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RESUMEN

Objetivo: describir y analizar los casos de siringomielia por malformacién de Chiari tipo 1 con resolucion espontanea.
Método: se buscé en Pubmed bajo las palabras clave malformacién de Chiari tipo 1, siringomielia y resolucién espontanea
todos los casos relacionados. Se registraron las caracteristicas poblacionales de cada caso, evoluciéon y mecanismos

propuestos.

Resultados: En la poblacion adulta se encontraron 22 casos (edad media: 35,81) y en la poblacién pediatrica se encontraron
37 casos (edad media: 9,82). Las hipotesis sobre los mecanismos que produjeron la resolucion espontanea fueron: cambios

en la posicion de las amigdalas relacionadas con la edad, atrofia del cerebelo, fisura medular, reduccién del esfuerzo fisico,
variaciones de la presion intraespinal, crecimiento del craneo y disminucion de la presion intracraneana.

Conclusioén: La resolucion espontanea es posible en pocos casos. Si bien este hecho invita a realizar controles periédicos y
evitar la cirugia, la espera conlleva riesgos ante la posibilidad de un agravamiento agudo o de que surjan secuelas permanentes.
La informacion disponible hoy en dia no permite predecir con seguridad la evolucién de cada caso.

Palabras clave: Malformacién de Chiari — Resolucién Espontanea — Siringomielia

ABSTRACT

Objective: describe and analyze the cases of syringomyelia caused by Chiari type 1 malformation with spontaneous resolution.
Method: we searched in Pubmed with the key words Chiari malformation type 1, syringomyelia and spontaneous resolution all
related cases. The population characteristics of each case were recorded along with its outcome and proposed mechanisms.
Results: in the adult population there were 22 cases (medium age: 35.81) and in the pediatric population there were 37 cases
(medium age: 9.82). The hypothesis about the mechanisms that produce the spontaneous resolution were: changes in tonsils
position related to age, cerebellar atrophy, cord fissures, reduction of physical effort, variations in intraspinal pressure, skull

growth and decrease in intracranial pressure.

Conclusion: the spontaneous resolution of syringomyelia invites to carry out regular check-ups and avoid surgery. However,
waiting carries risks with the possibility of acute worsening or permanent sequelae. The information available today does not

allow to predict with certainty the evolution of each case.

Keywords: Chiari Malformation — Spontaneous Resolution — Syringomyelia

INTRODUCCION

La siringomielia (SM) es una dilatacién quistica de la mé-
dula espinal de forma, tamafio y extensién variables, se-
cundaria a una obstruccién en la circulacién normal del
liquido cefalorraquideo (LCR), localizada en la fosa pos-
terior (Chiari, quistes aracnoideos, etc.) o en el canal espi-
nal (aracnoiditis, espondilosis, etc.)! (Figura 1).

La malformacién de Chiari es la causa mis frecuente de
SM en la fosa posterior. Se trata de un grupo de entidades
en donde las amigdalas cerebelosas descienden por debajo
del foramen magno en diferentes magnitudes. La mis fre-
cuente es la malformacién de Chiari tipo I (MC1)**(Cua-
dro 1).

Las causas de MC1 son varias, pero la mds frecuente es
la hipoplasia de la fosa posterior® (Cuadro 2). Factores ge-
néticos, congénitos o ambientales impedirian el desarrollo
del mesodermo para-axial con retraso en el crecimiento
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del basioccipucio y del supraoccipucio y cierre prematuro
de la sincondrosis esfeno-occipital®’. Esto resulta en una
fosa posterior mds pequefia, con descenso forzado de las
amigdalas cerebelosas a través del foramen magno por un
conflicto de espacio entre el volumen normal del tejido ce-
rebeloso y el volumen reducido de la fosa posterior.

La resolucién espontdnea total o parcial de la SM aso-
ciada a la MC1 es posible. Los primeros casos compro-
bados por resonancia magnética (RM) fueron descriptos
tanto en nifios® como en adultos’. En una encuesta reali-
zada en Japon, sobre una poblacién de 543 pacientes sin-
tomiticos adultos (40,8+22,8 afios) con SM, en donde la
MC1 fue la causa en algo mds del 50% de los casos, se ob-
servo que sélo en 17 casos (3,2%) la SM se resolvié espon-
taneamente. No aclararon si esta mejoria fue clinica y/o si
se manifesté en una reduccién de las cavidades en RM 10.

Esta eventualidad convierte a la toma de una decisién te-
rapéutica en un asunto controversial ;Qué conviene hacer?
¢Observar la evolucién y de acuerdo con ella actuar o, una
vez hecho el diagnéstico indicar cirugia?

