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Concepto. Definiciones
Por su estrecha relacion patogénica, se estudiaran conjuntamente la displasia craneo-cervical, la siringomielia y la
malformacién de Chiari. Dada la confusién nosoldgica que rodea a estos procesos, empezaremos con una definicion

terminoldgica.

Displasia craneo-cervical

El término displasia craneo-cervical se aplica a trastornos en el desarrollo de la porcién encondral del hueso occipital y
de las dos primeras vértebras cervicales, cuya consecuencia es un conjunto variable de malformaciones craneo-
cervicales'®, Estudiaremos ks mas importantes. El término impresion basilar se aplica para cualquier desplazamiento
hacia arriba de la base craneal (Figs. 1 y 2). Se habla de impresién basilar cuando la punta de la odontoides sobrepasa
en 4 mm la linea de McGregor (en una radiografia lateral de craneo esta linea une el limite posterior del paladar duro y el
inferior de la escama occipital). Otras malformaciones craneales quedan perfectamente definidas por sus designaciones:
aplanamiento de la fosa posterior, platibasia (angulo basal>145 °), acortamiento clival, hipoplasia de los coéndilos
occipitales y occipitalizacion o asimilacion del atlas. Las malformaciones vertebrales incluyen el sindrome de Klippel-Feil
(fusion C2-C3:), hipoplasias vertebrales y formaciones Oseas anormales (manifestaciones de la vertebral cervical).
Consecuencia de cualquier malformacién del basicondrocraneo sera, casi indefectiblemente, una reduccion del
continente de la fosa posterior (recuérdese que todo el hueso occipital por debajo de su porcion interparietal tiene un

origen encondral, es decir, la displasia occipital afecta a la porcion del hueso en la que se modela la fosa posterior).

Malformacién de Chiari

La malformacién de Chiari consiste en un desplazamiento hacia abajo de la porcién caudal del cerebelo y, a veces, del
tronco cerebral, que se encuentran situados por debajo del foramen magno (3 mm por debajo de este foramen en el
examen con resonancia magnética RM5). Existen dos tipos fundamentales de malformacion: a) tipo 1 (del adulto) que
consiste en un simple descenso de las amigdalas cerebelosas (Fig. 2); y b) tipo 2 (infantil) en el que hay un descenso de
todo el cerebelo inferior y del tronco del encéfalo, y espina bifida quistica6. Con o sin siringomielia asociada, en dos
tercios de los casos de malformacion de Chiari tipo 1 existe displasia 0ccipita|7. En este articulo nos ocuparemos

solamente de la forma del adulto.

Siringomielia

El término siringomielia se aplica a un tipo particular de lesion cavitada de la médula espinal y d estructuras mas
rostrales, que contiene un liquido similar al cefalo-raquideol'4'6. La siringomielia se divide en dos grandes categorias: a)
comunicante, definida como una dilatacion conectada con el canal medular (la dilatacién del propio canal con su
revestimiento ependimario se denomina hidromielia); y b) no comunicante, caracterizada por cavidades que asientan
sobre lesiones medulares preexistentes (por ejemplo, traumaticas, tumorales o inflamatorias), que carecen de conexion
con el canal central oespacio subaracnoideo. La siringomielia comunicante se asocia casi siempre con una displasia

craneo-cervical y deformidad de Chiari, y rara vez con aracnoiditis de las cisternas basales.



Fig. 1. - Radiografia lateral de craneo del paciente que aparece en las
figuras 6 y 7, que ilustra buena parte de las malformaciones craneo
cervicales, a saber, impresion basilar (el asterisco sefiala la punta de
odontoides situada muy por encima de la linea de McGregor, asimilacion del
arco posterior del atlas que parece fundido con la escama occipital (flecha
blanca), platibasia, acortamiento del clivus (las flechas negras indican sus
limites superior e inferior) y aplanamiento de la fosa posterior. La
dolicocefalia en este caso probablemente traduzca un desarrollo exagerado
del membranocraneo, compensatorio de la displasia del basicondocraneo.

Fig2. - (A) Imagen de resonancia magnética (RM) sagital ponderada en T del cerebro y fosa posterior. Notese la acusadisima
impresién basilar que distorsiona el tallo cerebral (flecha). Hay un descenso de las amigdalas cerebelosas(punta de flecha) y se
insinda una cavidad siringomiélica. (B, C). Imdgenes RM sagitales de la médula cervico-dorsal ponderadas en T2 (B) y T1 (C), que
demuestran una extensa cavidad siringomiélica cuyo contenido acuoso es hiperintenso en T2 e hipointenso en T1.

Etiopatogenia, fisiopatologia y anatomia patoldgica
Los lazos patogénicos entre displasia craneo-vertebral, malformacion de Chiari y siringomielia se infieren de su

1,4,7

frecuente coexistencia en un mismo paciente (Fig. 2). Pese a todo, es éste un tema en permanente controversia.

