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Instrucciones de 3 de junio de 2010 por las que se desigha al Servicio de
Neurocirugia del Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa como getvicio de
referencia de la Comunidad Auténoma de Aragoén para determinados aspectos
del diagnéstico, tratamiento, control y seguimiento de los pacientes con
“Malformaciones de Chiari, siringomielia y otras malformaciones de la unién
craneocervical”

La Ley 16/2003, de 18 de mayo, de Cohesidn y Calidad del Sistema Nacional de Salud
recoge en su capitulo | la ordenacién de las prestaciones sanitarias, con el objeto de
garantizar las condiciones basicas y comunes para una atencion integral, continuada y
en el nivel adecuado de atencién. El articulo 20, Desarrollo de la cartera de servicios
del Sistema Nacional de Salud, refiere, en su punto 2, que en el seno del Consejo
Interterritorial de Salud se acordara la cartera de servicios correspondiente al catélogo
de prestaciones, el cual se aprobara mediante Real Decreto. Asimismo, en su articulo
27.1 contempla la designacién de Servicios de Referencia para el caso de técnicas o
procedimientos para cuya correcta utilizacion sea conveniente concentrar los casos a
tratar.

Por Real Decreto 1030/2006, de 15 de septiembre, se establece la cartera de servicios
comunes del Sistema Nacional de Salud y el procedimiento para su actualizacién. En
su articulo 20.2 se recoge que las Comunidades Auténomas, en el dmbito de sus
competencias, podran aprobar sus respectivas Carteras de Servicios que incluiran,
cuando menos, la Cartera de servicios basicos y comunes del Sistema Nacional de
Salud, la cual debe garantizarse a todos los usuarios del mismo. Este Real Decreto
recoge, en su Anexo lll, los servicios comunes de atencién especializada y, dentro de
ella, las técnicas y procedimientos precisos para el diagnéstico y tratamiento médico y
quirdrgico de las enfermedades del sistema nervioso y de los érganos de los sentidos.

Por Decreto de 65/2007, de 8 de mayo, del Gobierno de Aragdn, se aprueba la cartera
de servicios sanitarios del Sistema de Salud de Aragén, de sus centros sanitarios y de
sus unidades clinicas. La cartera de servicios del Sistema de Salud de Aragén se
organiza en las lineas asistenciales de atencién primaria, atencién especializada,
atencién a enfermos cronicos dependientes, atencidn a la salud mental, atencion a la
urgencia y emergencia y salud publica.

El Decreto 6/2008, de 30 de enero, del Gobierno de Aragdn, por el que se aprueba la
estructura organica del Departamento de Salud y Consumo y del Servicio Aragonés de
Salud, refiere que la competencia en materia de definicién de la Cartera de Servicios y
de las prestaciones sanitarias corresponde a la Direccidon General de Planificacion y
Aseguramiento del Departamento de Salud y Consumo.

La Estrategia en Enfermedades Raras del Sistema Nacional de Salud recoge siete
lineas de actuacion, tales como, la prevencion y deteccidn precoz de enfermedades
raras, la atencidon sanitaria y sociosanitaria, el impulso a la investigacion, formacion e
‘informacién a profesionales y personas afectadas y sus familias.
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En las Estrategias de Salud 2007-2011 del Departamento de Salud y Consumo,
dentro de la estrategia quinta, “Una oferta especifica para los pacientes con
enfermedades crénicas y dependientes”, se incluye el proyecto de enfermedades
raras, con referencia expresa al disefio y especificacion de la oferta de asistencia
sanhitaria.

Entre otras posibles acepciones, un Servicio de Referencia es aquél que se dedica, a
la atencion de enfermedades raras que, por su baja prevalencia, precisan de
concentracion de los casos para su adecuada atencién. E! ser designado servicio de
referencia no implica que en el mismo se tenga que realizar la atencidon continua del
paciente en el mismo, sino que éste puede actuar como apoyo para confirmacion
diagnéstica, definicion de las estrategias terapéuticas y de seguimiento y como
consultor para las unidades clinicas que habitualmente atienden a estos pacientes.

En el Servicio de Neurocirugia de! Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa viene
realizéndose de forma multidisciplinar el diagnéstico, tratamiento quirdrgico, control y
seguimiento de los pacientes afectos de “Maiformaciones de Chiari, siringomielia y
otras malformaciones de la unidén craneocervical”, por lo que actiia como Servicio de
Referencia para los demas Sectores Sanitarios del Sistema de Salud de Aragén, asi
como para algunos pacientes procedentes de otras Comunidades Auténomas.

