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Siringomielia

Enfermedad caracterizada por la presencia de cavidad quística dentro del cordón espinal.

La cavidad quística (syrinx), puede extenderse fuera de la médula abarcando el tronco encefálico:

ver siringobulbia.

Variedad anatómica:

El canal central medular presenta normalmente una serie de cambios a través de los años;
gradualmente se estrecha, más en la región torácica. Ocurren cambios histológicos en el epéndimo,
como daño celular, cicatrización, formación de rosetas, acúmulos subependimarios gliovasculares y
desorganización celular. Además existe un cambio epitelial dependiente de la edad que consiste en el
paso de epitelio ciliado pseudoestratificado en la primera década de la vida a epitelio columnar y
cuboideo hacia la segunda década.

Astrocitos y células del epéndimo proliferan a los 20 años de edad llevando a la oclusión del canal
central. En recién nacidos y en niños menores de un año de edad puede apreciarse el canal central
aún abierto en el engrosamiento medular lumbar, en Resonancia Magnética.

La siringomielia siempre es patológica, aunque puede ser asintomática y no requerir terapia sino
observación.

Epidemiología

Su incidencia es 8.4 nuevas personas de casos/año/100.000 personas. La edad media es de 30 años
aproximadamente, con una historia de 6 años. Algunos pacientes se deterioraron rápidamente en un
período de uno a dos años, pero la mayoría requirió varios años antes de tener síntomas severos.

De 135 pacientes operados de disrafismo espinal cerrado se identificaron 33 pacientes con
siringomielia (Lee y col., 2012).

Etiología

En, aproximadamente, el 84% de los casos está asociado con las malformaciones de la unión craneo-
cervical, como Chiari I, Chiari II e impresión basilar.

En 10% de los casos es asociado con tumores intramedulares.

Un tercer tipo es la siringomielia post-traumática (5%), tras fracturas espinales. En último lugar, pero
no menos importante, el 1% de los casos está asociado con la hidrocefalia, especialmente en esos
casos en que la dilatación ventricular era debida a la aracnoiditis de las cisternas de la base del
cráneo.

Es frecuente la coexistencia de la siringomielia con la malformación de Chiari y la superposición de
los síntomas causados por estos procesos.

La acumulación de líquido extracelular debido a los mecanismos de absorción pueden desempeñar un
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papel importante en la fisiopatología de la siringomielia en estos casos (Akiyama, Koyanagi et al.
2008).

También se conoce la presencia de escoliosis con o sin la malformación de Chiari I (Akhtar and Rowe
2008).

La asociación entre hipopituitarismo, malformación de Chiari I, siringomielia también ha sido
reconocida recientemente (Gupta, Vitali et al. 2008).

Entre los casos con siringomielia terminal, el 25% están asociadas con un tethered cord (Aoyama,
Ohtaki et al. 2008)

Se ha descrito la coexistencia en algunos casos con la esclerosis múltiple (Weier, Naegelin et al.
2008).

Hemorragia subaracnoidea (Nakanishi y col., 2012).

La localización más común de la cavidad siringomiélica es cérvico-torácica.

Fisiopatología

A pesar de la serie de diversas hipótesis en la literatura, la fisiopatología de la siringomielia aún no es
bien entendida.

La presencia de adhesiones subaracnoideas justifica la formación de una siringomielia.

Está asociado con traumatismos, tumores o anormalidades congénitas en la unión cráneo-cervical, o
a lo largo del neuraxis espinal.

Varía con los tipos diferentes de siringomielia:

En los casos asociados con los malformación de la unión craneo-cervicales, el LCR no puede fluir
libremente del IV ventrículo hacia el espacio del subaracnoideo (cisterna magna). La causa más
común es el descenso de las amígdalas cerebelares, por debajo del foramen magnum en el Chiari.

En siringomielia post-traumática hay aracnoiditis y/o la ocupación mecánica del espacio del
subaracnoideo espinal ( hueso,disco, hematomas,…), induciendo un deterioro en la dinámica de LCR
como se confirma con los estudios de RM del flujo de fluido cerebroespinal.

En el caso de tumores intramedulares algunos de ellos secretan un fluido proteínico que diseca los
tejidos del cordón que inducen la cavidad siringomiélica.

Anatomía Patológica

A veces la cavidad es la dilatación del propio canal central medular, suele denominarse Hidromielia y
tiene un revestimiento de células ependimarias. Otras veces la cavidad es vecina al canal central y
carece de dicho revestimiento. En ellas la cavidad puede estar comunicada con el canal central o ser
completamente ajena a él.

Existen 3 tipos
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1) las dilataciones del canal central que comunica directamente con el cuarto ventrículo.

2) las dilataciones del canal central no comunicando con el cuarto ventrículo y saliendo entre ellos un
segmento de syrinx-libre del cordón espinal.

3) siringos que son originados en el parénquima del cordón espinal y que no están comunicados con
el canal central.

Clínica

Es una enfermedad progresiva de forma crónica, con un curso clínico imprevisible . Hay a menudo
una disparidad entre los síntomas clínicos y el tamaño de los syrinxes .

