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María del Carmen Valdez Carrillo, Laura G. Chávez Macías y Juan E. Olma Rabiela 

SYKl:"OGO!\IELlA A~D SYRINGOBCLBlA 

SnJDY OF I\E'';E AUTOPSY CASES 

ABSTRACT 

J\lne cases of syringomielin and synngobulbla, wlth clini­

cal data nnd neuropathological study are reported. They are 

part ol' a large autopsy materinl ofthe Mexlco City General 

HOSplt::l.\ gathered in a 20 yenr penad. Flve cuses were of 

syringomyella, three of synngobulbw and one had both 

malfonnations. Seven were pnmar)' and two were consld-

ered <:,econd:uy, one te traunn ::.nd the otiler to a hemanglo-

blastorna of tbe medul13. Five occurred in males ::tnd four 

In fcm~lle<;, V,:h05C ages ranged from 17 to 52 years. Three 

wc[c autopsy findings anJ Jn the others the clinleal manl­

fest<.ltIons \Vere loss of sensJtlVlty to pain ancl temperarure, 

lo".., of I11u<;cle strenght in the four extremJties. ancl fa~cicu­

Jaliaos in [he upper limbs. The time of evolution ranged 

from t\VO montb" tO six year~. The correct cllolca! d¡agno~is 

\'vas made In only t\I/O C<l.',es. The spmal chord \vas removed 

and studled in the other cases because of cramocervlcal 

malformation and In one case bccause ofsplnal mamfesta-

tians associated to a right lateral ventncie ependymoma. 

The syringobulbia cases \Vere autopsy findlngs. Death \Vas 

due in the mujority of cases to causes not directly related to 

the malformatlons. In three mstunces rhe cervical segment 

\vas the on1y one affected. In the others there \Vas involve­

ment of a combination of segments, The cavlty \vas lined 

\vlth astrocytic fibers only in five and focally wlth ependy­

mal ce!!s In four. T\vo cases were surgically treated, In one 

the contents of the cant} \Vas i15>plrated and in the otber a 

shunt from the cavity to the subarachnold space was carried 

out. Tbe modelll imagmg ~(u(lies will be o[greal help in the 

diagnosIs and selection of the adequate treatmen!. 

Key-words S) ringollllelia: S.\ nngobulbia; SyrlllgOtnlel!c 
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RESuyIE!'i 

En el presente trabajo se analizan los hallazgos histopatológicos 

y clínicos de siringomielia y siringobulbia de nueve casos 

de autopsia obtenidos de un total de 20,259 autopsias revi­

sadas en veinte años en el Hospital General de México. Se 

encontraron cinco casos de siringomielia, tres de siringobulbla 

y uno con ambas lesiones. SIete fueron priman as y dos 

secundarias; estas últrmas una a trauma y otra a un 

hemangioblastoma del bulbo. Ocurneron en cinco hombres 

y cuatro mujeres, cuyas edades variaron de 17 a 52 años. 

Tres fueron hallazgos de autopsia y en los demás la,> ma-

mfestaciones clíOleas fueron pérdida de sensib¡jldad J la 

temperatura y al dolor. pérdida de la fuerza muscular en 1.1::' 

cuatro extremidades y fasclculaclones en las extremidades 

supenores El tiempo de evolución varió de dos meses a selS 

años. El dIagnóstico clínico se hizo sólo en dos casos. en 

los demás la médula espinal se estudió porque había diag:-

nóstico de alguna malformación cráneocerv'ical y en un caso 

de ependimoma del ventrículo lateral derecho, Los casos de 

slflngobulbla fueron hallazgo,>. La muerte se debió en la 

mayoría a C:lÜsas no relaciOnadas. En tres casos se afectó 

sólo el segmento cervical. La afección cervicotorácica, lum­

bar y cervicotoracolumbar estuvieron representados con un 

ejemplo de cada una. Ehevestimlento de la cavidad estuvo 

formado pOI' fibras astrocíticas en cinco y por cbklJas 

ependimarias focalmente en cuatro, 

El tratamiento fue quirúrgico en dos casos, en uno se 

hizo puncIón de la cavidad y en otro derivaCión de la cavIdad 

al espacio subaracnoideo espinal. Los estudIOs modernos de 

imagen podrán ayudar en el diagnóstico y en la planeaclón 

para el tratamiento más convemente. 

P \LABR.-\S CL.\\ E: Siringomielw; Sinngoolllbw; COl'Ida d 

siringomiélico; Disrafia; Ha: espinotálamico: Jla/forma­

ción. 
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;"Iaría del Carmen Valdez Carrillo. Laura G. Chávez Macías y Juan E. mma Rabiela 

