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Antecedentes: 

El término siringomielia fue acuñado por Oliver d' Angers en 1824 para describir las 
cavidades intramedulares independientemente de su etiología_ 12 La palabra proviene de las 
raíces griegas "syrix" que significa flauta, tubo, y "mielia" que significa médula , es decir 
médula tubular o cavitada_ 
La siringomielia es una enfermedad crónica progresiva caracterizada por la presencia de 
cavidades dispuestas longitudinalmente dentro de la médula espinal. Estas cavidades 
contienen líquido y pueden tener muchos origenes_ La forma como el líquido entra en las 
cavidades y los mecanismos por los que las cavidades se extienden son diversas, por lo que 
la siringomielia es una enfermedad que tiene muchas causas entre las que se encuentran 
Tumores, traumatismos, malformaciones de la unión craneovertebral entre ellas la mas 
relacionadas son las malformaciones de Arnold Chiari (Fig 4), también en un importante 
porcentaje la causa es idiopática_ 
Debe distinguirse el término sirigomielia del de hidromielia , el primero se refiere a una 
cavidad intramedular independiente y adyacente al conducto central ependimario37

·
54

·
69 y 

el segundo se refiere a una dilatación propia del conducto central ependimario 
Historia: El primer caso reportado de simgomielia fue en el año de 1554 por Etienne quien 
estableció la correlación anatomopatológica en un paciente, desde entonces la siringomielia 
fue considerada como una enfermedad degenerativa del sistema nervioso central, hasta 
que apartir de 1965, Gardner propusó la teoria hidrodinámica para explicar la etiolo¡,>ia y 
fisiopatogenía de la enfermedad, la considera como una enfermedad producida por la 
compresión crónica de la cavidad intramedular , posteriormente en años siguientes 
diferentes investigadores proponen otras teorias_6.3 7.38

.
5 1.54

.M.
68 

Etiopatogenia Hasta la actualidad no existe una teoría universalmente aceptada que 
explique con claridad la etiopatogenía de la siringomielia_ Las teorías propuestas son las 
siguientes: 
Gardner 1965: Popularizó la teoría hidrodinámica que asocia la cavitación de la médula 
espinal con las malformaciones de Chiari. Se basa inicialmente en una anomalia fetal 
temprana en la que el área membranacea inferior de Weed que se forma a la sexta semana 
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de gestación y que es perforada a la octava semana por filtración del liquido cefaloráquideo 
(LCR) intracraneal en estos pacientes no es perforado, produciendose una hidrocefalia fetal 
compensada con el tiempo. El propone que la pulsación arterial intracraneal que ocurre con 
cada sístole y que es trasmitida desde los plexos coroides y através del LCR por el sistema 
ventricular no tiene salida desde el cuarto ventrículo por la anomalía fetal subyacente, 
produciendose entonces la circulación del LCR hacia el canal central ependimario. La 
hidrocefalia se compensa espontaneamente por la distención y la comunicación con el canal 
central hidromiélico, prenatalmente la hidromielia puede producir ruptura del tubo neural , 
formandose un miolocele, postnatalmente la hidromielia puede ser mas extensa formandose 
un quiste intramedular como se ve en la siringomielia.7

•
10

•
18 

Ball y Dayan 1972: Proponen que la obstrucción subaracnoidea en la unión cráneo cervical 
causa redirección de las onda de presión de LCR dentro de la médula espinal a través de los 
canales perivasculares (espacios Virchow-Robin). Estas ondas de presión de LCR son 
transmitidas por via de los plexos venosos epidurales al líquido del espacio subaracnoideo 
en respuesta a las maniobras de valsalva realizadas durante el día. La cavidad puede estar 
separada del canal central ependimario y puede comunicarse con el espacio subaracnoideo 
espinal. 3· 

10 

Williams 1972-1980 Propone que el drenaje intracraneal del LCR al espacio 
subaracnoideo es defectuoso por un bloqueo en los orificios de salida del cuarto ventrículo, 
ante la distensión venosa que puede ser producida por compresión extrínseca de la vena 
yugular (al voltear la cabeza, al tensionar los músculos del cuello o por ropa apretada) por 
cambios postura) es (estar con la cabeza por debajo de la auricula derecha) o por maniobras 
de valsalva y ante un canal central ependimario patente, se produce la dilatación de éste; 
existe entonces una disociación de la presión craneoespinal que hace que el líquido dentro 
de la cavidad viaje hacia abajo y produzca el crecimiento y mayor dilatación de 
ésta. 10.2s.&0.61,62.64,69 

Me Lean 1973: Para explicar la siringomielia postraumática sugiere que se desarrollan 
cavidades llenas de sangre y necrosis en el sitio del trauma espinal y que sus tamaños se 
relacionan con la severidad de éste; la médula espinal se encuentra relativamente adherida 
en este sitio por aracnoiditis siendo frecuente demostrar un bloqueo subaracnoideo 
completo a éste nivel con los movimientos de las vertebras por encima de la médula espinal 
anclada, particularmente durante la flexión del cuello esta es alargada y para acomodar este 
elongamiento se produce una disminución en el diámetro de la médula, esto aumenta la 
presión de la cavidad en éste sitio, forzandola a disecar a lo largo del tejido medular 
adyacente en los sitios de menor resistencia. De esta manera los movimientos del cuello 
repetidos durante muchos años causa expansion de la cavidad. La presión aumentada dentro 
de la cavidad siringomiélica causaria disección y alargamiento de ésta. La cual, puede 
romperse al canal central ependimario que en ciertas circunstancias se comporta como un 
espacio comunicado con el cuarto ventrículo. 10

·
36 

Taylor 1975 Propone que las alteraciones del drenaje venoso pueden producir necrosis 
medular central y subsecuentemente la cavidad siringomiélica 10 
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Aboulker 1979: Propone que la obstrucción a nivel de la cisterna magna asociada con una 
presión venosa aumentada produce el paso transmedular de LCR creando así una cavidad 
siringomiélica. Las mielotomografias computarizadas que realizó en una serie de pacientes 
siringomiélicos sugiere la migración transneural de la metrizamida dentro de la cavidad. 10

