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Colapso espontáneo de siringomielia

RESUMEN
Introducción: la asociación entre malformación de Chiari tipo I (MC), escoliosis y siringomielia es bien conocida; no así el colapso 
espontáneo de la cavidad siringomiélica que es altamente infrecuente.
Objetivos: reportar un caso de colapso espontáneo de siringomielia y analizar la bibliografía sobre el tema.
Descripción del caso: paciente de 4 años y medio con diagnóstico de malformación de Chiari tipo I asociado a siringomielia y 
escoliosis. La evolución de la cavidad siringomiélica y la escoliosis fue controlada mediante imágenes de resonancia magnética 
(RM) y espinogramas.
Intervención: en el curso de la observación se evidenció la resolución espontánea de la siringomielia. Respecto de la MC 
se decidió el tratamiento quirúrgico a fin de controlar la escoliosis, que a pesar de la descompresiva progresó y fue resuelta 
mediante artrodesis instrumentada.
Conclusiones: nuestro caso aporta información a la literatura para la comprensión de la posible evolución natural de la 
siringomielia.
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Spontaneous collapse of syringomyelia

ABSTRACT
Background: the association between Chiari malformation type I (CM), scoliosis and syringomyelia is well known; spontaneous 
collapse of the syringomyelia cavity is not, which is highly infrequent.
Objectives: to report a case of spontaneous collapse of syringomyelia and to analyze the bibliography on the subject.
Case description: a 4-and-a-half-year-old patient was diagnosed with Chiari malformation type I associated with syringomyelia 
and scoliosis. The evolution of the syringomyelia cavity and scoliosis was monitored by magnetic resonance imaging (MRI) and 
spinograms.
Surgery: during the observation, spontaneous resolution of the syringomyelia was evident. Regarding the CM, surgical treatment 
was decided to control the scoliosis, which progressed despite decompression and was resolved by instrumented arthrodesis.
Conclusion: our case provides information to the literature for understanding the possible natural evolution of syringomyelia.
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INTRODUCCIÓN

La siringomielia (SM) es una cavidad anormal 
intramedular que contiene líquido cefalorraquídeo 
(LCR). Su comportamiento expansivo y la posibilidad de 
causar daño neurológico son bien conocidos. No muestra 
predilección por sexo y se observa en el 75% de pacientes 
en edad pediátrica que son sometidos a cirugía de Chiari.

La sintomatología es variada y puede ir desde una 
simple disestesia hasta una escoliosis grave.1 La RM es 
el método diagnóstico de elección para la siringomielia; 
las imágenes sagitales y axiales ponderadas en T1 y T2 
de columna completa son las más significativas para la 
detección y control de la enfermedad. Su hallazgo aislado 
es poco frecuente.2 El rápido acceso a las RM en el 
curso del estudio de una escoliosis en la edad pediátrica 
desemboca frecuentemente en el descubrimiento de 
la asociación de una malformación de Chiari I con 
siringomielia.3 La conducta habitual en estos casos es 
comenzar con la descompresiva suboccipital, tanto la 
técnica de “liberación” osteoligamentaria clásica como 
la que amplía el “estuche” dural con material autólogo 
o distintos sustitutos. El tratamiento exclusivo de la 
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cavidad siringomiélica como paso inicial está descripto, 
pero actualmente su aplicación como primera opción es 
controvertida.4

La evolución natural de la asociación MC/siringomielia 
es poco conocida en la edad pediátrica, en tanto el 
fenómeno del colapso espontáneo de la siringomielia 
instalada es inusitado y, de hecho, hay muy pocos casos 
reportados.

OBJETIVOS

Reportar un caso de colapso espontáneo de siringomielia 
y analizar la bibliografía sobre el tema.

DESCRIPCIÓN DEL CASO

Paciente masculino de 4 años y 6 meses con ausencia de 

Figura 1. Cortes sagital y axiales en los que se observa extensa dilatación siringomiélica. Espinograma, frente.

