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Marfa del Carmen Valdez Carnillo, Laura G, Chévez Macifas y Juan E. Olvera Rabiela

SYRINGOMELIA AND SYRINGCBULBIA
STUDY OF NINE AUTOPSY CASES

ABSTRACT

Nine cases ef syringomielia and syringobuibia, with clini-
cal data and neuropathological study are reported. They are
part of a large autopsy material of the Mexico City General
Hospital gathered in a 20 year penod. Five cases were of
syringomyeha, three of syringobulbia and one had both
malformations. Seven were prumary and two were consid-
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lustorna of the medulla. Five occurred in males and four
in femaides, whose ages ranged from 17 to 52 years. Three
were autopsy findings and 1o the others the clinical mani-
festations were loss of sensilivity 1o pain and temperature,
loss of muscle strenght in the four extrermities, and fascicu-
lations in the upper limbs, The time of evolution ranged
from two months o six years, The correct chinical diagnosis
was made in only two cases, The sp
and studied in the oth
malformati

nal chord was removed
er cases because of cramocervical
o and i one case because of spinal mamifesta-
tions associated to a rig meral ventricle ependymoma.
The syringobulbia cases were autopsy findings. Death was
due in the majority of cases to causes not directly related to
the malformations. in three instances the cervical segment
was the only one affected. In the others there was involve-
ment of a combination of segments. The cavity was lined
with astrocytic fibers only in five and focally with ependy-
mal cells 1n four, Two cases were surgically treated. 1n one
the conients of the cavity was aspirated and in the other a
shunt from the cavity to the subarachnoid space was carried
out. The modern imaging studies will be of great help in the

diagnos:s and selection of the adequate treatment.

Key-words Syringomuelia: Syringobulbia; Syringomielic
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RESUMEN

Enelpresente rabajo se analizan los hallazgos histopatoldgicos
y clinicos de siringomielia y siringobulbia de nueve casos
de autopsia obtenides de un total de 20,259 autopsias revi-
sadas en veinte afios en el Hoespital General de México. Se
encontraron cinco casos de siringomielia, tres de siringobulhia
v uno con ambas lesiones. Siete fueron primarias y dos
secundarias: estas alt¥mas una a trauma y oftra z un
hemangioblastoma del bulbo. Ocurrieronencinco hombrcs
¥ cuatro mujeres, cuyas edades variaron de 17 a 32 afos.

Tres fue

iIg

ron hallazgos de autopsia y en
nicas fueron pérdida de sensibilidad a la
temperatura y al dolor. pérdida de la fuerza muscularen lay
cuatro extremidades y fasciculaciones en las extrenudade s

supertores Eltiempo de evolucidn varid de dos meses asets

nifestacignes cif

afios. El diagndstico clinico se hizo sdlo en dos casos, en
los demds Ia médula espinal se estudid porque habia diag-

nastico
nesiice
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e alguna malformacién crineocervical ¥ en un caso
de ependimoma del ventriculo lateral derecho. Los casosde
siringobulbia fueron hallazgos. La muerte se debid en la
mayotia a causas no relacionadas. En tres casos se afectd
solo el segmento cervical. La afeccidn cervicotordcica, lum-
bary cervicoteracolumbar estuvieron representados conun
ejemplo de cada una. El'revestimiento de la cavidad estuvo
formado per fibras astrociticas en cinco y por céhulas
ependimarias focalmente en cuatre.

Ei tratamiento fue quirdrgico en dos casos. en une se
hizo puncidnde la cavidad y en otro derivacién de la cavidad
al espacio subaracnoideo espinal. Los estudios modernos de
imagen podrin ayudar en el diagndstico v en la planeacidn
para el tratamiente mads convenlente.