·
54 

Welch 1981: Sugiere que la cantidad desproporcionada de LCR es absorbida desde el canal 
espinal induciendo un gradiente de presión negativa que causaría la malformación de Chiari 
asociada: la cavidad siringomiélica puede seguir a la obstrucción adquirida de los 
foramenes del IV ventrículo pero la anormalidad de Chiari: es secundaria y no primaria. 10 

Park 1989: Midió la Presión Intracraneal y la Presión Espinal Lumbar en pacientes 
demostrando que en la siringomielia comunicante no existe el gradiente de presión 
cranioespinal que propone Williams y que la presión este aumentada uniformemente en el 
espacio subaracnoideo y que este hace que el LCR se introduzca bajo presión a la médula y 
forme la cavidad siringomiélica. 44 

Oldfield EH 1994: Proponen que el movimiento hacia abajo de las amígdalas cerebelosas 
con cada sístole como se visualiza en estudios de resonancias magnéticas funcionales 
dinámicas crea un efecto de pistón en el espacio subaracnoideo espinal que forza el paso de 
liquido cefaloráquideo através de los espacios peri vascular e intersticial dentro del sirinx. 68 

INCIDENCIA 
Constituye en general menos del 2% de toda la patología medular: Gardner reporta una 
incidencia de 3 pacientes por año. Se presenta principalmente en hombres para una relación 
de 2: 1 y es más frecuente entre la 3 y 4 décadas de la vida. Bamett y cols. reportan en 1973 
una incidencia de siringomielia pos-traumática del 1.8% en pacientes parapléjicos y de 
menos de 0.5% en pacientes cuadripléjicos y de siringomielia secundaria a neoplasias 
intramedulares el 25-58% de las necropsias. Kemohan y cols. En 1931 y Poser en 1956 
reportan un 53.5% y 31 % respectivamente de siringomielia asociada a neoplasias 
intramedulares, la ci.:al, se producia por necrosis dentro del tumor, obstrucción arterial y 
venosa por el tumor o ¡sr transudado de líquido de tumores principalmente del tipo de los 
hemangioblastomas. 4' 1 .cl.3

9·54
·64 

LOCALIZACIÓN 
Se reporta la localización cervico-torácica como las más frecuente, aproximadamente en un 
70-80% de los casos. La cavidad siringomiélica comienza generalmente en la base del asta 
gris posterior extendiéndose hacia la substancia griS central y la comisura anterior de la 
médula: por lo tanto, interrupe la decusación del haz espino talámico lateral y su extensión 
ventral o dorsal afectará a .. las neuronas motoras y/o a las columnas posteriores, 
respectivamente. JR.

4c·69
·
75

·
80 

CLASIFICACIÓN 
Bamett y cols. en 1973 proponen una clasificación de la siringomielia de acuerdo a si la 
cavidad intramedular se comunicaba con el IV ventrículo o no y si se desconocia la causa: 

1. Comunicante asociada a malformación de Chiari tipo 1 y 11, o por aracnoiditis 

.¡.. 



basal. 
2. No comunicante: postraumática, neoplásica o por aracnoiditis espinal. 
3. Idiopática: puede ser comunicante o no comunicante. 38 

CUADRO CLÍNICO 
De acuerdo a su presentación, si es siringomielia comunicante o no cada una de ellas posee 
características clínicas particulares. 
Comunicante: Asociada a la malformación de Chiari tipo 1, II y aracnoiditis basal. Es una 
entidad que afecta a individuos en la segunda, tercera, cuarta décadas de la vida la 
presentación clínica en la infancia o después de los 50 años es rara, la distribución es igual 
en ambos sexos por lo general. Los síntomas bien reconocidos incluyen una disminución de 
la sensibilidad así como disociación termoalgésica, dolor occipital y cervical, síndrome de 
neurona motora inferior en brazos y manos y artropatías neurógenicas (articulaciones de 
Charcot); aunque muy discutida, la destrucción idolora de la articulación es 
estadísticamente poco frecuente y ocurre en menos del 5% de los pacientes con 
siringomielia. 
El entumecimiento es frecuente y puede constituir el primer síntoma; las alteraciones de la 
sensibilidad del paciente se encontrarán generalmente en los brazos o manos y serán 
asimétricas. La pérdida de la sensibilidad térmica, puede pasar inadvertida o ser descubierta 
sorpresivamente por el paciente por el desarrollo de la disminución al dolor y ulceraciones 
crónicas en la piel de los dedos o de las manos. Las áreas de analgesia y termoanestesia son 
generalmente similares, aunque el área anestésica es más extensa. La disociación sensitiva 
típica de la siringomielia es la pérdida de la sensibilidad al dolor y a la temperatura., con la 
presevación del tacto y del sentido de posición articular. Este patrón neurológico clásico es 
indicativo de enfermedad intramedular y es típico de la siringomielia. Las disestesias y las 
alteraciones propioceptivas pueden ocurrir en una etapa más avanzada de la enfermedad. 
Las disestesias pueden ser de distribución radicular o pueden ser más difusas y son 
descritas como prcfundas y pesadas, pruriginosas o quemantes. El dolor profundo en la 
espalda entre las escapulas no asociado con dolor en la extremidad superior también ha sido 
descrito. La cefalea , el dolor cervical posterior se cree que son secundarios a la distorsión 
de las fibras descendentes del nervio trigémino o de las raíces cervicales superiores. Todos 
estos dolores pueden ser exacerbados por el toser o estornudar. 
Algo inherente a la siringomielia es la habilidad de las maniobras de valsalva para 
aumentar los hallazgos o síntomas neurológicos. 
Las alteraciones en las funciones motoras son comunes. Esto es manifestado primariamente 
por dificultad para realizar movimientos motores finos con las extremidades superiores La 
debilidad reconocida subjetivamente del brazo y/o de la mano estará regida por atrofia e 
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hipotrafia proximal y distal, principalmente en los músculos interóseos y lumbricales 
produciendo la clásica mano en garra o mano siringomiélica, se observan fasciculaciones 
en los músculos afectados y existe ausencia de reflejos tendinosos profundos; las 
extremidades inferiores estan caracteristicamente espásticas y las respuestas plantares 
extensoras son comunes . La atrofia, hiporreflexia y debilidad de neurona motora inferior 
en las extremidades inferiores son raras pero ocasionalmente pueden presentarse, el control 
del esfinter vesical y rectal es normal, pero el síndrome de Homer parcial o completo se 
presenta con alguna frecuencia. El déficit de nervios craneales así como la ataxia troncal o 
apendicular pueden presentarse, pero estos síntomas no son debidos a la cavidad 
siringomiélica , sino más bien estan asociados a la malformación de Chiari o a la presión de 
la cavidad que puede extenderse al tallo cerebrai. 4

