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Resumen.—La asociacion entre escoliosis, siringomieliay
malformacion de Arnold-Chiari esun hecho bien constatado en
la literatura médica La existencia de sringomielia y/o
malformacion de Arnold-Chiari subyacentes a escoliosis,
iniciamente etiquetadas de idiopéticas, se descubre cada vez en
un porcentaje mas elevado de casostras el desarrollo de las
imagenes por resonancia magnética (RM). Esta asociacion
condiciona una serie de caracteristicas clinicas, radiologjicas,
evolutivas y prondsticas de estas curvas y as mismo
condicionan su tratamiento. Se describe un caso y se revisa la
literatura en relacion a las implicaciones que para la curva
escoliética conlleva la asociacion, haciendo especia hincapié en
anuellos datos que pueden hacer sospechar laexistencia en una
escoliosis de estas malformaciones
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CHARACTERISTICS OF SCOLIOSIS ASSOCIATED
TO SYRINGOMYIELIA AND ARNOLD-CHIARI
MALFORMATION

Summary.—The association between scoliosis
syringomyelia and Arnold-Chiari malformation is a well verified
fact in the literature. The existence of syringomyelia and/or
Arnold-Chiari malformation underlying scoliosis; initially labelled
asidiopathic, is discovered in an increasingly higher percentage
of caes after the development of magnetic resonance images
This association conditions a series of clinical, radiological,
ewolutive and prognodtic characterigtics of these curvesand also
conditions their treatment. We describe a and review the
literature in relationship to the implications that the association
has for the scoliotic curve, especially stressing those data that
may lead to the suspicion of the existence of these
malformations in a scoliosis
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INTRODUCCION

La escoliosis s2 define como una incur vacion latera de
raquis mayor de 10° segiin el método de medicion de
Coob, asociada a rotacion vertebral'. Un porcentaje no
desdefable de escoliosis inicialmente catalogadas de
idiopdticas del 4 d 26 % segiin series una vez estudiadas
mediante imagenes de resonancia magnética (RM), se
acompaiian de alteraciones neurolégicas subyacentes; de
éstas la siringomielia y la malformacion de Arnold-Chiari
son lasmas frecuentes. La siringpmielia es una cavitacion
quistica de laregon centra de lamédula rellena de liquido
cefalorraquideo mientras que la malformacion de
Arnold-Chiari consiste en una herniacion de las amigdalas
y/o tejido cerebeloso atravésdel faramen magum

La presencia de una siringomielia y/o malformacion de
Arnold-Chiari silente en algunas escoliosis inicialmente
clasificadas como idiopéticas era conocida hace tiempo.
Pero ha sido la aparicion de la RM la que ha certificado
que esta asociacion acontece en un porcentaje no
insignificante de casos**. Ademas, la presencia de la
siringomielia y/o malformaciéon de Arnold-Chiari
determina algunas de las caracteristicas de estas curvas,
condicionando su ewolucion e historia natural y
complicando su tratamiento®.

Se presenta un clinico en el que la presencia de
una escoliosis idiopatica con una morfologia de curva
atipica llevo d diagnostico de siringomielia y malformacion
de Arnold-Chiari asociada. Haciendo posteriormente una
revision de la asociacion de ambas alteraciones, se
investigan patronesy caracteristicas de las cur vas historia
natural, asi como consideraciones diagnosticas y
terapéuticas que deben tenerse en cuenta
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Nifa de 12 ahos y 8 meses de edad, preptiber, con

antecedentes personales de pies cavos, que fue derivada
por su pediatra por deformidad de raquis, sin dolor ni
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Fg 1.—Estudio cardiolgico de la calumma.

Fg 2—Malfarmadion de Amald-Chiari en la resonandia magretica.

otra sintomatologia asociada. En la exploracion fisica
destacaba una asimetria de hombros, escapulas, talle y
caderas, maniobra de Adams positiva, gba dorsal
izquierda de 15 mmy desviacion del eje de laplomadaala

Fg 3—Cavidad seringomiélica cervical en la resonancia magretica.

izquierda de 5 mm. La exploracion neuroldgica redizada
fue normal.