PrLABRAS cLWE: Siringomielia; Sinngobulbia; Cavidad
siringomiélica; Disrafia; Haz espinotdlamico: Malforme-
cién.
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Marfa del Carmen Valdez Cairillo. Laura G. Chidvez Macfas v Juan E. Olvera Rabiela

SYRING()MELIA AND SYRINGOBULBIA
STUDY OF NINE AUTOPSY CASES

ABSTRACT

Nine cases of syringormelia and syringobulbia, with ¢lim-

caldata and neuropathological study are reported. They are

part of a large autopsy material of the Mexico City General

Hospital gathered in a 20 year period. Five cases were of

syringomyelia, three of syringobulbia and one had both

malformations Seven were primary and two were consid-
m

blastoma of the medulla. Five occurred 1n males and four
in females, whose ages ranged from 17 to 52 years. Three
were autopsy findings and in the others the ¢linical mani-
festations were loss of sensitivity 1o pain and lemperature,
loss of muscle strenghtin the four extremuties, and fascicu-
Lations mn the upper limbs, The time of evolution ranged

rom two months to s1x vears. The correctclin
was made in only iwo cases The spinal chord was removed
and studied in the other cases because of cramocervical
malformation and in one case because of spinal manifesta-
tions associated to a night lateral ventricle ependymoma.
The syringobulbia cases were autopsy findings Death was
due 1n the majority of cases to causes not directly related to
the malformations. In three instances the cervical segment
was the only one affected In the others there was involve-
ment of a combination of segments. The cavity was lined
with astrocyuc fibers only in five and focally with ependy-
mal cells in four Two cases were surgically treated. in one
the contents of the cavity was aspirated and in the other a
shunt from the cavity to the subarachnoid space was carried
out The modern imaging studies will be of greacheip in the
diagnosis and selection of the adequarte treatment.

Key-words: Syringomielia: Syringobullua, Syringomielic
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ResumMEN

Enel presente trabajo se analizan los hallazgos histopatoldgicos
y clinicos de siringomiela ¥ siringobulbia de nueve casos
de autopsia obtenidos de un total de 20,239 autopsias revi-
sadas en veinte afics en el Hospital General de México. Se
encontraron c1nco ¢asos de siringomieha, tres de swringobulbia
y uno con ambas lesiones. Siete fueron primarias y dos
secundarias; estas dltimas una a trauma y otra 2 un
hemangioblastoma dei bulbo. Ocurrieron en cinco hombres
y cuatro mujeres, cuyas edades variaron de 17 a 52 afios.
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topsia y en
nifestaciones clinicas fueron pérdida de sensibilidad a la
temperatura y al dolor. pérdida de la fuerza muscularen las
cuatro extremidades y fasciculaciones en las extremidades
superiores. El tiempo de evolucidn varid de dos meses aseis
afios. El diagnéstico clinico se hizo sélo en dos casos: en
los demds la médula espinal se estudid porque habia diag-
néstico de alguna malformacidn eraneocervical v en un caso
de ependimoma del ventriculo lateral derecho. Los casos de
siringobulbia fueron hallazgos. La muerte se debid en ja
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mayoriza a causas no relacionadas. En tres casos se afecid
sélo el segmento cervical. La afeceidn cervicotordcica, lum-
bar y cervicotoracclumbar estuvieron representados conun
ejemplo de cada una. Elrevestimiento de la cavidad estuvo
formado por fibras astrociticas en ¢inco v por céhulas
ependimarias focalmente en cuatro.

El rratamiento fue quirdrgico en dos casos. en uno se
hizo puncidn de lacavidad y en otro derivacién de la cavidad
al espacio subaracnoideo espinal. Los estudios modernosde
imagen podrdn ayudar en ] diagnodstico y en la planeacién
para el tratamiento mds conveniente.

Paranras cuwe Siringomuelia; Siringobulbia: Cavidad
sirmgomiélica; Disrafia; Haz espinctdlamico; Malforma-
clén.
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a sinngomielia es una malformacion que