SYRI~G(nIELIA A:'\D SYRIi\GOBCLBIA 

STCDY OF NI::-.;E AUTOPSY CASES 

ABSTRACT 

.t\lne cases af syringoffilclia and synngobulbw, with clim­

cal data iJ.nd neuropathological study are reported. Thcy are 

parl o[ a large autopsy material of the Mexico eH)' General 

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

syringornyclia, three 01' synngobulbla and ane had both 

malformatiol1s Seven \vere ptimary and two 'Aere con<;id-

cred secondary, one to trauma and the other to a nemangio-

blasroma of the mcdulla. Five occuncd In males and 1'our 

in 1'cmales, \"hose ages ranged from 17 to 52 years. Tbree 

wcrc autopsy flndmg<; and in the otbers the clinicn] mani­

fc<,tatlon" were loss of ~enSltlv1ty to pam ,1nd temperature, 

lo,>" ot musc!e strenght In tIle fOllr cxtrelTIltics, 3nd fascicll­

Lltions m the upper limbs. Thc time of evolutlon ranged 

from t\vo month" ro srx. year~. Thc correct clinical diagnosis 

was m,Jde In only two ca~es The splnaJ chord was removed 

and studled in the othcr cases because of cramocervlCal 

malformation and In one case because of spinal manit'esta­

tians associated to a nght lateral ventncle ependymoma. 

The syringobulbla case') were autop')y findtngs Death was 

due ln the majonty of cases ro causes not directly related to 

the m,t!formatlOns. In three w:,tances the cervical segment 

was the only ane affected In the others there \"as involve­

ment of a combmatlOn of segments. The cavity \"as lined 

\Vith astrocyt¡c fibers only in flve and focal1y with ependy­

mal cells in four T\vo cases were surgically treateel, in arre 

the content~ of the ca\ lty \Vas asplrated and in the other a 

shunt from the cavity te the subarachnoid space was c;:lrried 

out The modern imaglng studles \ViII be of great help Jl1 the 

dlagnosls and selecüon of the adequate treatment. 

Ke)-' .. ords: Syringomielia: Synngobll!bw, Syrillgomielic 

L:~FJ.T.:t!{;~~~'15]Ek¡a; MalformailOll 
':"t --'.en' 
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RESUMEN 

En el presente trabajo se analizan los hallazgos histopatológicos 

y clínicos de siringomieha y slringobulbia de nueve casos 

de autopsia obtenidos de un total de 20,259 autopsias revI­

sadas en veinte años en el Hospital General de México. Se 

encontraron cmeo casos de siringomieha, tres de slringobulbia 

y uno con ambas lesiones, Siete fueron primanas y dos 

secundan as; estas últrmas una a trauma y otra a un 
hemangioblastoma dei bulbo. Ocurrieron en cinco hombres 

y CllJtro mujeres, cuyas edades variJron de 17 a 52 años. 

Tres fueron hallazgos de autopsia y en los demás las rna-

nlfestaciones clínicas fueron pérdida de sensibilidad a la 

temperatura y al dolor. pérdida de la fuerza muscular en lJS 

cuatro extremidades y fasclculaciones en las extremidad~s 

superiores. El tIempo de evolUCIón vanó de dos meses a ~elS 

años, El dlagnÓ':ltlco clínico se hIZO sólo en dos caso'): en 

10<; demás l:J. médula espinal se estudió porque había di,lg-

nóstico de alguna malformación crineacen'ieal y en un CasO 
de ependimoma del ventrículo lateral derecho. Los caso~ de 

slringobulbia fueron hallazgos, La muerte se debió en la 

mayoría a causas no relacionudas, En tres casos se afectó 

sólo el segmento cervical. La afeCCión cervicotoráclca, lum­

bar y cervicotoracolumbar estuvieron representados con un 

ejemplo de cada una, Ehevestimiento de la cavidad estuvo 

formado por fibras astrocíticas en cinco y por cé-klJas 

ependimarias focalmente en cuatro. 

El tratamIento fue qUIrúrgiCO en dos casos, en uno se 

hizo punción de lacavidad y en otro derivación de la cavidad 

al espacio subaracnoldeo espinal. Los estudios modernos de 

Imagen podrán ayudar en el diagnóstico y en la planeación 

para el tratamiento más convemente, 

P.\LABR.I,.S CL\\'E' Slringom¡elw; Siringobulbw; Cm ¡dad 

sinngomiélica; Dlsrafia; Ha~ espinotálamico; Ma!forma­
ción, 

Correspondencia: 
DI'. JU,Ir¡ E Oh'era R,lbiet-l 
Cnicuc de PatologLl. Fac:..rltad de :\kdlclna, l:\.--\\! y Ho~piul 
General j~ \1¿;\1(0, Dr B:dm!'S 1J8, :\.1¿"ICO, D F 06-:26 
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a sinngornlC!ia es una malformación qUe 

