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LA DERIVACIUN SIRINGOFL.EURAL EN EL TRATAMIENTO DE LA SIRINGIMIE-
LiA.

1. INTRODUCCION.

La s1ringomiclia es una =nfermedad cir-dnica nrogresiva  caracrari-
rada por ia presesncia de cavidades dispuestas longitudinalmente
dentro de la medula espinal. Estas cavidades contienen liquico
que pueden tener muchos origenes. La forma como €l liguide entra
en las cavidades y las mecanismos por los que las cavidades se
extiengen son variadas. For lo tanto, la siringomielia es una
enfermedad gue w:iene muchas cavsas. For la estructura de la
magula espinal, los tipaos de cavidades encontrados ¥ los signos y
sintomas clinicos que se observan son simllares. a pesar ue la
causa. Existe en la actualidad gran controversia en cuanto a la
nosologia, etiopatogenia y tratamiento de la enfermedad.

El presente tran3)o trata de demostrar los resualtados favorables
con la realiczacion de la DSP en los pacientes con siringomielia
de diferente etiologia.

Il. MARCO TEORICO.
DEFINICION: el término sSiringomtelia fue acufado por Oliver

d’Angers en 1824 para describir las cavidades intramedulares
independientemente de su etialogia. {12} La palabra proviene de

las raices griegas "“syrinz", que significa flauta., tubo y "mie—
li1a", que significa me&dula, es decir, medula tubular o cavitaaa.
145

NOMENCLATURA: debe distinguirse el terming siringomielia del oe
hidromielia, ya que gracias al estudio neuropatologico . de estos,
el primero se refiere a una cavidad i1ntramedular indepandiente vy
adyacante al conducto central ependimario vy el segundo, s re-
fiere a una dilataci6n propla del conducto central ependimario.
(37,94

HISTIRIA: el primer caso reportado c¢e sir:ngemielia fue en’ el afo
de 1564 por Etienne quien establecig la correlacidn
anatomopatoldgica en un paciente. Desde entonces, la siringomie-—
lia fue considerada como una enfermedad degenerativa del sistema
nerviosoc central hasta gque a partir de 1965, Gardner gquien pro-
pone la teoria hidrodindmica para explicar la etiologia vy fisio-
patogenia de la enfermedad. 11 considera comp una enfermedad
producida por compresion cronicd de la cavidad 1ntramedular.
Posteriarment® en afos subsiguientes, diferentes 1nvestigadores
han propuesto otras teorias, entre ellos se encuentran Williams,
Cayan y fall y otros. En las Ultimas decadas, esto germanece aun
en controverslia, pero se€ nan reatilzade avances en el diagnestico
neuroradioldéglec grac:as a la miglotomografia computarifada y  a
la imagen por resonancia magnetica.
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%2 nhan utilizado agilfers=ntes Formas de  Cratamiento  Suittar e

cezde Anpe Qquien proponia .3 sir:ingostomia Y asplractdn oeil
quiste intramedular: Gardner en 1945 propone la wventriculocEtomis
terminal y mas taraoe, la descomoresion 02 ia fosa pastericr v o gl

cieirre del dbex con musculos Foppen en 15320 v wenar y  cols en
1675 proponen 12 derivacion Sirl1ngjo-supsrac—oicseas rravennurl  en
1974 propone la aerivacion siringo-atrialy Fhillies v rinct  en

ra il

1931 1ntroducen la der:vacaion sirirac-perizones: ~ en la az=
dad se u=zan tamoien lo ceri1vac 1onss lumpboperitan2ales v la
derivacier <i1ringo-plewrsl como otras 2lrternatlvas en €@ trsTtam:-
ento quirurg::o de esta snfermedad, 5,27,78.51,54,64)

INCIDENCIA: constituye en al menos oel 2% de toda la
patologia medular; Garaner "Ta unNa 1nC1020C13 e I pacientes
por* afe. Se presenta principaimente en hombres para una  velacion
ge 2:1 y es mas frecuente entre i3 T7° v 4° g2Isdas de L3 .123,
Barnett y cols. reportan en 1972 apa i1ncidencia O sivingomielis
pos~traumatica dal 1.8% en pacientes paraplelicnzs v de mence asl
0.5% en pacientesz cuadriplejicos v de sirinjomielia secundaria a
neoplasias intramedulares el Z5-23% de las necropsias. termons o v
cols. en 1921 y Foser en 19855 regortan un S2.E80 v 31, respac
vamente de siringcm:eila asoTlada 3 neoplasias intramedulares, la
cualy, se produzia por necrosis dentro ael tumor, obstrucc:i:on
arterial y venosa por el tumor o por transudado de liquiac oe
tumores principalmente del tipo ce 1los hemangioblastznas,
(4,18, 13994, 04)

a

LOCAL IZACION: Se reporta la iecalizacion cervico-toracica comz la
mads frecuente. aproximadamente en un 70-80% de2  los casos. La
cavidaad siringomi2lica comienza generalmente en la base del asta
gris posterior extendiendosc hac:a 12 substancia gris centra:l vy
la comisura anterior de la medula: por lo tantia, raterrunoe  la
decusacion pgel haz espino talamico Jateral v su sxtension veniral
o darsal arectard a las nepurcnas motoras v/o & laz zociumnas
posteriores, respeccivamente. (38,42-

CLASIFICACION: Barnmett v cols. 2r 1977 prooonen una clasificscien

de la siringomielia de acuerdo a si la cav:ioad 1ntramecular zIe

comunigaba con el IV ventriculo o no ¥ s1 se desconocia 13 causa:

- Comunicante: asociada a malformac:ien de Chiari tipo 1 v Ii. o
por aracnoiditis basal.

- No comunicante: postraumidtica, neoplasica o por aracnaiditis
espinal.

- [dippdtica: puede ser comunicanie 0 NO camunicante. (I8)

ETIOPATOGENIA: Hasta la actuslidad no se encuentra .- iversalmente
aceptada una teoria que expligue con claridad la et: Jatogenia da
la siringomielia. A continuacidén describiremps las tearias que se
han propuesto.

- GARDMNER (196%5): popularizdé la teor:a hidrodindmica que asocia
1a cavitaciaon de la medula espinal con las majiformac:ones o
Chiari. Se basa 1micialmente en una anomalia fetal émorana en .2
que el area membrandcea inferior de Weed que se forhta a la &°
semana de vida intrauterina y gue es perforada a la 8° semana no-
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.
filtracion ae!l LOF artracranea:, &n 2c
rago ecte llamacdo cecrs rOmbencara. oo

& "o 28 ¢ o
ARUOEE UNA MU S—

cefalia fetal  comoense k T El propone Que la
pulsac:aon arterial nurscran @curre N caos s:stole y gue
ee ranzmitids aesoe 1on cloes - R nel ot UF por i
Si15tems sentricular. no salida desae =1 i ventriculo por
1A ariomalia fetal suopyacente producierooss enLorces ia
circuylaciean a=i LCF hacia un canal sentrsal epsandimario gus =2
nace patente. La nrdrocetalila ze compenss espinTtangamente

por la distension y par la comumigacien con €] canal  central
nidromielico. Prenatalmente, lz hidromi:el:1s pusde producivr ruptu-—
ra del tubo neural, farmandose un mialocrel». Postnatalmente, ta
hidramielia puRga ser 1as €riensa. rormandose un guists
slar, comg se (2 en la sivingoaielirs. Frzura ) (7,
= BALL Y DAYAN (197252 proponen que la COSTruccion  subsracnoldea
gn la wmion craniocervical causa regirecion de lés  ongdas  de
presion  gel LCF dentro oe la megula espinal a traves de los
csn~lmg  perivasculares (espacios ge Vircnow-Robin). Estras ondas
€2 presian de LIf son transmitidas por via de los plerxos  venosos
epidurales @l liquido del! espaciro subarszcnoicdeo en respuesta a
las maniobras de Jalsalve realizadas durante el diz. L& cavidad
puede estar zseparada del canal central ependimaric ; puede comu—
micarse con 2l espaczio subaracno:ideo espinal. (Figura 2) (3,10}

- WILLIAMS (1972, 1980): propone que el dranaje intracraneal del
LCF 2! espaCc10 subaracnoildeo es defectuoso por un bloqued en los
orificlos de =zaiida del [V ventriculo; ante la distension  venosa
que puede ser producida por compresion edtranzeca de la vena
yugular (al wvoltear la cabeza, al tensionar los musculos del
cuello o por ropa apretada), por cambios posturales (estar con lé
cateza por @ebajo de la auricula derechsa) 2 por manicobras de
Yalsalva, y ante um canal central ependimario patente., s& producs
la dilatacién de éste; existe 2ntonces una wd1:zocilacién de  la
presion cramioespinal que hace Aue 2l liguido dentre de la zavi-—
dad via)e hacia abajo y produzca a1 cracimisnta g MEy ot
Zrlarvacion oe esta. (Figura 2} En 1la siripgomielia post—
traumatica en la que se encuentran compresian dural, adherencias
aracnoideas y Compresién dges. las ondas liquidas del LCR pueden
dirigirse hacia arriba y hacla abajc despues de un 2cceso de tom.
Esto pueas erpanuer e cavided a 3mbos lagos de
traumat:=za de 1a medula espinal. Este efecto pueds
progresion de la siringomiells 250C130a & aracnoldit:
de la wirifzamiella que progresa a  siriagobulbl .,
100 29,60, 61 ,62,64)

- Mc LEAN (1973): parz explicar la siringomicoita post-traundtica
sugilere que se desarrallan cavidades llenas de sanjgre y necrosis
er el si1ti1o gel traumz espinal y que sus tamaros se  relacionan
con la se.erigdad de este: la meoula espinal ze &#ncuentra  relati-
vamente agherida 2n este sitio par aracnoid:ti1e si1endo  frecuente
demostrar un bloqueo subarscnnigen momplety 3 este mivel: com 1os
navimieEntrs [ AT /EBrtenras Bor encihas 9e la méasls Bsplial
an- 1ada, particularmente gurante 1~ #lexion gel cuello. ~Bsta €
alargada vy para aconodar egste elongemiento, s$e produce wna dis-—
minucian en el didmetrs ade la medul sumenta la Lresi16n e
13 Ce/ifl=rl 3O A58 UL T, ta « mimEcz:s a ln lovno aed




TEJ110  meduiar 20vaCente o&n 98 e q.enct
fgta maneri. los movigienigs @) raz g38 Gurante
& IDERSI0N 02 1S Tas1d8d. LS Rresits aumhentana

ae zarsngoemiglics oa
set 2l p.298 rinberes

z:ie tancies se CoMADGrIa
el Iv <entricvlo. (10, Tar

— TR GF (1975 propone gqua las
pueten producir necresis meoontar
cavidad siringomeiica. (1)

- ABDULKER (197%): propone gue la obstrucsidn a mvel Qe iz
cisterna magna asociada CON UNE Dr2cS10h Yanosa aumentada  pri
el paso transmeguiar de LCIR creancs aza unis TAL
siringomielica. Las mielotsmografias CoMOUTAr1ladss Que  rea.
en uns serie de psTlentes cirirgOomrsllcas sugiers i1 pIgrac:
Cransneural ae A metrillamida Jentro o= la Caviorg. Loy od

- WELCH ¢198!,: suglere gue la cantigaa cespropor-cionaca T LIR
©3  abstrsida deasde 21l canal esoina. 1ngZiendo un <
Dresion negaliva QUe causaria la maifsrsacion ce o
da: la <gavizad S301NGOMIeL1Ta @Je3I2 Sejl a
adeuiri8a de oz foramenes usl IV .=rTraCulD Dero
gz Chiar: 85 £ecungaria v No prisac-ia. o