'
6

'
8

'
12

·
37

,
38

·
51

,
69 

No Comunicante: Este tipo se asocia a neoplasias espinales, se produce generalmente por 
tumores intramedulares y muy raramente extramedulares , los pacientes tienden a ser 
mayores a aquellos con siringomielia comunicante, un tercio de estos pacientes presentan el 
primer síntoma después de los 40 años. La cavidad neoplásica es menos frecuente que se 
presente como una disociación sensitiva o como debilidad muscular de brazos y manos. 
Estas cavidades pueden observarse a sociadas a una amplia variedad de tipos histológicos 
tumorales similar en frecuencia al porcentaje de ocurrencia de tales neoplasias sin 
cavidades por ejemplo: Hemangioblastomas, astrocitomas, ependimomas , son los más 
comunes; estas cavidades mas raramente se pueden presentar con lesiones extramedulares 
que afectan la circulación del LCR como sarcoidosis, cisticercocis, malformaciones 
arteriovenosas espinales 
La siringomielia postraumática es casí exclusivamente una complicación de traumatismo 
raquimedular torácico o lumbar y es muy rara nivel cervical. Los síntomas primarios 
comienzan de 4 meses a 15 años después del trauma inicial . Generalmente con dolor 
inducido al toser, los esfuerzos fisicos o el movimiento. El dolor puede comenz.ar en el 
nivel mas superior al sitio de anestesia previo o más arriba, respetando algunos segmentos 
por encima de la lesión inicial. A medida que el cuadro progresa, el area original de dolor 
se vuelve anestésica a la temperatura y al dolor, mientras que el dolor tiene una nueva 
localización. Ocasionalmente, el dolor reemplazado por la anestesia avanzará rostralmente 
y ascendente desde el nivel de la lesión inicial. A medida que la médula cervical es 
afectada, la debilidad y la atrofia de los músculos del brazo se presentan y los reflejos 
tendinosos profundos desaparecen. Pacientes con sección medular incompleta pueden 
desarrollar aumento de la debilidad y espasticidad. La potencia sexual puede perderse. El 
síndrome de Homer ocurre ocasionalmente. Los signos y síntomas pueden estar 
restringidos a un lado de la médula, pero ambos lados son afectados con frecuencia. La 
afectación del tallo cerebral se observa con la pérdida de la sensibilidad facial o atrofia v 
fasciculación de la lengua que son hallazgos poco frecuentes . 8.36.

37
JS.3 9.51.M,

75
.80 • 

PATOLOGÍA 
Oanley y col. Reportan un caso de siringomielia a nivel de cervical en el exámen 
postmonen, la cavidad siringomiélica se iniciaba en la mitad dorsal de la médula caudal y 
extendiendose transversalmente, observando importante atrofia a nivel de cordones 
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posteriores y en las astas grises, encontró cicatriz y fibrosis a nivel de segmentos medulares 
c5c6 y adherencias meningeas ventrales y dorsales que comprometian a las raíces ventrales 
y dorsales, notó además, múltiples adherencias entre el cerebelo posterior , la superficie 
subdural sobre la unión cervico medular; En el exámen histopatológico el área circundante 
a la cavidad demostraba gliosis reactiva , la reacción no era extensa, pero fibras de 
Rosenthal que se teñian importantemente con eosina eran fácilmente identificadas . No 
había evidencia de inflamación aguda o compromiso vascular. Reddy y cols. documantan 
dos casos de siringomielia postraumática observando las características en la microscopia 
de luz y electrónica ; macroscopicamente demuestran decoloración de los tractos 
corticoespinales y una cavidad en el centro de la médula. Microscopica y 
ultraestructuralmente observarón la continuidad de la cavidad con el surco medio anterior, 
el tejido conectivo del surco se continuaba con una cadena de células gliales del tipo 
astrocítico que tapizaban la cavidad. También se observaron macrofagos con cuerpos 
ovoides y múltiples pseudopodos alrededor de la cavidad; La cavidad terminaba 
caudalmente tapizada por acumulos de células ependimarias rodeadas por astrocitos 
reactivos_ i i.5o 

ASOCIACIÓN CON OTRAS PATOLOGÍAS 

La siringomielia se ha asociado principalmente con la malformación de Chiari tipo I en un 
20-75%. Gardner considera que la malformación de Arnold-Chiari, los quistes y 
divertículos de los agujeros del IV ventriculo y el síndrome de Dandy-Walker son varias 
expresiones de la atresia embrionaria del IV ventriculo y que estas malformaciones se 
encontraron en cada uno de sus 74 pacientes con siringomielia en los que la fosa posterior 
fue explorada. (Fig 4)8

'
18

"
37

'
38

'
51 

También se ha sociado la siringomielia con casos de alteraciones disráficas y displásticas 
del sistema nervioso central como meningomielocele, duplicación de la médula espinal y 
en el resto del organismo, con los casos de anormalidades esqueléticas, asimetria de los dos 
lados del cuerpo, anomalías génito-urinarias y duplicación intestinal. La simingomielia ha 
sido reconocida con frecuencia como parte del síndrome del '·estado disráfico de 
Bremer". 12 