© consiste en la dilatacién twbular de la mé-
%7 dula espinal. Afecta generalmente varios
segmentos v se cree que s debida a la talta de fusidn
de los procesos alar v basal del tubo neural: por lo
que pertenece a los trastornos del cierre del tubo
neural.!© Puede haber cavidades similares en el bulbs
raquideo (siringobulbia). puente, mesencélfalo v ra-
ramente en la cdpsula interna.! La alteracidén anatd-
mica fue reconocidadesde el siglo XVI, pero el término
de siringomielia fue intreducido en 1827 por Ollivier
d"Angus.’ Las manifestaciones clinicas se presentan
durante el segundo y tercer decenios de la vida y
pueden progresar lenta o ripidamente.** rara vez produce
la muerte directamente, pero es altamente inca-
pacitante.! Se asocia en ocasiones a malformaciones,
como la de Arnold-Chiari, mds frecuentemente a la
tipo 1. la de Klippel-Feul,'® malformacién de Dandy
Walker,” y también se ha descrito asociada a trau-
7 i ante metasidsicos’

y a fibrosis meningea por aracnoiditis.'
El cuadro clinice caracteristico es la pérdida de
sensibilidad al dolor y la ternperatura por afeccidn del
haz espinotaldmico. pero sin pérdida de la sensibihidad

a la presion. La pérdida de la fuerza muscular de los
muembros super:orea es debida a la compresidn que

i Caso  Num Autopsia Edad Sexo en meses
1 A72-820 38 F 15
2 ATE-284 21 i 72 1
3 A78-81 44 M 72
4 AB0D-227 17 W 2
5 AB2-286 28 it 5
8 A90-8 20 F 35
5 7 ABQ-308 37 F -
| 8 A-93-500 32 F -
i g Ag2-124 20 N -

()

-

espinal.’™ La siringobulbia pucde presentarse como
ex Iewsic’m de la siringomielia ¢ en formae aistadae. se
presenta con pardlisis del paladary de las cuerdasvocales.
disariria. nistagmo. marecs episédicos. debilidad de [s
lengua v sindrome de Horner incomplete.®”

faterial vy métedo

Se revisaron los protocolos de 20.259 autopsias efec-
tuadas de 1972 2 1998 en los que se obtuvieron nueve
casos cen el diagndstico de siringomielia, siringobulbia
0 ambas y se anotaron las sigulentes variables: edad
v sexo, tiempo de evolucidn, patogenia, localizacion
de la cavidad, manifestaciones clinicas, asociaciones
con otras entidades. diagnéstico clinico, hallazgos
macroscéplecos eu‘histolégicos. tratamiento y causas
de muerte.

PN
—_HResultados

4

De los nueve casos estudiados. cinco correspondicron

a siringomielia, tres a siringobulbla ¥ un caso mos-

o

iré ambas lesiones.

Los limites de edades fueron de 17 a 52 afios. con
promedio de 30 afios v mediana de 24, Cinco cascs
ocurrieron en hombres y cuatro en mujeres (cuadro 1),

El tiempo de evolucion fue de dos meses a sels
aflos con promedio de 34 meses v mediana de 253
(cuadro 1}. -

Se consideraron como primarias (congénitas) sie-
te casos. ¥y dos secundarias: una de elias debido al
traumatismo raquimedular por la caida de un caballo
durants 12 nifez (caso 2), v la otra al desarrollo de
la cavidad en un enfermo con hemangioblastoma del
bulbo {caso 3).

Tres de las cavidades medulares se localizaron en
la porcidn cervical. una en la lumbar y owra ocupd
iodos Tos segmentos. en res casos la localizacion fue
bulbar v en uno se loculizd tanto 2n bulbo raguideo
coma en médala cervical tcuadre 2},

£l cuadro ciinico se caracterizd por pérdida de la
sensbihidad al dolor v fa temperatara, scguida ve dis-
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a siringomielia es una malformacién que

consiste en lu dilatacidn tubular de la mé-

¥  dula espinal. Afecta generalmente varios
segmenios v se cree que es debida a la falta de fusidn
de los procesos alar v basal del wbo neuvraly por lo
que pertensce a los trastornos del cierre del tubo
neural.!? Puede haber cavidades similares en el bulbo
raquideo (siringobulbia), puente, mesencéfalo y ra-
ramenie en la cdpsula interna.! La alteracidn anatd-
micafue reconocida desde el siglo XVI, pero el término
de sirningomielia fue introducido en 1827 por Ollivier
d"Angus.’ Las manifestaciones clinicas se presentan
durante el segundo y tercer decenios de la vida v
pueden progresar lenta o rdpidamente * rara vez produce
la muerte directamente, pero es altamente inca-
pacitante.! Se asocia en ocasiones a malformaciones,
como la de Arncld-Chiari, mds frecuentemente a la
tipo 1. 1a de Klippel-Feil,"® malformacién de Dandy
Walker” vy también se ha descrito asociada a traw-
ma,’® tumores espin inci e i 9
y a fibrosis meningea por aracnoiditis.!’

