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SUMMARY

We present the case of a patient with syringomyelia
and an Arnold-Chiari type 1 malformation. It was her
third pregnancy, the two previous ones having ended
in early abortion, however this one had a problem free
evolution. We will then talk about these two entities,
which are frequently associated, and how they may
affect gestation.

CASO CLINICO

Paciente de 32 afios con diagndstico en la infancia
de siringomielia y malformaciéon de Arnold-Chiari
tipo I, con dos abortos anteriores. Como antecedentes
quirdrgicos tenfa una amigdalectomia, sin otros ante-
cedentes de interés. El embarazo fue conseguido de
forma espontdnea, la gestacidén cursé con analiticas
normales, y ecografias acordes y normales. La ges-
tacion fue controlada por el servicio de alto riesgo
de nuestro hospital juntamente con el servicio de neu-
rocirugia.

En la semana 25 la paciente presenta una cuadro de
amenaza de parto prematuro con leve modificacion
cervical, Bishop 2; la dindmica cedi6 con ritodrine in-
travenoso a dosis de 150 pg/min. Se realiz6 madura-
ciéon pulmonar fetal. La gestacion cursd a partir de
aqui con reagudizaciones de la dindmica que cedian
con tocdlisis con ritodrine. En semana 34 se realiza
ecograffa y se evidencia feto en cefdlica, vivo, acorde,
liquido amnidtico normal y placenta en cara anterior.
Consultado con el servicio de neurocirugia sobre la
finalizacion del parto, se decide que la via de finaliza-
cién puede ser vaginal. Se recomienda analgesia epi-
dural durante el parto y evitar en lo posible los pujos
de la paciente, aliviando el expulsivo mediante parto
instrumental.

Aceptado para su publicaciéon el 3 de marzo de 2003.

En semana 34 y 3 dias inicia espontineamente el
parto, con dilataciéon normal bajo anestesia epidural,
se la ayuda durante el expulsivo mediante férceps y
se obtiene una nifia de 2.470g con test de Apgar 9/10.

El periodo posparto evoluciond sin complicaciones,
y la paciente se remiti6 para seguir sus controles por
el servicio de neurocirugia.

DISCUSION

La siringomielia es una mielopatia progresiva ca-
racterizada por cavitacion central de la médula espi-
nal. Con frecuencia es idiopética o relacionada con el
desarrollo, pero puede ser resultado de un traumatis-
mo, tumores intramedulares primarios, compresién
extrinseca con necrosis central de la médula, aracnoi-
ditis, hematomielia o mielitis necrética'. El tipo del
desarrollo se inicia cominmente en la porcién media
de la médula cervical y se extiende hacia arriba hasta
el bulbo o hacia abajo hasta la médula lumbar®. Co-
munmente toma una posicién excéntrica, causando
con frecuencia signos unilaterales de tractos largos o
asimetrias de los reflejos. Muchos casos ocurren en
asociacion con anormalidades craneovertebrales, mas
comunmente la malformacién de Arnold-Chiari, pero
incluyendo también mielomeningocele, impresién ba-
silar de craneo (platibasia), atresia del agujero de Ma-
gendie o quistes de Dandy-Walker**,

Los signos clinicos primordiales de siringomielia
corresponden a un sindrome central en la parte alta de
la médula espinal, y dependen del grado de cavitacién
y de las anormalidades asociadas, como la malfor-
macién de Arnold-Chiari’. La presentacion cldsica
consiste en pérdida sensorial, por lo general de tipo
disociado (pérdida de la sensacién al dolor y a la tem-
peratura y preservacion de las sensaciones del tacto y
la vibracién), que estd «suspendida» sobre la nuca,
hombros y parte superior de los brazos (distribucién
en esclavina), y posteriormente se extiende hacia las
manos; también aparece adelgazamiento muscular en
la parte baja del cuello, los hombros, los brazos y las

