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Resumen

La malformacién de Arnold Chiari es una anomalia congénita caracterizada
por el defecto de la base del craneo y la herniacion de parte del tronco y
cerebelo a través del agujero magno, y puede estar asociado a siringomielia
0 hidrocefalia, la prevalencia de la enfermedad oscila entre el 4.3 x
1/100000 habitantes, afecta a ambos sexos, con ligero predominio en las
mujeres, se trata de una paciente de 58 afios de edad con antecedentes

patologicos de relevancia, psoriasis del cuero cabelludo hace 8 afios,
gastritis y alergia a la aspirina y sus derivados, que fue hospitalizado por
cefalea, debilidad muscular progresiva que inicia en miembro inferior
izquierdo luego a  miembros superiores bilateralmente, problemas del
equilibrio, dolor en el cuello los brazos y la espalda, los estudios
diagnosticos por imagen de resonancia magnética (RMN) de cerebro y
columna cervico-dorsal ha demostrado una herniacion de mas 5mm por
debajo del foramen magno. La siringomielia con malformacion de Arnold

Chiari tipo | es rara en adultos.
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Abstract

The Arnold Chiari malformation is a
congenital anomaly characterized by the
defect of the base of the skull and the
herniation of part of the trunk and
cerebellum through the foramen magnum,
and may be associated with syringomyelia
or hydrocephalus, the prevalence of the
disease ranges from 4.3 x 1/100000
inhabitants, affects both sexes, with a slight
predominance in women, this is a 58-year-
old patient with relevant pathological
history, psoriasis of the scalp 8 years ago,
gastritis and allergy to aspirin and its
derivatives, who was hospitalized for
progressive muscle weakness headache that
starts in the left lower limb after upper limbs
bilaterally, balance problems, pain in the
neck, arms and back, diagnostic studies by
magnetic resonance imaging (MRI) of the
brain and cervico-dorsal spine has shown a

herniation of more than 5mm below the

foramen magnum. Syringomyelia with
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Arnold Chiari type | malformation is rare in

adults.

Key words: Malformation Arnold
Chiari, syringomyelia, surgery.

Introduccion

Malformacién de Chiari tipo | constituye un
sindrome que involucra el descenso caudal
de las amigdalas cerebolosas a traves del
foramen magnum para al menos 3-5 mm,
(1), la  obstruccion  del liquido
cefalorraquideo (LCR) a nivel del foramen
magnum y, por lo tanto, la dinamica del
LCR alterada da como resultado la
siringomielia (SM), una cavidad quistica
longitudinal en la médula espinal (2), que
puede ocurrir como complicacion de tumor,
meningitis, aracnoiditis o trauma. (3)

Los pacientes se quejan de dolor de cabeza
recurrente, dolor cervical y espasticidad
progresiva de la parte inferior de las

muchas

extremidades, entre las

malformaciones de la union craneo-cervical,
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sindrome de Chiari tipo | y siringomielia
son notable debido a su prevalencia y la
severidad de su sintoma (4), principalmente
el deterioro del canal espinal, un trastorno
sensorial disociado de las extremidades y la
atrofia corporal y muscular; irritacion de la
raiz nerviosa, que causa sensaciones de
dolor o ardor en el cuello, los hombros, la
espalda o

las extremidades superiores;

trastornos  neuronales y  cerebolosos
craneales del grupo posterior, que causan
inestabilidad de

la marcha, nistagmo,

disfagia y ronquera; alteracion del tracto
piramidal, que causa hipertonia,
hiperreflexia del tendon y pérdida de la
fuerza muscular. (3)

La resonancia magnética (MRI) ha
facilitado el diagnoéstico de siringomielia en
los  dltimos

afios, proporcionando

delineacion  aguda de siringas e
identificacion precisa de malformaciones en
la union craneo-cervical. (5)

El nuevo indice de severidad de Chiari

(CSI) es un sistema de clasificacion
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preoperatorio para predecir a largo plazo, si
el paciente mejora con la cirugia. (6)
Varios estudios han revelado diversos

procedimientos  quirdrgicos como la
derivacion siringoperitoneal, derivacion
siringosubaracoidea, 0 se realiza

duroplastia. En los ultimos afios, la

descompresion de fosa posterior del
foramen magnum (FMD) se ha llevado a
cabo mas frecuentemente por la
enfermedad. (7), (8), (9), (10), (11)

El caso clinico que presentamos lo
catalogamos como Chiari tipo | vy

siringomielia tipo |, que es raro.

Presentacion del caso

Paciente de sexo femenino, de 58 afios de
edad, de raza mestiza, con antecedentes
patolégicos  personales de  psoriasis,
gastritis, antecedentes alérgicos al acido
acetil salicilico.

Ingresa por presentar cuadro clinico de

cuadriparesia y dolor cervical, al examen

fisico paciente despierta consiente sin
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déficit del lenguaje con cuadriparesia
asimétrica sin compromiso de nervios
craneanos, con dolor a la palpacion de
musculos  paravertebrales, con  nivel
sensitivo en C5; Babinski, Hoffman,
Trommer bilaterales; reflejos
osteotendinosos disminuidos. Ademaés, se
observd importante hipotrofia distal en
ambas manos, deformidad asociada a
hipotrofia distal, alteracion de la

bilateral

sensibilidad termoalgésica

segmentaria.

Resonancia magnética craneal y de columna
cervico-dorsal: Se evidencia herniacion de
méas de 5 mm de las amigdalas cerebelosas
hacia el canal espinal con siringomielia
acompafiante, la cavidad siringomiélica se
extiende desde C1 hasta C5 (fig. 1).

Se realizan estudios prequirirgicos para
programar cirugia.

Examenes de laboratorio, radiografia

estandar de torax, electrocardiograma y

valoracion cardiologica fueron normales.