Atendiendo a las consideraciones enumeradas anteriormente, el Departamento de
Salud y Consumo cree necesario dictar las siguientes

INSTRUCCIONES

1. Las “Malformaciones de Chiari, siringomielia y otras maiformaciones de la union
craneocervical” tienen una elevada complejidad en su diagnéstico, tratamiento, contro!
y seguimiento, que aconsejan un abordaje multidisciplinar.

2 Se designa al Servicio de Neurocirugia del Hospital Clinico Universitario
Lozano Blesa de Zaragoza" como servicio de referencia de todos los Sectores en
los que se estructura territorial y organizativamente el Sistema de Salud de Aragén, asi
como para pacientes procedentes de otras Comunidades Auténomas, para el
diagnéstico, tratamiento, control y seguimiento de las “Maiformaciones de Chiari,
siringomielia y otras maiformaciones de la unién craneocervical’.

3. En el Servicio de Neurocirugia del HospitaI'Clinico Universitario Lozano Blesa de
Zaragoza hay un facultativo con especial dedicacién al abordaje de estas patologias
que tendra, entre ofras, las siguientes funciones:

a. Coordinar la atencidn sanitaria de los pacientes afectos de estas malformaciones
con los Servicios de Neurocirugia de los demas Centros y Unidades Clinicas
Sanitarios de! Sistema de Salud de Aragén.

b. Coordinar la atencion sanitaria de estos pacientes con el nivel de Atencion
Primaria.

c. Establecer mecanismos de colaboracidon y coordinacion y los cauces de
participacion con organos de representacion de los enfermos, como [a Asociacion
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Aragonesa y Espafiola de Malformaciones Craneocervicales (Chiari vy
Siringomielia).

d. Elaborar propuestas de formacion continuada y mejora de los profesionales
sanitarios de los profesionales del Servicio que desarrolien parte de su labor en-la
Unidad.

e. Elaborar propuestas de formacion sobre el diagnéstico, tratamiento, control y
seguimiento de estos pacientes, para los profesionales sanitarios de Atencidn
Especializada y Atencién Primaria implicados en los mismos.

f. Elaborar propuesta acerca de las necesidades de recursos humanos, materiales y
organizativos de la Unidad para alcanzar el objetivo de poder implantar este
protocolo y efectuar el diagnostico, tratamiento, control y seguimiento de los
pacientes, como se establece en el mismo.

g. Crear y mantener actualizado un registro de pacientes con la informacién
identificativa, epidemiolégica y clinica que permita su seguimiento y monitorizacion.

h. Evaluar y efectuar el seguimiento de su cumplimiento en el Sistema de Salud de
Aragon.

i. Coordinar las actuaciones con el resto de Servicios y Unidades del Hospital Clinico
Universitario Lozano Blesa implicadas en el diagnéstico, tratamiento, conirol y
seguimiento de estos pacientes.

j.  Mantener actualizado este profocolo.

Todo ello de acuerdo con el “Protocolo para el diagndstico, tratamiento, control y
seguimiento de los pacientes con Malformaciones de [a Unidn Craneocervical
(Sindrome de Chiari, Siringomielia y similares)’, que se adjunta con estas
instrucciones, y con el que se pretende ayudar a afrontar estas enfermedades durante
todo su proceso.

4. Para la derivacién de pacientes a este servicio de referencia se seguiran los
circuitos habituales, mediante parte ordinario de interconsulta que se tramitara, via
telefénica o fax, desde las Unidades de Atencién al Usuario del centro emisor. La
derivacién del paciente a la consulta especuahzada de la Unidad se efectuard de
conformidad con el siguiente procedimiento:

a) La derivacién se realizara cuando exista un diagnéstico clinico y radiolégico de la
malformacion.

b) Los Servicios . de Neurologia y Neurocirugia de los hospitales del Sistema
Aragonés de Salud seran los Unicos que deberan establecer el diagnostico y, por
io tanto, establecer la indicacién de la derivacién a esta Unidad.

