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PALABRAS CLAVE Resumen La siringomielia es una enfermedad neurolégica infrecuente, con una prevalencia
Siringomielia; aproximada de uno por cada 100.000 personas; su asociacion con embarazo es aln mas rara.
Malformacion de Arnold- Presentamos un caso clinico inusual en el que a una paciente con malformacion de Arnold-
Chiari; Chiari tipo | asociada a siringomielia y gestacion gemelar se le realiz6 a las 39 semanas una
Embarazo; cesarea electiva con anestesia general.

Gestacion gemelar Debido a los pocos casos publicados de gestacion en pacientes con siringomielia y malformacion

de Arnold-Chiari tipo | existe poca evidencia respecto al manejo de estas pacientes, por lo que se
debe optar por una discusion multidisciplinar con todos los miembros del equipo médico involucrado.
© 2013 SEGO. Publicado por Elsevier Espafa, S.L.U. Todos los derechos reservados.

KEYWORDS Twin pregnancy in a patient with arnold-chiari malformation type | Associated with
Syringomyelia; syringomyelia

Arnold Chiari
malformation;
Pregnancy;
Twin gestation

Abstract Syringomyelia is a rare neurological disease with a prevalence of approximately one
per 100,000 people; its association with pregnancy is unusual. We present a rare case in which a
patient with Arnold-Chiari type | malformation, syringomyelia, and a twin pregnancy underwent
an elective cesarean section at 39 weeks under general anesthesia. Because there have been few
published reports of pregnancy in patients with syringomyelia and Arnold-Chiari type | malfor-
mation, evidence is scarce on the management of these patients. Therefore, coordinated
decisions involving several medical specialties is recommended.

© 2013 SEGO. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reserved.
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frecuente?. Si realizamos una busqueda en PubMed inclu-
yendo los términos «syringomyelia» or «Arnold-Chiari mal-
formation» and «twin pregnancy» no obtenemos ninglin
resultado, de ahi la singularidad del caso que describimos.
Es una patologia degenerativa, cronica y progresiva de la
médula espinal que se caracteriza por la presencia de una o
varias cavidades quisticas longitudinales y expansivas en la
médula espinal' "3, Esta cavitacion progresiva lleva a mani-
festaciones neurologicas caracteristicas' *®7'° como atro-
fia de las manos y brazos, pérdida de los reflejos miotaticos y
anestesia segmentaria de tipo disociado (pérdida de la sen-
sibilidad al dolor y temperatura con preservacion de la
sensibilidad al tacto) en cuello, hombros y brazos®> %2,

Descripcion del caso clinico

Paciente de 46 afhos que presentaba como antecedentes
personales fibromialgia, artrosis (fig. 1), escoliosis dorsolum-
bar (fig. 2), hernias discales cervicales y lumbares y malfor-
macion de Arnold-Chiari tipo | asociada a siringomielia en
columna cervical diagnosticada un afio antes mediante una
resonancia nuclear magnética. Habia sido intervenida de
cirugia ocular refractiva y miomectomia histeroscépica. La
paciente era primigesta y se trataba de una gestacién geme-
lar bicorial obtenida mediante donacion de ovocitos y fecun-
dacion in vitro; se le transfirieron tres embriones
desarrollandose dos de ellos. Las serologias fueron normales

Figura 1

Radiografia cervical que muestra la artrosis que
padecia la paciente.

y el cribado combinado de cromosomopatias resulté nega-
tivo. La paciente fue remitida a las 17 semanas de amenorrea
a nuestra Unidad de Alto Riesgo desde el Servicio de Neuro-
cirugia, quienes desaconsejaban el parto por via vaginal.

La gestacion evolucioné sin incidencias durante los con-
troles realizados a las 20, 24, 28, 33 y 36 semanas, salvo por la
aparicion de un cuadro de disnea y astenia a las 30 semanas
de embarazo, en el que se diagnostica taquicardia materna
electrocardiografica con posterior ecocardiografia dentro de
la normalidad. Se le realiz6 una cesarea electiva a las 39
semanas, por la recomendacion del Servicio de Neurocirugia
y porque el primer gemelo se encontraba en presentacion
pelviana. La cirugia se realizd con anestesia general, sin
complicaciones. Nacieron dos mujeres vivas, de 3.780 y
3.125 g de peso, puntuacion del test de Apgar de 1-5-10 el
primer gemelo y 4-9-10 el segundo, y pH de arteria umbilical
7,263y 7,155. Durante el postoperatorio la paciente requirié
ferroterapia oral por cifras de hemoglobina de 9,4 g/dl. La
evolucion postoperatoria fue satisfactoria, sin deterioro neu-
rolégico, recibiendo el alta hospitalaria al tercer dia del
postoperatorio y siendo remitida al Servicio de Neurocirugia
para seguir sus revisiones habituales.