conSlste en la dilatación tubular de la mé­

dula esplnal. Afecta ge~eralmente \ arios 

segmentos y se cree que es debida a la falta de fusión 

de los procesos atar y basal del tubo neural: por lo 

que pertenece a los trastornos del cierre del tubo 

neural. ¡ ~ Puede haber cavidades similares en el bulbo 

raquídeo (siringobulbtal. puente, mesencéfalo y ra­

ramente en la cápsula interna. l La alteración anató­

mica fue reconocida desde el siglo XVI, pero el término 

de siringomiella fue introducido en 1827 por Ollivier 

d' Angus. 3" Las manifestaciones clínicas se presentan 

durante el segundo y tercer uecenios de la vida 'y 

pueden progresar lenta O rápidamente':'''¡ rara vez produce 

la muerte directamente, pero es altamente inca­

pacitante. 1 Se asocta en ocasiones a malformaciones, 

como la de Arnold-Chiari, más frecuentemente a la 

tipO I.' la de Klippel-Feil,'6 malformación de Dandy 

Walker,! y también se ha descrito asociada a trau-

ma,i,S tumores espinales prinCipalmente metastásicos'> 

y a fibrosis meníngea por aracnoiditis. 1o 

El cuadro clínico característico es la pérdida de 

sensibilidad al dolor y la temperatura por afección del 

haz espinotalámico. pero sin pérdida de la s(:n:-.ibi!H,b,d 

a la presión. La pérdida de la fuerza muscular de los 

miembros superiores es debida a la compreslón que 

ejerce 1;1 cavidad en las neuronas motoras de la mécJula 

CUADRO 1 

Caso Núm AutopSIa Edad Sexo en meses 

A 72-620 38 F 15 

2 A76-284 21 M 72 

3 A79-81 44 M 72 

4 A80-227 17 M 2 

5 A82-286 29 M 6 

6 A90-8 20 F 36 

7 A90-308 37 F 

S A-9J-SCQ 52 F 

9 A92-1 ¿-l. 20 M 

e~pina1.3':.- La ~ir¡ngobulbiLl pU-20.2 pre:-,enur:-,c como 

e\teo'lión de la siringomieltLl o en formol a;"iad<l. St: 

presenta con parálisis del paladar y de la::. cuerdas \ ocales. 

disarlria. nistagmo. mareos epl::.ódlCOS, debilIdad de ];.1 

lengua y síndrome de Horner incompleto:'-

aterial y método 

Se revisaron los protocolos de 20.259 autopsiQs efec­

tuadas de 1972 a 1998 en los que Se obtuv1eron nueve 

casos con el diagnóstico de siringomielia. siringobul bia 

o ambas y se anotaron las siguientes variables' edad 

) sexo. tiempo de evolución, patogenia, localización 

de la cavidad, manifestaciOnes clínlcas, asocl<:.tClOncs 

con otras entidades. diagnóstico clínico, hallnzgos 

macroscópicos e ·~histológicos. tratamiento) causas 

de muerte. 

A 
----R e s u Ita d o s 
V 

De los nueve casos estudiados. cinco corre,~pondicrol1 

a siringomielw, tres a siringobulbia y un caso mos­

tró ambas lesiones. 

Los límites de edades fueron de 17 a 52 año.." con 

promedio de 30 años y meulana de 24, Cinco casos 

ocurrieron en hombres y cuatro en mujeres (cuadro 1). 

El tIempo de evoluClón fue de dos meses a '}eIS 

año') con promedio de 3-1- meses y mediana de 25 

(cuadro 1)_ 

Se consideraron como pnmarias (congénIta,,) :-.ic­

te casos, y dos secundaria.'.: una de ellas debido al 

tf<.ll!matlsmo raqul!nedular por la cJ.ída de un caballo 

durante la n1l1ez (ca;-,o 2), y la otra al uesaaollo de 

la ca\'idad en un enfermo con hemJ.ngiobla')toma del 

bulbo (CO,O 3 l. 

Tres de las cavidade') medulareS se localizaron en 

la porción cervicaL una en la lumbar y otra ocupó 

todo') los 'Iegmentos, en tl"e<; casos lel locallzación fue 

bulbar y en uno St: localizó tanto cl~ bulbo [Jquídeo 

cor:w c;1 méd~ila cen'lcJi (cuJurc.'" .2), 

E: cU'-lcro clÍn:co se car:..:cteriL0 por P¿¡'U1Ccl u..:: l~l 

"e:'."loll:c.L1U ~tl Jalar y l:.:t t..::mper2:~r:.L :"\CgCIi.L: ~(' J~)-
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<l s¡ringonlielia es una malformación que: 

conSlste en la dilatación tubular de Ll mé­

dula espinal. Afecta generCllmente varios 

segmen~os y se cree que es debida a la falta de fusión 
de los procesos alar y basal del tubo neural: por lo 

que pertenece a los trastornos del cierre del tubo 

neural. 12 Puede haber cavidades sImilares en el bulbo 

raquídeo (siringobulbia), puente, mesencéfalo y ra­

ramente en la cápsula interna. l La alteraclón anató­

mica fue reconocida desde el siglo XVI, pero el término 

de sinngOlTIlelia fue introducido en 1827 por Ollivier 

d' Angus. 3 Las manifestaciones clínicas se presentan 

durante el segundo y tercer decenios de la Vida y 

pueden progresar lenta o rápidamente.;-l rara vez produce 

la muerte directamente, pero es altamente inca­

pacitante. l Se asocia en ocasiones a malformaciones, 

como la de Arnold-Chiari, más frecuentemente a la 

tipo 1. 5 la de Klippel-Feil,1.6 malformación de Dandy 

\Valker.7 y también se ha descnto asedada a trau-

ma,7$ tumores espinales principalmente mctastú,)icOS'J 

y a fibrosis meníngea por aracnoidltis. 1o 

El cuadro clínico característico es la pérdida de 

sensibilidad al dolor y la temperatura por afección del 

e:,pina!.~+~ La "lringobulbia pll.2J2 pres'..:n[cl~-Se CO;-:10 

e'Ztensión dt2 la :-.ningorrúc:Ea o en fonna <lhL.:da. se 

p;-esenta con paráli.:-,is del paladar y de las cuercl2.s \ ocale". 