¢) En el caso de que ofros Servicios (Medicina Interna, Traumatologia, etc.) efectien
el diagnédstico de una posible “Malformacién de la Unién Craneocervical’, deberan
remitir al paciente a los Servicios de Neurclogia o de Neurocirugia, que seran los
que decidiran la procedencia o no de la derivacién del paciente a la Unidad.

d) En el Servicio de Neurocirugia del Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa se
confirmara el diagnostico y se solicitaran los estudios complementarios necesarios.
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e) Cuando exista indicaciéon quirdrgica este Servicio asumira el tratamiento y control
posterior de los pacientes.

f) Si no hay indicacién quirtirgica el paciente sera tratado por los Servicios de
Rehabilitacién y/o Clinica del Dolor integrados en el equipo multidisciplinar.

La Direccidon Gerencia del Servicio Aragonés de Salud (SALUD), la Gerencia de los
Sectores Sanitarios y la direccién de los Centros que forman parte del Sistema de
Salud de Aragdn, deberan adaptar la organizacion de sus propios servicios a la
regulacién establecida en estas instrucciones, que entraran en vigor el dia 15 de junio
de 2010.

En Zaragoza, a 3 de junio de 2010
L &S JERA DE SALYD Y CONSUMO

% Noeno Ceamanos
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PROTOCOLO PARA EL DIAGNOSTICO, TRATAMIENTO, CONTROL Y
SEGUIMIENTO DE LOS PACIENTES CON MALFORMACIONES DE LA UNION
CRANEOCERVICAL (SINDROME DE CHIARI, SIRINGOMIELIAY SIMILARES)

~INTRODUCCION.

La malformacion de Chiari es una enfermedad congénita del sistema nervioso central,
que se caracteriza por una alteraciéon anatémica de la base del crdneo (fosa posterior)
y de las estructuras neurolégicas adyacentes, con herniacion del cerebelo y tronco del
encéfalo a través del agujero occipital hasta el canal raquideo cervical. Pertenece al
grupo de las malformaciones de la charnela (unién entre la parte superior de la
columna cervical y el craneo, 6 union craneocervical). Se puede asociar a siringomielia
e hidrocefalia.

La primera descripcion de una malformacién congénita de las estructuras de la unién
del cerebelo, tronco cerebral y médula espinal fue realizada en 1883 por Cleland. Sin
embargo, no fue hasta 1891 cuando Hans Von Chiari desarrolld la descripcion de
estas malformaciones y las clasificé en 3 tipos de anomalias o malformaciones del
“cerebro posterior’, en 1896 publicé un nuevo cuarto tipo de malformacién. Julius
Arnold describié en 1894 una malformacioén tipo Il. Si bien en 1907 se introdujo y se
popularizé el término de malformacidon de Arnold-Chiari, existe una limitada
justificacion para utilizarlo, el epénimo adecuado es malformacion de Chiari

MALFORMACIONES DE CHIARI

a- Descenso de las amigdalas cerebelosas en el canal cervical.
b- Excepcionalmente por debajo de C2.

¢- No se asocia con mielomeningoceles lumbares.

d- Hidrocefalia en menos del 10% de los pacientes.

a- Descenso del vermis cerebeloso y tronco cerebral en el canal espinal.
b- Habitualmente por debajo de C2.

¢c- Casi siempre se asocia a mielomeningoceles iumbares.

d- La hidrocefalia casi siempre esta presente.

Tipo il
a- Cefalocele de la unién occipito-cervical.
b- Porciones de cerebelo y tronco cerebral se hernian en el cefalocele.
c- Comuinmente se asocia a hidrocefalia.

Tipo IV
a- Hipoplasia o aplasia del cerebelo.
b- No hay desplazamiento del contenido de fosa posterior en el agujero magno.
c- Se suele asociar a una fosa posterior pequefia. '

Aproximadamente el 96% de estas maiformaciones son del Tipo | y el 4% del Tipo Il
Afortunadamente, los tipos lli y IV son excepcionales ya que se asocian a graves
dafios neuroldgicos.
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SIRINGOMIELIA

La Siringomielia es una enfermedad crénica caracterizada por la presencia de una
cavidad en el interior de la médula espinal.

Tiene miltiples causas, pero la mayoria se asocia a maiformaciones de Chiari (Tipos |
y l); por esta razon se estudian conjuntamente.

INCIDENCIA Y PREVALENCIA

Con el amplio uso de la resonancia magnética nuclear (RM a partir de ahora) en los
Ultimos afios, cada vez se diagnostican mas casos de Malformaciones de Chiari Tipo |
{MCI a partir de ahora) y Siringomielia.