Figura 2. Cortes sagital y axiales de RM en los que se evidencia el colapso de la cavidad.
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reflejos cutáneos abdominales y una escoliosis torácica 
de convexidad izquierda, cuyo valor angular de Cobb 
T-L3 de 230° y convexidad izquierda se trató con corsé 
toraco-lumbosacro (tipo TLSO). La RM mostró una 
malformación de Chiari tipo I asociada a una extensa 
siringomielia, desde C2 a T9 (Figura 1). Los potenciales 
evocados somatosensoriales (PESS) resultaron normales. 
Se adoptó conducta expectante.

A la edad de 10 años y 6 meses, el niño presentó hiper-
estesia cutánea abdominal izquierda e hipotrofia de cintura 
escapular, asociados a signo de Babinsky bilateral. Se reco-
mendó realizar cirugía de la malformación de Chiari, pero 
la familia rechazó dicha propuesta de tratamiento. Un año 
después, sorpresivamente, el control con RM mostró una 
marcada reducción del tamaño y diámetro de la siringomie-
lia cervicotorácica, cuyo aspecto era fusiforme (Figura 2).

Intervención
La malformación de Chiari tipo I permaneció sin cam-
bios, pero se observó una progresión de la curva escolió-
tica a 350°. A la edad de 12 años y 3 meses, el paciente 
fue intervenido quirúrgicamente de la malformación de 
Chiari tipo I.

Se realizó un abordaje con craniectomía suboccipital 
asociada a resección del arco posterior en C1. Dos años 
más tarde, se constató que dicha escoliosis había progre-
sado a 82° (Figura 3) y se decidió hacer la fusión espinal 
posterior instrumentada de T4-L4 con corrección de la 
curva a 390°.

DISCUSIÓN

La etiología de la siringomielia asociada a malformación 
de Chiari es controvertida y con múltiples hipótesis, 
donde la teoría clásica hidrodinámica o del martillo 
propuesta por Gardner, o la teoría de Ball y Dayan son 
las más conocidas.5,6 Estos últimos autores, postularon: 
“si el flujo de salida del LCR del foramen magno está 
obstruido, una onda de presión ocasionada por Valsalva 
podría transmitirse hacia la médula y disecarla a través 
de los espacios de Virchow-Robin, generando cavidades”; 
cabe resaltar que estos autores basaron su hipótesis en la 
observación de cavidades siringomiélicas en necropsias.

Otra teoría es la de Klekamp,7 quien propone que 
la siringomielia es un estado de edema crónico, el cual 
comienza por una obstrucción al pasaje de LCR, esto 

Figura 3. Espinograma, frente. Progresión curva de Cobb y su corrección mediante instrumentación toraco-lumbar.
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causaría un desbalance del líquido intra y extracelular 
resultando en la formación de una cavidad intramedular.8 
Por su parte, Aboulker sugiere que la presencia de una 
obstrucción del foramen magno podría aumentar la 
presión en el espacio subaracnoideo espinal impidiendo 
la salida del líquido extracelular espinal, originando la 
aparición de una cavidad intramedular.9

La variabilidad de las teorías existentes podría 
explicar los resultados quirúrgicos de la descompresiva 
suboccipital. El restablecimiento de la circulación de 
LCR en la unión craneovertebral y medular podría ser la 
causa de la disminución o desaparición de siringomielia, 
sin embargo, existen casos de progresión, aun con 
múltiples tratamientos.10

En la literatura existen pocos reportes de resolución 
espontánea de siringomielia asociada a malformación 
de Chiari tipo I. Algunos estudios, como el de Sung y 
cols., o el de Mazunder y cols., hacen referencia a casos 
observados en dos niños de 7 y 5 años.11,12 Los autores 
atribuyen que la fosa posterior tiende a aumentar su 
volumen durante el período de crecimiento y como 
consecuencia genera el ascenso de las amígdalas 
cerebelosas restableciendo la dinámica y colapsando 
la siringomielia. Este tipo de resolución apoya la teoría 
de Mikulis, quien describe una tendencia al ascenso de 
las amígdalas cerebelosas durante la infancia debido al 
crecimiento de la fosa posterior.13 A su vez, propone que 
un descenso de las amígdalas a través del foramen magno 
de hasta 6 mm es normal. Luego del ascenso amigdalino y 
la normalización de la circulación del LCR en el foramen 
magno, la restauración del flujo del LCR daría lugar al 
posterior colapso de la siringomielia.