disartria. nistagmo. mareos episódicos. debilidad de 1,.1 

lengua y síndrome de Horner 1I1COmpleto:: ~ 

ateria] y método 

Se reVisaron los protocolos de 20.259 autopsias efec­

tuadas de 1972 a 1998 en los que se obtUVieron nueve 

casos con el diagnóstico de siringomielJa, slringobulbla 

o ambas y se anotaron las siguientes variabies: edad 

y sexo. tiempo de evolución. patogenia. localización 

de la cavidad, manifestaciones clínicas, ac;ocl<lciones 

con otms entidades. diagnóstico clínico. hallazgos 

macroscópicos e ·~histológicos, tratamiento y causas 

de muerte. 

A 
. -R e s ti ] t a d o s 
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haz cspinoralámico. pero sin pérdida de la sc::n~lbiliJad De los nueve casos estudiados. cinco correspondieron 

a la presIón. La pérdida de la fuerza muscular de los a siringomielia, tres a siringobulbia y un caso mos-

miembros super:ores es debida a la compresión que tró ambas lesIOnes. 

ejerce b cavidad en las neuronas motoras de la médula Los límites de edades fueron de 17 a 52 año". con 

Caso 

2 

3 

5 

6 

7 

8 

9 

promedio de 30 años y mediana de 24. CJOco caso, 

CUADRO 1 ocurrieron en hombres y cuatro en mujeres (cuadro I l . 

Núm AutopSia Edad 

A72-620 38 

A76·284 21 

A79·81 44 

A80·227 17 

A82-286 29 

A90-8 20 

A9Q-308 37 

A-9C-5CO 52 

A92-14.1 20 

Sexo 

F 

M 

M 

M 

M 

F 

F 

M 

en meses 

15 

72 

72 

2 

6 

35 

El tiempo de evolUCIón fue de dos meses a <;e¡" 

anos con promediO de 3-1. mese~ 'j medlanu de 25 

(cuadro I l. 

Se conSIderaron como primarias (cong¿nitas) sk­

te casos. y dos secL1ndaf1a~: una de ellas debido al 

tr<lumatlsmo raquimedular por la cJída de un caballo 

durante la niñez (caso 2). y la otn al uesaífoilo de 

b CJ.\ iJad en un enfermo con hemangiobla'itoma del 

bulbo (caso 3l. 

TreS de las cavidade<; meduiare-; se loc:dlZJron en 

la porción cervicaL un<l en la lumbar y otro. ocupó 

todo:; los "egmento:-;. en tres casos la localización fue 

bulb2.f;' en uno se localizó tanto -::11 bulbo rJ.quídeo 

"':0,11<.) en médula ceryicJ.! (cL!J(Lc" .2). 

El C12~lC.ro C!ÍI1lCO se cJ.ractenzó por p¿rc[¡(Ll el..:: í:l 

\;:::".2;lllbJ al dolor y lJ. temper2~~:r~1. seguld:"l ce d1,,-



a slnngomielia es una malformaclón qUe 

consiste en la ddatación tububr de la mé­

dula espinal. .r\fecta generalmente varios 

segmentos y se cree qUe es debida a la falta de fl!slón 

de los procesos alar y basal del tubo neural: por lo 

que pertenece a [os trastornos del cierre del tubo 

neuraL 1.2 Puede hnber cavidades similares en el bulbo 

raquídeo (siringobulblO), puente, mesencéfalo y ra­

ramente en la cápsula interna. 1 La alteración anató­

mica fue reconocida desde el siglo XVI, pero el támino 

de siringomielia fue introducido en 1827 por Olllvier 

d·Angus. 3 Las manifestaciones clínicas se presentan 

durante el segundo y tercer decenios de la vida y 
pueden progresar lenta o rápidamente.3

"¡ rara vez produce 

la muerte directamente, pero es altamente 1nca­

pacitante. i Se asocia en ocasiones a malformaciones, 

como la de Arnold-Chiari, más frecuentemente a la 

tipo L' la de Klippel-Feil,t6 malformación de Dandy 

Walker,7 y también se ha descrito asociada a trau­

ma. 7 ,x tumores espinales pdncipzdmente rnetastú.sicos9 

y a fibrosis meníngea por aracllOlditis. 1D 

El cuadro clínico característico es la pérdida de 

sensibilidad al dolor y la temperatura por afección del 

haz esplnotaLimico, pero SJO pérdida de la st:nsibilidad 

a la presión. La pérdida de la fuerza muscular de los 

miembros superiores es debida a la compresión que 

ejerce la cavidad en las neuronas motoras de la médula 

CUADRO 1 

Caso Num AutopSia Edad Sexo en meses 

A72-62D 38 F 15 

2 A76-284 21 M 72 

3 A79-81 44 M 72 

4 A8D-227 17 M 2 

5 A82-286 29 M 6 

6 A90-8 20 F 36 

7 A90-308 37 F 

8 A-90-S00 52 F 

9 A92-1¿4. 20 M 

e~?il1,}L3':- La 'ilringobuloia puc::de: presentLu",c comu 

exter,Slón de Id Si:'lngomielia o en forma ai'l~<.lda. se 

presenta con parálisis del paladar y ce las cUerCL1'l \ ocah:":s. 