Aproximadamente el 1% de los nacidos vivos tienen alguna malformacion de la unién
craneo-cervical. La prevalencia del MC! es desconocida y no ha sido formalmente
estudiada. En un andlisis de una serie amplia de RM efectuadas en un hospital
terciario (22.591 casos), el 0,77% de los pacientes presentaban una MCI (con
descenso amigdalar > 5 mm). El 14% de estos se encontraban asintomaticos.

La relacién entre Siringomielia y el MCI esta bien documentada, desarrollando una
Siringomielia entre el 37 y el 75% de los pacientes con MCI. La malformacion de Chiari
Tipo |l se asocia en el 88% de los casos a Siringomielia.

La incidencia de siringomielia es de 8,9 por 100.000 habitantes.

El paciente con malformaciones de la unién craneocervical debe ser tratado por un
grupo multidisciplinar de especialistas en salud que incluye al neurocirujano,
neurdlogo, rehabilitador, psiquiatra y especialistas en dolor, entre ofros. Estos
pacientes requieren una atencién especial y un control periddico en funcion de la
importancia de la clinica neurolégica y de su evolucion.

Para el adecuado abordaje de los pacientes afectos de estas patologias debe existir
una estrecha colaboracién y coordinacion del Servicio de Neurocirugia con los
siguientes Servicios y Unidades del Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa:

Servicio de Neurologia

Servicio de Radiodiagndstico (Neuroradiologia)

Servicio de Rehabilitacion

Servicio de Psiquiatria-Psicosomatica

Clinica del Dolor

Servicio de Medicina Intensiva

Servicio de ORL

Servicio de Neurofisiclogia (Monitorizacion intraoperatoria)

NG H NS
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MALFORMACION DE CHIARI TIPO |

En la malformacién de Chiari Tipo | (MCI) se produce un desplazamienio caudal de las
amigdalas cerebelosas en el canal cervical. Existe un acuerdo general que define la
MCI cuando la herniacion de las amigdalas es mayor de 5§ mm. por debajo del agujero
occipital.

Esta malformacién afecta a nifios y adultos y puede ser congénita o adquirida. La

incidencia es del 0,56-0,77% (en estudios RM) y 0,62% en estudios de disecciones
cerebrales. ‘ : '

Signos y sintomas de los pacientes con MCI

Muchos pacientes no presentan ninguna clinica relacionada con la MCI, es un hallazgo
incidental al efectuar una RM por otras razones. Habitualmente el diagnéstico se
establece en la segunda y tercera década de la vida. La sintomatologia clinica es
extremadamente variable, tanto en intensidad como en extension de la afectacién
neurolégica: ‘

1. Compresion sobre cerebelo y tronco cerebral: la cefalea y el dolor occipito-
cervical son los sintomas mas frecuentes; se incrementan con los esfuerzos fisicos
y especialmente con la fos y estornudos. Esta caracteristica debe orientar el
diagnostico hacia una MCI. Es frecuente la sintomatologia oftalmolégica (presién
retro-orbitaria, vision borrosa) y ofoneurolégica (inestabilidad, vértigo, tinnitus). La
afectacion de los pares craneales se suele manifestar por disfagia, disfonia, hipo,
apnea del suefio y disartria. La dismetria y el temblor traducen una afectacion
cerebelosa.

2. Compresion de la médula espinal: alteraciones sensitivas, escoliosis,
espasticidad, perdida de funcién motora, disfuncion vesical e intestinal.

3. Hidrocefalia: se diagnostica en menos de! 10% de los pacientes con MCI.

Diagnéstico

El diagndstico clinico de sospecha de MCI puede ser facilmente confirmado con la RM.
Ademas, la RM permite diagnosticar una siringomielia, hidrocefalia, o malformaciones
Oseas de la base craneal (impresidn basilar) asociadas. Con las imagenes dindamicas
de RM {cine-RM) también podemos estudiar la dinamica del LCR vy el flujo de mismo
en el agujero occipital; en la MC| se observa una obstruccién total o parcial de este
flujo.

