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Resumen

La siringomielia se define como una cavidad intra-
medular llena de liquido cefalorraquideo (LCR). En la
etiologia de toda cavidad siringomiélica subyace una
alteracion en la circulacién del LCR de diversa indole.
Hablamos de formas "idiopaticas" cuando no se identi-
fican mecanismos causales de la misma. El uso de proce-
dimientos derivativos ha sido ampliamente practicado
pero el resultado de los mismos, especialmente a largo
plazo, no es favorable y asocian un indice de complica-
ciones importante. Otras modalidades de tratamiento
pretenden restaurar la circulaciéon del LCR, eliminando
asi el mecanismo causal de la cavidad. Los resultados
con este tipo de tratamiento son mejores a la luz de la
literatura publicada. Un adecuado estudio radiolégico
permite identificar el espacio problema y planear eficaz-
mente el abordaje.

Se presenta un caso de siringomielia idiopéatica tra-
tado mediante diseccion de bridas aracnoideas y plastia
dural con buena respuesta clinica y radiolégica asi
como se revisa la literatura publicada en torno a esta
modalidad de siringomielia y los distintos abordajes
terapéuticos.

PALABRAS CLAVE: Siringomielia. Idiopatica. Aracnoi-
ditis. Derivacion. Brida aracnoidea.

"Idiopathic” syringomyelia: report of a case

Summary

Syringomyelia is the condition in which cavities ful-
filled with CSF are found within spinal cord. Syringes
are caused by obstructions of CSF pathways of diffe-
rent causes. If we can not find a cause responsible for
the blockage, we called it "idiopathic" syringomyelia.
Drainage procedures have been widely used but results,
especially long-term results, are not favourable and
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complication rate is high. Some authors prefer to res-
tore CSF circulation instead to drain the syrinx. Results
of this treatment modality are better in literature than
drainage procedures. Adequate radiological studies
help to identify problem location and to plan the appro-
ach.

A case of "idiopathic" syringomyelia is presented.
Treatment consisted on arachnoids webs dissection and
dural plastia. Clinical and radiological response was
good. Literature concerned about this kind of syrin-
gomyelia and treatment modalities are reviewed.

KEY WORDS: Syringomyelia. Idiopathic. Arachnoiditis.
Shunt. Arachnoid web.

Introduccion

La siringomielia se define como una cavidad intra-
medular que contiene liquido cefalorraquideo (LCR). La
génesis de esta entidad es diversa, pudiendo dividirse en
tres grupos: cavidades debidas a alteraciones de la cir-
culacion del LCR, las derivadas de fenémenos atroficos
medulares y las secundarias a neoplasias. Entre las sirin-
gomielias relacionadas con alteraciones en la circulacion
del LCR se habla de siringomielia comunicante, cuando la
obstruccion al flujo de LCR se sittia en la salida del mismo
del IV ventriculo, por lo que la cavidad intramedular
es continuacion de una dilatacion generalizada del sis-
tema ventricular, actuando como un "V ventriculo", y de
siringomielia no comunicante cuando la obstruccion es
a nivel o por debajo del foramen magno. En este ultimo
grupo se situa las cavidades secundarias a la malformacion
de Chiari, postraumatica o postmeningitica entre otras'?. La
siringomielia idiopatica seria aquélla en la que no se puede
identificar un fenomeno causante de la misma''.

Se trata de una entidad de manejo dificil, especialmente
los casos no asociados a malformacion de Chiari, exis-
tiendo notable controversia en la literatura acerca del mejor
abordaje de la misma. En el presente trabajo se presenta
un caso de siringomielia idiopatica tratado con éxito y se
revisa la literatura en torno al tema, especialmente la rela-
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Figura 1. RMN T1 sagital en donde se aprecia un abrupto
ensanchamiento del cordon medular a nivel T5-T6 con
desarrollo de una cavidad siringomiélica multitabicada
por debajo de dicho nivel.

cionada con las modalidades de tratamiento.
Caso clinico

Paciente mujer de 19 afios sin antecedentes de interés
que comienza con molestias algicas en miembros inferiores,
especialmente a nivel de rodillas. Posteriormente empieza
a notar acorchamiento de miembro inferior izquierdo de
inicio distal con ascenso progresivo hasta alcanzar tercio
medio de muslo. La progresion de la alteracion sensitiva se
acompaia de la instauracion de fenomenos disestésicos y
sensacion de pérdida de fuerza en el pie izquierdo.