B estudio radiogrdfico de la columna en bipedestacion
mostro la existencia de una escoliosis de curva dorsal
izoquierda D5-D11 de 44 °Cobb y angulo costovertebral
de 29°, y lumbar derecha D11-L5 de 25°, con indice de
Risser a0 (fig 1).

La existencia de un patron de curva atipico (curva
dorsal izquierda) planted la necesidad de un estudio por
RM del neuroeje, en el que se descubrid una
malformacion de Arnold-Chiari y una cavidad
siringomiélica desde C4-D12 (figs 2 y 3). Se realizd
estudio neurofisiolégico, encontrandose la conduccion
nerviosa motoray sensitiva, y los potenciales evocados
somatosensoriaes dentro de la normalidad.

S coloco a la paciente un corsé tipo Cheneau, y
actualmente presenta las curvas dorsal y dorsolumbar
vaoresde 26°y 15° respectivamente (fig 4).

DISCUSION

La asociacion entre siringomielia, malformacion de
Arnold-Chiari y escoliosis esta bien establecida. En 1993,
Arai et al° publican una serie de 1.059 pacientes con
escoliosis y encuentran 40 pacientes con siringomielia (lo
que supone cas el 4%), de los cuales 38 asociaban ademas
una malformacion de Arnold-Chiari. Estas escoliosis,
segiin ponen de manifiesto distintos autores, presentan
una serie de caracteristicas que las diferencian de las
verdaderas escoliosis idiopaticas’ y que, entendemos,
deberian servir como “signos centinelas’ para la sospecha
de una posible alteracion del neuroeje asociada a la
deformidad del raquis Especialmente s se considera el
importante nimero de pacientes que no presentan sighos
ni sintomas de afectacion neuroldgjca alguna, y que las
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actuaciones terapéuticas sobre la deformidad podrian
conllevar el riesgp de inducir un déficit neurolégico.

Las caracteristicas de las escoliosis “idiopdtica’ que s
han asociado a la presencia subyacente de una cavidad
siringomiélica y/'o una malformacion de Arnold-Chiari, y
que a nuestro criterio deberian hacer considerar la
peticién de una RM desde fosa posterior a sacro, son las
siguientes:

1. Ritrdn de ana atipioa Normamente se asocia una
escoliosis de curva toracica de convexidad izcuierdaala
existencia de una siringomielia®®. Sn embargo, algunos
autores no consideran relevante este hecho, por haberse
publicado series en las que no existe predominancia de la
lateralizacion de la curva o incluso existir una mayor
incidencia de patrones de curvas toracicas de convexidad
derecha'®'5, S bien estos datos son incontestables no
debe olvidarse que los patrones de curvas toracicas
izquierdas son raros en las escoliosis idiopdticas, por lo
que la presencia de este patron atipico debe hacer
sospechar la ateracion del neuroeje. Parece ser que la
laterdizacion de la cavidad siringomiélica y la convexidad
de la curva coinciden'®'2,

2. Cifosis tardcica mayor o igual a 40 ° (CabbF-131¢ yo
lardosis cervical mayar o igual a 0° (Cabb)s. En el trabajo de
Loder et al, lalordosis cervical es, entre los hallazgos
radiolégicos, el de mayor significacion estadistica para
diferenciar este tipo de escoliosis

3. Sntamatologia neurdldgica. Los sintomas mas
frecuentes son trastornos sensitivos, debilidad en los
miembros trastornos autondémicos y nistagmo™®. Pueden
acontecer ateraciones neurologicas sutiles entre las que
habria que destacar, por su frecuencia, la ausencia de
reflejos cutaneoabdominaes’.

4. Resentacion de la escoliosis a edades tempranas:
esdliosis juneniles Seguin distintas series la incidencia de
dteraciones en el neuroeje, detectadas mediante estudio
con RM, en pacientes con escoliosis juveniles (entre 3 y
10 afios) con historia clinica y exploracion fisica sin
hallazgos patolégicos, es aproximadamente del 20 %
frente a 2-4 %de las halladas en escoliosis adolescentes
(mayoresde 10 ahos)>®3.

5. Sxomasadina Se ha asociado aunincremento de la
prevalencia de malformaciéon de Arnold-Chiari | y/o
sringomielia en las escoliosis clasificadas como
idiopéticas’. En el trabajo de Loder et ' encuentran una
diferencia estadisticamente significativa, con mayor
porcentaje de Arnold-Chiari | y/o siringomielia asociado
ala escoliosis en nifos frente a nifas (37 %frente a8%
p=0,01).

