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RESUMEN: La siringomielia supone un desafío diagnóstico, ya que es una entidad poco reconocida si no se tiene 
conciencia de su existencia. Al ser un cuadro progresivo, cuya clínica puede presentarse de forma larvada y ser coincidente 
con otras patologías neurológicas tales como la esclerosis múltiple, su detección suele realizarse en etapas tardías sobre 
todo en población adulta y más aún cuando se presenta de forma adquirida. Por lo que el estudio imagenológico con 
Resonancia Magnética adquiere especial relevancia, permitiendo identificar y clasificar la enfermedad, lo que brindará 
la base para decidir terapía.
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INTRODUCCIÓN

La siringomielia corresponde a una entidad 
neurológica y neuroquirúrgica de carácter crónica y 
progresiva; el termino está compuesto por la palabra 
siringe que hace relación a una cavidad revestida de 
gliosis llena de líquido dentro del parénquima de la 
médula espinal o a una dilatación focal del canal cen-
tral, en cuyo caso se denomina hidromielia (Vander-
top, 2014). Esta enfermedad forma parte de un con-
junto de patologías englobadas dentro del espectro 
de Malformaciones de la Unión Craneocervical y se 
encuentra en estrecha relación con la Malformación 
de Chiari tipo I descrita inicialmente por Cleland en 
el año 1883 (Amado et al., 2009).

Al ser considerada una enfermedad rara 
o poco frecuente, esto es < de 5 casos por cada 
10.000 personas en la Unión Europea y hasta < de 
2 casos por cada 10.000 en Japón (Posada et  al. 
2008); resulta complejo determinar su prevalencia 
a nivel global, lo que contribuye al reto diagnóstico 
y le otorgan mayor complejidad a su reconocimien-
to, volviéndose necesario el estudio imagenológico, 
el que suele llevarse a cabo principalmente cuando 
los pacientes se encuentran sintomáticos, ya en una 
etapa crónica severa de la enfermedad, con múlti-
ples afectaciones tanto motoras como sensoriales 

que impactan a su calidad de vida, funcionalidad y 
entorno social.

Esta revisión busca presentar un caso clíni-
co compatible con un cuadro de siringomielia, recal-
cando la importancia de un estudio oportuno frente 
a sintomatología concordante con neuropatías sen-
sitivas y motoras.

FISIOPATOLOGÍA

Dependiendo de su etiología, ya sea con-
génita o adquirida, se plantean distintos mecanismos 
por los cuales se puede producir dicha cavitación de 
la medula espinal. En el caso de malformaciones 
congénitas como la de Chiari, pese a no existir una 
única teoría aceptada, se postula un componente 
genético que se ve abalado por asociación famil-
iar, con mayor ocurrencia en el sexo femenino y la 
coexistencia de anomalías genéticas (Amado et al., 
2009). A su vez Giner et al. (2016), plantean basán-
dose en la teoría de Greitz sobre la presión del pulso 
intramedular, que el movimiento anormalmente rápi-
do de líquido cefalorraquídeo (LCR), en conjunto con 
una obstrucción (total o parcial) de la cara posterior 
de la medula espinal donde se encontrarían may-
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or número de tabiques de tejido aracnoideo, juega 
un rol esencial en la formación de la siringomielia 
al permitir la acumulación de líquido extracelular. 
Este hecho se ve apoyado por la hipótesis de que 
el agrandamiento de la siringe se debe al chapoteo 
del líquido con cada latido del corazón (diferencia de 
presiones generadas en sístole-diástole) y las mani-
obras de Valsalva (Honey et al., 2017).

CLASIFICACIÓN

La Siringomielia se puede clasificar dependi-
endo de su etiología en Idiopática o Secundaria, den-
tro de estas últimas, encontramos aquellas concomi-
tantes a entidades congénitas o adquiridas (Shenoy y 
Sampath, 2022). Los Síndromes asociados a la Mal-
formación de Chiari I y II son la causa más conocida 
de siringomielia relacionada a enfermedad congénita, 
reportándose una asociación del 40-75% con las Mal-
formaciones de Chiari Tipo I (Amado et al., 2009); Se 
distinguen 5 subtipos de la malformación de Chiari, 
dependiendo de la estructura que protruye y su rel-
ación con el foramen magno (Tabla I.)