En la exploracion se aprecia una hemihipoestesia con
nivel T4 en el lado izquierdo, hiperreflexia en miembros
inferiores de predominio derecho con clonus aquileo y
Babinski bilateral asi como Romberg positivo.

El estudio neurofisiolégico de miembros inferiores
puso de manifiesto afectacion de los potenciales evocados

Figura 2. RMN sagital T2 donde es posible apreciar
mejor la presencia de multiples cavidades intramedulares
v la aparente adhesion del cordon medular a la super-
ficie dorsal de la duramadre. EI bloqueo del espacio
subaracnoideo es total.

en dicho nivel y discreta afectacion de los motores.

En RMN (Figs. 1 y 2) se observa una cavidad siringo-
miélica que se inicia a la altura del disco interver-tebral T2-
T3 y que caudalmente contintia de forma muy irregular con
multiples cavidades y tabicaciones coincidentes con los
niveles T5 y T6. En segmentos mas inferiores se observan
tabicaciones trasversales que le confieren un aspecto haus-
trado. No se observan anomalias de la union craneo cervi-
cal o areas de captacion patologica asociadas que sugieran
etiologia tumoral. La superficie dorsal medular a la altura
de TS se adhiere abruptamente al saco tecal, lo que sugiere
un fenomeno de aracnoiditis a ese nivel.

Es intervenida quirGrgicamente a través de una lami-
nectomia dorsal T2-T5 con control neurofisiologico intra-
operatorio. En el acto quirtrgico se aprecia una banda densa
de aracnoides al nivel radiologico descrito a partir de la
cual la médula se encuentra ensanchada. Se procede a la
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Figura 3. Dibujo esquematico del procedimiento quiriir-
gico de cierre efectuado, una vez liberadas las bridas
aracnoideas, consistente en plastia dural y puntos de ele-
vacion de duramadre.

Figura 4. RMN sagital T1 de control donde es posible apre-
ciar el colapso de la cavidad siringomiélica y la patencia

reseccion de dicha banda y a la colocacion de un parche de

duramadre que se eleva mediante puntos sueltos de sutura
a las masas musculares circundantes, con el fin de mejorar
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Figura 5. RMN sagital en secuencia Fiesta, mas adecuada
para evaluar el LCR, donde se evidencia los hallazgos des-
critos en la figura 4 con mayor claridad. Se aprecia como
la cavidad siringomiélica a nivel medular se ha reducido
de forma muy notable.

en lo posible la circulacion del LCR a ese nivel (Fig. 3). La
evolucion postoperatoria fue satisfactoria y el diagnostico
anatomopatologico del tejido extirpado fue informado
como paquimeningitis hipertrofica en estadio de esclerosis.

Ocho meses después de la intervencion quirurgica la
paciente habia mejorado notablemente, especialmente del
cuadro de inestabilidad y de la pérdida de fuerza. Persistian
molestias algicas ocasionales en pierna izquierda con una
frecuencia decreciente. El EMG evidenci6 recuperacion de
los potenciales motores y evocados en miembros inferiores
y la RMN de control mostro la resolucion de la cavidad
siringomiélica por debajo del nivel intervenido, asi como la
patencia del espacio subaracnoideo y la efectividad de los
puntos de elevacion durales (Figs. 4 y 5).

Discusion

La causa mas frecuente de siringomielia es la lesion
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estructural a nivel del foramen magno, con herniacion de
las amigdalas cerebelosas®. La segunda causa mas fre-
cuente es la postraumatica. En ambos casos, la génesis, el
desarrollo y el mantenimiento de la cavidad intramedular es
debida al bloqueo del espacio subaracnoideo, al generarse
compartimentos con distintas presiones lo que provoca que
el LCR penetre en el interior de la médula a través de los
espacios perivasculares por mecanismos ain no bien acla-
rados.

A nivel puramente espinal, el bloqueo del espacio
subaracnoideo puede producirse por lesiones extradurales,
como fracturas vertebrales, hernias discales o tumores de
esta localizacion, o bien por lesiones intradurales, como las
aracnoiditis postquirurgicas, postraumaticas o postmenin-
giticas o tumores intradurales-extramedulares®.

El tratamiento de la siringomielia no asociada a mal-
formacion de Chiari ha sido objeto de amplia controversia,
especialmente aquéllos relacionados con fenémenos de
aracnoiditis.