El cuadro clinico caracteristico es la pérdida de
sensibilidad al dolor v la temperatura por afeccidn del
haz espinotaldrmico, pero sin pérdida de la sensibilidad
a la presion. La pérdida de la fuerza muscular de los
i i esidn que
]

"
v
ejerce la cavidad en las neuronas motoras de la médula

embros su

v v
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eriores es debida

CUADRO 1

Caso Nam Autopsia  Edad Sexo ern meses
o A72-520 38 F 15
L2 A75-284 21 M 72 t
i 3 A79-81 44 M 72 i
I “ AB0-227 17 M 2 |
| s A82-288 29 M 5
i 5 A90-3 20 £ 35
by A95-308 37 F -

8 A-85-300 52 F -
5 Ag2-144 20 M )

espinal.’*” La swiringobulbiz pucde presentarse como
evtension de la siringomielia o on forma anleda. se
presenta con pardlisis del paladar v de las cuerdas v ocales.
disartria. nistagmo. mareos episddicos, debilidad de o
lengna y sindrome de Horner incompleto.””

faterial y método

Se revisaron los protocolos de 20.259 autopsias efec-
tuadas de 1972 a 1998 en log que se obtuvieron nueve
casos con el diagnéstico de siringomielia, siringobulbia
o ambas ¥y se anotaron las siguientes variables: edad
v sexo. tiempo de evolucidn. parogenia. localizacidn
de la cavidad. manifestaciones clinicas, asociaciones
con otras entidades. diagnéstice clinico. hallazgos
mMacroscopicos e"‘histoiégicos. tratamiento y causas
de muerte.

esulfados

De los nueve casos estudiados. cinco correspondieron
a siringomielia, tres a siringobulbia v un case mos-
tré ambas lesiones,

Los limites de edades fueron de 17 a 52 afios, con
promedio de 30 afos y medianz de 24, Cince casos
ocurrieron en hombres y cuatro en mujeres (cuadro ).

El tiempo de evolucidn fue de dos meses a seis
attos con promedio de 34 meses v mediana de 23
{cuadro ). e

Se consideraron como primarias {congénitas) sie-
te casos. v dos secundarias: una de ellas debido al
traumanismo raquimedular por la caida de un caballo
durante la nifiez {caso 20, v la oira al desarrollo de
la cavidad en un enfermo con hemangioblastema del
bulbo (caso 3).

Tres de las cavidades medulares se loczlizaron en
la porcion cervical, una en la fumbar y owa ocupd
todos los segmentos. en tres casos [a localizacion fue
butbar v en uno se localizd tanto en bulbo raguidec
come en médula cervical {cuadro 2).

Ei ceadro cifmico se caractenzd por pérdida 42 i

sens.milidad al delor v la tempereivra, segunida ce dis-
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a siringomielia es una malformacidn que
consiste en la dilatacidén tubular de la mé-

dula espinal. Afecta generalmente varios
segmentos y se cree que es debida a la falta de fusido
de tos procesos alar v basal del tubo neural: por o
que pertensce a los trastornos del cierre del tubo
neural.’? Puede haber cavidades similares en el bulbo
raguideo {siringobulbia), puente. mesencéfalo v ra-
ramenie en la cdpsula interna.’ La alteracidn anaté-
mica fue reconocida desde el siglo XVI, pero el término
de siringomielia fue introducido en 1827 por Ollivier
d"Angus.® Las manifestaciones clinicas se presentan
durante el segundo y tercer decenjos de i vida y
pucden pregresar lenta o rapidamente . rara vez produce
la muerte directamente, pero es altamente inca-
pacitante.’ Se asocia en ccasiones a malformaciones,
como la de Arnold-Chiarl, mis frecuentemente a la
tipe 1.° la de Klippel-Feil,!® malformacién de Dandy
Walker,” y también se ha descrito asociada a trau-
ma. " twmores espinales principalmente metastdsicos?
y a fibrosis meningea por aracnoiditis.!