En la siringomielia idiopática o primaria la escoliosis se presenta en un 30-70% de los 
casos; la esolicosis precede frecuentemente los signos de la sinngomielia. La progesión 
subsecuente de la siringomielia con paraparesia espastica también progresiva 
frecuentemente con dolor espinal, es muy similar a lo observado en los pacientes 
mielodisplásicos aunque esto generalmente ocurre en una edad tardía. La incidencia 
reportada de hidrosiringomielia en necropsias de mielodisplasias es variada. 
Emery encontró una incidencia del 29% de hidromielia y 14% de siringomielia en 100 
casos de mielodisplasia. 2J 

Otras anomalías congénitas asociadas incluyen la invaginación e impresión basilar, la 



deformidad de Klippel-Feil y los defectos de fusión ósea dorsal (espina bífida) que ocurren 
principalmente en Cl. La hidrocefalia y la evidencia de IBC se han encontrado en el 10-
33% de los pacientes. 38 

Konno y cols. en 1990 reportan mejoria clínica y radiológica después de resección de la 
apófisis odontoides en un ~aciente con siringomielia, malfomación de Chiari tipo 1 
asociadas a impresión basilar. 0 

En el mismo año, Pryce y cols. reportan un paciente con enfermedad de Paget de larga 
evolución con impresión basilar y singomielia asociada. 48 

IBSTORIA NATURAL 

Afecta principalmente a varones entre los 20 y 40 años de edad. Las manifestaciones 
clínicas son muy caracteristicas y consisten sobre todo en deficiencias de la sensibilidad, 
parálisis motoras y trastornos tróficos y vasomotores. En concordancia con la topografia 
más frecuente de presentación, la médula cervical, el proceso comienz.a con debilidad y 
más tarde, parálisis y atrofia de los músculos pequeños de la mano, así como hipotrofia de 
las eminencias tenar e hipotenar, presencia de cicatrices, secuelas de quemaduras y heridas 
indoloras. La mano siringomiélica es muy típica y tiende a adoptar la forma de garra 
cubital . Los músculos afectados presentan contracciones fibrilares y reacción de 
degeneración detectadas por electromiografia. Los defectos de la sensibilidad son muy 
característicos y consisten en la pérdida de la sensibilidad al dolor y a la temperatura, con 
conservación del tacto y la sensiblidad profunda con una disposición segmentaría. También 
existe afección al tejido óseo en forma de artropatías, más importante en hombros y en 
codos con grandes proliferaciones óseas. Con frecuencia existen xifosis y escoliosis de la 
columna cervicotorácica. Cuando se afecta el bulbo raquídeo sobrevienen fenómenos 
similares a los de la parálisis bulbar, la mayoria de las veces unilaterales o por lo menos 
asimétricos como son: atrofia de la lengua, parálisis del trapecio, anestesia en la región 
trigeminal, parálisis del nervio recurrente, ocasionalmente síndrome de Horner. Las 
extremidades pueden permanecer sin ser afectadas durante mucho tiempo siendo posible 
efectuar la marcha. Los esfinteres suelen estar respetados y el exámen de LCR es normal. 
La progresión de los síntomas en la siringomielia es de carácter impredecible, éstos 
síntomas pueden empeorar progresivamente durante vanos años o décadas. 
Alternativamente el paciente puede empeorar abruptamente en un momento de la 
enfermedad, seguido por largos intervalos de estabilidad clínica. El pronóstico de la 
sirngomielia no tratada es compatible con supervivencia productiva, pero modificada 
durante décadas en el 50% de los pacientes. El resto quedan incapacitados y frecuentemente 
mueren como resultado directo del proceso patológico o de enfermedades 
intercurrentes. 8·

3
4.1

8
·
51 

DIAGNÓSTICO 

Con un amplio espectro de signos clínicos que afectan varias estructuras del sistema 
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nervioso central, en fonna irregular, aparentemente no relacionados y con una evolución 
marcada por exacerbaciones temporales y remisiones de 10s síntomas no es raro que el error 
diagnóstico más común en las anomalías de la unión craneovertebral, sea el diagnóstico 
erróneo de esclerosis múltiple, la presencia de cefalea occipital, dolor en la nuca y otros 
factores mecánicos que producen o modifican los síntomas deben llamar la atención hacia 
la unión craneovertebral. 
Los pacientes que se sospechan con siringomielia por hallazgos clínicos debe confinnarse 
el diagnóstico mediante estudios radiológicos, las radiografías de rutina de la columna 
vertebral y del cráneo son importantes. La escoliosis, el diámetro del canal espinal, la 
impresión o invaginación basilar, la anomalía de Klippel-Feil, la fusión atlantoaxial, y la 
platibasia, todos se han reportado que ocurren con significante frecuencia en la 
siringomielia. Por la asociación de siringomielia con hidrocefalia es necesario también 
realizar una tomografía computada de cráneo. Debe ponerse especial atención a los 
elementos de la fosa posterior a nivel del agujero magno, con la resonancia magnética se 
logra visualizar con mayor detalle la cavidad intramedular que fonna la siringornielia, la 
cual se aprecia con baja intensidad de señal y también con ese estudio que debe ser 
complementario desde cráneo hasta la región de la columna que se sospeche afectada, se 
pueden identificar la asociación a patologías de la unión cráneo vertebral, la más frecuente 
Amold Chiari tipo I. La resonancia magnética en sus imágenes axiales muestra el grado 
dilatación medular secundaria a la cavidad así como el grado de compresión, por lo que se 
considera el estudio de elección. 8·

38 

Tratamiento: 
El reto representado por la malfonnación de Chiari y las cavidades de la médula espinal 
asociadas ha sido frustrante. En 1958 Gardner y Angel reportaron 74 pacientes con 
malfonnaciones de Chiari, 62 de estos tenían una cavidad hidromiélica asociada. A todos 
estos pacientes se les realizó descompresión de la malformación de la fosa posterior y 
oclusión de la conexión del canal central con la cavidad a nivel del óbex. 52 pacientes 
mostraron una mejoría inmediata postoperatoria, y esto dio bases para la teoria de Gardner 
para explicar la causa de esta enfermedad. 11 pacientes no tuvieron cambios, 5 pacientes 
murieron en el postoperatorio. 52 