- PARE (1987): mig10 la FIC y la MEL &~ I pazientss v demestre
que =0 .a siringomielia comunicante ro enisz el gradrente o2
presion cranloespinal gue propons wiillams v Mve la possion S5té

aumentaga unlformemente 2n £1 Isracic SubaraTnolgeo s Jue  es
hace ogue el LCR se introduzca bajo presion a .a ragula y forae
Cavigdag siringom:ialica. :44)

FATULOGIA: a) tev y cols. - sparta un £3s8s de
“uzsdr:plejico con sir:ngomiadila por Traur: a n
trande &n 'el examen post-mmartem: ia Cavi1989  S1U1NQ0TiElils
inisidndnse en tla mitao dorsal de la wegela csdosl o ST ImUERCE
coma una caviesd transversal hasta ls meaouia cervical alra
anservands  Mayar atro<ia an lag columnac posteriores v 20 las
astas gri1ses: eegntrd LA gras Citatriz 3y Fiorosis e€n
mentos medulares CS y Co v adnerenzias meringeas ventrsles
aersiies que comprometian a las raices ventrales S
tambien, Nots: multiplez adrerancias 2ntre el cezretzla po

la superfic.e subaural scbre la unien ceérvico-mecua.ar. Er =

avamen histopatologico, el area  alregeaor o2 la T3-v3ac
s1-1ngomielica y/0 hidromiecliis demcstraba gliosis reactiva: la
reaccian ner era exztensa, perc fibras ge Rosenthal gue se tedian
1mnortantemente Ton  eosina ersn facilmente adentificables. No

habia evidencia ae (nflamacion aguoda o compramisc vas. ular.
Reagay v cols. documentan dgs CasS0s O 515r103GF
traumatica observando las caracteristicas en la mic- &5C0R3 2e
luz vy electrcocrica: macr opicamente opservaroan gecolcracicn o
los  tractos certico-espir:les v und m2s1d37 en 2] certe
~santa, Mimrcssiclca v vltraeste: tturalme = acsarvarta
rezesd 32 la carsr0ad siringomelica cin @i s oo megr@
el tejigo stonective del surge Se contilnuata €on una

zelulas gi.sles del tipo sstroc:itico Que tagitaban L a
CHOueras @@= Qe ! I2nid.@ SET2I.r Tantzac nor




grandes <ue  tenian caracteracticas  ecendimarias: Tambilen  se
observaran mecrofar Toa cusrpos ovoldes y muliliples pszudapo
alregecor de Ia cavidad: 1a cavidad terminaba caudaiments Lapind
13 por 3cumulcs de celulas eperdimariss raGes0eés par astrorrts

reactives. No  se igentifics el
@NContraron n[uherosos vasos &4
rodeados por te):do colageno, Sy
Caplan y cole. repor<en un case de siringomlelia 1010patice en &)
que la necropsia MOSCI0 que la duramadre engrose s estana aoneri-
da al esgueleto adyacente, al 1gual que las men:nges de La  fosea
posterior; en la medula cervical se encortre necrosis centre! vy
la formaci1dén de una cavidao s1n encontrarse una pared bien forma-
da n1 tapizada par ninguna cfluvlai alrededor se encantro prolif-
eracion o2 coldgeno v las arterias y venas mostrzparn degeneracion
fibrasa de zuz pareces. Las raices NeErv1csSas cervicales se 2ncon-
trabarm &oelgazadaz y Con desmielinizacion v pratiferscisn e
celulas ge Schwann, Las raices toracicas y lumtares se encontra-
ron ao0elg2zanas y sSe observé aracnenoit:s difusa de toda la
medula espinal. (1i)

En la sairingomelia asociada a nepplasias intramedulares, 1a
parea  de la cavidad es significativamente mas gruesa aunfue no
este en contacto con la neaplasias @bl contenido de proteinas del

liquido en su interiur es mayar que el del LCR (mas de 70 mgs/oil.

maznal =en%rral ependimario. Sz
nOuIneos +eC1nos & la  zavided
!

CUADFO CLINICO: Lo aboardaremes de acuerdo a Su presentacion, 351
es siringomelia comunicante o no, porque cada una de ellas posee
sus caracteri{sticas particulares.

-~ COMUNICANTE: asociada a la malfermacidn de Chiari tipoe I, 11 vy
a aracno1ditis casal. Es una entidad gue afecta a i1ndividuos en
la 2F. 3* v 4* decadas de la vida:; la presentacion climica 2rn la
infancia o despugs de los SO anas es rara; la distribucidén es
igual en ambos se:os por 1o gereral. Los sintomas bien reconccl—
doz incluyen una disminucion de  la sensibiladad  asd como
disoci1a216n  termoslgesica. dolor cccipital y cerviecal. s:ndrome
<e neudrona motora  inferiar en Drazas v Manons Yy Artropatias
neurogenicas ‘articulaciones de Charcot:; aunque muy discutida,
la destruccion indclora de la articulacion es estadisticamente
pocs  frecuente y ocurre er menos del 5% gde los naclentes  con
siringamizlia,

E1 entumecimiento es frecuentemente el primer si:ntoma: las al-
teraziones de la sensibilidad del paciente se encentraran  gener—
almente en las brazos o manos v serdn asimétricas. La perdida de
la sensibilidad termica pueae pasar 1nadvertida o ser descuuierta
sarpresivamente por el paciente por el desarrcileo de la
disminucilon al dolor vy ulceraciones cronicas en la piel de ias
dedeos o de las manos. was areas de anslgesio y te moanestzhia 300
generalmente szimilares, aunque el srea anestesica s mas extensa.
La disociacion sensitiva tipica de la siringomielia es- la perdida
de lfa c=ensinilidad al dolor v a la temperatura, oo 1
C-et e vaCion del %acto v odel santido Ade poasicisr e gulat,
F sra &y Este pevwron neurologico riasico e3 indicativo o @
fermzsad intrameaular vy es tipico ce la siringomielia. Las dises-—
tesi1as v lzs alteraciones propiocsptivas pueden oo wrilr  enf  uad
eTaApa g de la enfermed 1, E1-8 IR - R | S




de Jdistripucien raciculsr o pazmaen sero
tas como "prof ndas y pesidas',
aslor cofundo en is sspalca entre
dolor 2n 1la =2rtremicaa superior

tefales o e@ 40ler Cervica: Costoris:s

@i Fusas
#% 3

a la distorsicn ge lss fitras gescendentes dael nervaio TrUigeminc o
ge lee raices cervicales suoerior Todez estos dois ez  2ueden
ser exac2roados por el toser o ostor
Algo 1nhersnte & la siraingamislia. w iz nab
bras cde Valzalva para  aumenta ES
neurolegilcos.

Lag alteracicnes en 1as funciones motoras son o
mantfestado primariamsnte cor dif
toe metarss ficoos o las enoy
reconocsoa subletivamente ol br
por atrofia = nipotrofia proxamel v

-2 -4
qunnrxores. La
Many esLars

pri-zigalment: 20

musculos 1nterosecs v lumnricsles pr nag 1s = 1@ manc
garra O Mano siringomielica. Figur 2 =bhservan fa
ciones en loz musculos afectavos ausercia o=
tendinosos profundas. Las e mldace= inreriores

caracterizticamente e:spdstiz ¥ las respuestas plantares
soras sGMN  comunes. La atrefia, miporraflexia v dabilig
neurona motora inferior en las extremtdades 1nferiores son
pera ocasicnalmente pueden presentarse. £l control del esf
vesical Yy rectal es normal. perp el sinarome de -orner
compieto) se presenta con algura frecuencia. El gafizit de oeYsi-—
os Ccraneales asi como la ataxia troncatl o apendicular puscen
PresSERTArSe, pera estos santcmas no san debidos &5 le :av-dan
saringomieélica sino mds bien, estdn asoclaaos a la
de Chiara o a ia greaesion ge la cavidad que puede autenuetse a.
tallo cerebrat. (4.6,8,12,27,3B.51

Zagger v =ois. 2n 1990 repcrtan I cazos de prozszantacisn aguza qe
pacicnTes com Si1ringomielis comunicante, (&5

- NO ZIUNUNICAMTE: esta o= Clssicamente cir<2rents a tr csmuni-
cante.

La s=iringomielia asociada a nzoplasias  espinaies se  groduce
generalmente por tumores 1ntrsmeculares y muy raramente
dularas. LOS pacl1ent@s r"1endsn s 58r MAVar=2% a4  SGUea los
€1ringomieslila comunicance, con agroximadanent: 1-2
gacientes presentando el primer s:intoma cespu2s ge los 40
edad. |La cavidac necopldsica es menos fracuent? que ce
ccmD  tna  Q1S0OC1AC1060Mn sensitiva o como  oebilicag mus:s
brazos y manos. £stas cavidades pueden obeservarse asoci|adas a une
amplia variedad de tipes histolégicos tumorales. s1mylar  enm
frecuencia al porcentale oe ocurrencleg ae tales necrlasia
cavidages: hemangioblestomas., astrocitomas y epenaimomas son PY-1-4
mas comunes. ! szcientes con ehfermédad de von-Hippel-Lindau « ven-
Fecklinghauzen parecen ten e una xlta pretleccica par el =1
rolla g Ccuvigaz=s INTramsSo . ares assIl1idas :oSue
la medula 2zoinal.

SEgtas cCcavidages puedaen presentarsg Son tumores extramedularss v
otros  procescs cue alteran la c@ ILBC)oﬂ uei LCFR 'earColoDTiE.

MIGLIQCItTos1s v kS Z2Iolcaless




La sirsngomiella  post-traumatica es casil  exclusivamente una
complicacién de traumatismo raquimedular toracico o lumbar y es
muy rara a nivel cervical. Los sintomas primarios comienzan de 4

meses a 15 afios después del trauma 1nicial, generalmente con
dolor 1nducido a1 toser. los esfuerzeos fisicos o el movimiento.
£1° dolor puede comenzar en 2] nivel mas superior al sitio de

anestesia previo o més arriba, respetando alquno:s segmentos por
encima de la lesion inicial. A medida que =1 cuadro progresa, el
area original de dolor se vuelve anestesica a la temperatura y &l

dolor, mientras que el dolor tiene una nueva localizacién. Qca-
sionalmente, el dolor reemplazado por l1a anestesia avanzara
rostralmente v ascendente dosde el nivel de la lesion inicial. A

medida que la medula cervical es afectada. la debilidagd y 1la
atrofia de los qusculos del brazo se presentan y los reflajos
tendinosos profundos desaparecen. Pacientes con seccién meadular
incompleta pueden desarrallar aumento de la debilidad y espasti-
ci1dad. La potencia sexual puede perderse. El sindrome de Horner
ocurre ocagionalmente. Los signos y sintomas pueden estar re-
stringidos a un lado de la médula, pero ambos lados son afectados
con  frecuencia. La afactacidn del tallo cerebral se ohserva con
la peérdida de la sensibiliidad facial o atrofia y fasciculacién de
la lengua que 50N hallazgos poco frecuentes.
(8,36,37,38,39,51,44)

ASOCIACION A OTRAS PATOLOGIAS: La siringomielia se ha asociadg
principalmente con la malformacién de Chiari tipo I en un 20-7S5%.
Gardner considera que la malformacison de Arnold-Chiari, 1los
guistes vy diverticulos de los aaujerps ae@l IV ventriculo y el
sindrame de Dandy—-Walker son varias expresiones ce la atresia
embrionaria del IV ventraculp y que erstas malformaciones se
encontraron en cada uno de sus 74 pacientes con siringobmielia en
los que la fosa posterior fue explorada. (9,18,37,38,51)