Revista cientifica INSPILIP. Disponible en:
http://www.inspilip.gob.ec/ Abril de 2018

Se realiz6 cirugia bajo anestesia general con
intubacion endotraqueal. Luego se coloco al
paciente en posicion en decubito prono en la
mesa de operaciones y con la cabeza en
flexion ligeramente hacia adelante fijada al
cabezal de Mayfield. Se practicd incision
vertical de la fascia occipital en la linea
media con exposicién del borde posterior
del agujero magno hasta C1. Se realizo
craniectomia occipital medial con reseccion
del borde posterior del agujero magno y del
arco posterior de C1, durotomia en “Y” con
exposicion y diseccion de la aracnoides
engrosada para liberar adherencias mediante
magnificacion oOptica. Luego durotomia con
una capa de material dural y finalmente se
realiza la sintesis quirdrgica de forma

habitual.

Se realiza RMN de canal cervico-dorsal de
control a los 6 meses de operada en corte
sagital T1 se puede apreciar el colapso de la

cavidad siringomiélica (fig. 4,5).
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La paciente que fue atendida el 2017 mejora canal cervico-dorsal de control donde se ha
su cuadriparesia (cuadriparesia reducido de forma muy notable la cavidad
prequirdrgico 1/5y posquirargico 4/5), a los siringomiélica (fig. 6, 7).

2 afios de postoperatorio, se realiza RMN

Fig. 1 Fig. 2 Fig. 3

Estudio de imagen de resonancia multisegmentaria intramedular desde C1
magnética en T1 en la que se observa en hasta T5 compatible con siringomielia.
las 3 figuras hipointensidad

Fig. 4 Fig. 5
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En la figura 4 y 5 de RMN sagital T1 de control, donde es posible apreciar el colapso de la

cavidad siringomiélica a los 6 meses de operada.

Fig. 6

Fig. 7

En la figura 6 y 7 de RMN sagital T1 de control de siringomielia y Arnold Chiari a los 2

afos de posoperatorio. Se aprecia como la cavidad siringomiélica a nivel medular se ha

reducido de forma muy notable.

Discusion del caso

Por lo general, la siringomielia presenta un
inicio cronico progresivo que llega a ser
incapacitante. Las manifestaciones iniciales
en un gran porcentaje de los casos pueden
ser: Hipoestesia, paresia y arreflexia. Entre
las manifestaciones tardias asociadas con el
cuadro se encuentran: hipoalgesia, signo de

Horner, dolor localizado en la region
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cervico-toracica y en miembros superiores,
y signos segmentarios cervicales de la
motoneurona inferior; no obstante, pocos
son los reportes en donde los pacientes
presenta mejoria en su cuadriparesia. Las

manifestaciones clinicas descritas
anteriormente son comunes en el cuadro
clinico en los pacientes afectados por la

enfermedad; algunos de estos pacientes
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suelen desarrollar cefaleas y sincopes, como

hallazgos iniciales de siringomielia por

malformacion de Arnold Chiari. Estos son
sintomas atipicos que no se evidenciaron

durante el caso en mencion, ya que en

nuestra paciente la sintomatologia inicial fue

la paresia, hipoestesia, dolor cervical.

Es probable que el dolor en estos pacientes
sea secundario a descompensacion en las

presiones del LCR, que conllevan a una

compresion medular que afecta a las raices
cervicales 'y dolor en

involucrados. Cuando se

sintomatologia, la presion dentro del sirinx

es alta ejerciendo un efecto compresivo,

estimulando un proceso inflamatorio local,

con posterior aumento de sustancias algicas

ocasionando asi el dolor. La ubicacion del

dolor en estos pacientes presenta relacion

con la ubicacién del syrinx; en el caso de la

paciente el dolor se manifestaba en la region
cervical, y es en este lugar donde se

encontro el syrinx.

cientifica INSPILIP. Disponible en:

miotomas

instaura esta

Segun la clasificacion general de la

siringomielia, el presente caso no lo

podriamos incluir en la propuesta por

Milhorat (3'17), debido a que no se

encontraron  antecedentes  patologicos
quirargicos de importancia, por lo que
nuestra paciente podria entrar en el grupo de
siringomielia idiopatica, cuya etiologia aun
se desconoce.

El tratamiento de la siringomielia idiopatica
casi siempre es quirdrgico, debido a la
evolucion aguda de la enfermedad y a su
repercusion en la calidad de vida de los
pacientes. La técnica quirurgica empleada
en el presente caso fue el tratamiento ideal
la craniectomia

de la enfermedad, es

descompresiva de la fosa posterior
(occipucio) y laminectomia de vértebras
cervicales altas, duroplastia, como el
estudio propuesto por Jian-Lan Zhaoa para

restauracion de la circulacién del LCR.
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Conclusion

La siringomielia es una enfermedad bastante
rara que suele asociarse con frecuencia a la
malformacion de Arnold Chiari tipo I, que
es poco frecuente en adultos como es en el
caso de nuestro paciente, gracias al avance
de método diagnostico de neuroimagenes
como es la resonancia magnética se ha
logrado que se diagnostique a tiempo,
teniendo una alta  sensibilidad vy
especificidad.

El tratamiento de eleccion es la cirugia con
descompresion  craneo-cervical,  cuyos

objetivos son mejorar la relacion entre el

continente y el contenido a nivel de foramen
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magnum y favorecer el flujo de liquido
cefalorraquideo (LCR) a nivel del mismo
para aliviar los sintomas, frenar la
progresion del deterioro neuroldgico vy
disminuir las manifestaciones de la
siringomielia.

El avance de nuevas técnicas de tratamiento
como es la cirugia endosclpica quiza
permita realizar procedimientos menos

invasivo en el futuro.
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