55

Clin Invest Gin Obst 2003;30(8):283-5 283



Doblas PA, et al. Siringomielia y malformacion de Arnold-Chiari durante la gestacién

manos, con reflejos asimétricos o ausentes, y cifosco-
liosis torécica alta’. La mayoria se inicia asimétrica-
mente con pérdida sensorial unilateral. Varios pacien-
tes desarrollan pérdida de la sensacién al piquete de
alfiler sobre la cara, atribuida a lesion al haz descen-
dente del nervio trigémino en la parte alta de la médu-
la cervical. La cefalea inducida por la tos y el dolor
de cuello son comunes con las malformaciones aso-
ciadas de Arnold-Chiari’” ',

En los casos idiopéaticos los sintomas se inician en
la adolescencia o al principio de la edad adulta, se de-
sarrollan en forma irregular, y con frecuencia perma-
necen estiticos durante varios afios!!. Unos cuantos
pacientes nunca llegan a sufrir una incapacidad ma-
yor, pero mas de la mitad llegan a estar confinados a
una silla de ruedas. La analgesia conduce a lesiones,
quemaduras y ulceras tréficas en las puntas de los de-
dos. En los casos avanzados son comunes las articula-
ciones de Charcot en los hombros, codos o rodillas'?.
La hiperreflexia o la debilidad prominente de la extre-
midad inferior sugieren una anormalidad asociada en
la unién creaneovertebral. La siringobulbia es el re-
sultado de la extension de la cavidad hacia el interior
del bulbo, o rara vez la protuberancia, ocupando por
lo general la calota romboencefalica. Pueden presen-
tarse pardlisis del paladar y las cuerdas vocales, disar-
tria, nistagmo, episodios de vértigo, debilidad de la
lengua y sindrome de Horner'>-'4,

El aumento lento de tamafio de la cavidad puede
crear un estrechamiento o bloqueo completo del espa-
cio subaracnoideo. La cavidad se encuentra separada
del conducto central, pero por lo general se comunica
con él. El diagnéstico puede hacerse en forma fiable a
partir de las caracteristicas clinicas confirmado por el
dato de una médula cervical aumentada de tamafio en
la mielografia o en imagenes retardadas de tomogra-
fia computarizada (TC) varias horas después de la
instilacién subaracnoidea de contraste'®. La uni6n cer-
vicobulbar debe ser examinada en busca de anormali-
dades asociadas del desarrollo. El tratamiento estd
orientado a descomprimir la cavidad para evitar que
el dafio avance y a descomprimir el conducto raqui-
deo si la médula estd distendida'®.

La malformacién de Arnold-Chiari afecta a uno de
cada 1.000 nacimientos y con frecuencia se acompaiia
de espina bifida con meningocele, espina bifida con
mielosquisis e hidrocefalia. Consiste en una imperfo-
racién inadecuada o tardia del techo rombencefalico,
de modo que por el aumento de presion, el vérmix ce-
rebeloso se desplaza caudalmente hacia el foramen
magnum. Clasificacion: /) descenso de amigdalas ce-
rebelosas; frecuente asociacién con siringomielia; 2)
descenso del vérmix, IV ventriculo y protuberancia;

frecuente asociacién con mielomeningocele, hidroce-
falia y en ocasiones con deformidad de Klippel-Feil:
trastorno en el desarrollo 6seo con fusién de dos o més
vértebras cervicales, originando un cuello corto con li-
mitacion en la movilidad; 3) descenso del vermis e in-
cluso hemisferios cerebelosos dentro de un meningo-
cele cervical alto, y 4) hipoplasia cerebelosa.

La clinica constard durante la infancia de estridor
respiratorio, apnea episddica, retrocollis y/o signos
cerebelosos. Durante la adolescencia y la edad adulta
se observan sintomas de afeccién truncal y cerebelosa
o hipertensién intracraneal'7-'°.

RESUMEN

Presentamos el caso de una paciente con siringo-
mielia y una malformacién de Arnold-Chiari tipo I.
Era su tercer embarazo, los dos anteriores fueron
abortos precoces, y éste evoluciond sin ningtn tipo de
problemas. Se habla acerca de estas dos entidades que
se asocian con cierta frecuencia y de cémo pueden in-
fluir en la gestacion.