También se ha asociado la siringomielia con casos @e alteraciones
disraficas y displdasticas del sistema nervioss central coro
meningomielocele, duplicacion de la médula egpinal y en el resto
del organismo, con los casos de anermalidades | esqueléticas,
asimetria de los dos lados del cuerpo, anomalias genito-urinarias
y duplicacién intestinal. La siringamielia ha sido reconocida con
frecuencia como parte del saindrome cei “estado  disrdfico de
Bremer". (12)

En la siringomelia idiopatica o primaria la escoliosis se
presenta en un 30-70% de los casos; la escoliosis precede  fre-—
cuentemente los signos de la siringomelia. (45 La progresidn
subgecuente de la siringomielia com paraparesia espastica también
progresiva frecuentemente con dolor espinal, es muy similar a 1o
observado en los pacientes mielodisplasicos aungue esto general-
mente ocurre en una edad tardia. La 1incidencia reportada ae
hidrosiringomielia en necropsias de mieiodisplasias es variada.
Emery encontrd una incidencia del 29% de hidromielia y 14% de
siringom:elia en 100 casos de mielodispiiasia. (T30

Otras anomalias congénitas asociadas i1ncluven la invaginacion &
impresidn basilar, la deformidad de Klippel-Feil y los defectos
de fusién dsea dorsal (espina bifida) que ocurren principalmente
en Ci. La hidrocefalia y la evidencia de HIC se na encontrado en
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@l 10-334 de los pacientes. (38}
konno  y  cols. en 1990 reportan mejoria clinica vy radiolégices
despues de reseccion ce la apofisiz odontoldes en un paciente con

siringomelia, malformacidn de Chiari tipo [ asociadas a
impresion basilar. (T
En i mismo afo. Fryce y cols., reportan un saciente con enferme-—

dad de Faget de larga evolucion con impresion bhasiliar y siringo-—
mielia asociada. (48}

HISTORIA NATURAL: El padecimiento afecta praincipalmente a varonas
entre los 20 y 40 anos de edad. Las manifestaciones clinicas son
muy caracteristicas y consisten sobre todo en deficiencias ae la
sensibilidad, pardlisis motoras y trastornos troficos y vasomo-
tores. En concordancia con la topegrafia mas  frecuente  ae
presentacidn, la msdula cervical, el proceso comienza con debili-
dad y mas tarde, pardlisis v atrofia de los musculds pequeahts de
la mano asai como hipatrofia de las eminencias tenar e hipotenar,
prasencia ce clcatrices, secuelas de quemaduras y heridas 1-dalo-
ras. La mano siringamielica =#s muy tipica y tiende a adogptar ia
forma de garra cubital. Los nusculos afectados presentan contir-sc-—
ciones fibrilares y reaccidn de degeneracidn detectadgas por EMG.
l.os defectos de la sensibilidad son muy caracteristicas y consis-—
ten en la perdida de la sensibiliocad al dolor y temparatura
(analgesia vy termocanestesial ron conservacion del tacto v la
sensibilidad profunda: es la llamada discciacion termoalgesica
que tiene una disposicion segmentaria. A cgnsecuencia de 1a
pérdida de la sensibilidad al deler y a la temperatura, suelen
croducirse guemaduras y heridas en las zonas anestesicas y graves
trasteornos trdficos. Hay afeccién oel tejido éseo en forma ae
artropatias como las que se presentan en la tabes, soloc que =»
diferencia de ésta, en la siringomielia se presentan a menpudo 2n
hombros y cpdos, ¢on grandes proliferaciones dseas. Con  +recusn-—
ci1a existen cifosis v escolinsis de la columna cervica-toracics.
Cuando s=e afecta 21 bulbo raquideo, sobreviensn fenomencs simi-—
lares a los de la pardalisis bulpar, ia mavaria de las veces
unilaterales o por lo menos asiméetricos como son: atrofia de ia
lengua, paralisis del trapecio, anestesia en la regién trigemi-—
nal, paralisis del recurrente vy a veces., sindrom= de Horner. Las
axtremidades pueden permanecer sin ser afectadas ourante muchc
tiempo, s:i1endo posible efectuar la marcha perpetuamente. Los
esfFinteres suelen no estar tomados y el examen del LCR es normal.
Cogmo s2 enfatizd previamente, la progresian de los sintomas de la
siringomielia es impredecible; estos sintomas pueden empeocrar
progresivamente durante varios afos o décadas. Alternativamente
el paciente puede empeorar abruptamente en un momento de 1ia
enfermedad seguido por largos intervalos de estab:ilid * clinmica.
El prondstico de la siringomielia no tratada es compatible con
suparvivencia productiva pero mod:ificada durante décadas en el
50% de los pacientes. El resto quedan 1ncapacitados y frecuente—
mente mueren como resultado directo gel pracess patnleglcao o de
enfermedades 1nuercurrentes. (8,34,38,51) *

La mistoria natural de esta entermedad se ha descrito como lenta-
mente progresiva con periodos estacionarios. Boman e ., liavana:nem
repartaron la historia natural de 55 pacientes diagnosticados con



cir1ngomielta en !as Unsversidsd ae Helsiniir entre los 3r0s 1720 ¢
1965, "Estos pacientes, quienes ng fueran intervenidos. 92 Fepot -

taron con una pragresidn relativamente lenta de la  enfe-medad
pero las caracteraisticas patolegicas fundamentales fuerzn mal
definidas. En la mitad ge 105 pacientes ocurri1d  un  deceriorc

progresive v en la otra mitad, se observe un pericdo estacionario
poar unoe 10 ardons. Conway reportdé 12 paciente=z con malformaciones
ge Chiarl y siringohirdromielia que hat:ian tenino sintomas orogre-—

s1vos. 5219 de e3tos pscienteg rehusaron la cairugia, v S de los &
presentsran un aumento en su défici1t neurologico. Por lo tanto,
el curso natural de la enfermedad no esta clara, (37

DIAGHNOSTICO: Con un amplio espechiro de signos clinicos que afec—
tan wvarias estructuras del sistema nervioso central en forma
irregular, aparentemente no relacionados y <con una evolucién
marcada por exacerbacicnes temporales y remisiores de los
sintomas, Ne es raro que el error diagndstico mds comin en  las
anamalias o~ la unién cranio-vertebral sea el diagnostico errdneo
de escleraosis mtaltipie. La oresencia de cefalea occipital, dolor
en 12 nuca y otros factores mecanicos gque producen o modifican
los sintomas deberian llamar la atencien hacia lz2 unicn cranio—
vertebral. El examinador debe percatarse de que el signo de
Lhermitte, la produccion de sensaciones de togque eléctrico en el
cuerpe &l flexionar el cuello, un signo coman de enfermedad
deesmielinizante, puede tambien encontrarse en las luxzaciones
atlanto-axiales croénicas.

t.os tumores, particularmente meningiomas del .agujero magno,
ependimomas y astrocitomas del vermis inferior pueden producar
sintomas de obstruccionm intermitente y compresién cerebelo-medu—
lar similar a las que causan las anomalias congenitas. (B!

Los pacientes que se sospechan con siringomielia por hallaczgos
clinicos debe confirmarse el diagnestico mediante estudios
radinldgicos. Las radiografias de rutina de la columna vertebral
y del craneo son devalor. La escoliosis, el didmetro del canal
espinal, la 1mpresifin o 1nvaginacién basitar, la ancmalia de
Klippel-Feil, la fusion atlanto-awial vy la paltibasia, todos se
han reportado QqQue ocurren con significante frecuencia en 1la
siringomielia. Las proyecciones en fiexion-extensién de la colum-
na cervical pueden tambien ser de valar en un rumers limitade ce
pacientes. Las anormalidades en las radiagrafias simplies se
observan en la minoria de pacientes con siringomielia v su ausen-—
cia no descarta la posibilidadg deque exista un nuiste 1rtrameduo—-
lar. FPor la asociac:idon de siringomelia con hidrocefalia es
necesaric también realizar una taomografia computarizada de
craneo. Debe ponerse especial atencisan a los tejidos a mivel del
agujero magno. La tomografia debe inciu:ir la porcidon superior de
la columna cervical para observar si1 densidades ae tejidos blan—
dos se provectan a traves adel agujero magno hacia el canal cervi-
cal. # pesar de todo, sin embargo, el estudiodepacientes con
ma!formacion de Chiaril o siringomiel:a san l: intralduccion de
medio de contraste subaracnoided se As0C1& CON UN Cran porcentaje
de resultados falsos negativos. Esto ocurre hoy en dia a pesar
del usc de tomografos de alta resoluci1én, (3IB)

E£n el pasade, lus estudlios mieloaraicots con si1re o on conhraste



N

positivao oalecso 2ran les mas 1mporrtantes en 2l diagoost.zo
raciaoloegico el signo de la méduls colapsada era altamerto
sugestiva de siringomielia comunicante. En presencia de ia cavi-
dad siringd o hidrom:#l:iza, el canal éseo espin2l ezta comunmente
agrandado v toma la forma de embudo normal. €% agrarngamiectd
primero efecta ©l didmetio anterocosteri:or. lo gue se denuestr =
2n  la aoroveccioen  lateral. El aplzfemiento del opistion vy el
ondui =miento posterior de los cuerpos vertebrales tambtien poede
obcervarse. En la melografia el tamedo de la medula =spinal E

agrandamiento de la medula espinal y ambos, el reflujo 1nmeal a
o retardado del contraste cgentro aele cavidad, Esto puede dem>s
trarse 6-8 horas despues de la inveccion ael corstraste subarac-—
noideo. (8,13, 4¢)

Liebert y cols. repoartaron la migracidén ce la metyiizamide dentrd
de las cavicadges medulares traumdticas produciendose 1o que se Ma
denom:nado =21 signo del! abjetivo.

Usando ambas. la tomografizs computarizada inmediata vy retaroada.
Aubin vy cols. reportaron que cercs del 89% de los pacirentes  =on
cavidad siringomielica mnstraban gpacifiztacion 1ntranadular,
Gates v cols reportaron en 1986 8n un estucio retraspectivo de 32
pacientes con siripgomielia comprobada y 15 paciences cor
diagnostico a pruesba, demostraron qQue un camdto €n el calitre de
la médula espinal con diferentes posiciones (signo de 13 medula
colapsada © colapso medular) tema una sensibilidaa del 384 ¢ una
especificidad del 87.. Ei reforzamiento central de 1la nmeoula
{s1gno del objetivo u 0lo del toro) en la tomografia computariza-
da retrasada tenia upa sensibiligad y especificidao del 91z vy
87%, respectivamente. El valor predictivo positive del calapso
medular fue del 87% mientras que el valor predictive pes:tivo dei
reforzamiente central medular fue del F4%. (19)

La evaluacadén de un paciente con una caévidad =1i1ringomizilca
asociada a una neoplasia i1ntramecular es muy 2iferente de ia  de
un  paciente cuya Siringemielia sea secundaria a la mai<ormacicn
de Chiari. La mielografia con contracste hidrosolunle permits
identificacion de la localiracion precisa ooisoe la madula es
aumentada de tamana. Este agrangamiento de 1a msdula puede repnre
sentar a la necplasia en si O resulta de una cambinaz:on de 2
necpiasia v el gquisre. Los gllomas intranedulares tuegen <o s
grandes cavidades en la supstancia medular y produclr 51500
tipicos oae siringomielia. E! l:quido asprrade a2l auiste an
cirugia O percutaneamente bajo control flucroscopleo con  rayos-x
®s amarillento y proteinaceoc, muy a1+vzrence deli LCR clarao de 1a
siringomielia comunicante. Los quistes neoplasices ageneralmente
no se colapsan durante la mielografia con aire. La méaula sooma-
nece tensa en contrascte corn sY apariencia =2n la hid: 1rinacmie
lia, en la que se observa més adelgazada. La localizacion del
tejido neopldsico adyacente a la cavidad siringomiéiica puede
realizarse percutaneamente por endomielograr:ia. En esta reacnica.,
la purciern directa de la medula 2s seguida por i@  visualilzscion
da la cavidac quistica mediante la inyeccion Jde contraste oudeo-
soluble dentro del quiste propiamente oicho. La apariencra dezhi--
lachada e irregular 42 una porcion de ia pared del fauista

serr or velar lYocaliszdor sare determinar ) raivel

vartanle. Los campieos en la tomodrafia camputerizaoca incluvern e

[EEY- R E N
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procesc neoplasiea, 19

