen poco definidos y controversiales. Los
resultados obtenidos en este estudio establecen que ¢n la MC1 existe un blogueo
fisiolégico y anatémico del flujo del LCR, tal y como se corrobord en la cine
resonancia magnética efectuada en el caso No. 6. Asi mismo en estudios recientes
se ha encontrado aumento de la presion del LCR subaracnoideo cervical que,
mediante ondas, atraviesan el parénquima medular y dan origen al sirinx, mismo
que progresa a través de flujo caudal pulsatil (19). El procedimiento quirirgico
que utilizamos en nuestros casos corrige las consecuencias fisiopatoldgicas de la
MCI1 al evitar la distorsién progresiva del cerebelo a nivel de las amigdalas.
Consideramos innecesaria la colocacidon de misculo dentro del obex del cuarto
ventriculo ( procedimiento de Gardner) pues la conexién entre el cuarto
ventricule y el sirinx no siempre es evidente y cuando existe no se corrobora su
inctemento de didmetro durante la sistole o durante las maniobras de Valsalva
(3,4,19). La apertura de las vias de LCR ventral y posterior en ¢l foramen magno

hace innecesaria la diseccion o reseccién de tejido cerebeloso.

En nuestros casos encontramos reduccion del sirinx en 3 casos {(casos 1 a 3),
desaparicién en dos { casos 4 y 5, figuras 2-3,4-5 respectivamente) y en otro
permanecié sin cambios ( caso 6) , lo anterior puede estar condicionado por:

periodo de seguimiento ( mediante IRM); liberacién de aracnoides incompleta,
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pues se ha reportado que es un factor condicionante para la correccion total del
sirinx. ( 12,13,19) y, finalmente la presencia de afeccién permanente de tractos
largos que condicione hipotrofia medular y cavitacion intramedular secundaria
con presidn baja,

Los hallazgos identificados en las IRM postoperatorias a nivel amigdalino en
todos los casos, sugiere que la forma anormal de las amigdalas en la MC1 es
adquirida por impactacién progresiva de estas a través del foramen magno hacia
la parte superior del canal espinal en vez de ser una anormalidad amigdalina
congénita.

A pesar del corto periodo de scguimiento en este estudio ¢l hejoramiento de los
signos y sinfomas neurolégicos fue sostenide, no habiendo recidiva ¢n ningiin
caso, sin embargo, la persistencia de déficit neurolégico posiblemente se debe a

dafio neuroldgico  irreversible tanto medular como a nivel de nucleos

vestibulares,

ESTA TESIS NO SALE
DE LA BIBLIOTECA
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CONCLUSIONES

En base a los resultados obtenidos en nuestro estudio, podemos concluir que la
técnica quirdrgica utilizada es efectiva en ¢l manejo de la MC1 al detener el
empeoramiento neurcldgico gradual y progresivo identificado en esta patologia,
¥ no haber tenido complicaciones postoperatorias en nuestra serie. Consideramos
necesario incrementar el mimero de casos, ademas de un mayor periodo de
seguimiento para determinar o descartar  recidiva o empeoramiento de las
manifestaciones neurolégic:s. No recomendamos los sistemas de derivacion de la
siringomielia pues esta va a disminuir o desaparecer al efectuar la descompresion
del foramen magno. Es muy importante la identificacién temprana y oportuna de
esta patologfa pues entre menor tiempo de evolucién tenga un paciente mejor es

su prondstico funcional. El estudio de imagen de eleccidn para el diagndstico y

seguimiento de la MC1 es 1a resonancia magnética.
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