A su vez aquella siringomielia secundaria 
de carácter adquirido puede presentarse a grandes 
rasgos en cinco contextos (Batzdorf, 2000):

a)	 Postraumática con o sin deformidad signifi-
cativa de la medula espinal.

b)	 Postquirúrgico.
c)	 Post inflamatoria: secundaria a infecciones 

o sustancias químicas.
d)	 Tumores intra o extradurales.
f)	 Efecto de masa sobre el parénquima por 

protrusión discal.

CLINICA

Es un cuadro de inicio insidioso, que puede 
presentarse con síntomas variables; en su gran ma-
yoría estos estarán caracterizados por el nivel anató-
mico que comprometa la lesión medular. El principal 
síntoma lo constituyen alteraciones sensitivas tales 
como hipersensibilidad, además de dolor que se 
caracteriza por ser de tipo radicular y/o disestésico 
(esto es una sensación de ardor, cosquilleo u opre-
sión), que en ocasiones suele estar acompañado de 
cambios tróficos en los segmentos asociados al nivel 
y extensión de la lesión dentro de la medula espinal. 
(Todor et al., 2000).

Es frecuente la aparición de signos asocia-
dos a compromiso de la primera motoneurona como 
hiperreflexia, espasticidad y Babinski positivo en ex-
tremidades inferiores y segunda motoneurona: atro-
fia, debilidad y fasciculaciones.

Dada su asociación con la Malformación de 
Chiari Tipo I, es oportuno revisar las características 

Tabla I. Subtipos de la Malformación de Chiari.

Malformación de Chiari Descripción

Tipo 0
Existe alteración de la hidrodinámica del líquido cefalorraquídeo a nivel del foramen Magnum. 
Los pacientes tienen siringomielia con mínimos datos de herniación amigdalar o sin ellos.

Tipo I
Herniación caudal de las amígdalas cerebelosas mayor de 5 mm por debajo del foramen 
magnum. Característicamente está asociado a hidrosiringomielia. No suele acompañarse de 
descenso del tronco del encéfalo o del cuarto ventrículo ni de hidrocefalia.

Tipo II

Herniación caudal a través del foramen magnum del vermis cerebeloso, tronco del encéfalo 
y cuarto ventrículo. Se asocia con mielomeningocele e hidrocefalia, y de forma menos fre-
cuente, con hidrosiringomielia. Se pueden observar otros tipos de alteraciones intracraneales 
(hipoplasia del tentorio, craniolacunia, anomalías del conducto de Silvio).

Tipo III
Consiste en una encefalocele occipital con parte de las anomalías intracraneales asociadas 
al Chiari II.

Tipo IV Aplasia o hipoplasia del cerebelo asociada con aplasia de la tienda del cerebelo

Tomada de Malformaciones de la Unión Cráneo-cervical (Chiari tipo I y siringomielia). Documento de consenso. 2009.
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clínicas asociadas a esta enfermedad, en este senti-
do podemos encontrar los siguientes síntomas (She-
noy y Sampath, 2022; Amado et al., 2009):

a)	 Asociados a alteración dinámica del lí-
quido cefalorraquídeo:

–	 Cefalea: tipo opresiva de inicio súbito y ubica-
ción suboccipital, que se irradia a nivel retro-or-
bital, cuello y hombros. Suele ser autolimitada, 
alcanzando solo segundos de duración; se ve 
exacerbada por maniobras de Valsalva como 
toser, estornudar o durante la defecación.

–	 Trastornos visuales: diplopía, fotopsias, fo-
tofobia y visión borrosa.