El objetivo de esta breve revisién es describir los casos
de SM por MC1 con resolucién espontinea, analizar sus
causas e implicancias terapéuticas.
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TABLA 1. CASOS DE SIRINGOMIELIA POR CHIARI EN ADULTOS CON RESOLUCION ESPONTANEA
Caso Referencia S:;:/ Siringomielia Intervalo Descenso  Reduccion Mejoria
ubicacion (meses) amigdalino delasiringomielia sintomatica
1 1991 - Jack et al. so/F  Cervico- 18 Estable Completa Parcial
toracica
2 1992 - Olivero & Dinh  28/F C2-C7 2 Reducido Casi completa Parcial
3 1993 - Santoroetal. 42/M C2-T1 36 Estable Casi completa Sin cambios
4 ! 31/F C1-T7 36 Estable Casi completa Total
5 1997 - Pierralinietal. 25/F C2-C4 12 Reducido Incompleta Total
6 1998 - Sudo et al. 34/F No aclara 26 Reducido Incompleta Parcial
7 ! 36/F No aclara 92 Reducido Incompleta Parcial
g 19 Fukutaked  4op 1S 2 Estable ~ Completa  Total
Hattori
9 2001 - Klekamp etal. 37/F C2-T2 32 Resuelto Completa Total
10 2001 - ltoyamaetal. 54/M C2-C3 15 Estable Casi completa Parcial
11 2003-Kyoshima& 49, oo1p 6 Reducido  Incompleta  Parcial
Bogdanov
12 2006 - Coppa et al. 27/F CeI:VIF:O- 6 Resuelto Completa Total
toracica
13 2009 - Deniz & Oksiiz  41/M C2-C4 132 Estable Completa Total
14 2012 - Vaqueroetal. 58/M C3-T1 12 Estable Casi completa Sin cambios
15 " 36/F C6-C7 24 Estable Casi completa Total
16 2012 - Perrini 21/M C4-T4 96 Estable Casi completa Total
17 2012-Mieleetal.  36/F _°V°% g Reducido  Casi completa Total
toracica
18 2012 - Tortora et al. 24/M C1-C2 36 Reducido Casi completa Total
2013 - Muthukumar & . : .
19 . 24/F C3-T4 36 Resuelto Casi completa Sin cambios
Christropher
20 2016 - Khana& Coumans 57/F C3-T3 8 Reducido Incompleta Parcial
21 2017 - Jainetal. g Cevico- g, Estable Completa Parcial
toracica
22 2019 - Yuan et al. 36/F C2-T2 192 Estable Casi completa Peoria
Resolucién espontinea en la poblacién adulta
En el adulto, se encontraron 22 casos de SM por MC1 i Sl e ek i
descriptos en la literatura con resolucién espontinea’!2 SeOpELT S
(Tabla 1), Chtari T s i b 8o
En dichos casos la edad vari6 entre 21 y 58 afios (media:  [gaizar o 2o g o iy

35,81) y la mayoria fueron mujeres (n: 15). El intervalo en-
tre el diagnéstico y la resolucién espontinea varié entre 2
y 132 meses (media: 39,04). El descenso amigdalino no
cambié en 12 casos, se redujo en 8 casos y se resolvié en 3
casos. La SM se redujo en forma completa en 6 casos, casi
completa en 11 casos y parcialmente en 5 casos. Los sin-
tomas desaparecieron totalmente en 10 casos, parcialmen-
te en 8 casos, no cambiaron en 3 casos y empeoraron en 1

caso (Tabla 1).

Resolucién espontanea en la poblacién pediatrica
En los nifios, se encontraron 37 casos de SM por MC1
descriptos en la literatura con resolucién esponti-

Cuadro 1:Variantes de la malformacion de Chiari

A. Descenso amigdalino B. Fosa posterior reducida

Hipoplasia de la fosa posterior Hipoplasia
Impresion-invaginacion basilar Impresion-invaginacion basilar
Hipertensién intracraneana Sinostosis

Hipotensidn intracraneana Acondroplasia

Médula anclada Acromegalia

Enfermedad de Paget

Cuadro 2: Etiologia

nea29—33,18,34—36,8,37—39 (Tabla 2)

En dichos casos la edad varié entre 2 y 18 afios (media:
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9,82) y hubo 19 varones y 18 mujeres. El intervalo entre el
diagnéstico y la resolucién espontinea vari6 entre 2 y 11
afios (media: 4,53). El descenso amigdalino no cambié en
9 casos, se redujo en 19 casos, se resolvié en 8 casos y no
se aclaré en 1 caso. La SM se redujo en forma completa en
16 casos, casi completa en 2 casos, parcialmente en 14 ca-
sos y no vari6 en 5 casos. Los sintomas desaparecieron to-
talmente en 7 casos, parcialmente en 11 casos, no cambia-

ron en 19 casos (Tabla 2).