La  tomografia computar:zada con te intravernozo , la
ang1ogratvia espinal pueds avudar & visualizar jesiones Vasch, ares
intram2dulares (MAVY ¢ bemangiroblastomas:, pera muchos gliomas
1ntrinsecus no muestrsh gaucha vascularizacion o una alterscion e
la barrera hemato-encefalica. La argiografi1a s nacessarla  antes
de la puncicen de 1a meédula espinal pars evitar punNClonar  una
lesion vascular, que podria acarresr wn significante riesgo  pats
@]l desarrollo de un hematoma intramcdular. (3IB)

La melografia con contraste hidrosoluble asociada a TC  hecha
1nmedistamente y retardada a unas 46-24 horas, permite la
rgentificacién precisa de la cavidad si1ringomiellica acs: coms su
stension. (17.22,49,398: Gsborne v cols, util:ze le mizlelC para
astudilar pacientes con pasraplejia post-traumatica asociada a
aslinr 1ntratable. Se pudo visualizar la siringomielis  toracica
asi como los segmentos atroficos ade la medulas espinal. Iqual-
mente, Wanyg y cols, pudieron evaluar la ertensidn toracica de la
si1ringomielia en pacientes con cavadades pramariamentse de la
medula cervical. Guencer y cols. describieron sus halliazges en 16
pacientes relacicnades oe un centro regional ce trauma raquimedu-
lar enp un periodo de 18 meses demostré&ndose una cavidad
siringamielica en todos los pacientes: la medula espinal en el
segmento del didmetro maximo del guiste estaba agrendada en solo
2 pacientes.
la suringomiel:a past-=raumatica debe invastigarse con TC reali-
zada inmediata y posteriormente a la i1nyecc:on de contraste
hidrosoluble subaracnoideo mediante una mielografia convencional.
LLa endomielografia para la siringomielia post-traumatica puede
tener ambas utilidades, de diagndstico de eitzasien de la lezidn
y terapeutica, 51 el liquido dentro de la cavidad es aspirado.
En recién nacidos con un melomeningocels pueds obtenerse el
tamafio ael gcanal central ependimario mediante ultrasonografia
transcutansa. Una tecnica similar se Na utilllado para  iocalizar
cavidades sir:ngomielicas intracperatoriamente‘ya sea a traves de
la dura 1ntacta o actualmente a traves de la médula en si. El uso
de esta tecnica todavia no estd totalmente explaorado. {18.,59
Tambi1én se ban realizado PESS para el diagndstico de 1a siringo-
myelta. 1,29)
Finalmente, la IFfM 1denti1fica si S1T10 de la comprogion Sxtradur-
al, la presencia de un tumor espinal, la extensior Je la cavidad
c1rirgomielica y la posibilidad de la oresencia de una
malformacion de la tosa posterior. 3in embargo. ios defectos ue
este estudio san las difaicultades para preciser la i1dentificacion
del hueso cortical y de quedarse en el plano de la médula espinal
cuando evi1ste una cilraescoliosis. En @sta situacion, las 1magenes
ayxiales pueden 1a2ntificar la medule espinal v  su conteniaon.
115,37
Pojunas y cols. 2n 1984 yeportaron 13X casas de siringo-hidromie-
l1s vy demostraron ern 11 de ell2z la presencia 98 lOoS  QUISCTES
tntramedulares: aducen que  ne toans las CaBGs de siringo-
hiaramieli12 tienen la apariencia tipica en IRM descrita anterior-
mente en ia literatura. (47) tokmen vy cols. en L985 recomiendan
como estudio de cleccien a 1a IFM en el cizanast.co ge 18 sirin-
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gaomrelia porgque puede demczurar =21 planc sag:ival de s columna
cervical. ta cavidad mir.ngomieliczeé sy Bu  relacién con las
amigdalas cereoelosas, =1 IV ventriculo y otras astructuras
agvacentes., {21} Sherman v cols. en 1987 analizaron las IRM de
laz rcavigage:z ciringomié@licas en 53 cacient2e  age  diferantes
etiologias v cemostraron oue bay una notable  similitug en ia
apariencia de la mayorie de las cz.i1cedes a pesar ae la cavsa e
la esi1ringomieilag el sianc del vac:c de +luya oel LR astuvo
presente en 23 pacientes (40%). reflej=snao  DOrocaplz=mante los
movimientos pulsidtiies del liguido de la caviced. 32 n= propusstc
que estos MOVIMIentos Son una causa del Srecr:rients ug L3 casidad

v la observac:dn del signo g2l vacio de flujo del LCR puede tener
valor prondstico: este signo fue viste mas frecuentenents en a2l
arupo de siringcmielia comunmicante (8Z7% de :0s pacientes). (S4:
Grant Yy cols. an 1987 oi1dieror la lenginud 2e 1a sivangomiella,
diamerros v relaciones de la cavidadimeduls v ge la medulasicsssl
mediante [FM en 12 paciantes con firingomielia oara ve
existia r~lacion entre estas dimensiones vy los nallaz
clinmicos. La longitud de la siringomislia esha relaciconadz cor.
didmetro de la cavidad, con las relaciones ce la cavidaarmaduis
de !a medula:canal: los pacientes con una saringomieliz equeda
tenian un ociametro de la cavidad tambien pequeds vy uvnas rela-—
ciones cavidad:medulz y medulascanal pequesas. No e demostro
relacion significativa entre la detbilidad muscular, 1a
distribucién de la peérdida sensitiva, gradg de incapacidad vy las
dimensicones de la siringamielia. [gualmente. estos autoregs 2n 21
mismo anso realizan mediciones pre y post-operatorias =n ¢ pa-
cilentes con siringomiel:a encontrando dismipusion @ ls C-=viaaz
si1raingomielica en todos los pacientes 1ncependientsnents =
hubieran s1do 1ntervenidos mediante 153 cirugia de Gararer,
mielotomia o DSS5. (20,212

TEATGNIENTOE La experienctia &n el manejo e las malsaraacione:s
chiara (sin mielodgisplasia’ asoziadas a siringohidraomieal na
variago en cuanto los procesmi«ntos quirurgicos que deben -~eali-
zarse. (146,44) La siringomielia no asccrada con malformaciones da
la +fosa posterior ha sSi1do tratada mediante S1r1NgAsStomza,
derivscidn de la cavidad v seccion de la meédula espinal en oa-
ctentas con lesion medulsr corpleta. Es imperativo rdant 1 Fraoas
las anormaliocades asociadas c¢on las cavidades de la meaula espil-
nal y tener un entendimiento preci1so Jde como @4 liquidoe @ntra en
la cavidad. El wratamiento quirurgico est: airiqido entonces &.
mecanismo causante adecuado. (37)

- SIRINGUMIELIA CON ANORMALIDADES LE LA FOSA FOSTERIOF  «SuN
MIELODISPLASIA): El reto representado por la malvYormacion de
Lhiar: vy las cavidades de ls medula esginsl asociac. s na  s1do
frustrante. &n 1958 Gardner y Angel repaortaron 74 pgacientes an
malformaciones oe Chiar:, &2 de eéestos tenian una cavigaa
hidromiélica asociada. A todoe estos pacientes ce les realiza
geccompresion ode la maiformacion de la fosa posterior » oclus:a
de la <oneccion g2l canal central con la cavigaas & nivel o=t
ébex. S2 pacientes mostraron uUna majoria inmediata postoperatorias
y esto dio pases para 13 teoraa de Gardner para enpl:icar (s causa
de esta enfermegdad. 11 pacientes ne tuvieron cambice , 3 oEpRCrs
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. S pdmiEtEn mor lersn en al postoprretoric “empranc,

TOi%s. e mare r reportarcon 24 pacientgs con mal
anee  de
EF

(=43 : LLOCS Lratados sedisc e SESCOMECeSion ue &
o poeteri1ar. e ssE1 s S me1Drseun v LU S€ Jetorion
o i ZOLS. GiEcote an los resulisdos

;a“zen!ef Vvoreportaran mejsris2 en . rooerhyr
Co/18rorn ©amtlos aeshu@s 02 la desCoTIresian
or. r2r  Ban embaryo, en la serie o
crentes, el 76% mejoraron despu ze

poETerior, S3er v Cois. d1scutiarun b DaC1ENtes ms . Formacion
2e Thiari tipo [ a quieres e les reelizn cescompresion s
1tal  en l2 Clainica "Mayop; esto permitio ura mejoriz en sy

sus pacientes. Si1n emparqo, el 139%  tuvizron wn defizit
nevro.0gico progres: oo eventual & vsar ael procecim entoc
quirurgies. Saex . cole. trztaron dx lazicwcee los paciert sz en
S categnriés , iribuirles Loor t1Z6. € pEnst gue sduelles  cor

319M0s  Medulares centrales tenisn el peor Eronostico. aquellcs
con  santomas del “oramen magnun térian buen prondstice v los
garientes can "hipertansion 1atrairanesl o disfuncien cereoelosa”
P&IDXIET1CA5 tUVIE ON &1 MEJOr Rronostico.

Fhowon en 1976, describid su técnica microgulrurglca pe:a liberar
lac adnerenclas v abrir las .i3s acl LCR nel foramen de Magendie
en  pasientes con nalformacionss de whiar k. L3 hmidromiel:a  fue
drinada mediante un2 mielotomia en la ZERD colocandose un catéter
de Silestic. Las: tooos sus pacientes ruvierrn algunz  farms  de
mE)oria  supletiva pNero £in Zamblos opjetivamente. Faulhauer vy
Loew trataron 24 pac:entes con una variedad de procedimientos; 7
ge estos empeoraron. Garc:a-Uria y cols. pressntaron vn estudio
retrospectivo  gde resultados quirurgicos en I! pacientes saultes
gon siringomie)i1a ssociada con una malF€prmscien ge Chiari, La
vallecuta fue aoierta en 22 pacientes v la oclusiaon ae la
coneccion del canal central fue n2cna en 1°. Elles ohservaron Que
mas. ge la mitsd ne los caciontes me)araror subjetl,smente con  la
cirugis, pero scio 5 mogrrarcen mejor:3 cbistavse. En & oacientes.
=2 nresentn un Jeterioro neurolégico progresivo.