Una variedad de tratamientos quirúrgicos han sido propuestos para la siringohidromielia 
asociada con malformación de Chiari (fig. 6) 
Gardner inicialmente recomendó una craniectomía suboccipital y laminectomia cervical 
para descomprimir la malformación, y subsecuentemente plastia del óbex, con una pequeña 
pieza de músculo.(Fig 1, 2) El, subsecuentemente reportó que la mayoría de los pacientes 
tratados con éste método, más tarde desarrollaron un déficit neurológico progresivo, ya que 
la plastia del óbex incrementa la posibilidad de daño de los núcleos del décimo y decimo 
segundo nervios craneales que se localizan cerca de ésta estructura. Gardner y cols. han 
también descrito un procedimiento llamado ventriculostomía terminal. El ventriculo 
terminal es la porción dilatada del canal central que se extiende por debajo de la punta del 
cono medular dentro del filum terminal (fig. 6). Una laminectomía es realizada alrededor 

-8-



del límite caudal del saco que contiene el líquido, y el filum es abierto. Este procedimiento 
no descomprime la malformación a nivel del foramen magno, pero puede p1oveer 
resultados satrisfactorios en alivio de los síntomas de Ja hidrosiringomielia. El 
procedimiento es inapropiado en casos en los que la cavidad no se extiende dentro de la 
porción lumbar o dentro del filum terminal. 
Una derivación de líquido cefalorraquídeo del ventriculo lateral al atrio o al peritoneo ha 
sido considerada como modo de tratamiento.(Fig 6) Sin embargo pacientes con déficit 
marcado por Ja siringomielia o hidromielia, el tratamiento resulta poco adecuado 
considerando que aunado a ello éstos pacientes pudieran tener los ventriculos laterales 
pequeños. 
Una derivación lumboperitoneal ha sido también realizada la cual no ha sido usada 
frecuentemente porque existe el riesgo de provocar herniación a través del forámen 
magno.(Fig 6) La punción percutanea de la cavidad ha sido también mencionada como una 
posible modalidad de tratamiento, sin embargo, la aspiración de líquido en el tiempo de la 
cirugía es seguida por un llenado rápido de Ja cavidad por el sistema ventricular o 
posteriormente por el secuestro perpetuado del liquido en la cavidad. 
En ocasiones el tratamiento para la malformaciónde Chiari y la hidrosiringomielia ha 
consistido en una craneotomía suboccipital, laminectomía cervical superior y duroplastia 
para descomprimir la malformación de Chiari, combinado con drenaje de la cavidad 
hidromiélica a través de una derivación siringosubaracoidea,siringo peritoneal o siringo 
pleural estas dos ultimas mediante el uso de sistemas valvulares de baja o de muy baja 
presión.(Fig 1, 2 y 3) La descompresión de Ja malformación de Chiari sola, ha sido 
argumentada, pero en la experiencia de varios autores no ha sido tan efectiva tanto para la 
descompresión como para el drenaje del syrinx. Sin embargo, la descompresión sola de la 
cavidad a través de una derivación siringosubaracnoidea provee mayor efectividad en la 
reducción del tamaño de la cavidad mas que la descompresión de fosa posterior sola.(Fig 
5, 7) Numerosos pacientes tratados con descompresión de fosa posterior sin drenaje de la 
cavidad siringo-hidromielica han continuado con colección significativa de líquido en la 
médula espinal, mientras en aquellos tratamientos con descompresión y mielotomía en la 
zona de entrada de la raíz dorsal, el syrinx desaparece o la cavidad residual llega a ser muy 
pequeña. El pnmer estudio de resonancia postoperatoria alrededor de los cuatro primeros 
meses de la cirugía, muestra una reducción de la cavidad (Fig 7) 1º· 12

·
69

·
70

.71.72 

Planteamiento del Problema: 
La siringomielia de causa idiopática y Ja que resulta a consecuencia de malformación de 
Arnold chiari tipo 1 representan hasta un 50 a 70% de los casos de sinngomielia, debido a 
que se trata de una enfermedad progresiva generalmente en individuos economicamente 
activos con amplia gama de signos y sintomas que generalmente los aquejan a lo largo de 
su vida , representa un reto terapéutico, la interrogante a resolver consiste en encontrar, 
dentro de las modalidades quirúrgicas existentes cual seria la ideal para cada paciente en 
particular tomando en consideración la existencia o no de malformación de Amold Chiari 
más siringomielia, así como , el tamaño de la cavidad siringomiélica, y si existen 
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cronicidad o progresión rápida de la sintomatología. 

Hipótesis: 
La descompresión de fosa posterior es más efectiva que la derivación siringosubaracnoidea 
en pacientes con malformación de Arnold chiari tipo 1 y una cavidad siringomiélica 
pequeña. 
La derivación siringosubaracnoidea o siringo peritoneal resultan mas efectivas que la 
descompresión de fosa posterior en pacientes con una cavidad siringomiélica grande con o 
sin asociación a amold chiari 1. 
Objetivos: 
General: 
Valorar los hallazgos clínicos, quirúrgicos y evolución posoperatoria a 12 meses de 
seguimiento de los pacientes con siringomielia operados entre Febrero de 1992 y Diciembre 
del 2001. 
Específico: 
Evaluar la efectividad clínica de los procedimientos quirúrgicos realizados para pacientes 
con siringomielia asociada a malformación de chiari 1 y siringomiélia idiopática. 
Identificar los factores de mal pronóstico asociados al cuadro clínico de los pacientes con 
siringomielia. 

Material, Pacientes~- Métodos: 

1. Pis ::G r~ de! estudio.-

Tipo de estudio: Descriptivo, retronspectivo, observacional. 