Figura 2
paciente.

La radiografia muestra la escoliosis que presentaba la
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Discusion

La siringomielia se divide en comunicante (que presenta una
comunicacién persistente entre la cavidad quistica y el IV
ventriculo) y la no comunicante (que no presenta esta comu-
nicacion)' %1213, La forma comunicante es la mas
comin"*%1? y la mayoria esta vinculada a anomalias congé-
nitas o adquiridas que involucran al foramen magno'-%; la mas
comun es la malformacion de Arnold-Chiari tipo |'-3:6:10:12:13)
que es la que presentaba nuestra paciente y que se asocia en
un 50-80% con siringomielia®. En la forma comunicante la
cavidad quistica tipicamente se localiza en la region cervical
inferior o toracica superior; en cambio, en la forma no
comunicante la cavidad quistica se desarrolla en cualquier
region de la médula y los factores involucrados en la forma-
cion de estas cavidades incluyen hematoma, isquemia, obs-
truccion venosa u origen idiopatico™®"3.

En la actualidad la resonancia nuclear magnética es el
método diagndstico confirmatorio de eleccién en la siringo-
mielia?3:%7:8:10:1213 y |3 forma en la que se diagnostica la
malformacion de Arnold-Chiari tipo | ya que en la mayoria de
los casos cursa de forma asintomatica®. La resonancia nuclear
magnética establecio el diagnostico en el caso que presen-
tamos. El tratamiento de eleccion es la correccion quirlr-
gica®®; sin embargo, la mejoria clinica que se obtiene no
suele mantenerse con el tiempo, regresando a la situacion
prequirdrgica’.

Aunque existen numerosos estudios sobre malformacion
de Arnold-Chiari tipo | y siringomielia, existe muy poca
evidencia que describa el comportamiento de estas altera-
ciones en pacientes durante el embarazo y el trabajo de
parto, por lo que la experiencia resulta limitada'3*1°.
Algunos autores afirman que las condiciones fisioldgicas
observadas durante el trabajo de parto pueden agravar las
alteraciones neurolédgicas, como la herniacion del tronco
cerebral y la compresién de la médula, debido a un aumento
significativo de las presiones del liquido cefalorraquideo
(LCR)"*>10_ Sin embargo, este riesgo es solo teodrico y hasta

Tabla 1
la gestacion, el tipo de parto y la técnica anestésica utilizada

el momento no hay evidencia suficiente para desestimar la
posibilidad de un parto vaginal®. En los casos publicados hasta
el momento se ha optado la mayoria de las veces por una
cesarea>*®%12714 que es lo que recomienda la Asociacion
Americana de Neurocirugia®’ y lo que aconsejé el servicio de
Neurocirugia en nuestro hospital, para evitar las contraccio-
nes y el pujo materno, con el riesgo que esto implica*’. Sin
embargo, existe la posibilidad de un parto eutécico como
reflejan Lopez et al.” y la opcién de un trabajo de parto
normal en el que se elimina todo pujo materno al instru-
mentalizar el expulsivo, con buenos resultados tanto mater-
nos como fetales®'".

El mejor manejo anestésico en pacientes embarazadas
con siringomielia todavia no ha sido establecido ya que
existen pocos casos publicados’ ' "2, Las anormalidades aso-
ciadas pueden presentar implicaciones especificas para el
anestesista, como la cifoescoliosis, costilla cervical, vérte-
bras cervicales fundidas (sindrome de Klippel-Feil), hidro-
cefalia y espina bifida, ademas de la presencia de
malformacion de Arnold-Chiari del tipo | u otros desérdenes
del foramen magno’. Es necesario ser conscientes de que una
de las metas para la anestesia, tanto general como neuroa-
xial, es mantener estable la presién del LCR dentro del
craneo y del canal medular, para evitar una progresion o
agravamiento del cuadro, lo que es concordante con la
patogenia de la enfermedad*®'%'3, La mayoria de los auto-
res afirman que la anestesia general puede ser usada con
seguridad en pacientes portadoras de siringomielia para
evitar la fluctuacion de presiéon del LCR y el aumento de la
presion intracraneana'3% 1012151 " mientras que la anes-
tesia regional segtin Jayaraman et al." representa una contra-
indicacion relativa debido a la posibilidad de un
empeoramiento de los sintomas neuroldgicos (tabla 1). En
nuestro caso se decidié emplear este tipo de anestesia para
evitar la manipulacién del espacio subaracnoideo, lo que
podria conllevar un agravamiento de las manifestaciones
clinicas'®. Sin embargo, cada plan de manejo anestésico
tiene sus riesgos, y un plan estandar no es adecuado para