Logue v+ Fawards regortaron sus resultados en &1 pacientes trakta-
dos con descompresién craniovertebral por mal+ormaciores. Piwvidi-
eron ectos pacientes en 2 grupos. Un grupo fue tratado con et
pracediml -nt2 Ae Gardner de cbrir el IV ventraculo v 0oCaslar e
ta coieccinn deld cansl centrael v B4 Otr ol vna sosLompresidn de
Y083 PpOsSLLrlor  sdiamente. 310 20rie la agracnordes.  En ambas
gr.pos.  uel  LYy-L79% de perientes mostraron mej)oria.  del 4S-45%
permanecierens S1c camblos y les demas, —mpesrarcn, ichiezinger
cols. reportaron 16 gacientes con malrormacson de Chiar: e hidro—
mielia,- Se observéd meloria en 8 pacientes despugs de la
geacompresion oe la fosa posterior. 5 no  tusleran cambios, o

empaoraron v upno fallecio de problemas respirator10s. Tambiré&n
presentan en forma diagramatica la evolucion ge ls cavidao
siringomielica. +32) (Figura 7; Levy y cols. en 1983 reportaron

una sedi1e e 127 poclentse de le (117108 O Cieveisnag . presenta-

TNUn BUQLLMIPNtO 3 1Aarr piacsd ern £33, 36 apEer si melst % en  al
46%. oespues de la cirugia de fosa posterior, 6% no  tuvieron
camb. a8 y el 28% emnpeararan. raul y £ols. revisaron 71 paciantes
aoultzs con malformesiones os (ntarl tigo I vistes en ia
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. 81, + tooos se i=2s
- LA MeJIOFi&E TuEe  Mi%

soelnsnc. de los

Enfermer a2 Aeal ge Mancnest
“€@i1IC  JESCOMDres10n oF
[al=14"F D1 an o5 GuClents:
Pagientss com cOomPresion a nejararer, serc /7
&stzs emt20raron gostsrioraente som2licaciores smiratar:
=@ presertarpon ern el 14% ae los pacientes. (37
En la ser:ie de rerns=e:s y == 1 TatclogaE de

sa postz-iar

eztu /o prasente er asociacion cor ringohidromieliz corunizante
fercinyende los pac:entes ceon plasial. Ep 7
Casos. £ 1gentificarcn  znormalidedes  osess  vens
compresion ae la unién ceérvico-modu! an FE-1-3

neuroradiclegicos preosperatorios. e rsalizo reseccior  trsnsorsl
ventral primaria en 2stos 7 pacientes, obteniendose resalucicn a=

s Zg comp: DMIS0 del talio cerebral

slta. Foar esto. la de=cc e140 CE

o 1MpOr T2Nte &n &1 de ec
resecc10n  d2 la CORSTEICCIOn oS3a cavmi

oo

normal del LCR. En Tirugis 9§ TOSE ROSLEer
fue realizada subsecuen aesviacien del LECR. B
quiriendose posterior & la clrugie transoral uma f1)scion ERE-N
to-cervical. En otros 3 pazientes  con  oilatacier entrigulze
tntracraneal. la hi1grocefalia fue tratada inicialmern
derivacian sentriculo-paritong@al y posterilorcints se
cirugia de tosa poster:ior. A los &% pazientes se ies
cirugia de fosa postm=rior. El sejuimionte fus ae 2 o2
pacientes ten:an dolor COMO SU MayDr €iMTOMS . € FES
La «aebilidad se presentd en i pacientes y 3¢ de
mejoraron definitivamente 2n el postoperatorio. Zs II
14 de los ruales eran mencres oe U &A0S ae  edad,
neurolegico regreso 2 la normali1ged. La mejbrie
neurclogico en este gryupo orw 10 2n la 1% cemans: postops
¢ de 2% oa'cx:-ntes con afeccion oe neryvi0S  crarneales
as1NtoméI1Cos: ouras 5 mejorarcn y i resto ae
TUVIEeron CAML10S, 22N eXCepclon ge up S23818Nte en J.ien
ron  los antonss, En rezuamaen, =1 5t de los Sacientes
mejoris marcada 80 Sw E171oM:to.2gia sue- aetiva v objat
gz wn pr2longado per:odc de seguimiento. S paz.
DSS ® DSPT subsecuentes. (37)

Fhilips v cols. en 1581 realizarc- (s 2957 2n 4
Z1r10)0M1€. 16 LOIODATICAT N0 TUVIE ON mIrL1ilIac ©i
Ei seguimientc postoperatoris vario ge 7 a 27 mesas
trarse progres1zn e lee sintamas ni prsfLncien
derivativo. 4o

Tator vy cols. en 1582 reportaran su expIriencia =0 oo
con siringomielia, de los cuales. en 1S fue 1diopatiza,
ocst-traumatica vy en uno fue tar aracnolditis 2splc 1 =
afios de 195 a 1979, A 100cT se les realizc DSS co~ tecrace
mrcraquirdrgica. £i@ seguimiento fue de un pramedio de I afos
obteniendose buenos resultados en el 75% de los pacientes. (56!
@willisarms en 1397 reportse sus r2sultados con la went

terminal obtenienogu me)rria  ciinlta en el &l .
cientes. (630

Barbaro y cols. en [984 reportan cu experiencla =n 79 pacClentes
-or siringomiel: - realizande diferecntes cregimis—*2=

e 3C 3

.
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" . observanno Los me)
€3% de 1os Pacientes, 130

Las v als. en 1984 reportan an S3% de me:
pacientes con siringomielis a2 quienas se les real:z¢ la DSFT con
ur szguimiento de T meses. (I3

Vaguero y cols. ctambien demuestran su experienc:a con 9 paciente
Zon ziringomislia a quienes s2 les realize uns DSS, obteniarse:s
en el 44%4 mejoria clinica y ern el SE% estabilizscidn o=l 2uedrc.
\57)

Filizzolo v cols. en 1968 presentarcn un rezorte ge 0 paiientes
con sirtngomielila. de los cuales., s & c= les realizo VT y ge:0-2
el 16% v a los restantes 27 se les rveali1zs cescompresicn ael
agujero magno, observandose mejoria en el 74%. (1&)

Ogilvy y cels, en 1988 reportan buenos resultanos en un pacierts

r2s resuitacss o0 La OEF T er o

W

con siringomielia comunicante poszerior & la colocaci:n e .ra
bvP. (41)

Padovani y cols. en 1659 descripe sus resultagons en 19 pacientes
con siringomelis mediante la DSE. observando colapso ae la
cavidad siringomielica mediante contrel postoperatcrio cen
IRM. Encontrs mejoria en el 31% de los cazos., estabil:zszion ae
los =intomas en ei 59% y empeoramiento en 1 10%n. (43)

Isu y cols. en 1989 reparta un 74% de mejoria en 1 pacients
intervenidos por siringomielia mediante varics procedgilmigntc
quirurgicos. (27,28)

En el mismo afo, Matsumoto y cols. en un estudic retrosoective

o

reporta 28 pacientes coen siringomielia rn=erven: 4os
quirtrgicamente meaiante varios procedimientos, obremendn me-
jores resultados con la cirugia de Gardner que con 18 DSFT o

siringostomia pero con una alta morbi-mortalidaag con el primera
de éstas. (35)

TECNICA QUIRURGICA: Lta cirugia de fosa posteriot Yy la
descompr'esxhn cervical superior para la malformacior age Chiar:
asaci1ada a si1ringobhidromielia se vrealiza generalmante con el
paciente en posiciON OF docudito Prono O @n pes1Ii6n Je  Sentado.
Se mantizne una flexion ligera de las articuiaciones azlanto-
occipital y atlanto-aroidea. Se realiza una 1nzistior =eo1sl c—asos
la protuberancia occipital externa a la anofisis esp.nosa ae L
4° vartobra cervical. Se realiza una exposicion subperidstics <
la escama ael hueso occipital . d2 los el=smerzos acrsales ce &

=

’

o om

columna cervical superior. La craniectomia de la fosa postsr:
se reaiiza con trépanos y ampliacion de eéstes con  gubeas vy
tajlagros de alta veloc:idad. La columna cervical superior as
descomprimida y la extension sera de acuerao a los estudlos
neuroradiologlicos preoperatorios. Pueden observarse dindas fibre-—
sas extradgurales que comprimen la umon dorsal cer. ;o-medular.
La dquramadre cerebelosa y cervical se i1nci1de para e.pcocner lag
estructuras nerviosas 1ntradurales. Tambien se pueden observa.
densas adherencias aracnoideas ertre las amigdalas cerebelosas
herniadas y ademds, a vecCes el planz corcide del [V vante,
puede ser  visualizado entre las amijgalas, La Jiseco:
microscopica utilizando el microscopio quirurgico de alto poaer,
es esencial pera ampas. magnificacien e ilvminacidén. Las adheren-
c1as pueden ser cau*critadas antes de cortarlas, va cuz2 a3 20 o

]
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entran vaso 2N &u INterior. Luego, s@ Irat 1RALLTSY L ADEY

tura del IV ventriculo. Cuancs gstas adn TG Az 1AP1Oer E€3TaA,
como e@n la malformacion de Chiari tipo 1 , !1, debe esczgerse .a&a
encrada al obex a traves del vermis &n la 1inea media o entre las
amigdalas cerevelosas atrdficas y acherigas. Lebz =ererse cuicado
y =avitar el escurrimiento de sangre 2n gl gspacic  suparacnoldeo
con el fi1n de cvitar las adherencilas postoperatorias. Si la
aracnoldes no es preservada, el LCR puede desviarse 1nadvertida-
nente al especic suboural. L3 coneccion entre 21 IV ventraiculo v
el camal central oge la medula cervical es rdentificeda: é&Esto
puede realizarse con un disector romo. Se obtiene un pedato  de
musculo de la musculatura paravertebral y se le da una forma de
estaca vy es colocado cuidadosamente en la comunicacion patente
entrz el IV ventriculo v el canal central. Algunos usan un  cong
de Dacerdn en ver de musculo. Fambien se puede colocar un Cat8ter

o

de Silastic oel IV ventriculs al espacioc subaracnoid=2o espinal.
La cavidad siringomielica o hidromiélica puede ser abierta med-—
1ante una mielotomia entre dos raices nerviosas en la porcidn mas
delgada de 1la medula. Se puede derivar entonces la cavidad al
espaclo  subaracnoidea o a alguna cavidad del orgamismo. Se fija
el cateter intramedular a la aracnoides o a la duramadre
(8,37, 36,51)

- SIRINGOHIDROMIELIA SIN ANORMALIDADES DE LA FOSA FOSTERIOR:
NEOPLAS1IAS: El diagndstico preoperatorio debe encaminarse a
conocer el tamafc de la cavidad siringomiclica, la presencia e
anomal {as Oseas aszociadas v la presgncia o ausencia de un  tumor
intradural o i1ntramedular asociado. Si se encuentra una neopla-~
sia, su resegcidén es imperativa. La cavidad siringomiélica puede
estar por arriba o por debajo del tumor intramedular y a veces,
puede estar incluida dentro de éste. La puncion percutdrea de
lesi1ones qQuaisticas intramegulares ha s:do reportada por varios
autores, pero ésta rara ve: es realitada. La puncidén percutanea
de una cavidad si1ringomielica fue realiraca por primera ve: por
Vitek en 1928. El punciond gQuistes inwramedulares en sy  diasstro
mayor, itnyactando 1,5 m! de Lipiodol para demasterar sus tamafos y
llamo al procedimiento "endomielogratia”. Westberg reporto =n
1966 7 punciones de cavidades sivringomislicas y dos de tumotes
quisticos durante mielaografias con aire. Bootn y Kenoall vy ¢
“pall y Symon repcrtaron en (970 y 1973, resprctivaruente, 13K oS
Cases C& puUNCianEs 02 tumores gquistlzos obtemiendo  Jpacificwacidan
de estos con fvodil.