: . t !~ i\ ' :..'f" \(J (:. 1 ¡ ~~h: : jti.-

En el periodo comprendido entre junio de 1992 y diciembre del 2002 se intervinieron 36 
pacientes con diagnóstico de siringomielia en el servicio de Neurocirugia del Hospital de 
Especialidades del Centro Médico Nacional Siglo XX1 del Instituto Mexicano del Seguro 
Social . Se revisaron los expedientes clínicos de los pacientes ingresados con diagnóstico 
de Siringomielia, quienes fueron sometidos a intervención quirúrgica. El diagnóstico se 
basó en todos los ca~os , en el cuadro clínico al ingreso, asociación con malformación de 
Chiari 1, topografia del sirinx, tipo de intervención quirúrgica y evolución posoperatoria a 
12 meses. 
Fueron 22 pacientes del sexo femenino y 14 pacientes del sexo masculino. con un rango 
de edad de 16 a 93 años y 21 a 70 años respectivamente, (Media de 43 años) a todos los 
pacientes se les realizó una historia clínica completa. exámen neurológico preoperatorio, 
posoperatorio, y durante el seguimiento; perfil hemático preoperatorio, radiografias 
simples, Tomografia, Resonancia Magnética (1RM), Electromiografia (EMG), la 
siringomielia fue clasificada como idiopática y asociada a Amold Chiari 1, los 
procedimientos quirúrgicos realizados consistieron en Derivación siringo-subaracnoidea 
(DSSA), derivación sinngo-peritoneal (DSP) utilizando válvulas tipo Hakim de presión 
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ultrabaja, (3 de estos pacientes, además se les realizó, revisión con endoscopio flexible 
por presencia de siringomielia compartamentalizada), descompresión de fosa posterior 
con plastia dura! (DFP) 
3. Descripción de las variables.

a) Según la Metodología 
Las variables consideradas fueron edad, sexo, cuadro clínico al ingreso, asociación 
con malformación de Chiari 1, tipo de intervención quirúrgica, y evolución 
posoperatoria a 12 meses. Los datos se analizarón con estadística desctriptiva. 
En los antecedentes se anotaron los factores que se consideraron predisponentes o 
precipitantes en la etiopatogenia de la enfermedad, ya sea congénita (asociación con 
malformación de la unión craniovertebral), o idiopática. La asociación a otras 
patologías de acuerdo a los hallazgos clínicos, neuroradiológicos y/o quirúrgicos. 
La cavidad intramedular fue definida de acuerdo a su localización en relación al 
conducto ependimario y a su extensión a lo largo de la médula, mediante estudios 
neuroradiológicos. 
De los síntomas preoperatorios se analizó el tiempo de aparición de éstos y cuales 
fueron los más predominantes. 
El exámen neurológico pre y posoperatorio se dirigió al hallazgo del dolor, las 
alteraciones motoras, sensitivas, esfinterianas, cerebelosas, de nervios craneales, 
alteración de cordones posteriores, sindrome Homer etc. 
Las alteraciones motoras, esfinterianas, nervios craneales bajos, cerebelosas fueron 
evaluadas de manera objetiva. Las alteraciones sensitivas y la presencia de dolor 
fueron evaluadas de manera subjetiva. 
Se anotó el tipo de intervención quirúrgica realizada a cada paciente y el tipo de 
sistema utilizado en su caso. 
Se analizó la estancia hospitalaria de cada uno de los pacientes intervenidos, así como 
sí fue necesario una reintervención quirúrgica y la causa de la misma. 
Las complicaciones quirúrgicas también fueron consideradas, asi como el tiempo en 
que se presentaron éstas, ya sea temprana o tardiamente. 

Selección de la muestra: 
b) j :tiIL!f,lí• d · J:: f?lt:l'"-:r;-· 

El numero de pacientes analizados en el estudio corresponde a 36, 22 mujeres y 14 
hombres con una media de edad de 43 años (rango 16-93 años) todos ellos derechoabientes 
correspondientes a la delegación 3 suroeste del Instituto Mexicano del Seguro Social los 
cuales fueron admitidos al Servicio de Neurocirugía del Centro Médico Nacional Siglo 
XX 1 durante el periodo de tiempo comprendido de Junio de 1992 a Diciembre del 2002. 

( : ¡ ¡ ·• ' , .. •' : 1 "· 

l. Criterios de inclusión: 
4. Pacientes con diagnóstico de siringomielia idiopática y/o con asociación a 

Malformación de Amold chiari tipo 1 quienes fueron intervenidos quirurgicamente de 
junio del 1992 a Diciembre del 2001 

-11-



Pacientes de ambos sexos. 
Pacientes con edad mayor o igual a 16 años. 

t. Criterios de no inclusión: 
-Pacientes con siringomielia intervenidos en otra institución 
-Pacientes menores de 16 años 

2. Criterios de Exclusión: 
Pacientes con siringomielia secundaria a lesiones intramedulares. 
Pacientes intervenidos por siringomielia quienes no completaron el seguimiento de 