Probablemente la teoria que mejor explica la secuencia malformativa de las estructuras osteoneurales es la siguiente
3,4,7,9,

a) la patologia arranca de una malformacién primaria del basicondrocraneo (huesos de la base del craneo,
incluyendo el hueso occipital excepto su porcion intraparietal que tiene un origen membranoso)

b) este mal desarrollo del condrocraneo origina una reduccién volumétrica de la fosa posterior

c) como consecuencia de esto, el cerebelo en su crecimiento pre y postnatal se ve forzado a alojarse en el canal
espinal (deformidad de Chiari)

d) la deformidad de Chiari compromete el flujo regional del liquido cefalorraquideo (LCR), que acaba acumulandose

en la médula espinal (siringomielia).



La displasia craneo-cervical suele ser un trastorno esporadico; sélo excepcionalmente se presenta como un sindrome
familiar con transmisién vertical8 o asociada a acondroplasia. Algunos autores sostienen que la displasia craneo-
cervical podria ‘ser secundaria a las alteraciones neurales, pero esta hipétesis carece de soporte experimental y no
explica frecuentes situaciones clinicas con acusada displasia 6sea y minima anomalia neural3.

El mecanismo de produccion de la siringomielia comunicante ha sido objeto de diversas teorias, Segun la teoria
"hidrodinamica"”, hay una obstruccién para la salida de LCR del cuarto ventriculo que deriva la fuerza pulsatil licuoral
hacia el canal ependimario. Con un planteamiento similar, otra teoria, basada en una "disociacién craneo-espinal de
presion”, propone que esta fuerza pulsatil surge del incremento fisiolégico de la presién intracraneal durante las
maniobras de Valsalva. Salta a la vista, que ambas teorias asumen la existencia de una continuidad entre el cuarto
ventriculo y el sirinx, lo cual rara vez ocurre. Recientes estudios con RM dindmica y ecografica intraoperatoria su-
gieren que el desarrollo de la cavidad siringomiélica se debe, mas bien, a la obstruccion del flujo licuoral en el foramen

. . .. 10,11
magno como consecuencia de la deformidad de Chiari

. Como ilustra la figura 3, la onda del pulso sistélico actia
a modo de pistdn sobre los elementos neurales ectépicos, lo cual lleva aparejada una constriccion de la médula
cervical alta y una propulsion caudal del LCR, cuya consecuencia es la iniciacion o progresion de la cavidad
siringomiélica.

La fisiopatologia de las malformaciones osteoneurales se resumen en la figura 4. Tanto la deformidad de Chiari como
la displasia craneo-cervical desencadenan los sintomas por compresion de las estructuras neurales, vasculares y
meningeas adyacentes. Si coexisten ambas, 6seas y neurales, puede ser dificil establecer el papel fisiopatolégico de
cada una de ellas. Las cavidades siringomiélicas afectan preferentemente la sustancia gris periependimaria, lo cual
justifica los prevalecientes trastornos de las astas anteriores e intermediolaterales (fig. 5). En el tallo cerebral, la
siringobulbia adopta la forma de abigarradas hendiduras mediales y laterales, que disecan las fibras de los nervios XII,

IX'y Xy el tracto descendente del trigéminoG.

Fig.3.- Representacion gréafica del mecanismo del
pistén en el desarrollo de la siringomielia.

A) En el sujeto sano, la entrada de sangre en la
cavidad craneal durante la sistole produce una
expansion cerebral cuya consecuencia es la
movilizacién de liquido cefaloraquideo desde el IV

ventriculo hasta la cisterna magna y desde las

cisternas basales hasta el espacio subaracnoideo

raquideo.

B) La direccion de este flujo licuoral fisiol6gico se invierte durante la didstole.

C) Cuando hay una obstruccién del agujero occipital por deformidad de Chiari, la onda expansiva sist6lica acentta la ectopia de los
elementos neurales, que conduce a una compresion abrupta de la cavidad siringomiélica con la consiguiente propulsién caudal de
su contenido.

D) El flujo licuoral se invierte de nuevo durante la diastole actuando como un pistén que facilita la progresion del syrinx.
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Fig4.- Esquema fisiopatologico de la displasia craneo-cervical, malformacion de Chiari y siringomielia.

Cuadro clinico

Estudiaremos por separado el cuadro clinico de la siringomielia, deformidad de Chiari y displasia occipito-cervical,
aunque no debe pasarse por alto que a menudo existe cierto solapamiento semiolégico. El inicio sintomético ocurre a
cualquier edad, si bien es mas frecuente en la tercera o cuarta década de la vida.