disartria. nistagmo. melreos epi\ÓUlCOS. debilidad de];j. 

lengua y síndrome de Horner lllcompleto.-'-

alerial y método 

Se re\ isaron los protocolos de 20.259 autopsias efec­

tuadas de 1972 a 1998 en los qUe se obtuvieron nueve 

casos con el diagnóstico de siringomielia, smngobulbia 

o ambas y se anotaron las siguientc\ variables: edad 

y sexo, tiempo de evolución, patogenia, localización 

de la cavidad. manifestaciOnes clínicas, aSOCIaciones 

con otms entidades. diagnóstico clínICO. hallazgos 

macroscóptCOS e "'histológicos, tratamiento y causas 

de muerte. 

De los nW'::\iC caso\ estudtado\. cinco correspondieron 

a siringomielia. tres a siringobulbía y un caso rno'-)­

tró ambas leSiOnes. 

Los límites de edades fueron de 17 a 52 años, con 

promedio de 30 años y mediana de 24 Cinco casos 

ocurrieron en hombre\ y cuatro en mLIjere~ (cu adro 1) 

El tiempo de evolución fue de dos me<:;e:-:. a sei" 

año,;; con promediO de 3-1- mese" .Y meuJan0 de 25 
(cuadro 1). 

Se consideraron como primanas (congénicls) sie­

te casos. y dos secundarias: una de ella,; dcbidíJ JI 

traumatlsmo raquimedular por la caída de un caballo 

durante la lllilez (caso 2). y la 0lrJ. al uesJifollo de 

lJ c;n idad en un enfermo con hemJ.ngiobla::.toma del 

bulbo (caso 3). 

Tres de las cavidades medulares se locallzaron en 

la porción cervical. una en la lumb,}[ y otra ocupó 

todos los .;;;egmento'i, en tres casos la tocaliz~lCión fue 

bu!bJf y en uno \e localizó tanto ~ll bulbo raquídeo 

Cur:l~; en médula cenicJ: íCUJdfl"1 2). 

E: cuadro clínico se clr:lCtenzó por pérclJcLl de ILl 

s¡:,:¡"ibdJ(.LtcJ al dolor y lJ :empe12~:..:r:2, ~cgLliJ:"l ~c dl ... -



I11mUC1Ón de la fuerza mu:,cular. Los enfermos tu\'ic­

ron también parestesLJ.s y nistagmo. Los úl~imos tres 

casos no se manifestaron clínicamente. (cuadro 3). 

Las asoclaciones con otras entidades fueron con 

malformación de Klippel-Feil. malformaciones 

cráneo\'enebrales como fusión incompleta de cuer­

pos vertebrales cenicales y con impresión basllaL Se 

asociaron a dos neoplasias: hemangioblastoma del 

bulbo raquídeo (caso 3) y ependímoma del ventrículo 

lateral derecho_ en que se encontraron además im-

CUADRO 2 

Médula cervical 

2 Médula cerVical 

3 B:.Jlbo, médula cervical y torácica 

4. Bulbo 

5 Médula cervical 

6. Todos los segmentos medulares 

7 Buibo 

8 Bulbo 

9 Médula lumbar 

CUADRO 3 

plantes del mi"mo en la cav¡cl~~d _-..iringomiélica (ca"o 

9) (cuadro 4) 