Mecanismos de resoluciéon espontinea

Asi como no existe un acuerdo definitivo sobre cudles

son los mecanismos de produccién de la SM asociada a

la MC1%, tampoco existe acuerdo sobre cudles son los

mecanismos que producen su resolucién espontinea. Las
hipétesis son varias:

1. Las variaciones naturales observadas en la posi-
cién de las amigdalas y en el tamafio del cerebelo po-
drian explicar algunos de los casos con resolucién es-
pontinea de la SM. En el estudio realizado en RM
por Mikulis et al., se observé que con la edad las
amigdalas cerebelosas ascendian. Los autores su-
girieron que, para que las amigdalas fueran ect6pi-
cas, habia que considerar 6 mm en la 1ra década de
la vida, 5 mm en la 2da y 3ra, 4 mm entre la 4ta y
8va y 3 mm en la 9na década®. En el estudio reali-
zado en RM por Raz et al., se observé una reduccién
del tamafio del cerebelo por atrofia del 2% por afio®.
Debido a la escasa magnitud del intervalo entre el
diagnéstico y la resolucién de la SM en los casos pu-
blicados, las variaciones naturales de la posicién de las
amigdalas (por ascenso) y el tamafio del cerebelo (por
atrofia), que necesitan afios para manifestarse, dificil-
mente expliquen el fenémeno de la resolucién espon-
tdnea que ocurre en un corto tiempo.

2. Otra de las posibles explicaciones podria ser el desa-
rrollo de una fisura en el parénquima medular que co-
municaria la SM con el espacio subaracnoideo, dre-
nindola y disminuyendo su tamafio®**. Las fisuras

son frecuentes de ver en las autopsias de casos con

SM, sobre todo en la regién posterolateral donde sue-

4 e incluso estos “shunts”

len ubicarse las cavidades
siringosubaracnoideos espontdneos podrian ser res-
ponsables de la estabilizacién clinica de la enfer-
medad en el largo plazo*. En la SM, estd descripto
que las maniobras de Valsalva pueden producir sin-
tomas deficitarios agudos®. Durante dichas manio-
bras el aumento de la presién venosa se transmite al
LCR aumentando la presién del espacio subaracnoi-
deo espinal y comprimiendo la médula espinal. De-
bido a esto wltimo, el liquido dentro de la cavidad si-
ringomiélica es desplazado en sentido rostrocaudal,

Figura 1: RM sagital ponderada en T1 que muestra una siringomielia cervico-
dorsal causada por una malformacion de Chiari tipo 1.