El cuadro clinico de la siringomielia es polimorfo, insidioso e indolente”. La enfermedad suele iniciarse con
entumecimiento o torpeza de las manos, rigidez de las piernas, y/o quemaduras indoloras. Hallazgos semiotécnicos
caracteristicos son un sindrome centromedular cervicodorsal (hipoalgesia suspendida, signo de Horner y trastornos de la
sudacion), signos segmentarios cervicales de la motoneurona inferior (amiotrofia, fasciculaciones y arreflexia en las

extremidades superiores) y paraparesia espastica. La amiotrofia de las manos queda a veces oculta bajo un en-



grosamiento de las partes blandas ("mano suculenta") (fig. 6). Puede haber un nivel de hipoalgesia y sindrome tabético,
ocasionalmente acompafiado de una osteoartropatia de Charcot, traduciendo la extension de la cavidad siringomiélica a
los cordones laterales y posteriores. Los trastornos de esfinteres
son infrecuentes y tardios. A menudo existe escoliosis, cuello
corto y frente olimpica (fig.7). Amiotrofia lingual, pardlisis
velopalatolaringea e hipoalgesia trigeminal es la semiologia ha-

bitual de la siringobulbia.

La semiologia atribuible a la malformacion de Chiari es la
producida por la compresion que las amigdalas cerebelosas ejer-

cen sobre otras estructuras neurales del foramen magno, e incluye

una combinacion variable de sintomas tales como ataxia,
sincopes, disfagia, disfonia, alteraciones del control respiratorio,

apneas centrales, piramidalismo y nistagmus. Caracteristica de la

malformacién de Chiari es una cefalea occipitonucal agravada por

el

Fig5.- Secciones transversales de la médula espinal de un

maniobras de Valsalva, esfuerzo y cambios posturales o golpes de

enfermo afectado de siringomielia. Se observa una tos . La intensidad de la cefalea se correlaciona no con el alcance
extensa cavidad centromedular ( A) , que a otro nivel se L . 3
extiende por |as astas posteriores abriéndose en e de la malformacién ésea sino con el grado de la ectopia

espacio subaracnoideo (B). Esta siringostomia natural

) N ! cerebelosa. Esta ectopia seria el factor determinante en la
puede explicar la semiologia radicular que

ocasionalmente acomparia al sindrome siringomiélico, asi comprension de las estructuras del foramen magno sensibles al
como las fluctuaciones espontaneas en e curso clinico de 1213

dolor ™
|la enfermedad.

Los sintomas atribuidos a la displasia occipito-cervical en algunos estudios probablemente dependan de la malformacion
de Chiari asociada. De hecho, la displasia occipito-cervical aislada suele ser asintomética, aunque pueda originar

sindromes compresivos vasculares o neurales (fig. 4).

Fig 6.- Manos de un paciente con siringomieliay Fig7.- Paciente afecto de siringomielia. Notese |a
parélisis casi completa de los miscul os intrinsecos. presencia de frente ol impica, dolicocefaliay cuello cortoy
Nétese que la amiotrofia queda enmascarada por €l cifosis dorsal. En buena medida €l cuello corto se debe a
. I “ I . unaimplantacién baja delasorgas, lo cual, a su vez,
engrosamiento de partes blandas (* manos suculentas’) traduce un excesivo desarrollo del membranocréneo (ver
leyenda de la figura 1)
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Diagnostico y diagndstico diferencial

Los estudios de neuroimagen son las pruebas de eleccion. l.a displasia craneocervical se demuestra en las radiografias
(fig. 1) y tomogratia axial computerizada (TAC) craneo-cervicales. La RM es la prueba que mejor permite la visualizacion
de la malformaciéon de Chiari y de la siringomielia (fig. 2). Para determinar la topografia del proceso neurégeno es muy
atil el estudio electromiografico. El diagnostico diferencial se plantea fundamentalmente con tumores del foramen

magno y de la médula espinal, esclerosis multiple, mielopatia espondilética y esclerosis lateral amiotréfica.

Prondstico

Las anomalias neurales reconocen un curso cronico y progresivo, salpicado de estabilizaciones y

descompensaciones, compatible con una larga supervivencia.

Tratamiento

El tratamiento de un paciente on malformacién de Chiari o siringomielia es potencialmente quirdrgico, ahora bien, la
indicacion quirdrgica no estad exenta de controversia. Esta es clara cuando se trata de un sindrome neuroldgico
deficitario progresivo 0 de una cefalea nucal rebelde a analgésicos. A menudo, sin embargo, el cuadro clinico es
quiescente y la indicacion debe ser sopesada dado que la cirugia, en estas condiciones, probablemente, no modifique
cl curso clinico de la enfermedad. El tratamiento del paciente siringomiélico sintomatico se resume en el algoritmo de
la figura 814. La reconstruccién de la fosa posterior constituye la técnica de eleccion para el tratamiento de la
malformacién de Chiaril5 (fig. 8). La displasia occipito-cervical no suele plantear problemas terapéuticos salvo en
circunstancias excepcionales, tales como luxacién occipito-atloidea o atloido-axoidea con compresion medular, que

obligan a una estabilizacién quirdrgica.
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