El cuadro clinico caracteristico es la pérdida de
sensibilidad al dolor y la temperatura por afeccién del
haz espinotaldmice. pero sin pérdida de la sensibilidad
a la presién. La pérdida de la fuerza muscular de los
muembros superiores es debida a la compresidn que
ejerce lu cavidad en las neuronas motoras de la médula

CUADRO 1

Caso Num Autopsta Edad Sexc en meses

1 AT2-820 38 F 15
i 2 ATB-284 21 i 72 !
% 3 ATG-81 44 M 72

4 ABD-227 17 il 2
| 5 AB2-286 29 M B !
5 A90-8 20 F is |
| 7 AS0-308 37 F .
: 8 A-G0-308 32 = -
: £} ABZ-144 20 M -

espinal.™*” La swingobuibia pueds presentarse como
extension de e sinngomielia ¢ en forma aistada. se
presenta con pardlisis del paladary delas cuerdas < ocales.
disartria. nistagmo. mareos episddicos. debilidad de ta
lengua vy sindrome de Horner incompleto.®”

faterial y método

Se revisaron los protocoles de 20.259 autopsias efec-
tuadas de 1972 o 1998 en los que se obiuvieron nueve
casos con el diagndstico de siringomielia, sinngobulbia
o ambas y Se anotaron las sigulentes variables: edad
y sexo. tiempo de evolucidn, patogenia, localizacidn
de la cavidad. manifestaciones clinicas, asoctaciones
con otras entidades, diagndstico clinico. hallazgos
macroscdpicos e"histolégicos, tratamiento y causas
de muerte.

esultados

De los nueve casos estudiados. cinco correspondicron
a siringomielia, tres a siringobulbia y un case mos-
tro ambas iesiones.

Los {imites de edades fueron de 17 a 52 afos. con
promedio de 30 afios v mediana de 24 Cinco casos
ocurrieron en hombres y cuatro en mujeres (cuadro 1)

El tlempo de evolucidn fue de dos meses a seis
afos con promedio de 34 meses v mediana de 25
(cuadro 1). e

Se consideraron como primanas (congénitas) sie-
te casos. v des secundarias: una de ellus debido df
traumantismo raquimedular por la caida de un caballo
durante la nmifez (caso 2}, v la owrz al desarrotlo de
la cavidad en un enfermo con hemangioblastoma del
bulbo (caso 3).

Tres de las cavidades medulares se locahzaron en
la porcidn cervical, una en la lumbar y owra ocupd
todos 103 segmentos. en tres casos la localizacion fue
bulbar v en uno se localizd 1ante en bulbo raguideo
corio en medula cervical (cuadro 21

El cuadro ¢linico se caructerizd por pérdida de la

seasibiidad al dolor v ia temperetiry, seguida de dis-



minucién de Ia fuerza muscular. Los enfermos tuvie-
ron tamblién parestesias y nistagmo. Los Gliimos tres
casns no se manifestaron clinicamente. {cuadro 3).
Las asoclaciones con otras entidades fueron con
malformacién de Klippel-Feil, malformaciones
crianeovertebrales como fusi6n incompleta de cuer-
pos vertebrales cervicales y con impresion basitar. Se
asociaren a dos neoplasias: hemangioblastoma del
bulbo raquideo (caso 3) y ependimoma del ventriculo
lateral derecho. en que se encoatraron ademds 1m-

CUADRO 2

1 Médula cervical

2 Médula cervical

3 Bulbo, médula cervical y toracica
4. Bulbo

5 Médula cervical

6. Todos los segmentos medulares
7 Buibo

8§ Bulbe

9  M2adula lumbar

Straigoruela  shigigobulibie

plantes del mismo en la cavided siringomiélica {caso
9y (cuadro 4)

En el caso 1 se hizo el diagndstico clinico de
probable sinngomielia v en 2l 6 se diagnosticd como
1al, con las manifestaciones caracteristicas, eswudios
de 1magen y su comprobacién en las intervenciones
quirtirgicas; el resto fueron haliazgos de autopsia v el
diagnéstico clinico correspondid al de la malforma-
cién dsea. enfermedad o tumor asociado. El trata-
miento en el primer case fue la puncion de la cavidad