por lo menos 12 meses, por intervención reciente o por deserción a la consulta externa. 
Procedimientos: 
En los pacientes con evidencia de Malfonnación de Amold Chiari tipo 1 con 
sintomatología cerebelosa o de pares bajos y una cavidad pequeña se les realizó 
descompresión de Fosa posterior y plastia dura! , ésto consistió en realizar una 
craniectomia suboccipital por linea media tomando como limite superior ambos senos 
transversos y como limite inferior el arco posterior de c 1, se realizó una durotomia medial 
en algunos pacientes ascenso de amígdalas cerebelosas , en otros coagulación y resección 
y en los restantes sin manipular las amígdalas cerebelosas, a todos se les realizó resección 
del arco posterior de el y plastia dural con fascia lata, con la finalidad de ampliar el 
espacio subaranoideo.(Fig !, 2, y 3) 
En los pacientes con siringomielia idiopática (sin evidencia de malformacion de Amold 
chiari tipo 1) con síntomas mielopáticos, se les realizó una derivación siringo 
subaracnoidea o siringoperitoneal la primera consistió en realizar un abordaje posterior por 
linea media , disección de subperióstica de músculos paraespinales, realiz.ación de 
laminectomía en el nivel donde la cavidad siringomiélica tenía el mayor diametro, 
durotomía medial y mielotornía en el sitio de mayor dilatación de la cavidad (en aquellos 
casos que se lograba observar a trasluz la cavidad) o a nivel posterolateral (en la zona de 
entrada de la raíz posterior) para evitar secuelas por destrucción de fibras nerviosas 
medulares, se introduce un cateter de silastic mutiperforado en su porción intramedular de 
6 frenchs colocado en dirección cefálica así como sujeción en espacio subaracnoideo, y 
cierre hermético dura!, en caso de usarse sistema derivativo valvular, una vez introducido 
el cateter proximal de forma intramedular en el mismo sitio de mielotomia anteriormente 
mencionados , se cfectua el cierre dura! en fonna hermética con sujeción de cateter 
proximal y conexión al sistema valvular e introducción del cateter distal a la cavidad 
peritoneal previa verificación de funcionalidad .( Fig 5, 6) 
En los pacientes con siringomielia y malformación de Amold Chiari con sintomatologia 
tanto de fosa posterior como mielopática y evidencia de una cavidad mayor a 3 niveles 
medulares se les realizó tanto descompresión de fosa posterior como derivación 
sisringosubaranoidea con las técnicas hechas manifiestas en lo que antecede. 
Resultados 
Durante los 9 años que se realizó el análisis retronspectivo de los pacientes con 

Siringomielia se encontró una mayor incidencia en el sexo femenino 61.1 % sobre el 
masculino 38.9%. El promedio de edad tanto para el sexo femenino como masculino fue 
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de 43 años con rangos de edad de 16 a 93 y 21 a 70 años respectivamente; Los grupos 
etareos mas afectados fueron la cuarta y quinta décadas de Ja vida en un 54% para las 
mujeres y en un 57%. La siringomielia idiopática fue la mas frecuente y se presento en el 
80.5%. Se encontró una incidencia promedio por año de 4 pacientes con siringomielia. El 
tiempo de estancia hospitalaria tuvo un promedio de 12 días con un rango de 5 a 23 dias. 
Los signos y síntomas más frecuentes fueron los disturbios sensoriales catalogados como 
parestesias y/o disociación termoalgésica en un 85% de los pacientes, seguidos por 
afectación motora en un 64%, dolor en un 30%, escoliosis en un 40%, atrofia en miotomos 
de extremidades en un 25%, afectación de nervios craneales bajos y cerebelo en un 30% . 
El tiempo de evolución de Ja enfermadad estuvo comprendido en un rango entre 6 meses y 
16.5 años para un promedio de 4 años. La asociación a malformación de Arnold chiari 1 
estuvó presente en el 19.5% de Jos pacientes. 
Se realizarón rayos X de columna al 45% de los pacientes, mielografia ascendente con 
medio de contraste hidrosoluble al 30%, mieloTac al 9%, TC al 45%, IRM al 100%. La 
EMG al 45% encontrando en todos denervación crónica. La localización y extensión de Ja 
cavidad siringomiélica fue corroborada por los estudios de imagen neurorradiológicos 
mencionados y durante el transoperatorio, la topografia más frecuente fue la siringomielia 
cervicotorácica en 75% (27), cervical 16.6% (6), torácica 2.7%( 1 ), siringobulbia en 7 
pacientes además de siringomielia cervical o cervicotorácica. 
El procedimiento quirúrgico más utilizado fue la derivación siringosubaracnoidea (DSSA) 
en 21 pacientes, descompresión de fosa posterior con duroplastia (DFP) en 8 pacientes, 
derivación siringoperitoneal (DSP) con válvula de presión ultrabaja en 11 pacientes, en tres 
de éstos últimos se realizó revisión endoscópica por presencia de siringomielia 
compartamentalizada. 
De Jos 36 pacientes incluidos en el estudio se apreció importante mejoría con la terapeutica 
quirúrgica empleada, se obtuvieron resultados excelentes en un 75%(27) consistiendo en 
mejoría de su función neurológica, buenos en un 19.4 %(7) consistiendo en detención de Ja 
sintomatologia ,5.5% que presento aumento de deficit neurológico el cual consistió en un 
caso con alteración a cordones posteriores, otro con sindrome de Homer, 2 pacientes 
presentaron fistula de LCR Ja cual revirtio sin ocasionar mayor problema a las 72 hrs con 
acetazolamida y con drenaje lumbar, a todos Jos pacintes se les realizó IRM de control la 
cual mostró colapso de la cavidad s1ringomiélica, incluso en Jos pacientes sometidos a 
reintervención quirúrgica 
4 pacientes fueron reintervenidos por presencia de siringomielia residual dos de ellos por 
disfunción del cateter subaracnoideo y 2 intervenidos de DFP que continuaban sintomáticos 
y en Jos estudios de control con sirix residual. A los 4 se les realizó como reintervención 
DSSA 

Discusión: 