En el caso 1 se hizo el diagnó.;;üco clínico de 

probable sirmgomielia y en el 6 c;e dtagnosticó como 

tal. COil las manifestacione<:. característlcas, estudios 

de imagen y su comprobación en ias ÍmervenclOnes 

quirúrgicas; el resto fueron hallazgos de autopsia y el 

diagnóstico clínico correspondió al de la malforma­

ción ósea. enfermedad o tumor asociado. El trata­

miento en el primer caso fue la punción de la cavidad 

CUADRO 4 

1. Síndrome de Klippel-Feil 

2. FUSión de cuerpos vertebrales 
',' 

3 Hemangloblastoma del bulbo 

4. Sarcoma osteogénico del fémur 

5 ImpreSión basilar 

6. Poliomielitis (?) 

7 Cardiopatía reumática 

8. ArtritiS reumatolde Úlcera péptlca 

9 Ependlmoma del ventrículo lateral 

Fuerza Síndrome de 

yen el caso 6 '-)e blzo denvación de la 

cavidad al e'\pacio sub<1f<1cnoideo. En 

tres enfermo'l se practicó [amin.~ctomía 

cervical y craniectomía suboccipital 

debidas a la.;; malformaciones cráneo­

vertebrale~, sin intervenir la cavidad (ca­

sos 2.3 Y 5) Y en uno (caso 9) se hizo 

deri vación ventrículo-peritoneal para dis­

minuir la hipertensión endocraneana 

prodUCIda por el ependImoma. Otro s tres 

casos no tU\,ic:ron trat3mlento (casos -1-, 

7 Y 8). 

Caso Dolor Temperatura Muscular Parestesias Nistagmo Horner 

+ + + 

2 + + 

3 + + + 

4 + + + 

5 + + + + + 

6 + + + + 

7 

8 

9 

. Prese:---s-
Ausen:e 

iYIacroscóplcamente todas la" ca\ i­

dades en la m¿du[:.;. c:"pi:1al :'ueron h~n­

ulJLlr:.l~ lllcJi\Jl:J.tc:r:.l!c'-; . ...::on comprc"ió:1 

oel h~lZ t<:'plnotalim!co ~ de la" .l-;[cl'\ 



kllle:' Cf)(íl e:: • Oh eU/ 

anteriores. Algunas \1:: en-::(~m;'dron toda\ ía dl\tc1l(Ld'-l~ 

(figura 1) Y otras cqab~:i1 cO!cljJ:-,ada::, (ji~ur,-l:2; En 

et bulbo fueron eJe t1pO centraL ulrigidcl'l en "eI1tido 

d01"so\ entral (figu:'~: 3). <.\ partirdc! piso del...!.:; \ OH! ículo 

(fIgura 4). que es !,-l fom1a mj\ frecuente 

El eXJ.lTIen micro:,cÓ;)ICO mo:-,tró Ccl\'Ic.Lde::, \!I1 re­

\'estirnlento (cinco C,bO<';) (figura 5) o con poca" célu­

las ependllnarias dIstribuidas focalmente (cuatro casos) 

(flgurJ. 6) y deliI111tJdas por fibra'i a,>trocÍtIcas. LJ.':> 

neuronas motoras de las asta" anteriores mo\traron al! ofla 

yen un <.;010 GbO se identIficaron tibra'i ue Ro\cnthaL 

resultado de la compreslón crónica (caso 3). 

Sólo en un caso b muerte se debió a complicaclO­

nes de la cirugía p<Jra corregIr la siringomiclIa, de-

F¡gur,l:: C(/I'u/ad I!I1 ¡(JI ,IC!illlcn!r!\ (('/'1'/((// \ ro/(hun (1)/1 

cO/(/[1\O cx{en \0 !u}\{cr/or ti !J/lII( /1)/1 {'l'(/( IIw!nn/ 

Figur.l4. Cé/\ ¡ciad en (.! ¡m/ho (": \<'ll'ldl! do r\ 01 cn~1 a!, (! ¡h;J "1 

(leí pilO del c¡w[ro' cn,'/'IlulO 

26 

hgurJ 1 Cu:'idat! ell el seglllfllfo medil/ar [()}ÚCICO afro .1'111 

(oh,pso Ha.\' (O,ilprClióll de 1(1\ WW.I {[nferlore \.\ dE' !tI dec!is(lciól~ 

dc! ha:: CS/)lIlOtulúlIJ/(() lateral 

Figura 3 POr(!rJI/ Ulltt!U{ de! !/IIfiJo CO!l fa (,(1I'u/ud dil/gula CII 

\'el1Ttdo dOr.\ol'cIIJra/ 

",,~' 

, . 

F¡):;L:r.::' S'I¡IJ'..!.O¡¡':t"Ui Rnc\J ,jUC¡':O (('n"u'!ldo ('\(,:1\." 

lI'c"í( ')111 ,"hruI ,,\'/0/ /'I((i\ 



blelO a la descompresión bru-;ca que produjo pérdida 

del automatismo \¿:nttlatorio (caso 6). En [os ocho 

casos restantes se debIó a caus<J.S ajenas a la slringomieha 

y/o sinngobulbia. tdlcs como sínd:'ome de Stc\en­

]ohnson. hemotór~lX, tromboembolla pulmonar, neu­

monía, a~Titmia cardíaca y choque hipo\'olémico. 

Flg'.ira 6 S¡ringr)llJie!W r(!l'(!.\'ndu jl(l>'cu/ I1J1 (!,]f(! P(», cé/!!/o, 

e/N! lid 1/11 [( rir./.\. 