Dietamann vy cols. en 1982 raportan su erperiencia con 2 <asods o2
neoplasias extradural e 1ntramedular, observanuo la 1mportancia
de!l analisis del liquido ohtenido por puncion as: como el papel
terapéutico que puede desemperar la puncion al descomprimir la
medula. (14»

FOST-TRAUMATICA Y/ ARACNOIDITIS: Los pacientes con siringom:elia
post—traumatica que desarrollan dolaor y progresion de su deficit
neurcloégico deben ser intervenidos quirurglcamente. Muchos au-
tores han utilirado 1a PSS oora ]l mane)o de esta. (42.97) Lebe
tenerse cuilvade para la sresarvacion ae laz aracnoides al momenco
ge aorir la auramadre. EL mCroscopio quirurgioo es imperativo
pai"a una diseccion acecuada. Se realiza la mielotomia en el surco
megio postertor o en la ZERD entre las columpas posterior v
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tateral , <e introducen 2-3 cm del cateter ge Silaztic derunrec  de
ta cavigao siringomislica en direccion zorrlics v S€ sutura a la
aracnoides en @l s1t10 de la melatem.s. El cateter distal se
inserta en el espacio subaracnoldes caugal y la  arwcrhoides es
cerrada posteriormente mon microsuturas. Meneses vy Tols. repaortan
mejoria en 8 a2 i0 pacierces con siringomiclia post-traumitica en
U serle de pacientes Cuan s1ringqomielia o8 diversas @Prislogias,
despues dge serles realizagas la DS5. (372

La DSPT es una derivecion de flujo uniadir=cc10nil entre la cavi-
ceg siringomiélica vy el avaomen. El equipo usado es 1gual al  de
una DVP. Se usa un cateter praamal y oistal de silican y una
vdlvula de baja presidén. El paciente es colacago de ladeo, se
realiza una laminectomaa de | o 2 vértebras a nivel de la sirin-
gomielia. la duramadre es abierta mediante una mielotomia medial
o en la ZERD y se intraduce el catéeter praximal hacia =21 extremo
superior de la cavidad siringom:zlica y se fi1ja a la pia-

aracnoides. La aracnoides se cierra y el catéter es fijado a la
guramadre. Luego, se coloca el catéter distal gentro del perito-
neo y los dos cateres se unen & un sist2ma valwvular de baja
presion entre ellaos. (37}

Shannon vy cols. en 1981 reportan una seri1e de 13 paclrentes con
siringomielia post-traumdtica de los cuales & tenian seccion
medular completa. En éstos se realizd transecci1dén medular en 3 vy
siringostomia &n los otros 3. Los 7 pacientes con lesidn medular
incompleta  fueron tratados mediante siringostomias. Se observd
mejJoria 1mportante en estos Ultimos. E1l dolor que estaba presente
en 10 pacientes mejore en el (00%,
RESUL TADDS: La descompresién de la fosa posteriar, particular-
mente cuando se caombina con ilguna mamipulacion intradural, se ha
asoclado siempre con una morbi-mortalidad significativa. En &
era modarna estos riesgos parecen haber disminulde, cera el
hematoma post—operatorio, la infeccion y el aumento del deficit
neuroldgico siempre raguerird atenciloen en los cacientes i1nterve-
nidos. £s importante anotar como complicacién después” de la
cirugia de fosa posterior, la depresion respiratoria nocturna.
Debe entonces monitorizarse la funcion respiratoria de estoes
pacientes en todo momento y sobre todo durante el suefo. S: se
realizé la oclusién del gbex, pueden presgntarse n3useas vy
vomitos que pueden persistir par ados. Ltra camnlicacion bien
reconoci1da incluye la desestabilizac:6n de la dinamica del LCR
con aparici:on de hidrcocefalia progresiva o de HIC, lo cual, puede
requerir la colocacion de upa derivacion ventricular,

Los resultadns de la intervencidn quirdrgica en =2sta variedad de
condiciones es difaicil de evaluar por varias razones., Muchos de
estos pacientes que son intervenidus ti1enen una larga evolucion
de su sintomatologaa y un severc geficait newologico gebado  al
daio permahente y cronico del tallo cerepbral, ceredbelo y méedula
espinal. Estos pacientes y los medicos que los refieren tienen
pocas esperancas de la recuperacion de le perdids funcionail
después de la cirugia. En esta situaciron, )a estabilizacion de
lgs santomds puede ser la expectativa mas razonable de 1a
terapeutaica. (8,37)

Los pacientes con nalformactdn de Chiart tipo ! ti=nen influen-
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ciado SU resultado quirdrglco por vaci:oc  factores, Estos  pas
cientes que llegan a la atencien quirarg:ca taraiament>? en 21
curso de su enfermedao presentan una perdids mds rdpids o2 su
funcion neurolégica s: su malformaci6n de asc-ia a siringomielia.
Ltas poecientes con deficit leve que presentan primero cefalea o
dolor cervical tienen bueros resultasos. cen un 79-30% d= mera:s
actual en el post-operatcric: i1gualmente sucede con lot pacients:
que oresentan alteraciones cerabelcsas. Los pazientes con
alteracion <2 nervios craneales bajos y anemalias secunoarilas a
cavitacidn de la medula espinal ra evolucionan tan bien, =on scio
un I5-65% que tienen mojoria significativa dEREpues de )12 cirugas,
Los resdltados opertatorios que se han aseciado can la pear
evolucidn scn de los pacientes qQue presentan aracnoiditis passi o
espinal. Esta falta de certeza en el resultaco quirdargico es la
razon por la gque indudatlemente se nan intertiado diferorzes
formas de tratsmiento quirdrgica para la siringomielis. (T2,

FRONOSTICO: Los pacientes con siringomielia ¥ malformacionss de
la fosa posterior evolucionan peor que aquellos que nc  tie
cavitacion de la medula espinal. Los pacientes con siringomielis
post-traumdtica en general evolucionar bien, aungue es poco
probable un deficit neuroldgico estable. El pronostiecno de 1a gz:=-
ringamielia secundar:a a una neoplasi1a espinal descansa en la
habilidad del ecirujano para resecar con eri1to la reoplasia.

En resumen. los pacientes con défieci1t asuroligieco levz tienden a
evolucionar satistactoriamente; los pacientes tratados temprans—
mente <. e} gurso oge su enfermecdad tienen mejor prondstico  gue
aquellos con lesiones avanzadas. Se recomiernsa que ls correcei1on
quirurgica sea realizada tan pronto cama e! diagnost:i:co ce hava
establecido, particularmente si hay evidencia oe progresion de .3
enFermedad.ICB.SB)
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I11. FPLANTEAMIENTO DEL FROELEMA:

Exi1ste una gran tontrover:zia alrededor de la etiopatogema
de la siringomielia vy ésto na generado diversos puntos de
vista acerca de cudl es el mejor tratamiento para estos
pacientes, en el que también se han observado resultados
poco satisfactorios.

Iv. HIFOTESIS:
HIs "La derivacidn siringo-pleural e2 un procedimiento

quirurgico que da resultados satisfactorios en el
tratamiento guirurgico de Ja siringomielia™,
HO: “La derivacitér <Siringo-pleuresl no es un procedimiento

adecuado en el tratamiento auiruargico de la siringomielia®”.

V. DBJETIVDS:

GENERAL: Realizar las derivaciones siringo-pleurales a los
pacientes con siringomielia.

PARTICULAR: Demostrar que la derivacidn =ir:ingo-pleural
detiene y/o mejora la sintomatologia oe la siringomielia.

VI, DEFINICION DE VARIABLES:

- El sexo.

- La edad estard dada en afos. .

- En les antecedentes se anotardn los factores gue se
consideren predisponentes o precipitantes en ia
fti1opatogenia de la enfermedad, ya sea, congénita,
idigpatica, traumatica, post-aracnorditis o secundaria a
neoplasias intrarraquideas.

= La aspciacién a otras patologias se conocerd ae acuerdo a
los hallazgos climicos, neuroradiologicos y/o  quirdrgicos,
ya sean oe la union grantovertebral, de las cufvaturas de la
columna wvertebral, digsrafismos espinales o patolagia
intracranesi.

- La cavidad 1ntramedgular sera defimida de acuerdo a su
localizacion en relac:ién al caonducte ependimario y a su
extension a lo largo de la meduia, mecglante estudlos
neurgradicologicos.

- De los sintomas preoperatorios se analizara el tiempo de
aparici16n de estos y cudles fueron los mas predominantes.
~El examen neuroldgtco pre y postoperatorio se dirigira al
hallazgo del dolor, las alteraciones mptoras, sensitivas,
esfinterianas, cerebelosas, re nervios craneales v la
existencia del sindrome ve Horner, entre otras, Las
aAlteraciones motoras, esfinteriapas, cerabelosas vy el
sindrome de Horner serdn valoradas objetivamente por el
examinador. Las alteraciones sensitivas y la presencia del
dolor serdn valoradas subjetivaments por el examinador de
acuerdo 3 las respuestas del paciente.

- Se dara a conocer el tipo de intervencidn Qquirurgica
realizoada a cada paciente v €l tipo de sistema utilizado.

- Se anatardé la fecha de ingreso, de egreso, ¢l tiempo de
estantia hospitaiaria, la ‘echa de cirugia. el tiempo entre
fecha de cirugia y fecha de irgresao, la fecha de
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reintervencion gquirurgica s1 la nubilese, vy el tiempe entre
la reintarvencien v la cirugia imicaal.

- ras complicaciones quirdrgQicas se dividieron en tempranas
antes de su egreso, incluyendo zl neumotera:, hematoma post—
quirdrgica, infeccion de la herida gquirurglca o distuncien
del sistema derivativo y, en tard:ss después de su eQreso.

inc luyendo la infeccidn de la herida quirurgilca,
colonizaci16n del sistema o disfuncicn de este.
- Las defunciones se anotaran todas laz acaecidas

posteriores al acto quirdrgico cualguiera que fuere su
causa.

VII. MATERIAL v METODOS:

TIFD DE ESTUDIO: El presente es un sstudio replicativo. no
experimental, longitudiral, cerrado, retrospectiso v
analitico.

UNIVERSO DE TRABAJO:

En el periodo comprendida entre Enero de 1783 v Diciembre de
1991, se intervinieron 22 pacientes con s:iringomelia en e
Departamento de Neurocirugia del Hospital de Especialioades
del Centro Médico La Raza, del Instituto Mexicano del Segurz
Soctal. Fuercn 15 pacientes de] sexo mascul:ino y - paZientes
del sexo0 temenino, con un promedio de edad de JI2.1 afros y un
rangs camprendido entre 146 y 53 afgs. Se les realizd una
historia clinica completa, examen neuvnlogico preoperatorio,
postoperatorio y durante e.: seguimiento, perfil hematico
preocperatorio, raciografias simples, mielografias
ascendentes, meloTC, TC, IRM y EME. La siringcmielia <ue
clasificada en comunicante, N0 comunicante & 1¢10nAtICa. £
todos los pacientes se les realizo uae derivacicn
siringopleural con diferentes tipos ge sistemss de
derivacidn de LCR © con catéteres de Silastic =i1rn valvula. A
2 de los pacientes portadores de la malformacian ge Chiara
tipo 1 vy que se encontraban sintomaticos a su ingreso, se
les real:zo cramiectomia subocc:pital, reseziier 22 arso
posteri1or del atlas, liberacion de adherencias y reseccion
de amigdalas cerebelosas. El tiempo de seguimiento tuve . un
promedio de 1.1 ados con un rango camprend:do &ntre 2o  2:as
vy 4.3 afos. @] termino del estudio, 2 pacientes no se  han
presentado y solo fueron revisacos el dia de su egresc del
hospital.

Fosterior a la recoleccion de datos con el :irstruments
individual para cafa caso, se procedic a procesar dicha
informacion med:iante un sistema computarizado en donde se
realizé una codificacion de la misms y se hi10 un banco de
datos. Se agruparcn eostos en Cradros ae rrecuenc1as,
preporcianes de i're':uenclas Y pns:sr‘lcmen!e. se realizaron
prucbas estadisticas paramétricas {(media, rango y desviacisn
estandar) y no paramétricas (La prueba de partes 1gualadas
de Wilcoxan). Finalmente se realizd el analizis de los
resvltados v Bu discus:ion.

CRITEF{OS DE I[NCLUSION:
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- Paci1entes con stiringcmielia a quienes se les coloco una
DSF interveniges en nuestra unidae desoe Enero de 1583 a
Diciembre de 1991, ’

- Fazientes de ambos seios.

- Pacientes con edad mayar O i1gual a 1& afios.