CUADRO 4

1. Sindrome de Klippel-Fell

2. Fusidn de cuer%os vertebrales
3 Hemangioblastoma del bulbo

4. Sarcoma osteogénico del fémur
5 Impresién basidar

6. Poliomielitis {?)

7 Cardiopatia reumatica

8. Artritis reumatoide Ulcera péptica

9 Ependimoma del veniriculo lateral

y en el caso 6 se hizo derivacidon de la
cavidad al espacio subaracnoides. En
P tres enfermos se pracicd lamingetemia
cervical y craniectomia suboccipital
- debidas a las malformaciones crdneo-
- vertebrales, sin intervenir la cavidad (ca-
s08 2. 3y 5) v en une (caso 9) se hizo
derivacién ventriculo-peritoneal paradis-
minuir la hipertensién endocraneana
producida porel ependimoma. Otros tres
CAS0s No tuvieron tratamiento {casos 4,
- 7 v 8).

- Macroscépicamente todas las cavi-

- I dades en ln médula espinal fuereon hen-

CUADRO 3
Fuer.za Sindrome de r
Caso Dolor Temperatura Muscular Parastesigs Nistagmo Horner
1 - + + + -
p - - + + -
3 - + + - + -
4 + - + + - -
! 5 + + + + + -
8 + + + + - +
7 - - . - -
8 - - - - -
! g - - - - -
- Preserz

- Ausenie

diduras mediolaterales. con compreasion
del haz espmotalimico v de lax astas

th
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anteriores. Algunas se enconaron today fa distendodas
(frgura 1) v otras estaben colupsadas (Higura 23 En
el bulbo fueron de tupo central, dirigidas en sentido

=
I
o
Q

dorsoyentral (figura 33 a purtiv del piso del L2 vemr
(figura 4), que es Ia forma mds {recuente

El examen microsedpico mostrd cavidades sin re-
vestimienio {cinco casos) (figura 3) o con pocas céiu-
las ependumarias distribuidas focalmente (cualro casos)
(figura 6) v delimitadas por fibras astrocineas. Las
neuronas motoras de las astas anteriores mostraron attofia
y en un selo caso se idennficaron tibras de Rosenthal,
resultado de la compresion crénica (caso 3).

Sélo en un caso Ia muerte se debi1d a complicacio-
nes de la cirugia para corregir la siringomicha, de-

5 3 i
Figura 1 Cavidad en ef segmento medular toideico alto s
colapse Haycompresion de lus astas antertores s de la decusacion
del has esprnotaldinico fateral

Flaura 2 Cavided en los seqmenioy cervical v tordetea con
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Figura 4. Carrdad e ol bulbo en senndo dorsoveniial, o pas

ael prso del caatro vemrenlo
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Figura 3 Porcidn caudad del bulbo con la cavidad dingida en
venrdo dorsoveniral
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bido a fa descompresidn brusca que produjo pérdida
del avtomatismo ventilatorio (caso 6). En los ocho
casos restantes se debid a causas ajenas alasiringomielia
¥/o sinngobulbia, tales como sindrome de Steven-
Johnson, hemotdrax, romboembohia pulmonar, neu-

monia, arritmia card{zca y choque hipovolémico.

Figurn 6 Syringomieho rey

srrcd poerelmente por células

ependunarias.

iscusidn

La teoria modificada de Gardner explica gue el au-
mento de [a presidn del flujo del Hquido cefalorraquideo
en direccidn crinco-espinal, en presencia de anorma-
hidades crineo cervicales, ocasiona dafio medular por
obstruccidn del orificio del 4° ventriculo:®''t* otros
autores cizan que la presion del Hquido cefalorraquideo
cumenta cuando hay obstruccidn del ferumen magno.
por lo que se acumula liquido y se desarrolla la
siripgomieliac esta teoria tiene mayor aceptacion puara
explicar la siringomelia adquirida.® En el presenie
estudio siete casos fueron considerados primarios
tcongénttos), es decir. como defecto del cierre del
tubo neural.? En cuanto al antecedente de trauma. se
ha descrito que puede presentarse en 3% de la pobla-
cion y que puede serdebido o hemorragia intramedular,
piielitis tramsversa v necrosis postradiacion entre otras
causas,” " La siringomielia asociada o neoplasia ocu-
e con mavor frecuoncil con neurofibromatosis 3