–	 Síntomas Oto-neurológicos: Vértigo posicio-
nal, tinitus, plenitud ótica las que pueden tra-
ducirse en Hipoacusia neurosensorial leve 
con vestibulopatía periférica.

b)	 Asociados a compresión de la medula o 
bulbo raquídeo:

–	 Debilidad y espasticidad en extremidades.
–	 Parestesias de predominio en extremidades 

superiores.
–	 Caídas bruscas sin pérdida de conocimiento.
–	 Alteraciones esfinterianas.
–	 Disartria, disfonía o disfagia.
–	 Síndrome cerebeloso.
–	 Síndrome centro-medular: asociado ma-

yormente a siringomielia; caracterizado por 
debilidad segmentaria, atrofia de manos, 
arreflexia e hipoestesia disociada en tronco 
y extremidades. Además, si la lesión com-
promete los cordones laterales de la medula 
se puede encontrar debilidad, hiperreflexia 
y alteraciones de la sensibilidad táctil en ex-
tremidades inferiores.

DIAGNOSTICO

El diagnostico debe estar siempre basado 
en la sospecha clínica, con especial énfasis en pa-
cientes con lesiones medulares estables o historia de 
déficit neurológicos secundarios a procesos medu-
lares y/o cirugías, quienes repentinamente presen-
ten deterioro clínico de su estado basal y síntomas 
lentamente progresivos (Giner et al., 2016). Es aquí 
donde adquiere importancia el estudio imagenológi-
co, siendo la Cine RNM el examen de elección ya 
que permite identificar lesiones mas pequeñas y con 
mayor exactitud que una TC. En esta misma línea se 
ha propuesto un nuevo método alternativo basado 

en Cine RNM Contrastada de Fase Rápida cuyos re-
sultados son concordantes con los de la RNM, pero 
que permiten reducir el tiempo de examen y evaluar 
los efectos de parámetros tales como la respiración 
en la hemodinámica intracraneal (Ohno et al., 2020).

TRATAMIENTO

Existen distintos abordajes terapéuticos con 
relación al manejo de la Siringomielia, especialmen-
te cuando está asociada a Malformación de Chiari, 
configurándose la descompresión quirúrgica del fo-
ramen magno como el tratamiento más efectivo. En 
su documento de consenso “Malformaciones de la 
Unión Cráneo-Cervical (Chiari Tipo I y Siringomie-
lia)” Amado et  al. (2009) plantean un algoritmo de 
enfoque terapéutico en el cual como primer paso se 
debe identificar si la lesión es comunicante, no co-
municante o secundaria a atrofia de la médula espi-
nal (Figura 1).

CASO CLÍNICO

Se presenta a continuación el caso de una 
paciente chilena de sexo femenino de 59 años, sin 
antecedentes mórbidos ni hábitos tóxicos conocidos, 
en el ámbito social de profesión ingeniera comercial 
sin historia de alteración en su capacidad funcional 
previa; mantenía actividad física recurrente (ciclis-
mo, maratón y yoga).

Es evaluada en contexto de visita domici-
liaria para posible ingreso al “Programa de Atención 
Domiciliaria a Personas con Dependencia Severa”, 
el primer contacto se realiza con su hija menor, quien 
es su cuidadora principal.

Paciente relata cuadro de lenta evolución 
que inicia a finales del año 2019, caracterizado por 
gonalgía izquierda, impotencia funcional a la marcha 
y sensación de opresión en región lumbar EVA 8/10 
referida como “rigidez”, sin fiebre ni lesiones en piel 
o baja de peso asociada; manteniendo adecuado 
control de esfínteres y capacidad cognitiva. Al exa-
men físico: Ausencia de signos cerebelosos y me-
níngeos sin alteración a nivel de pares craneales, 
sin déficit motor; destaca parestesias en L2-L3 de 
miembro inferior derecho con hiperreflexia rotuliana 
y aquiliana bilateral.
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Dicho cuadro progresa llegando en la ac-
tualidad a la imposibilidad para la bipedestación y 
elevación de EESS bilateral. Al momento de la eva-
luación niega alteraciones en deglución, mantiene 
control de esfínteres y sensibilidad en EESS y EEII, 
sin embargo, manifiesta hiperalgesia con el roce de 
ropa de cama.

EXAMEN FISICO

Control de signos vitales dentro de rango PA 
136/94, FC 71, SAT 97%.

Paciente se encuentra consciente, lucida, 
orientada temporo-espacialmente, aporta informa-
ción en el trascurso de la entrevista, mantiene len-
guaje apropiado a la situación, se nota verborreica.