CRITERIDS DE EXCLUSION:

- FPacientes cen si1ringomielia 1ntervernidos en otra
1nstitucidn,

- Pacientes con patologia a nive! pleural o peritoneal que
impidieran la 1ntervencion guirdrgica.

- Facientes mmenores de 16 afos.

PROCEDIMIENTO:

Se procedio a realizar una laminectomia an el nivel donde la
cavidad siringomiélica tenia el mayor didmetro; apertura de
la duramadre y exposicidén de la medula espinali por medio de
una mielotomia posterolateral entre la emergencia de dos
raices, se 1ntroduciaz el cateéter en direccien cefalicas
dicho cateter debe cortar con maltiples perforaciones que
quedan intramedulares después de haberlo medido previamente.
Cierre dural hermetico anclando el catéter a ella.
Poster iormente, conexion del catéter al reservoric o valvula
f1)dndose a la aponeurosis paravertebral. Por medic de
tumeli1zacién subcutdnea se lleva el catéter distal al 7°
espacio intercoscal izquierdo con linea axilar posterior vy
se realiza una 1ncisidn en piel y tejido celular subcutdneo
de 2 cm de longitud y se punciona con trécar pleural en
@spiracién y se introducen 25 cm oel catéter. (Figuras 8 vy

N.

RECURS0S HUMANOS: .

El proceaimiento, el estudio y el seguimiento fueron
reali1zados par dos medicos neurocirujanos del servicio de
Neurocirugia del Hospital de Especialidades’ del Centra
Medico La Razra, del Institute Merizano oel Seguro Social.
RECURSOS MATERIALES:

Se usaran derivaciones convencionales de LCR de diferentes
tipog: Hakim, Pudenz-Schultze vy Biomed, todas de bajsa
presi16n, y catéteres de Silastia.

VIII., RESULTADCS:

Durante los 9 afios que durd el estudio, se encontra una
mayor incidencia del sexe masculino (73%) sobre el femenino
(27%). El promedio de edad en el sexo masculino fue de 32
afos y un rango comptrendido entre 16 y S3 afosy en el sexo
femeni1no el promedio e edad fue de 34 afios y un  rango
comprendido entre 29 y 42 ados. Los grupos etarios mas
afectados fueron la 3* vy 4° décadas de la vida en un 77%. -

{Figura 19), La siringomielia 1adigpatica  fue la mas
frecuente y se presentd en el 41% de los paclentes. (Tabla
1).

Se encontro una 1ncldencia de 2 pacientes con sSiringomielita
al ado. El tiempo de estancia hospitalaria tuve un promedio
a2 14 d.38 ¢ un rango camprendl-do entre % v 27 dias.

Los s10nos y sintomas a su 1ngreso al hospltal se describen
en las tablas 2 y I, respectivamente., El s.ntoma mas comun
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fue la gensacion de parestesias en el 55% de los pacientes,
seguido de la disminucidn 2 la fuerza en una a varias
extremidaaes en el 23%. El signo mds Trecuente fue el
deficit motar en el 190N oe los pscientes, seguido de la
disotiacion termo-algésica en el 5%,

El tiempo de evolucion de la enfermedad estuvo comprendido
en un range entre 1.9 y 18 afros para un promedic ae 5.5 aidas
y una desviacion estandar de 2.8. La edad de presentacidén de
la enfermedad tuvo un rango comprendide entre los 12y 4%
afos de edad para un promedio de 27 afos y una desviacidn
estandar de 7.9.

La asociacicn a otras patolscgias se presente en el 77z de
los pacientes. (Figura 117},

Se realizaron rayos-X simples de columna al 45% de los
pacientes, mielografia ascendente con medio de contraste
hidrasaluble al 0%, mielaTC al 9%, TC al 41%, IRM al 30 /
EMG al 41%, corroborandose el diagnestico de siringomieiia
en 21 1O0% ode los pacientes. La EMG se realize en ?
pacientes encontrando en todos desnervacifén cronica. La
localizacion y extension de la cavidad s:ringomielica fue

corroborada mediante los estudios neuror adiolagizos
menclaonadas Yy con siringografias transoperatorias
confirmatorias en 4 de nuestros pacientes. (Frgura 12s.

A todos los pacientes se les realizd derivacidn

siringopleural cuya localizacibn se corroboré con rayos-X
simples a las 3-6 horas en el postoperatoric 1nmediato.
(Figura 13} El tipo de sistema derivativo utilizado se
muestra en la figura 14. Fueron 1ntervenidos en un lapso
entre 1 y 29 dias con un promedio de 7.3 dias.

La evaiuacion de los resultados postoperatorios fue
realirada de acuerdo a una escala climica v fueraon
excelentes, s1 stia mejoria del deficit neurclogico,
buenos, si1 e:xistia detencidn de la sintomatologia v malos.
si emistia mayor deterioro de la funcign nzurclegica.
Tuvimas excelentes resultados en 2] 6%, buenos en el 19%
malos en el 124 de los pacientes de manera alotal. Los
resultados a su egreso v en el seguimento a largo p.azo en
un promedio de 1.1 afns se presentan en detalle en la rigura
14,

A los 2 pacientes que se les real:izo la DSP v la
descompresion de fosa posterior tuvaieron excelentes
resultados.

Se realizo IFNM de control &-12 meses posteriores a la fecna
de cirugia inicial en 3 pacientes ocbservindose en todos
colapgso de la cavidad siringomiélica. La EME se 1le realiz6 a
7 pacientes en el pastoperatorio y nNo reportd camblos
significativos durante el sSeqguimiento.

La “35a de morbilidad fue del 277, Las complifaciones
auirdrgicas tempranas & presentaron en el 184 v las tardias
en ¢l 9% de los paciente. La disfuncion del sistema fue la
mas frecuente de las complicaciones constituvendo =21 17.5%,
No tuvimos mortaligad. (Figura 16!

Las reintervenciones quirurgigas se realizaron en @
paciertes (18%). Fueron 2 pacientes con disfuncion  temprana
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del sistema derivativo y fueron reintervenidos a los 3 y S
dias posteriores a la cirugia inicial. Los otros 2 pacientes

con disfuncidn tardia del sistema derivativo fueron
reintervenidos a los 34 y 12B dias.
De los pacientes reintervenidas, tuvimos eucelencas

resultados en i, buenos en 2 y malos en 1., (Tahla 4

IX. DISCUSION:

l.a 1ncidencia de la siringomielia en este trabajo es
parecida a ta reportada por Gardner y otros. Tuvimos una
preponderancia en 2l gexoe masculino sabre el femenino para
una relacién 2.7:1 y la 3* y 4* decadas de la vida fueron
las mds arectadas. lo cual esta acorde con lo reportada en
la literatura mundial. (4,18,23,37,54,64).

La 1ncidencia de la siringomielia post—traumatica fue del
23%, la cual, se ha i1ncrementado concomitantemente con el
aumento en la frecuencila del traumatismo raquimedular en las
tltimas gecadags. (36,39,64).

t.a mdromelia y la siringomietia son 2 entidades diferentes
desde el punto de vista histoldgico, pero pueden coexistir
en su farma clinica y radiolégica en un paciente Y
denominarse hidrosiringomielia comunicante, como ocurrio en
el 27 de nuestros pacientes. Recurrimos a las teorias de
Gardner y Williams para explicar el mecanismo de formacién
de la hidrosiringomielia comunicante, que se asocia con
frecuencia a 1la malformacien de Chiar: tipo 1. Williams
tambien hace enfasis en 2 mecanismos dentro de la cavidad
siringomielica y que explican el crecimiento de écta.
(7,10,18,29,60,61,562,64) Pero. para explicar la
etiopatogenia de la siringom:elia post-traumitica nos
basamos en las teorias de Melean y de Taylor. Igualmente,
estas teorias pueden explicar el mecanismo de Tormacian de
la holasiringomielia en | de nuestros 4 pacientes y que se
asoci6 con un neurofibroma tordcico resecado 1 afe antes.
(10,36)

Se presente una alta 1ncidenc:a de siringomielia 1diopatica
en el 41% de los pacisntes vy para eXxplicar el npecanismo
fisi1opatoldgico proponemas las teorias de Ball y Dayan,
Aboulker y Welch. (3,10,64)., Todas estas teorias tienen
opiniones a favar y en  contra, revisadag de una manera  muy
acertada por Cahan en 1982. (10).

El tiempo de evolucion de la hidrositringomielia comunicante,
la siringomelia no comunicante y la i1diopatica, fue de 7,
5.5y 4.5 afios respectivamente, en promedio. Nog. tuvimos
casos de presentacion clinica aguda de la enfermedad, camo
lo reportado por Zager. (&65) (Figura 17)

Los pacientes con mayor tiempo de evoluc:on de la enfermedad
tuvieron resultados buenos y malos (7.8 v 5.3 afos en
promedio respectivamente) a diferencia de los que tuvieron
excelentes resultados gque tenian un promedio del tiempo de
evolucian de la enfermedad de 4.9 afios. (Figura 18

No  hubo diferencia signtficativa entre la edad de
presentacién de la enfermedad v la evolucion post-—
operatoria, teniendo en los pacientes con excelentes
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resultados un promedio de edad de 21  afas y los pacientes
con resultados buenos y malos. uwn pramedic de edad de 23
anos. De ia misma manera, tampoca se #ncontrdé diferencia
entre la edad de los pacientes al realicarse el diagnéstico
de la enfermedad ¥y su evolucion post—-operatoria que fue de
32 afios en promediq.

En el sequimiento post-operatorico a su egreso ¥y a large
plazo, de los sintomas precperatorios, se presentd mejoria
de la perdida de la sensibilidad en el S0% de los pacientes,
del dolor en el A0%, de la disminucién de la fuerza en el
S52%, de las parestesias en el 674 y de los otros sintomas en
el S50%. (Figura 19) As: mismo, en el seguimento de los
signos preoperatorios, se presentd mejoria del devicait
sensitivo en el &5%, ael deficit motor en el 49%4 y de los

otros signos en el 30%. (Figura 20) Los pacientes que
presentaran mejoria del deficit sensitive, el 71%Z de los que
tenian alteraciones de la sensibilidad termo-algestica,

mejoraron. Estos resultadas concuerdan con lo reportadc por
otros autores. (2.5.16,28,32,33,43,486,52,56,57,03).

La siringomielia se asoci¢ a la malformacién de Chiari tipe
1 en el 384 y a la escoliosis en el 31%, que son frecuencias
menores a las reportadas por Cahan, Levy, Applehy & lsu para
la asociacidén de la siringomielia con la malformacion de
Chiari tipo 1, (2,10,28,33) vy por Conway vy Hall para la
asociagion con la escoliosis. (12,23)

El estudio nauroradiolégico diagnéstico de mayor
confiabilidad fue la IRM que tuvo una sensibilidad vy
especificidad del 100% y fue ttil ademds, para identaificar
las patologjas asociadas, perc nuestra  eupariencia es
todavia limitada. (20,21,31.47,54,55,59) (Figura 21)

Los resultados excelentes se obtuvieron zn el 100% de los
pacientes cer siringomielia de localizacion cervical vy
téraco-lumbar, en el §8% de los pacientes von siringomielia
cervica~tordcica y en el SQ% de los pacientes. con
siringomielia toracicay los 4 pacientes can
holosiringomelia tuvieron excelentes resultados. tos
resultados buenos se obtuvieron en el 33.3% de los pacienzes
con siripgomielia cervico-tordcica. Los resultados malos se
presentaron en el 8.3% de los pacientes con siringomielia

cérvico—toracica y en el SO% de los naciantes can
siringomielia toracica. (Figura 22)

En la revision de Levy en 1983, se reportan los 1 »sultados
de varios autores dque utilizaron oiferentes tipos de

gerivaciones de la cavidad sairingomieélica. con resultadeos
excelentes vy buenos en el 40-80% de los cascs y malos en el
18%. Al reportar resultadas excelentes., buenos v malos, se
vrefieren a mejoria, estabilizacion y progresion dal cuaoro

clinico,. respectivamente. Catbe destacar que * las
sintomatolog:ias motora y cercebelosa son las de mejores
resultados en el seguimiento postoperatorio. {33), Los

‘resultados de este trabajc se encuentran dentro de estos
paramecros, pero tuvimos una mejoria de la saintomatologia
sensitiva {70%) mayor que la reportada en la literatura, con
una pCO.O0S. (Figura 15
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Se reslicaron reintervenciones quirurgicas en 4 parientes
por aiefuncidén dei sistema derivativa., obtenienco resultagos
excelentes y buenog en el 289% v S0%, respectivamente. (s}
sistema der:ivativo gque mas disfunciono fue el ge EHiomed,

siendo también el mas utilicado (b4% ge los pacientes) pero
la causa de ia disfuncion se debid a falla tecnica no
atribuible al sistema. (Tabla 4) 8= 1ntervainieran 2

pacientes cton sistemas avalvulares y catéres de Silastic vy
se abservaron excelentes resultados en ambos.