La teoría m(xi¡ficaua dc Gardner explica que el aLI­

mento de la presión del tlujo del líquido cefalorraquídeo 

en d!recclón cráneo-espinaL en presencia de anorma­

bdadcs cráneo cervicales, ocasiona daño medular por 

obstrucción del orificio del 40 ventrículo: 6.! 1 12 otros 

autores citan que la pre:-.ión del líquido cefalorraquídeo 

aumenta cuando hay ob~trucclón del foramen magno, 

por lo que se acumula líqllldo y se desarrolla la 

sinngomielia: esta teoría tiene mayor aceptacIón para 

explicar la slringomlelia adqulrida. ó En el presente 

c-;tudlO o:;iete caso~ fueron con..,ioerados primarios 

(congénitos). es deCIr. como defecto del cierre del 

tubo ncura1. 2
" En CU:.lnto al ar;tccedente de trauma. se 

1M descrlto que puede pre\enwrse en 39c de la pobLl­

cIón y que puede ser Jcb!do a hcmorragiJ. IntrarnecJu!:.lL 

n/id!us [rW/I,TCnu:: r.ecro-;is po..,tradiac!ón entre otras 

cJu-;a".~·' La "iíln:;o;nicl1:.l J~oclad~l ~l neopl~hia OC~l­

r:'e con rnclyor frccc..;nc¡~l cun ncuro~'!brumclto"¡" ;­

"ínurome de \on Hippel L¡nd~!U:: pnncipalmcntc el);! 

astroci tom:.L ependimoma y hemanglOblastoma. 3 como 

ocurrió en esta serie. Se ha observado coexistencia de 

tumores intramedulares metastásicos y sinngomielia: 

en orden descendente e~tán los carcinomas ongina­

dos en pulmón, mama, riñón. colon y el melanoma:~ 

en este trabajo se documentaron implantes de 

ependimoma del ventrículo lateral en la cavidad 

siringomiélica. También se ha documentado la co­

e,istencia de siringomielia y lipomielomemngocele, 

con o sin médula anclada l" y como causa de hipertro­

fia somática. 15 

Algunos enfermos con siringomielia presentan dolor 

caracterizado por dise~tesia con sensación de quema­

dura e hiperpatía. Se presenta en otras condiciones 

como paraplegia traumática y a veces en esclerosis 

múltiple. Se atribuye a hiperactividad neuronal por 

desaferentación" ló Y .podría estar asociada con altera­

ción en la distribución medular de ,sustancia P, que es 

un péptido relaclOnado con el dO[Of,11i 

El diagnóqico clíniCO e~ relativamente se!1cillo si 

se pre<;enta el cuadro característico. Puede efectu arse 

miclografía con medio de contraste, y actualmente la 

tomografía computada y la resonancia magnética 

permJten el diagnóstico radiológico adecuado. u 7 

El tratamiento de elección para la siringomielia 

es la derivación de la cavidad al espacIo ~ubaracnoideo. 

puesto que otras técnicas como la derivación pen­
toncal y suplcural tienen mayor frecuencia de 
morbilidad.ói,lo IS 

.. 
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b¡c:o a la descompresión bn!')ca que produjo pérdida 

elel automatl')n10 \'cntilatorio (C¡~SO 6) En los ocho 

casos restantes 'le debtó a causas ajenas a la siringomielia 

y/o sinngobulbia. Lllcs como síndrome de Steven­

John"on. hemotórax, tromboembolla pulmonar, neu­

monía, arritmia cardíaca y choque hipo volé mico. 

Figura 6. Slri!lgr)nri(!!i(! r(!\ f!',tidu Jl(II-CiU!IJI(!llt(' por U!/¡I/(!\ 

r: pt' 11 d illl (l rl u.\ 

A 
:~~::-;;r¡ i S c U S ión 
V 

La teoría modlficaua de Garuner explica que el au­

mento de la presión del fluJo dcllíqUluo cefalorraquídeo 

en dirección cráneo-espinaL en presencia de anorma­

lIdades cráneo cervicales, ocasiond daño medular por 

obstrucción del orificio del 4° ventrículo: 6
.
1

1.12 otro'l 

autores citan que la presión del líquido cefalorraquídeo 

aumenta cuando hay ob~trucción del foramen magno. 

por lo que se acumula líquido y se desarrolla la 

siringomielia: esta teoría tient: mayor aceptación para 

explicar !el sinngomlella adqUIrida,/'¡ En el presente 

e:-;tudio siete ca:-.o" fueron con:-;iderados primario" 

(congénito:.). e" decir. como defecto del cierre dd 

tubo neural. 2A En cuanto al antecedente ue traL!ma. :,e 

ha uescrito que puede presentarse en 39é de la pobla~ 

clón y que pucue ser debido el hemorragia intrameJular. 

1Il1t'!/ti'i tnlJ/q'ersa ~ necro')i:.. po..;;traJiaciÓn entre O(Eh 

Cl~l'la\.' i~ La s:n:1go;,~¡e!ia a";;~Kl:~del ~l r.ecpL:"ia OC~I­

rre con lTI:.lyor frccuencicl con neurofiQrol1utu"j" ~ 

"índrome de \ on H:ppel LlndclL:~; prrnc!palmcntc Cl)C 

Slringolllldw y s¡nJ1go!Ju!¡)w 
----- ----~- -- ------~~---

astrocitoma, epcndimorna y hemangioblastol11<:1.3 como 

ocurrió en esra serie. Se ha observado coexistencla de 

tumores intramedulares metastásicos y siringomieha; 

en orden descendente están los carCli10mas ongina­

dos en pulmón. mama. riñón. colon y el mdanoma;9 

en este trabajo se documentaron impL:tntes de 

ependimoma del ventrícuio lateral en ia cavid2d 

siringomiélica. También se ha documentado la co­

existencia de siringomlelIa y lipomielomeningocele. 