disecando la médula y agrandando ain mds la cavi-
dad * y quizds, también, fisurando la médula espinal.
En la publicacién de Santoro et al., en la RM de uno
de los casos se describié una fisura que comunicaba la
SM con el espacio subaracnoideo avalando esta hipé-
tesis?; uno de sus casos, al igual que en los casos de
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TABLA 2. CASOS DE SIRINGOMIELIA POR CHIARI EN PEDIATRIA CON RESOLUCION ESPONTANEA
ubicacién (afos) ellmlgda- de Ia. S|'r|n- sintomatica
lino gomielia
1 1990-Sudoetal. 14/M C2-T9 2 Resuelto  Completa Parcial
1996 - Avellino et C3-C7/ . .
2 al 5/M T5-T8 6 Reducido Casi completa Total
3 1998 -Sudoetal. 11/F No Estable Incompleta Parcial
aclara
4 ;999 - Avellino et 5/F C2-T112 11 Reducido Incompleta Sin cambios Escoliosis
5 2000 - Sun et al. 11/M C2-T4 2 Reducido Incompleta Sin cambios
6 2001 -Sunetal. 7™M C2-C3 7 Resuelto  Completa Total
7 AU = IeL P IETE 5/F A Reducido Incompleta Sin cambios Escoliosis
et al. aclara
8 " 6/M No 9 Resuelto  Completa Sin cambios Escoliosis
aclara
9 7™M No 5 Resuelto  Incompleta Sin cambios Escoliosis
aclara
10 " 7/M No 6 Reducido Incompleta Sin cambios Escoliosis
aclara
11 " 8/M No 8 Reducido Completa Sin cambios Escoliosis
aclara
12 " 10/M No 9 Resuelto  Completa Parcial Escoliosis
aclara
13 " 10/F No 2 Reducido Completa Parcial Escoliosis
aclara
14 " 11/M No 4 Reducido Completa Parcial Escoliosis
aclara
15 " 13/F No 2 Reducido Incompleta Parcial Escoliosis
aclara
16 " 14/F A 8 Reducido Completa Parcial Escoliosis
aclara
17 " 15/F No 4 Reducido Incompleta Parcial Escoliosis
aclara
18 " 16/F A 2 Resuelto Completa Sin cambios Escoliosis
aclara
19 " 16/F No 2 Resuelto Completa Sin cambios Escoliosis
aclara
20 " 6/F A 5 Reducido Incompleta Parcial Escoliosis
aclara
21 " 9/M No 5 Estable Sin cambios Sin cambios Escoliosis
aclara
22 " 9/F No 2 Estable Sin cambios  Sin cambios Escoliosis
aclara
23 " 9/M No 3 Reducido Incompleta Sin cambios Escoliosis
aclara
24 " 11/F No 5 Reducido Incompleta Sin cambios Escoliosis
aclara
25 " 11/M A 3 Estable Sin cambios Sin cambios Escoliosis
aclara
26 " 14/M No 3 Estable Sin cambios  Sin cambios Escoliosis
aclara
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Miele et al. y Muthukumar & Christopher, habia te-
nido recientemente un parto, hecho que favoreceria
los cambios de presién intraespinal . Sin embargo,
este mecanismo no explicaria la resolucion del des-
censo amigdalino observado en muchos de los casos

Reducido Sin cambios  Sin cambios Escoliosis
Estable Incompleta Sin cambios Escoliosis
Reducido Completa Parcial
Estable Completa Sin cambios
No aclara Incompleta Parcial Escoliosis
Resuelto  Completa Total Escoliosis
Platiba-
Estable Completa Total sia-lnvag-
inacién
Sindrome
Estable Completa Total de Hajdu-
Cheney
Reducido Completa Total Epilepsia
Reducido Incompleta Sin cambios

Reducido Casi completa Total

la SM asociada a la MCI. Estos mecanismos son los
propuestos por Sun et al. para explicar el nuevo des-
censo de las amigdalas y la recidiva de la SM en su
caso”.

. En nifios la resolucién de la SM puede estar relacio-

publicados. nada con el aumento del volumen de la fosa posterior

3. En tres de los casos descriptos, la suspensién de ta- durante el crecimiento. Luego de que el cerebelo al-
reas que demandaban un esfuerzo fisico produ- canza el 90% de su volumen, el crineo continda cre-
jo la resolucién de la SM con mejoria clinica parcial ciendo hasta los 2 afios®. Dicho aumento, al generar
en uno ® y completa en dos'**2. Sélo en uno se redu- un mayor espacio, permitiria el ascenso de las amig-
jo el descenso amigdalino®®. En uno de los casos des- dalas, normalizando la circulacién del LCR a nivel de
criptos no habia descenso porque era un Chiari 0% la unién crineo espinal y resolviendo la SM*"-
Durante el esfuerzo fisico, las maniobras de Valsal- . Elaumento de la presién intracraneana (por crisis epi-
va no sélo aumentan la presién venosa espinal, con lépticas, traumatismos de crineo, hidrocefalia, etc.) es
las consecuencias descriptas ut supra, sino que tam- una de las causas de MC1 y SM°. En el caso descrip-
bién aumentan la presién venosa intracraneana, fa- to por Olivero & Dinh, la SM y el descenso amigdali-
voreciendo el descenso amigdalino, la obstruccién no aparecieron luego de un traumatismo de crineo en
de la circulacién del LCR a nivel de la unién cri- donde seguramente ocurrié un aumento de la presién
neo espinal y, por lo tanto, el incremento de la SM. intracraneana®. Una vez superado este evento, la SM
A su vez, durante el esfuerzo, los movimientos del y el descenso amigdalino cedieron. Algo similar de-
cuello en flexién obstruyen la circulacién del LCR en bié haber ocurrido en el caso de Coppa et al., en don-
la unién crdneo espinal* y aumentan la presién intra- de una otorrea descendié la presién intracraneana, re-
medular®, hechos que favorecerian el desarrollo de solviendo la SM y la MC1".
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Implicancias terapéuticas