Los casos relacionados con lesiones tumorales (intra
o extradurales) o hernias discales no plantean problemas
de manejo siendo la primera opcion la exéresis del pro-
ceso expansivo o el disco lo que suele resolver la cavidad
siringomiélica®>>*'. De modo analogo, aquellos cuadros
de siringomielia postraumatica secundaria a compresion
medular de causa vertebral también responden a la correc-
cion de la deformidad, siempre y cuando se restaure el
espacio subaracnoideo®.

Las siringomielias secundarias a obstrucciones de la
circulacion de LCR de causa infecciosa o inflamatoria son
las de mas dificil manejo. Clasicamente se ha abogado por
la colocacion de derivaciones desde el quiste a diversas
cavidades: espacios subaracnoideo, peritoneo o pleura.
Las ventajas de este procedimiento son la inmediatez del
colapso de la cavidad y la simplicidad del tratamiento. Los
inconvenientes son el riego de afiadir déficit neurologico
por la mielotomia y la dificultad de tratar cavidades sep-
tadas. Las complicaciones incluyen obstrucciones de la
derivacion, hipotensiones de LCR, anclaje medular por
el drenaje, infecciones y dislocacion de la derivacion, y
el indice de las mismas puede llegar hasta el 50%>3'6,
requiriendo a menudo numerosas intervenciones por la
recurrencia del quiste. Los resultados a largo plazo en algu-
nas series tampoco son alentadores con tan solo alrededor
del 50% de mejoria mantenida'®. No obstante, en la lite-
ratura, especialmente en la de hace algunos afios, pueden
encontrarse series de pacientes tratados mediante deriva-
ciones siringo-subaracnoideas o siringo-peritoneales con
buenos resultados si bien es preciso senalar que algunas
de ellas estan compuestas fundamentalmente por pacientes
con malformacion de Chiari, cuyo pronostico es sensible-
mente mejor que otras formas de siringomielia.

Otros alternativa terapéutica es la liberacion de las
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adherencias aracnoideas y la restauracion de la circula-
cion del LCR por el espacio subaracnoideo lo que elimi-
naria la causa de la formacion y desarrollo de la cavidad
siringomiélica®>!1%13,

En este apartado merece la pena destacar, por su extensa
serie, el trabajo de Klekamp et al'® sobre 107 pacientes con
siringomielia no relacionada con malformacion de Chiari
ni tumor espinal. De esta serie, 52 pacientes padecian sirin-
gomielia postraumatica y 55 pacientes siringomielia de
causa inflamatoria (meningitis, hemorragia subaracnoidea,
cirugia, anestesia epidural, osteomielitis, espondilodiscitis
e idiopatica). En un primer periodo el tratamiento con-
sistio en derivacion del quiste a espacios subaracnoideo,
peritoneo o pleura, lo que se llevo a cabo en 61 ocasiones.
Posteriormente el tratamiento paso a ser diseccion y extir-
pacion de la zona de aracnoiditis asociado en ocasiones a
plastia dural con el objetivo de restablecer la libre circu-
lacion de LCR, procedimiento que se llevo a cabo en 51
ocasiones. En 7 de estos pacientes se asocid ademds una
derivacion del quiste. En los pacientes tratados mediante
derivacion sdlo se consiguié la estabilizacion clinica del
cuadro en el 3% de los pacientes (porcentaje de recurrencia
del 97%), siendo los resultados ligeramente mejores en los
de origen postraumatico, con una morbilidad asociada a
la miclotomia del 8%. Radiologicamente un 49% de los
quistes recurrian, un 6% no mostraban cambios y un 45%
permanecian colapsados. Los resultados en los pacientes
tratados con diseccion de la aracnoiditis y plastia dural
eran sensiblemente mejores, distinguiendo entre aquéllos
con aracnoiditis focal en los que se obtenian un 83% de
estabilizacion clinica con un 4% de morbilidad y los que
presentaban aracnoiditis extensa, en los que la estabili-
zacion clinica solo alcanzaba el 17%. La recurrencia en
estos pacientes era mayor en los de causa traumatica y si
no se colocaba plastia dural. Radiolégicamente un 23%
de los quistes recurrian, un 12% no cambiaban y un 65%
disminuian en el grupo de aracnoiditis focal y un 50% se
reexpandian, un 25% permanecian y un 25% se colapsaban
en el grupo de aracnoiditis extensa (Tabla 1).