Varios procedimientos quirúrgicos han sido empleados durante muchos años para el 
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tratamiento de la siringomielia asociada o no a malfonnación de Arnold Chiari, incluyendo 
descompresión de fosa posterior con o sin plastia del obex, derivación siringo 
subaracnoidea, derivación siringoperitoneal, derivación siringopleural, ventriculostomia 
tenninal, derivación siringo cisterna!, derivación lumbo peritoneal, (Fig 6) etc. Sin embargo 
la selección del tipo de cirugia sobre todo en pacientes que presenta malfonnación de 
Chiari asociada la elección de la modalidad quirúrgica resulta controversial. Los resultados 
postquirúrgicos obtenidos en nuestro estudio a un año de seguimiento es equiparable a lo 
reportado en la literatura mundial sin embargo resulta dificil comparar que método fue 
mejor que otro sobre todo por que los pacientes no fueron aleatorizados, sin embargo es útil 
valorar la eficacia y seguimiento a largo plazo de estos resultados de dos principales 
procedimientos quirúrgicos como son la derivación siringo subaracnoidea y la 
descompresión de fosa posterior con plastia dural. Varios autores han enfatizado que el 
objetivo de un procedimiento quirúrgico debería ser la restauración de la circulación nonnal 
del liquido cefaloráquideo (LCR) a nivel de la cisterna magna, sin embargo esto no siempre 
es posible sobre todo en los casos de sirix extensos que no se comprueba asociación a 
malformación de chiari tipo 1 por lo que se verian veneficiados con una derivación 
siringosubaracnoidea más que intentar una descompresión de fosa posterior. Logue y 
Edward reportaron que los resultados de la operación de Gardner mostró que el 35% de los 
pacientes presentaron mejoría, 42% sin cambios y 23% empeoraron después de cirugía; 
Bidziski reporto resultados de DFP 29% de los pacientes tuvieron muy buenos resultados, 
50% buenos resultados y 21 % pobres resultados. Mariani y col. Reportarón resultados 
favorables de DFP de 23 pacientes, mejoría en 19 (83%), sin cambios 3 (13%), y 1 
paciente presento deterioro (4%). La operación de Gardner es ahora raramente realizada, 
por que no siempre elimina el sirinx y puede contribuir a mayor morbilidad. Recientemente 
la DFP con remoción de Ja capa externa de la duramadre fue reportada para evitar 
complicaciones tales como meningitis, fistula de LCR, pseudomeningocele así como 
realización de plastia dura!. En este estudio a todos los pacientes que se les realizó DFP se 
les realizó plastia dura! con fascia lata por lo que no se presentó ninguna de estas 
compliocaciones. Se ha observado en publicaciones recientes que la DFP puede no ser el 
tratamiento ideal para pacientes con progresión rápida de síntomas y/o sirinx extensos por 
que toma mucho más tiempo la descompresión del sirinx . En una serie publicada por Hida 
y Col. se observó que en pacientes sometidos a DFP la descompresión del sirinx tomó en 
promedio 6.3 semanas y en el mismo estudio a otro grupo de pacientes que se les realizó 
DSSA se observó descompresión del sirinx en l. 8 semanas en promedio. 66

.67 
69 En este 

estudio el procedimineto quirúrgico que más se empleo fue La DSSA en 21 pacientes el 
cual se ha reportado que es un procedimiento seguro, efectivo y tecnicamente simple sobre 
todo para pacientes con sirinx extensos asociados ono malformación de Chiari, Las 
principales desventajas o criticas reportadas para este procedimiento son riesgo de lesión 
medular por la mielotomia (el cual es practicamente nulo si la mielotomia es realizada en el 
sitio sugerido por Rhoton que es en la entrada de la raiz dorsal sitio donde la piamadre es 
muy delgada) (Fig 5), disfunción del 
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as vias de circulación de LCR al rededor del foramen magno, probable incremento del 
descenso de las amigdalas cerebelosas, sin embargo en la mayoria de estudios publicados 
recientemente y en nuestra serie no se han observado tales complicaciones. La razón 
principal de malfunción de la DSSA es concecuencia de aracnoiditis circundante al tubo de 
silastic. 

Conclusiones: 

El tratamiento qutrúrgico mejora el cuadro clínico en la mayor parte de pacientes, 
especialmente en casos de diagnóstico reciente y de sirinx pequeños , las alteraciones 
motoras mejoraron mas evidentemente que las sensitivas. Son datos de mal prónostico 
funcional la mayor extensión del sirinx, la sintomatología de larga evolución, la presencia 
de atrofia muscular en los miotomos afectados y la escoliosis, en los pacientes con 
diagnóstico de malformación de Amold chiari y siringomielia asociada con una cavidad 
pequeña el tratamiento quirúrgico idoneo es la descompresión de fosa posterior, en los 
pacientes con siringomielia idiopática se recomienda una derivación siringo subaracnoidea 
o siringo peritoneal dependiendo del caso y la preferencia del cirujano, el sitio de la 
mielotomia luego de varios estudios realizados la zona donde se prefiere realizarla 
corresponde a la zona de entrada de la raiz dorsal ( mielotomia posterolateral de 2-3mm) 
ya que corresponde a un sitio silente y su realización en otra localización elevaría la 
posibilidad de provocar mayor déficit neurológico por destrucción de fibras nerviosas, la 
introducción del cateter intramedular (dentro de la cavidad) debe estar multiperforado y 
abarcar la mayor parte de la longitud de la cavidad siringomiélica y la porción distal del 
mismo para evitar disfunción, debe fijarse y colocarse preferentemente a nivel ventral para 
que la descompresión del sirix se vea favorecida por la gravedad de manera 
continua. 66,67.69.70 

Recursos para el estudio: 
-Recursos humanos. 
Los procedimientos, el estudio y el seguimiento fueron realizados por 3 Médicos 
Neurocirujanos y el grupo de residentes del servicio de Neurocirugía del HE CMN S XXI. 
-Recursos materiales. 
Se usaron sistemas derivativos tipo Hakim de presión ultrabaja así como cateteres de 
silástic obtenidos de sistemas derivativos reciclados esterilizados. 
Se revisaron los expedientes clínicos y una hoja de captación para realizar una base de 
datos de todos estos pacientes y de esta forma realizar un análisis retrospectivo con 
estadística descriptiva. 
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Gráfica 3 
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Gráfica 6 
Localización de la siringomielia 
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Gráfica 7 
Procedimientos quirúrgicos 
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Figura 1 
Descompresión de fosa posterior 

(Craniectomia suboccipital) 
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Figura 2 
Ampliación de espacio subaracnoideo y colocación de 

derivación siringo-subaracnoidea 
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Figura 3 
Plastia Dural 
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Figura 4 
Malformación Chiari 
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Figura 5 
Mielotomia posterolateral 

(en la zona de entrada de la raíz dorsal) 





Figura 6 
Diversos procedimientos quirúrgicos para la 

siringomielia. 



Figura 7 
Imagen de Resonancia Magnética pre y Posoperatoria 

De un paciente con Siringomielia. 
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