El uso extensivo de la RM ha permitido diagnosticar un nimero cada vez mayor de
pacientes con evidencia radioldgica de herniacion de las amigdalas cerebelosas (MCI),
algunos de ellos totalmente asintomaticos; pero también casos de herniacion de
amigdalas menor de 5 mm con sintomas caracteristicos de MCI. Los criterios
radiolégicos del descenso de las amigdalas no son absolutos, por lo que deben ser
considerados en el contexto clinico-patolégico del paciente.
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Tratamiento

'Aunque con el empleo de la RM ha aumentado significativamente la posibilidad de
diagnosticar la MCI, su tratamiento contintia sometido a controversia.

La meta del tratamiento quirdrgico debe ser conseguir una descompresion del tronco
cerebral y cerebelo y reestablecer la circulacion normal del LCR en el agujero occipital.
El tratamiento que proponemos queda reflejado en lineas generales en el siguiente

arbol de decision:

Tratamiento de la Malformacion de Chiari

Causas congénitas

Causas adquiridas

bandas durales, duraplastia.

) , . . Tratar las causas
Asintomatico Sintomético wﬁ das primero
Observacién Leve, o sin déficit Severo, con déficit neu- -
sin intervencion neurolégico rolégico o con sirinx Si los sintomas
quirGrgica persisten a
pesar del
tratamiento o
. . - ; — sonh causas
Craniectomia suboccipital limitada, Craniectomia suboccipital intratables
laminectomia C1, lisis de las limitada, laminectomia Ct,

reseccion fonsilar, duraplastia.

No mejoria de los
sintomas

Recurrencia o no
mejoria de los sintomas

. CineRM

No hay flujo de LCR
en agujero occipital

Si hay flujo de LCR
en agujero occipital

Exploracion guirdrgica con
reseccion completa de amigdalas

Shunt siringo-subaracnoideo
si hay sirinx

Sirinx = Cavidad siringomiélica

La valoracién juiciosa por parte de los especialistas de la situacion clinica del paciente
y de las imagenes de las modernas técnicas de RM permitira adoptar el tratamiento

mas adecuado.
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SIRINGOMIELIA

La Siringomielia es una enfermedad crénica caracterizada por la presencia de una
cavitacion en el interior de la médula espinal. Su patogénesis es incierta, el sindrome
neuroldgico siringomiélico es complejo, y las opciones de tratamiento son diversas.

Tiene muitiples causas, pero la mayoria de las siringomielias se asocian a una MCIL.
‘Mithorat en el afio 2000 propuso la clasificacion de la siringomielia actualmente
aceptada:

s Siringomielia comunicante: la dilatacion del canal central de la médula espinal
comunica con el IV ventriculo. Estas cavidades (sirinx) son producidas por una -
obstruccién de la circulacién del LCR distal al IV ventriculo. Habitualmente se
asocia a hidrocefalia.

s Siringomielia no comunicante: dilataciones del canal central de lo médula que no
comunican con el IV ventriculo. Se producen por obstrucciones de las vias de LCR
en el agujero occipital o por debajo del mismo.

» Siringomielia primaria: cavidades inframedulares que se originan en el

- parénquima gque no comunican con el canal central de la médula, ni con el IV
ventriculo. Se asocian a situaciones de dafio medular traumatico, isquémico o
hemorragico.

¢ Siringomielia “ex vacuo” (cavitaciones atréficas): cuando se asocian cambios
degenerativos y atrofia medular pueden formarse microquistes, hendiduras
intramedulares y dilataciones localizadas del canal central de la médula. En la RM
se observan como cavidades gue no ensanchan la médula y confinadas al area de
mielomalacia. -

o Cavidades siringomiélicas intramedulares neoplasicas: Se originan por
degeneracion quistica de tumores intramedulares, fundamentalmente astrocitomas
y ependimomas, Se extienden craneal y caudaimente desde los polos del tumor y
pueden estar delimitadas por células tumorales. El liquido que contienen estos
quistes neoplasicos es distinto del LCR. La RM con contraste establece el
diagnéstico de cavidad siringomiélica tumoral.

Clasificacién de la Siringomielia basada en estudios patolégicos y RM

I- Siringomielia comunicante (sirinx def canal central)

1) Hidrocefalia comunicante posthemorragia o postmeningitis
2) Maiformaciones complejas del cerebro posterior (Chiari 1l, encefalocele)
3) Quiste de Dandy—Walker

ll- Siringomielia no comunicante (sirinx del canal central/paracentral)

1) Malformaciones de Chiari

2) Impresién basilar

3) Aracnoiditis espinal (postraumatica, postmeningitis)

4) Compresiones extramedulares (espondilosis, tumores, quistes)

5) Médula anclada.