La siringomielia idiopatica podria definirse como
aquella siringomielia no comunicante y no relacionada con
malformacion de Chiari en la que no se puede identificar
una causa traumatica, inflamatoria, infecciosa o tumoral
a nivel espinal que la haya desencadenado. En la serie
anteriormente descrita, en un 24% de los pacientes no se
identificaba la causa de la aracnoiditis'®. Distintos trabajos
han evidenciado la presencia de cavidades siringomiélicas
asociadas a bandas de aracnoiditis focales sin evidencia de
antecedentes infecciosos, traumaticos o inflamatorios*>7!':
13, Se postulan dos origenes para estas bandas: derivadas
del septum posticum, septo presente entre la superficie
dorsal de la médula y la duramadre, o de granulaciones
aracnoideas atrapadas a ese nivel>!'. La presencia de estas
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Tabla 1
Resultados clinicos y radiolégicos segin procedimiento
(J Kek/amp et al en J. Neurosurg 86:233-240, 1997)

Shunt Diseccion
Aracnoiditis focal Aracnoiditis extensa
Clinica Estabilizacién 3% 83% 17%
Morbilidad 8% 4% -
Radiologia Reduccion 45% 65% 25%
No cambio 6% 12% 25%
Recurrencia 49% 23% 50%

bandas aracnoideas alteraria la circulacion del LCR por el
espacio subaracnoideo induciendo la formacion y desarro-
llo de la cavidad siringomiélica. El diagndstico en todos
estos casos se realizo mediante RMN, que mostraba una
adherencia mas o menos brusca del cordon medular a la
superficie dorsal de la duramadre, con desarrollo de cavi-
dad siringomiélica a ese nivel con extension craneal, caudal
o ambas. El tratamiento mediante la diseccion del tejido
aracnoideo, asociado o no a plastia dural y/o derivacion
del quiste, muestra un elevado porcentaje de mejoria en
los trabajos revisados, que se sitia en torno al 80%. Algu-
nos autores postulan la inyeccion de indigo carmin en el
espacio subaracnoideo por encima de la banda aracnoidea
mediante puncion del mismo a través de una aguja del n°
27 en el acto quirtirgico a fin de identificar con precision
el stop de dicho liquido y adecuar la reseccion de la banda
aracnoidea’.

El caso presentado puede encuadrarse dentro de lo que
se ha denominado como siringomielia idiopatica, al no
existir entre los antecedentes de la paciente enfermedades
infecciosas, traumatismos raquimedulares o intervenciones
quirargicas previas. El estudio cuidadoso de la RMN per-
mite detectar un abrupto cambio de direccion del cordon
medular con adhesion a la superficie dorsal de la duramadre
a nivel TS5 y desarrollo de una siringomielia tabicada por
debajo de dicho nivel. Un adecuado estudio radiologico es
por lo tanto de vital importancia para planear el tratamiento
quirargico. En el caso presentado la presencia de multiples
tabicaciones intraquisticas desaconsejaba cualquier intento
de derivacion de la cavidad. De cualquier modo el objetivo
terapéutico planteado era la restauracion de la libre circu-
lacion de LCR. La RMN permiti6 centrar la laminectomia
en el nivel afecto, permitiendo la exéresis del tejido
patologico y la ampliacion del espacio subaracnoideo
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mediante plastia dural y puntos de elevacion de la misma.
La intervencion quirtrgica condujo a la resolucion de la
cavidad siringomiélica en un plazo breve de tiempo, siendo
patente en la RMN de control la permeabilidad del espacio
subaracnoideo. La resolucion radioldgica del quiste se
acompaio de una evidente mejoria clinica.

Conclusion

El manejo de la siringomielia secundaria debe encami-
narse a la restauracion de la circulacion del LCR antes que a
procedimientos de derivacion de la cavidad siringomiélica.
El indice de complicaciones y los pobres resultados a
largo plazo de los procedimientos derivativos deberian
desaconsejar esta opcion terapéutica. En las siringomielias
secundarias a fendmenos de aracnoiditis, los resultados
de la diseccion de bridas aracnoideas y restauracion del
espacio subaracnoideo se relacionan con la extension de
la aracnoiditis y la etiologia de la misma. Aquellos casos
idiopaticos, en los que la zona de adhesion aracnoidea
suele ser focal, tienen un indice de buenos resultados que
se sittia en torno al 80%. Por tanto, la reseccion de bridas
aracnoideas complementado con la aplicacién de parches
de duramadre y puntos de elevacion durales que contri-
buyen a la restauracion de la circulacion del LCR por el
espacio subaracnoideo, deberia ser la técnica de eleccion.
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