El objetivo de esta revisién no fue realizar un andlisis
completo de toda la bibliografia referida a cudndo ope-
rar o no operar los casos de SM por MC1. Sin embar-
go, se puede sefialar que tanto los consensos observados
en las encuestas como la informacién provista por la bi-
bliografia sefialan que, a pesar de que el nivel de eviden-
cia de la informacién existente no es de la mejor calidad,
en la mayoria de las poblaciones pedidtrica y adulta la
historia natural de la SM por MC1 es relativamente be-
nigna, sobre todo en pacientes asintomadticos y poco sin-
tomiticos®*>4,

La posibilidad de una resolucién espontinea de la SM
asociada a la MC1 invita a esperar, a realizar controles
periédicos y postponer la cirugia. Sin embargo, la espe-
ra puede ser riesgosa. Aunque son pocos, existen casos
de agravamiento agudo con una mortalidad cercana al
20%*+5. También, esperar puede generar secuelas per-
manentes. En el llamado “sindrome post siringomielia”

podemos observar un paciente con un déficit fijo e inmo-
dificable asociado a una RM que muestra una cavidad
medular parcial o totalmente colapsada®. Si dicho pa-
ciente hubiese sido intervenido cuando la cavidad estaba
totalmente expandida quizds el déficit hubiera revertido
y la lesién medular no se hubiera consolidado. Lamenta-
blemente, hasta ahora no hay forma de predecir, de an-
temano, qué caso permanecerd estable indefinidamente o
qué caso evolucionara hacia la mejoria o la peoria.

CONCLUSION

La resolucién espontdnea de la SM por MC1 es posible
y ha sido descripta en pocos casos. Si bien este hecho in-
vita a realizar controles periédicos y evitar la cirugia, la
espera conlleva riesgos ante la posibilidad de un agrava-
miento agudo o de que surjan secuelas permanentes. La
informacién disponible hoy en dia no permite predecir
con seguridad la evolucién de cada caso.
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COMENTARIO

Los autores nos presentan una comunicacién con formato de revision bibliogrifica no sistemdtica acerca de Siringo-
mielia (SM) por malformacién de Chiari tipo 1 (MC1) con resolucién esponténea.

Se lograron identificar en los antecedentes literarios 59 pacientes con esta condicién, de los cuales 22 fueron adultos
y 37 pertenecientes a la poblacion pedidtrica. En ellos se determiné el grado de involucién del syrinx (completa, casi
completa y parcial) y la remisién de los sintomas (completa, parcial, sin cambios y empeoramiento) a lo largo del tiem-
po. Asimismo, se exponen las 5 principales hipétesis sobre los mecanismos probables de resolucién espontanea de la
SM en estos casos y sus implicancias terapéuticas.

Si bien se aclara que no es objetivo de la presente revisién hacer un andlisis sobre los criterios de indicacién quirdargi-
cos de la SM por MC1, se hace notoria la falta de consenso sobre la actitud terapéutica en pacientes portadores de la
condicién cuando sean asintomdticos u oligosintomaticos; erigiéndose tal vez este punto como el de mayor controversia
dentro de la entidad hasta no disponer de mayores niveles de evidencia.

Agradecemos a los autores por tan interesante elaboracion.

Claudio Centurién.
Sanatorio Aconcagua. Clinica Vélez Sdrsfield. Cérdoba.
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COMENTARIO

Los autores realizaron una revisién bibliografica sobre la resolucién espontinea de la siringomielia por malformacién
de Chiari. Encontraron publicados 22 casos en adultos y 37 casos en la poblacién pedidtrica. Analizaron las posibles
hipétesis para explicar los resultados en relacién a la resolucién de la siringomielia, el ascenso amigdalino y la mejoria
de los sintomas. Concluyen que, a pesar de ser muy poco frecuente la resolucién espontdnea de esta patologia, se debe
tener en cuenta esta posibilidad a la hora de tomar una decisién terapéutica y que no existe en la actualidad ningin es-
tudio que permita predecir la evolucién de cada caso.

Considero que es una enfermedad con una fisiopatologia y una historia natural no bien conocida, en la cual sigue ha-
biendo muchos aspectos debatibles, y que no hay un consenso general sobre qué pacientes deben ser operados y cuiles
observados, y también es controvertido el timming quirdrgico. La filosofia debe ser siempre tratar pacientes y no ima-
genes. Conducta conservadora con seguimiento neurolégico y radiolégico para los casos asintomiticos y oligosintoma-
ticos estables, y cirugia para los casos sintomdticos y progresivos.

Martin Guevara

Hospital J. A. Fernandez. CEMIC
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