8) Herniacidon amigdalar adquirida (hidrocefalia, masa intracraneal, craneoestenosis)
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Il a- Siringomielia espinal primaria (sin anomalias en foramen magnum)
Aln siendo una siringomielia no comunicante, merece una subclasificacién por
su etiologia especifica.
1) Traumatismo raquimedular
2) Isquemia / infarto
3) Hemorragia intramedular

lll- Siringomielia “ex vacuo” (cavitaciones atréficas)

IV- Siringomielia tumoral (cavidades intramedulares neoplasicas)

Signos y sintomas de los pacientes con siringomielia

1.- Dolor

Constituye el sintoma mas importante, que afecta al 50-90% de los pacientes. Al dolor
caracteristico de la MCI se asocia dolor cervical y en exiremidades superiores,
acompaiado a menudo de disestesias distales poco sistematizadas y en ocasiones
dolorosas (40% de los pacientes), dolores musculoesqueléticos y dorsolumbares.

El dolor neuropatico central lesional es el mas frecuente (65%). Los pacientes lo
describen como un dolor continuo tipo ardor, tirantez o desgarro, pero a veces
paroxistico tipo punzada o descargas eléctricas. Puede asociarse a alodinia (dolor
secundario a un estimulo que normalmente no desencadena dolor) al tacto y al calor o
frio, y a hiperalgesia (aumento de la respuesta a los estimulos normaimente
dolorosos). Estos dolores neuropaticos centrales suelen localizarse en el nivel lesional
segmentario. '

2.- Sindrome siringomiélico o centromedular

Afectacién sensitiva suspendida y disociada, hipo o anestesia térmica al frio y/o al
calor y anestesia dolorosa. Esta afectacion sensitiva es a menudo suspendida y con
frecuencia lateralizada (ejemplo: anestesia térmica dolorosa C4-T1 derecha), en
funcién de la extension vy localizacidon de la cavidad siringomiélica. La extensién hacia
las astas anteriores de la médula determina una debilidad motora, arreflexia, amiotrofia
de la musculatura de la mano (mano de Aran-Duchenne). La hipersudoracion y los
trastornos vasomotores distales son igualmente frecuentes.

3.- Sindrome infralesional

‘Se produce cuando la cavidad intramedular afecta a las vias largas que discurren por
la médula (64% de los casos). En estos casos aparece un sindrome piramidal en las
extremidades inferiores (pérdida de fuerza, hiperrefiexia), afectacién de la sensibilidad
profunda y trastornos genito-esfinterianos (17%). La ataxia para la marcha se observa
en el 17% de los casos.

4.- Sindrome clinico en relacién a la malformacioén de Chiari asociada

10
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5.- Escoliosis

Se observa en el 29% de los casos, pero como signo revelador de una siringomielia
s6lo en el 6%. ‘

Los sintomas evolucionan de forma progresiva en la mayoria de los pacientes (66%) a
lo largo de varios afios. Sin embargo, un 16% pueden presentar una rapida evolucion,
muchas veces relacionada con un traumatismo, esfuerzo fisico, parto, tos o estornudo.
La duracién media de los sintomas antes del tratamiento quirtrgico es de unos 8 afios.

Diagnéstico

El diagndstico fundamentalmente clinico debe ser confirmado mediante el estudio RM.
Se debe efectuar una RM, no sélo de la unién occipito-cervical, sino también del
cerebro y de toda la médula espinal.

Hay que valorar si existe una malformacién de Chiari, la extensién completa de la
cavidad siringomiélica y la posible hidrocefalia Las imagenes dinamicas de la RM
permiten cuantificar la puisatilidad de los quistes siringomiélicos y el flujo de LCR
espinal y especialmente en el agujero occipital.

La siringomielia se puede asociar a malformaciones 6seas de la unién craneo-cervical,
estas malformaciones se diagnostican en estudios radiolégicos convencionales y en
TC de la zona. La impresidn basilar es la mas frecuente de estas anomalias (24% de
los casos); también la platibasia (9%) o la impresién basilar y platibasia asociadas -
(17%). Mucho menos frecuentes son los defectos de cierre del arco posterior de
C1, la occipitalizacién del atlas, ia inestabilidad C1-C2 y la fusién C1-C2.