6. Cunas de elevada gradacion (> 45°) y'o cunas de
rapich progresicn (> 10° anuales.

7. Histaria familiar de esodliosis Una historia familiar de
escoliosis con parentesco hasta un tercer grado, puede
ser un factor predictivo de alteracion del neuroeje.

Fg 4—Situadidn radidlégica despues del tratamiento con corsé.

8. Asodacicn de esadliosis y dolar de epalda. Puede ser
cervica o de cabeza'”'8,

Respecto a la actitud terapéutica, la ortetizacion inicia
con corsé de las curvas que lo precisan es la actitud
habitual, aunque la capacidad de los corsés para frenar la
progresion de estas curvas parece mas limitada que en
las verdaderas escoliosis idiopéticas, como demuestra el
hecho de acanzarse mayores valores angulares medios a
final del desarrollo y precisar con mayor frecuencia
tratamiento quirurgico. En un trabajo Kontio et al’
constatan peores resuitados en la progresion de la curva
enel grupo de pacientes con escoliosis y siringomielia que
habian utilizado corsé frente al grupo que no lo habia
hecho, auncgue estos datos estan claramente sesgados a
ser los pacientes ortetizados aquellos que presentan
curvasde mayor graduacion, y por tanto, de mayor riesgp
evolutivo.

Respecto alaciruga de laescolioss, la fusion espinal da
resultados menos satisfactorios que en la escoliosis
idiopdtica La artrodesisanterior previene la pérdida de la
correccion conseguida en el ssgmento artrodesado, pero
no lo de los segmentos cranedes y caudales A pesar de
esto no se aconseja redlizar una artrodesis anterior y
podterior de formarutinaris. Todos losautores coinciden
en aconsejar el tratamiento neuroquirrgico previo de la
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siringomielia, ya sea mediante descompresion del faramen
magnum o derivacion siringosubaracnoidea, debido al
riesgp existente de provocar una lesién neurolégica, que
va desde un déficit transitorio a una paraplejia completa
La posibilidad de provocar estas secuelas neuroldgicas
aconseja redizar esta cirugia con monitorizacion mediante
potenciales evocados somatosensoriales’. La causa de
estas complicaciones neurologicas es incierta, pero se ha
postulado que una médula espinal dilatada es mas sensible
alalesion durante la distraccion espind™; en este sentido
y, aunque nada al respecto hemos encontrado en la
literatura consultada, no seriamos partidarios de redizar
una reduccion ortopédica externa mediante la técnica de
EDF (Hongacion, Desrotacion, Hexion latera) previaa la
ortetizacion, por la posible distraccion espinal que se
puede producir.

En relacion a efecto del tratamiento de la siringomielia
sobre la evolucion de la curva escoliética, la decision es
controwvertida La mayoria de lostrabajos muestran mejor
progresion de las curvas escoliéticas cuyas cavidades
siringomiélicas han sido tratadas neuroquirurgicamente.
Asi Hida et al'%, en su serie, refiere mejoria en el 38 %
estabilizacion en el 38 % y empeoramiento en el 23%de
los pacientestratados En larevision que sobre este punto
hacen Kontio et a” encuentran una mayor incidencia de
no progresion de la escoliosis en los casos en los que se
trat6 la sringomielia, sendo esto especiamente evidente
en los pacientes menores de 10 afios auncue sin gportar
datos sobre la significacion estadistica de estas diferencias

En conclusion, la escoliosis con siringomielia
clinicamente silente puede sospecharse por una serie de
hallazgps clinicos y/o radiolégicos que obligan a redlizar
una RM. La respuesta al tratamiento mediante corsé es
menos efectiva que en la escoliosis idiopatica. H
tratamiento quirtrgico del trastorno del neuroeje debe
preceder al de la escoliosis con el fin de evitar posibles
secuelas neurolégicas. En cuanto al tratamiento de la
cavidad siringpmiélica como medida preventiva de
la evolucion de la escoliosis, las series consultadas son
pequeiias y no aportan una evidencia de peso, pero la
mayoria de los autores son favorables a empleo de esta
medida
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