Los primeros síntomas suelen ser parestesias en los miembros superiores (generalmente las manos).
Los rasgos clínicos de siringomielia consisten en un síndrome del cordón central, caracterizados por la
pérdida de sensaciones de temperatura con una alteración del sentido del tacto en una área del
cuerpo(los pacientes refieren que el agua caliente en la ducha no lo molesta en uno o ambos
miembros superiores tanto como en el resto del cuerpo, sufren quemaduras a menudo sin darse
cuenta, etc..). Los déficits sensitivos afectan sólo las zonas donde se encuentran las cavitaciones
siringomielicas.

Puede haber analgesia suspendida en el tórax o hemitorax o hombros, brazos y manos. En las áreas
del analgesia suspendida es posible ver cicatrices, heridas o quemaduras, provocadas por la falta de
la sensación termo-algésica

Más tarde le siguen déficits motores (parálisis flácida que progresará a amiotrofía). No es raro que los
pacientes presenten también una escoliosis torácica. Con el tiempo los reflejos profundos también
quedan afectados (los cordones posteriores) (Roser, Ebner et al. 2008).

Diagnóstico

Históricamente la mielografía y más tarde por la Tomografía computarizada.

La resonancia magnética es el procedimiento de elección hoy en día y es de inestimable importancia
porque sólo la detección de cicatrices focales aracnoideas que perturban la circulación del líquido
cefalorraquídeo puede llevar a la indicación de la cirugía.

Permite la detección de pequeñas cavidades en pacientes con síntomas leves y difusos. Determina la
ubicación y extensión de las cavidad, su relación con estructuras anatómicas y la posible existencia
de tabicaciones y anomalías en la región craniocervical (Holly and Batzdorf 2002).

Las secuencias CISS permiten además la detección de tejido subaracnoideo focal permitiendo decidir
con mayor precisión los casos que requieran descompresión.Los artefactos de movimiento pueden ser
eliminados con variaciones técnicas (Roser, Ebner et al. 2008).

Neurofisiología

Períodos de silencio se asocian con disfunción temprana del tracto de fibras espinotalámicas, aún
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cuando los potenciales evocados revelan valores normales. Las anormalidades de la conducción que
suprimen selectivamente los períodos de silencio puede distinguir entre hidromielia y la siringomielia.
En ausencia de silent periods el paciente no es candidato a la la cirugía a pesar de la presencia de
cicatrices focales aracnoideo. Estos pacientes pueden ser reevaluados sin el riesgo de progresión
posterior (Roser, Ebner et al. 2008).

La evaluación del movimiento del LCR en la cavidad siringomiélica mediante la SPAMM-RM puede ser
un predictor útil del postoperatorio y los resultados pueden indicar la correcta transmisión de la onda
de pulso (Park, Chung et al. 2008).

Tratamiento

Posibilidades

Evitar una cirugía preventiva y esperar a que la sintomatología se desarrolle suficientemente, hasta
que la calidad de vida del paciente se vea suficientemente afectada, pero la tendencia actual elige el
tratamiento quirúrgico temprano antes de que se desarrollen déficit neurológicos importantes e
irreversibles.

Hay pruebas de que la siringomielia se puede resolver espontáneamente, y esto puede justificar un
enfoque más conservador para controlar la progresión del déficit neurológico (Sung, Chen et al.
2008).

Generalmente, el tratamiento de la siringomielia debe estar dirigida al proceso patológico que
provoca la obstrucción del flujo de líquido (Kawaguchi, Fujimura et al. 2008).

En los casos de coexistencia con Chiari el tratamiento descompresivo puede disminuir el tamaño de la
cavidad siringomiélica (Wetjen, Heiss et al. 2008).

En los casos idiopáticos el tratamiento de elección es el shunt siringosubaracnoideo en la zona DREZ
(Prestor and Benedicic 2008).

El desanclaje por sí solo, puede ser suficiente para el tratamiento de la siringomielia asociada con
médula anclada (Lee y col., 2012).

El manejo de la siringomielia secundaria debe encaminarse a la restauración de la circulación del LCR
antes que a procedimientos de derivación de la cavidad siringomiélica. El índice de complicaciones y
los pobres resultados a largo plazo de los procedimientos derivativos deberían desaconsejar esta
opción terapéutica.

En las siringomielias secundarias a fenómenos de aracnoiditis, los resultados de la disección de bridas
aracnoideas y restauración del espacio subaracnoideo se relacionan con la extensión de la
aracnoiditis y la etiología de la misma. Aquellos casos idiopáticos, en los que la zona de adhesión
aracnoidea suele ser focal, tienen un índice de buenos resultados que se sitúa en torno al 80%. Por
tanto, la resección de bridas aracnoideas complementado con la aplicación de parches de duramadre
y puntos de elevación durales que contribuyen a la restauración de la circulación del líquido
cefalorraquídeo LCR por el espacio subaracnoideo, debería ser la técnica de elección 1).
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Pronóstico

Si no se lo trata, el trastorno progresa muy lentamente, pero finalmente produce una severa
discapacidad. La descompresión quirúrgica usualmente detiene el progreso del trastorno en un 50%
de las personas, mostrando una mejoría significativa en la función neurológica después de la
intervención.

Después del procedimiento quirúrgico hay generalmente poco cambio en la condición neurológica de
los pacientes (el procedimiento quirúrgico tiene por objetivo detener la progresión de la enfermedad y
no recuperar los déficits neurológicos ya establecidos). Por ello es tan importante operar temprano a
los pacientes. La fuerza del músculo y la atrofia muscular de los miembros superiores pueden mejorar
ligeramente. No hay normalmente ningún cambio en la pérdida de sensibilidad.
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