sindrome de von Hippel Lindaw ' principalmente con

Swringomielic v sirmgobtdoe

astrocitoma. ependimoma y hemangioblastoma.’ como
ocurrid cn esta serie. Se ha observado coexistencia de
tumores intramedulares metastasicos y sinngomielia:
en orden descendente estdn los carcinomas ongina-
dos en pulmdn. mama. riiidn, colon y el melanoma:’
en este trabajo se documentaron implantes de
ependimoma del ventriculo lateral en la cavidad
siringomiélica. También se ha documentado la co-
existencia de siringomielia y lipomielomeningocele.
con o sin médula anclada™ y como causa de hipertro-
fia somdtica.’®

Algunosenfermos con siringomiclia presentan dolor
caracterizado por disestesia con sensacién de quema-
dura e hiperpatfa. Se presenta en otras condiciones
como paraplegia traumética y a veces en esclerosis
miultiple. Se atribuye a hiperactividad neuronal por
desaferentacion’'® y podria estar asociada con altera-
cién en la distribucion medular de sustancia P, que es
un péptido relacionado cen el dolor'®
se presenta el cuadro caracteristico. Puede efectuarse
miclografia con medic de contraste, v actualmente la
tomografia computada y la resonancia magnética
permiten el diagndstico radioldgico adecuado.™”

El trataumiento de eleccidon para la siringomielia
es la derivacidn de fa cavidad al espagio subaracnoideo.,
puesto que otras téenlcas como fa derivacidn pern-
toneal vy supleural tienen mayor frecuencia de
morbilidad #7101
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bido a fa descompresidn brusca que produjo pérdida
del automatismo wventilatorio {case &) En los ocho
casos restantes se debid a causas ajenas a lasiringomielia
v/o sinngobulbia. tales como sindrome de Steven-
Johnson. hemotdrax, romboembolia pulmonar, neu-
monfa, arritmia card{aca v choque hipovolémico.

Frourn 6. Sivingamielig revestida perciglmente por c@ufan

ependimaries

PN

iseusion

La teoria modificada de Gardner explica que el au-
mento de o presion del flujo del liqudo cefalorraquideo
en direccidn crineo-espinal, en presencia de anorma-
lidades crineo cervicales, ocasiona dafto medular por
obstruccién del orificio del 4° ventriculo:®!"* otros
autores citan que {a presién det Hquido cefalorraquideo
aumenta cuando hay obstruccion del foramen magno,
por lo que se acumula liguido y se desarroila la
siringomielia; esta teorfa tieng mayor aceptacidn para
explicar la sinngomielia adquirida.® En el presente
estudio siete casos fueron considerados primarios
tcongénitos). es decir. como defecto del cierre del
tube neural.™ En cuanto al antecedente de trauma. se
ha descrito que puede presentarse en 3% de la pobla-
cron v que puede ser debido a hemorragia intramedular,
mielitls transversa v necrosis postradiacidn entre otras
causas.” ' La sinmgomrielia asociada o neoplasia ocu-
e con mavor trecuencia con neurofioromatosts

sindrome de von Hippel Lindau™* principalmente con

Stringomelia vy siringobulba

astrocitoma, ependimoma y hemangioblastoma.® como
ocurrid en esra serie. Se ha observado coexistencia de
tumores intramedulares metastdsicos y siringomislia;
en orden descendente estdn los carcinomas ongina-
dos en pulmdn. mama. rifién. colon v el melanoma;®
en este trabajo se decumentaron implantes de
ependimoma del ventriculo lateral en la cavidad
siringomiélica. También se ha documentado lz co-
existencia de siringomielia y lipomielomeningocele.
con 0 sin médula anclada™ v como causa de hipertro-
fia somdtica.””