Tratamiento

1.- Tratamiento médico del dolor

Como todos los sindromes dolorosos cronicos, el dolor neuropatico de las
siringomielias tiene un gran impacto en la calidad de vida y 4nimo, a veces superior al
producido por las secuelas neuroldgicas. Igualmente es necesario tratar los dolores no
neuropaticos asociados (dolores 6seos y musculares, dolores debidos a la
- espasticidad, cefaleas). Los dolores neuropaticos son refractarios a los analgésicos
convencionales (paracetamol, 4cido acetilsalicilico, antiinflamatorios no esteroideos).

El tratamiento indicado seria:

1.- Antidepresivos ftriciclicos, considerados todavia como los méas eficaces en los
dolores neuropaticos.

2.- Antiepiléptibos: Gabapentina, pregabalina, carhamazepina, lamotrigina.

3.- Opioides fuertes, si fracasa en tratamiento con los otros farmacos.
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2.~ Tratamiento quirdrgico

Se debe plantear cuando existe una sintomatologia neurolégica caracteristica que se
agrava. La técnica quirargica esté en funcién del tipo de siringomielia.

El éxito del tratamiento quirlirgico dependera del restablecimiento del flujo normal de
LCR alrededor de fa médula cervical, agujero occipital y IV ventriculo.

Como ia mayoria de las siringomielias se originan por aiteraciones del flujo del LCR en
la unién craneocervical (Chiari tipo 1), exponemos el tratamiento quirdrgico de las
mismas.

1.- Craniectomia suboccipital con resecciéon del arco posterior de C1, y C2 sies
necesario + duraplastia (la misma teécnica que se efectta en la MCI sin siringomielia).
En la mayoria de los pacientes esta intervencion resolvera la siringomielia.

2.- Cuando el paciente no mejora clinicamente y persiste la cavidad siringomiélica
se debe efectuar RM dinamica para valorar el fiujo de LCR en la zona operatoria:

2.1.- Si no existe flujo de LCR se puede plantear una revision quirtrgica, con
ampliacion de la descompresion suboccipital.

2.2.- Si el LCR circula de forma adecuada sera preciso abordar directamente la
cavidad siringomiélica intframedular, practicando una pequefia laminectomia
cervical a nivel de la porciébn mas amplia del sirinx, una mielotomia y colocacion
de un shunt siringo-subaracnoideo o siringo-peritoneal.

3.- La siringomielia espinal primaria plantea problemas especificos de tratamiento
gue no se exponen en esta revision.

4.- En la sitingomielia tumoral el tratamienio es la exéresis del tumor y vaciamiento
de las cavidades intramedulares adyacentes.

Resultados de la cirugia

* Resultados inmediatos: al mes de la intervencion el 57% de los pacientes estan
estabilizados, 34% mejoran y 9% empeoran. Mortalidad operatoria 1-2%,
meningitis postoperatoria 5%.

¢ Restultados a largo plazo: 64% mejoria, 31% estabilizacion, 5% empeoramiento.
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Arbol de decision para el tratamiento de la Malformacion de Chiari Tipo |
asociada a Siringomielia

Asintomatico '

Siringomielia

h 4

Descompresién

Chiari | + Siringomielia

Sintomatico

Hidrocefalia

No hidrocefalia

Compresioén
ventral del

v

A 4

tronco cerebral

v

Shunt ventriculo-
peritcneal

Descompresion
craneo-cervical

craneo-cervical

Reseccion
transoral

con persisien

Fracase del procedimiento

siringomielia sintomatica

cia de la

Y

4

Colocacién de un shunt
siringo-subaracnoideo

Resolucion de la
siringomielia, pero
persiste dolor y/o
disestesias

Continuar observacién
y controles periédicos

OTRAS MALFORMACIONES DE LA UNION CRANEOCERVICAL

1-
2.
3-
4-
5-
8-
7-
8-
0-

Hipoplasia con

Hemiaplasia y

Impresién basilar y platibasia
Vertebralizacion de occipital (vértebra occipital)

dilar occipital

Asimilacién del atlas
Aplasia o hipoplasia del arco anterior y posterior del atlas

hipoplasia del atlas

Fusion atlanto-axial y anomalias de segmentacion
Anomalias congénitas de la apdfisis odontoides
Sindrome de Klippel-Feil

10- Sindrome de Down (Inestabilidad atlanto-axial)