Por otro lado, Jack y cols. han propuesto un mecanismo 
de comunicación entre la cavidad siringomiélica y el 
espacio subaracnoideo debido a un desgarro causado por 
el aumento de la presión durante las maniobras de Valsalva 
o un traumatismo, lo que provoca la descompresión de 
la siringomielia.14 Esta comunicación se ha demostrado 

en estudios de RM y neuropatología. Bogdanov y 
Mendelevich, por su lado, utilizaron técnicas de RM 
dinámica para demostrar el drenaje espontáneo de la 
siringomielia, debido al desarrollo de una comunicación 
entre dicha cavidad y el espacio subaracnoideo en adultos 
no tratados con siringomielia asociada a la malformación 
de Chiari I.15,16

Santoro y cols. describieron dos casos de siringomielia 
que se resolvieron espontáneamente debido al drenaje 
de la cavidad siringomiélica en el espacio subaracnoideo 
espinal; sin embargo, solo en uno de ellos pudo 
demostrarse una comunicación entre la siringomielia y el 
espacio subaracnoideo espinal.17

En nuestro caso no se realizó volumetría de la fosa 
posterior. Tampoco se registró trauma alguno durante 
el período de control por imágenes del paciente. Cabe 
mencionar el desarrollo de escoliosis que requirió su 
posterior resolución quirúrgica; esta intercurrencia 
también hace aún más llamativo el presente caso.

CONCLUSIÓN

Pocos son los reportes de casos de colapso o resolución 
espontánea de la siringomielia. En nuestro caso 
consideramos que la causa pudo haberse correspondido 
con un desgarro secundario a un aumento de presión, 
como refiere la teoría de Jack y cols., pero persiste la 
duda de si el colapso es un comportamiento posible o un 
desenlace en la historia natural de la siringomielia.
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COMENTARIO
El trabajo presentado sobre siringomielia de resolución espontánea nos abre una serie de preguntas. El caso reportado 
es de difícil presentación en pediatría ya que se calcula que 8 de cada 100000 nacidos puede presentar siringomielia, 
asociada a escoliosis y Chiari tipo I, las cuales, en un porcentaje muy bajo, pueden resolver de forma espontánea, sin 
haber tratado quirúrgicamente el Chiari.1-4

Es ampliamente reconocida la teoría de Gardner y Williams1,4,5 sobre la resolución espontánea, algunas nos hablan 
de remodelación y reposición de amígdalas, que según Mikulis y cols.,3 en su estudio de RM, fueron disminuyendo el 
descenso de amígdalas y favoreciendo la circulación normal del LCR; otros hablan de reducción del tamaño del cere-
belo con descompresión y restablecimiento de la circulación; otros, de fisura del parénquima medular favoreciendo la 
comunicación entre el syrinx y el espacio aracnoideo.2,4,6 Todas postulaciones discutibles en sí, como la falta de consen-
so en la controversial patología de Chiari.

Muchas veces adoptar una conducta expectante puede ser beneficioso, o, por lo contrario, generar un cuadro de le-
sión centromedular como la cavidad siringomiélica, o condicionarlo a un curva escoliótica descompensada. Debere-
mos esperar a tener un mejor conocimiento de la fisiopatología para poder definir cuál es la mejor conducta a seguir 
con nuestros pacientes.

Eduardo F. Olivella
Hospital El Carmen, Ciudad de Mendoza, Mendoza, Argentina
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