Algunos enfermos con siringomielia presentan dolor
caracterizado por disestesia con sensacidn de quema-
dura e hiperpatia. Se¢ presenta en otras condiciones
como paraplegia traumadtica y a veces en esclerosis
miluple. Se atribuye a hiperactividad neuronal por
desaferentacion’'® y podria estar asociada con altera-
cidn en la distribucidn medular de sustancia F. que es
un péptida relacionado con ¢l dolor.’®

El dizgndstico ciinico es relativamenie sencillo i
se presenta el cuadro caracteristico. Puede efectuarse
mielografia con medio de contraste. v actualmente la
tomografia computada y la resonancia magnética
permiten el diagndstico radiolégico adecuado. ™’

El tratamiento de eleccidn para iz sirmgomieha
es la derivacidn de la cavidad al espacio subaracnoideo.
pucsto que otras téenicas como la derivacion peri-
toneal y supleural tienen mayor frecuencia de
morbilidad,®7101%
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bido a la descompresidn brusca que produjo pérdida
del automatismo ventilatorio (caso 6). En los ocho
casos restantes se debid a causas ajenas alasiringomiehia
y/o siringobulbia. tales como sindrome de Steven-
Johnson, nemotdrax, tromboembolia pulmonar, neu-

monfa., arritmia cardiaca y choeque hipovolémico.

Frovrn 6 Sirngomielia revestida parciadmenre nor céhudac
gurd ¢

ependinariay

La teorfa medificada de Gardner explica que el au-
mento de la presion del flujo del Hiquido cefalorraquideo
en direcetdn créneo-espinal, en presencia de anorma-
lidades crdnee cervicales, ocasiona dafio medular por
obstruccidn del orificio del 4° ventriculo:*" 2 otros
autores citan que la presién del liquido cefalorraguidec
aumenta cuando hay obstruccidn del foramen magno.
por lo que se acumula liquido y se desarrolla la
siringomizlia: esta teoria tiene mayor aceptacién para
explicar la sirtngomielia adquinida.” En el presente
estudio stete cases fueron considerados primarios
teongénitos). es decir, como defecto del clerre del
twbo neural.™ En cuanto al antecedente de trauma. se
ha descrito que puede presentarse en 3% de la pobla-
cidn y que puede ser debido 2 hemorragia intramedular,
sanelitis transversa v necrosis postradiacion entre otras
cumsas. T Lo sinngomielia ssocada o neoplasia ocu-
ITe COn mavor frecuencii con nNeurofbromatasis )

sindrome de von Hippel Lindau- principalmente con

Sirirgomielia s sirmgobuibra

astrocitoma, ependimoma y hemangioblastomea.’ como
ocurrid en esta serie. Se ha observade coexistencia de
tumores iniramedulares metastdsicos y siringomielia;
en orden descendente estdn log carcinomas origina-
dos en pulmdn., mama. rifidn. colon v el melanoma:®
en este trabajo se documentaron implantes de
ependimoma del ventriculo lateral en Ia cavidad
siringomiélica. También se ha documentado la co-
existencia de siringomielia y lipomielomeningocele.
con o sin médula anclada™ y como causa de hipertro-
fla somdrica.?

Algunos enfermos con siringomielia presentan dolor
caracterizado por disestesia con sensacidn de quema-
dura e hiperpatfa. Se presenia en otras condiciones
como paraplegia traumatica v a veces en esclerosis
mdliple. Se atribuye a hiperactividad neurcnal por
desaferentacion™® y podria estar asociada con altera-
cién en la distribucidn meduiar de sustancia P, que es
un péptido relacionado con el dolor.'®

El diagndsrico ¢linico es relativamente sencilla si
se presenta el cuadro caracteristico. Puede efectuarse
mielografia con medio de contraste. y actualmente la
tomografia computada y la resonancia magnética
permiten el diagndstico radioldgico adecuado.t’

El tratamiento de cleccidn para la siringomielia
es laderivacidn de ta cavidad al espacio subaracnoideo.
puesto gue otras téenicas come la derivacién peri-
toneal y supleural tienen mayor frecuencia de
morbilidad. 671048
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