Relacion de casos publicados de pacientes embarazadas con siringomielia, las complicaciones maternas que hubo durante

Referencia Complicaciones maternas Tipo de parto Anestesia
Cant( M.G. (1994) ' - Déficit neurologico en miembros superiores Cesarea Epidural
Garza A. (1996)* - Disminucion sensitiva (dermatomas C4 y C5) Cesarea Epidural
- Disociacion termoalgésica y atrofia de miembro
superior izquierdo
Murayama K. (2001) "° - Cefalea Cesarea General
Gredilla E. (2004) " - Dolor toracico Ceséarea General
- Alodinia
- Hipoestesia en miembros inferiores
Doblas P. (2003)° - Amenaza de parto pretérmino Instrumental (forceps) Epidural
Agusti M. (2004) '3 - Ninguna Cesérea General
Lépez R. (2007)3 - Ninguna Espontaneo Epidural
Diaz A. (2009)?2 - Cefalea Cesarea General
- Diplopia
- Tetraparesia progresiva
Nielsen J. (2011)7 - Dolor toracico Cesarea General
Jayaraman L. (2011)" - Dolor en miembro inferior izquierdo Cesarea General
Ghaly R. (2012)® - Ninguna Cesarea General
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todos los pacientes'®. Existen algunos autores®®'" que expo-

nen el empleo de anestesia epidural en pacientes embara-
zadas portadoras de una malformacion de Arnold-Chiari tipo |
asociada a siringomielia durante su trabajo de parto, sin
presentarse complicaciones mayores. Las enfermedades neu-
rologicas activas ya no se consideran actualmente una con-
traindicacion absoluta para anestesia neuroaxial®' 'y
algunos autores consideran que la analgesia epidural ofrece
varias ventajas sobre la anestesia general en estos pacientes:
se evitan los riesgos potenciales de asegurar la via aérea, la
funcion respiratoria esta menos comprometida y la relacion
de la presion del LCR craneoespinal existente se conserva
mejor'3. El bloqueo epidural debe establecerse muy lenta-
mente para evitar el descenso precipitado de la presion
arterial que puede ocurrir si hay neuropatia autonémica y
para no producir una distension repentina del espacio extra-
dural®'3. Por otra parte, en caso de una puncién accidental
de duramadre-aracnoides mientras se realiza una puncion
epidural, la caida sUbita de presion en el compartimento
medular en relacién al craneo podria determinar un mayor
descenso de las amigdalas cerebelosas y un eventual encla-
vamiento® ", Por esta misma razon la anestesia intradural es
mejor evitarla en la siringomielia®>“ '3, sobre todo si coexiste
una malformacién de Arnold-Chiari, ya que hay autores que
describen la aparicion de signos y sintomas hasta dos semanas
después de la puncién dural'®. Cualquiera que sea el modo de
la anestesia, estos pacientes requieren una estrecha
vigilancia postoperatoria, en particular si hay siringobulbia,
neuropatia autondmica o enfermedad progresiva reciente-
mente; cuando la apnea repentina o paro cardiaco pueden
ser mas probables’>.

Debido a que no existe un protocolo establecido para el
tratamiento de pacientes obstétricas con siringomielia, el
método mas seguro y mas adecuado plan de manejo anesté-
sico debe ser elegido después de una discusion multidisci-
plinar con todos los miembros del equipo médico
involucrado®8,

Responsabilidades éticas

Proteccion de personas y animales. Los autores declaran
que para esta investigacion no se han realizado experimentos
en seres humanos ni en animales.

Confidencialidad de los datos. Los autores declaran que
han seguido los protocolos de su centro de trabajo sobre la
publicacion de datos de pacientes.

Derecho a la privacidad y consentimiento informado. Los
autores han obtenido el consentimiento informado de los
pacientes y/o sujetos referidos en el articulo. Este docu-
mento obra en poder del autor de correspondencia.

Conflicto de intereses

Los autores declaran no tener ningln conflicto de intereses.
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