con o sin médula anclada l 
... y como causa de hipertro­

fia somática. 15 

Algunos enfermos con siringomieliJ presentan dolor 

caracterizado por disestesia con sensaclón de quema­

dura e hiperpatía. Se presenta en otras condICiones 

como paraplegia traumática y a veces en esclerosis 

múltJple. Se atribuye a hiperactividad neuronal por 

desaferentación'l 16 Y ,podría estar asociada con altera­

ción en la distribución medular de sustancIa p, que e'l 

un péptido relacionado con el dolor. 16 

El diagnó"tico clínico es relativamente sencillo si 

se presenta el cuadro característico. Puede efectuarse 

mlelografía con medio de contraste. y actualmente la 

tomografía computada y la resonancia magnética 

permiten el diagnóstico radiológico adecuado.',l; 

El tratamu,.':nto de elección para la sinngomiell3. 

es la derivación de la cavidad ul espuclo subaracnoideo. 

puesto que otras técnicas como la derivución peri­

toneal y sup!eural tienen mayor frecuencIa de 

morbtlidad.6.7 lO IS 

•• _A. 
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bielo a lel descompresión brusca que procluJo pérdida 

del automatlsmo ventilaLor;o (caso 6). En los ocho 

ca...,os restantes Se debió a C2.usas ajenas a la siringomleha 

y/o siringobulbnL tolleS con10 síndrome de Steven­

Johnson, nemotórax, tro:l1boembolia pulmonar, neu­

rnonía, arritmIa cardíaca y c:1oque hipovolémico. 

epelle/I/llarla\ 

A 
~~~Discusión 
V 

S¡riJ1gol71ie!w.\ sinngoh¡JlblO -----.. ~--_._~-----

astrocltoma, epcndimoma y hemangroblastom;:L 3 corno 

ocurrió en esta serie. Se ha observado coeXlstenCla de 

tumores intramedulares metastásicos y siringomielia: 

en orden descendente están los carcmom<lS origina­

dos en pulmón, mama, riñón, colon y el melanoma:~ 

en este trabajo se documentaron implantes de 

ependimoma del ventrículo lateral en la cavidad 

slri!1gomiélica. También se ha documentado la co­

e\istencia de siringomielia y lipomielomeningocele, 

con o sin médula ancladai-l- y como causa de hIpertro­

fia somática. 15 

Algunos enfermos con siringomielia presentan dolor 

caracterizado por dise::,tesia con sensación de quema­

dura e hiperpatía. Se presenta en otras condicJOnes 

corno parap!egia traumática y a veces en esclerosis 

múltiple. Se atribuye a hiperactJvidad neuronal por 

desaferentacrón 3
,ló y .podría estar asociada con altera­

ción en la distrIbución medular de sustancia P. que es 

un péptido relacionado con el dolor. 1ó 

El diagnó..:;rico cl ínico e~ [¡::lativamente senclllo si 

se presenta el cuadro característico. Puede efectuarse 

mielografía con medIO de contraste, y actualmente la 

tomo grafía computada y la resonanClJ magnética 

permiten el diagnóstico radiológico adccuado. 1
.
1

¡ 

El tratamiento de elecci6n para la siringomielia 

e" la derivación de la cavidad ai espacio ~ubaracnoi deo, 

La teoría modIficada de Garrlner explica que el au- pue:-,to que otras técnicas como la derivación pen-

mento ele la presión dd tlujo del líqUido cefalorraquídeo tonea! y sup leu ral ti ene n mayor frecuencia de 

en direCCIón cráneo-espinaL en presencia de anorma- morbilidad.6,7.1O.j~ 

l¡dades cráneo cervicales, ocasiona daño medular por 

obstrucción del orificio del 4° ventrículo:f:>·11 12 otros 

autores citan que la presión del líquido cefalorraquídeo 

aumenta cuando hay obstrucción del foramen magno, 

por lo que se acumula líquido y se desarrolla la 

siringomielia: esta teoría tiene mayor aceptación para 

expltcar la ;;;;inngomielia adqu¡rlda.(l En el presente 

estudiO siete caso~ fueron consider~dos primario" 

(congénito~). es decir, como defecto del cierre del 

tubo neural. 2
.--1 En cuanto al antecedente de trauc:la, "e 

ha descrito que puede presentarse en 3'7c de la pobla­

clón y qUe puede ser debido a hemorragia intrameduLu. 

lil/el/ti)' fnlllíTersu y necrosis postradiación entre otra.;; 

c'-lL:...,a\.~:' L~: c;lnr.gcn~¡el!a <:.:....,OC1<.lC~: ~~ neop¡~~""l'-l. OC~!­

!Te con mavor fre:::ueflcia cur: n-:l:rof:brumatUI.,b ) 

"índiOme de van H:p:Jel Lll1c.Lw 2 • prrnc:p,-llmel1tc con 

., 
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