Se realizaron 2 saripngografias transvalwvulares y 2 IRM, &6 vy
12 meses en el postoperatorio a 4 pacientes, ohser vandose
reduccion &n un /0% de la cavidad siringomielica.

Finalmente, concluimos que la DSP s un metode Qquirurglco
que ofrece resultados Ffavorables post-operatories en el
tratamiento de la siringomtelia de diferente etialog:a con
un seguimiento a corto y a large plazo. Las razones para
realizar la DSP se enumeran a continuacion:

1. Npo se permite el crecimiento de la cavidad siringomielica
al proporcilonar un drenaje continuo de liquido de ia cavidad
y al aliviar o mejorar los aumentos de presion gque se
producen dentro de la cavidad con cuealquier esfuerzo fisico.
2. La cavidad pleural ofrece 2 ventajas: no necesita en un
momento daco de up sistema valvular, ya que la presion
negativa del espacio pleural es suficiente para mantener
colapsada la cavidad v ésto, aunado a lx presidn dentro de
la ecavidad crea un flulo wunidireccional siringemielia-
pleura; por otra parte, la ciantidad de liquido derivada a
agte espacio es comparativamente menor que la cantidad de
liquido de una hidrocefalia, por Lo que la pleura es capau
de absorberla.

3. Utilizamos los sistemas de nbala presion basandonos en’ lag
presiones venosa y subaracnoidea espinales que se transmlten
a la cavidad siringomiélica.

4. Proponemos que s@an sistemas puncionables y de éstos, el
sisceme de Hakim, para realizar con mayaor fecilidad la
siringografia transvalvular.

S. Se trata de ut procedimiento técnicamente facil y con un

percentaje balo de morbl-mortalidad.
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XI.= LISTADD DE ABREVIATURAS.

DSPT: Derivacion siringoperitoneal.

D8S: Derivacion ciringosuparacnoidea.

D9F: Derivaci6n siringopleural.

DVF: Derivacidn ventricuioperitoneal.

EMG: Electromiografia.

HIC: Hipertension intraczraneal.

IRM: Imagen por rescnancia magnetica.

LCR: Liquido cefalorraquidea.
MAV: Malformacidn arterio-venosa.
MieloTC: Mielografia + Tomagrafia
MSIS: Miambros inferiores.

MSSS: Miembros superiores.

NC: Nervios craneales.

PEL: Presion espinal lumbar.

computarizada.

PESS: Potenciales evocados somato-sensoriales,

PIC: Presién i1ntracraneal.
SX3 Sindrome.
TC: Tomografia computarizada.

VT: ventriculostomia terminal.

ZERD: Zona de entracda de la raiz dorsal.
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fabla
Tabla
Tabla

Tabla

A11.=- ANEXDQ DE TABLAS.

Tipos de siringomielia.
Si1gnos 9e la siringomielia.
Sintomas de la siringomielia.

Fesultados de las r~eintervenciones.
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SIRINGOMIELIA
TIPOS DE SIRINGOMIELIA

TIPOS No. PACIENTES PORCENTAJE
PARCIAL TOTAL % PARCIAL % TOTAL

COMUNICANTE 6 27
- CHIARI | 6 100
- CHIARI I 0 0
- ARACNOIDITIS

BASAL 0 0
NO COMUNICANTE 7 32
- POST-TRAUMATICA & 72
- NEOPLASICA 1 14
- ARACNOIDITIS

ESPINAL 1 14
IDIOPATICA 9 41

TOTAL 22 100

Tabla 1



SIRINGOMIELIA

SIGNOS
TIPO INGRESO EGRESO SEGUIMIENTO

£ % £ % 4 %
DEFICIT MOTOR )
- DEBILIDAD 22 100 8 22 4 18
- ATROFIA 18 82 18 82 16 73
- HIPERREFLEXIA 16 68 10 46 7 32
- HIPORREFLEXIA 12 &5 11 &0 9 41
- ESPASTICIDAD 12 &6 12 66 6 27
- BABINSKI 8 36 2 8 2 )
DEFICIT SENSITIVO
- TERMOALGESICO 21 96 4 18 S 27
- PROPIOCEPTIVO 3 14 2 9 2 9
- TRIGEMINAL 2 9 2 9 1
OTROS
- PARESIA DE NC 4 18 3 14 3 14
- NISTAGMUS 1 ] g 0 0 0
= ATAXIA 8 14 1 5 1 ]
- 8X HORNER 4 18 2 9 2 9
- CUELLO CORTO 1 ] 1 § 1 §
- MANO SIRINGOMIELICA 6 27 8 27 6 27
- EXTRAPIRAMIDALISMO 1 ] LI 1 6

- Tabla 2



e-try ..
- HEMIRESIA

- TORAX

- PIERNA
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~HEMIHNWFOALS ESIA
-~ NIVEL GERVICAL
TOWML

INCONTINENCIA
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TINNITUS
vouitTos

I B B B )

Tabla 3

SIRINGOMIELIA

INGRESD
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& ]
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] 100
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1 [
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1 17
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] 1 ]
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SIRINGOMIELIA

REINTERVENCIONES
DISFUNCION  TIPO DE SISTEMA RESULTADOS SEGUIMIENTO
DISTAL BIOMED BUENOS 2.7 AROS
PROXIMAL BIOMED MALOS 39 MESES
PROXIMAL BIOMED EXCELENTES 10 MESES
COLONIZACION BIOMED BUENOS 1.5 MESES

Tabla 4



Figura
Figura
Figura
Figura
Fagura

Figura

Figura

Figura

Figura

Figura

Figura

Figura

Figura

Figura

Figura

Flgura

Figuwr a

7.

8.

9.
10.

11.

15.

17.

PIIl.- ANEXO DE FIGURAS.
Teoria de Gardner.
Tearia de Ball y Dayan.
Tearia de williams.
Teoria de Williams,
Mecamismo de la disociacion termo-algesica.
Fotografia de mano siringomielica, pasicién de
garra y ulceraciones.
Evolucion de ita cavidad s:iringaomiélica.
Fotografia del cateter proximal entrando a la
cavidad siringomi¢lica,
Derivacion siringopleural.
Grafica que muestra la relacion edad y sexo.
Grafica que muestra la aspciacidn de la
s1ringomielia a nrras patologias.
Grifica que muestra la localizacion de la
cavidad siringomielica.
Fotografia de una radiograf:a de Control
postopei-atario 42 una derivacion siringapleural.
Grafica que muestra el tipo de sicstema derivativo
utilizadao.
Gra¥ica gue muestira los resuitados postoperato—
ri1os.
Graficy gque muestra las compticaciones postopera-
torias.
bBrafics gue muestrsa la relacion del Lipo de =41 -

ringomiella v el tiempo o evaluclion,.



Figura

Figura

Figura

Figura

Figura

20.

21.

2z,

Grafica que muestra la relacion de los resultados
y el tiempo de evolucion,

Grafica aue muestra la evclucion de log Sintomas
en gl postoperaterio y seguimiento.

GBrafica ous muestra la evolucion de lcs signos er
el postoperatar:o y seguimienta.

Fotograf:a gue muestra en un corte sagitst de Irfn

cavidsnee siringomielicss en talle cerebra

« me-

cula cervical y la asoclacion & espcndiloartro-

s1s cervical.

Grafica que muestra la relacidén d2 los resuitados

y 1a localizacion de la cavidad siringomiglica.
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SIRINGOMIELIA
'EDAD VS SEXO

No. PACIENTES

O=NOWbOOND
. . g ,

Lo R _/f......ur_ -._cf;..__.r i .. -
16-19 20-29 30-39 40~ 49 »50

GRUPQOS DE EDAD

-FEMENINO E ]MASCULINO

Fig. 10



SIRINGOMIELIA
ASOCIACION A OTRA PATOLOGIA

CIHIARL I
6

IMPRESION BAGILAR 2
1 !

L GPONDILOARTROSIS
2

FSPINA BIFIDA
1

NEUROFIBIOMA 110 L _ =7 racoLioss

1 &

Flg. 11



SIRINGOMIELIA
LOCALIZAGION

No. PACIENTES
14 -

12

10 -

CERVICAL CERVICOTORACICA TORACICA TORACOLUMBAR HOLOSIRINGOMIELIA
n= 22

Fig. 12



ESTA TESIS MO DEBE
SAUR DE LA BIBLIGTECA

Fig 13



SIRINGOMIELIA
TIPOS DE SISTEMAS

BIOMED
4

CATETER DE SILASTIC
L2

>4

- PUDENZ-SCHULTZE
Ll

&

T

HARIM
4

n: :;_) ::',)

Flg. 14



SIRINGOMIELIA

RESULTADOS
80 1"
60 |
40+ .
20+
o k. . S
EGRESO SEGUIMIENTO
EXCELENTES 73 68
BUENOS 18 18
MALOS | 9 14

p<0.005

Bl vaLos EZBUENOs [ L] EXCELENTES

Flg. 15



SIRINGOMIELIA
COMPLICACIONES

INSFUNCION SIGTEMA
4 ’

NEUMOTORAX
. 1

n= 6

Flg. 18



SIRINGOMIELIA
TIPO Y TIEMPO DE EVOLUCION

PROMEDIO TIEMPO DE EVOLUCION (AROS)

-

5 4

4

34

. | .

1- - _ ‘

0 SRR B o

COMUNICANTE (n-6} NO COMUNICANTE (n-7} IDIOPATICA (n=8}
TIPO DE SIRINGOMIELIA

Fig. 17



SIRINGOMIELIA
RESULTADOS Y TIEMPO DE EVOLUGION

PROMEDIO TIEMPO DE EVOLUCION (_AR(A)S);
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Fig. 18
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SIRINGOMIELIA
EVOLUCION DE LOS SINTOMAS

PORCENTAJE

120 1"

100 -
80 -
60 -

a0
20 | /

INGRESO EGRESO SEGUIMIENTO
Ml poior [Epesiuipap [ 1sensiBiLioap BN otros

Fig. 19
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Fig. 20

SIRINGOMIELIA

EVOLUCION DE LOS SIGNOS

PORCENTAJE

‘NGRESO EGRESO SEGUIMIENTO

Ml DEFICIT MOTOR 221 DEFICIT SENSITIVO

[.__|oTROS
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SIRINGOMIELIA
LOCALIZACION Y RESULTADOS

No. PACIENTES

O = N WA OO N ®
o 1 1. 1r 1 &t i1

CERVITAL CERVICOTORACICA TORACICA IORAGOLUMBAIL HOLOGSIAINGOMIELIA

B EXCELENTES [Z3BUENOS [ IMALOS

Fig. 22
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