BIBLIOGRAFIA

1. Anderson NE, Willoughby EW, Wrightson P. The natural
history and the influence of surgical treatment in syringom-
yelia. Acta Neurol Scand 1985;71:472-9.

2. Anderson NE, Willoughby EW, Wrightson P: The natural
history of syringomyelia. Clin Exp Neurol 1986;22:71-80.

3. Boiardi A, Munari L, Silvani A, Porta E, Scuratti A, Lodrini
S. Natural history and postsurgical outcome of syringomye-
lia. Ital J Neurol Sci 1991;12:575-9.

4. Brugieres P, Iffenecker C, Hurth M, Parker F, Fuerxer F,
Idy-Peretti I, et al. Dynamic MRI in the evaluation of syrin-
gomyelic cysts [in French]. Neurochirurgie 1999;45(Suppl
1):115-29.

5. Buhl R, Hasan A, Behnke A, Mehdorn HM. Results in the
operative treatment of elderly patients with intracranial me-
ningioma. Neurosurg Rev 2000;23:25-9.

6. Gamache FW Jr, Ducker TB. Syringomyelia: a neurological
and surgical spectrum. J Spinal Disord 1990;3:293-8.

7. International Study of Unruptured Intracranial Aneurysms
Investigators. International Study of Unruptured Intracranial
Aneurysms Investigators. Unruptured intracranial aneurysms:
risk of rupture and risks of surgical intervention. N Engl J
Med 1998;339:1725-33.

8. Igbal JB, Bradey N, Macfaul R, Cameron MM. Syringom-
yelia in children: six case reports and review of the literatu-
re. Br J Neurosurg 1992;6:13-20.

9. Mariani C, Cislaghi MG, Barbieri S, Filizzolo F, Di Palma

F, Farina E, et al. The natural history and results of surgery

in 50 cases of syringomyelia. J Neurol 1991;238:433-8.

Nishizawa S, Ohta S, Yokoyama T, Uemura K. Therapeutic

strategy for incidentally found pituitary tumors («pituitary

incidentalomas»). Neurosurgery 1998;43:1344-50.

10.

284  Clin Invest Gin Obst 2003:30(8):283-5

56



Doblas PA, et al. Siringomielia y malformacién de Arnold-Chiari durante la gestacién

11.
12.

13.

14.

15.

Topka, Helge MD. Spontaneous resolution of idiopathic sy-
ringomyelia. Neurology 2002;58:1577.

Hertel G, Kramer S, Placzek E. Syringomyelia: Clinical fo-
llow-up studies in 323 patients [in German]. Nervenarzt 1973;
44:1-13.

Jack CR Jr, Kokmen E, Onofrio BM. Spontaneous decom-
pression of syringomyelia: magnetic resonance imaging fin-
dings-Case report. J Neurosurg 1991;74:283-6.

Kasantikul V, Netsky MG, James AE Jr. Relation of age
and cerebral ventricle size to central canal in man: morpho-
logical analysis. J Neurosurg 1979;51:85-93.

Kontio K, Davidson D. Management of scoliosis and Syrin-
gomyelia in Children. J Pediatr Orthop 2002;22:771-9.

16.
17.

18.

19.

Morris LL. Syringomyelia: diagnosis and treatment. J Pae-
diatr Child Health 2002;38:537.

Milhorat TH, Capocelli AL, Kotzen RM, Bolognese P, He-
ger IM, Cottrel JE. Intramedullary pressure in syringomye-
lia: clinical and pathophysiological correlates of syrinx dis-
tention. Neurosurgery 1997;41:1102-10.

Oldfield EH, Muraszko K, Shawker TH, Patronas NJ. Pat-
hophysiology of syringomyelia associated with Chiari I
malformation of the cerebellar tonsils. J Neurosurg 1994;
80:3-15.

Klekamp J, Batzdorf U, Samii M, Bothe HW. The surgical
treatment of Chiari I malformation. Acta Neurochir (Wien)
1996;138:788-801.

57

Clin Invest Gin Obst 2003;30(8):283-5 285