A la evaluación cardiopulmonar, se eviden-
cia un murmullo pulmonar presente, con adecuada 
expansión, simétrico y sin ruidos agregados en am-
bos campos pulmonares. Ritmo cardiaco regular en 
2 tiempos sin presencia de soplos. A nivel abdominal 
se palpa blando, depresible, indoloro. No se identifi-
can masas ni visceromegalias.

Destaca una disminución de la fuerza en las 
4 extremidades objetivada en M2/5, con sensibili-
dad al tacto y temperatura presentes, se evidencia 
hiperalgesia y alodinia en extremidades inferiores, 
las cuales se mantienen espásticas, ROT rotuliano 
y aquiliano hiperrefléxicos con tendencia a la flexión. 
Sin signos de edema, ni TVP.

A esto se suma rigidez articular a nivel de 
articulación metacarpofalángicas e interfalángicas 
de ambas manos.

Recabando información se consigna que fue 
evaluada con anterioridad por Neurólogo y Neuro-
cirujano, donde se diagnostica Lumbago no especi-
ficado y Lumbalgia crónica con paresia crural res-
pectivamente, además se sospecha de síndrome 
conversivo; se estudia en primera instancia con TC 
de cerebro sin contraste, donde no destacan hallaz-
gos de carácter agudo y TC de columna lumbosacra 
sin contraste que impresiona cambios degenerativos 
multisegmentarios asociados a listesis de grado 1 en 
T11-T12 y L5-S1 las que implican discopatías dege-
nerativas multisegmentarias, asociadas a severas 
estenosis foraminales, lo que apoya el diagnostico 
de lumbalgia crónica con paresia crural, por lo que se 
inicia terapia farmacológica con Prednisona 10 mg 

Figura 1. Algoritmo terapéutico del paciente con siringomielia Tomada de 
Malformaciones de la unión Cráneo-cervical (Chiari tipo I y siringomielia). 
Documento de consenso, 2009.
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ciación entre la prevalencia de la Malformación de 
Chiari tipo I y Siringomielia, alcanzando esta ultima 
un 65 a 80% en pacientes con este tipo de malfor-
mación, datos similares a los plasmados en el Do-
cumento de consenso sobre Malformaciones Crá-
neo-cervicales (Amado et al., 2009).

Esta afección puede tener carácter congé-
nito o adquirido, en el primer caso el defecto se ori-

Imagen 1. RMN de cerebro y columna que muestra la dila-
tación hidrosiringomielica de la médula espinal. 1A: Corte 
sagital en secuencia T2. Se observan lesiones focales con 
señal hiperintensa en T2 compatible con lesión Hidrosirin-
gomielica a nivel ponto bulbar y columna cervicotorácica. 
1B: RNM en secuencia T1. Lesión Hidrosiringomielica a ni-
vel de columna toracolumbar. 1C: RNM en secuencia T2. 
Dilatación del canal medular.

día, Pregabalina 150 mg día, Celecoxib 200 mg día 
y Fluoxetina 20 mg día.

Sin embargo, frente a la progresión de la 
debilidad muscular y deterioro funcional, en contro-
les con Fisiatra (2022) se solicita completar estudio 
con Electromiografía con Velocidad de Conducción 
de las 4 extremidades, RNM de cerebro y columna 
total más exámenes de laboratorio urgentes; en los 
que se informa: poliradiculoneuropatía sensitivo mo-
tora desmielinizante con compromiso degenerativo 
activo leve asimétrico de predominio distal, mientras 
que la RNM de Cerebro y Columna total impresionan 
Hidrosiringomielia del bulbo medular, lesión intrarra-
quídea intramedular expansiva cérvico dorsal con 
acentuada dilatación hidrosiringomielica de la me-
dula espinal y alteración de señal que se extiende 
hasta la unión ponto bulbar y a lo largo de toda la 
medula espinal (Imagen 1).

En cuanto a los exámenes de laboratorio 
se descarta patología concomitante metabólica, in-
formando el Hemograma: Hematocrito 42,4% con 
Hemoglobina 14,1 g/dL, Recuento de Leucocitos 
6230 mm3 sin hallazgos patológicos en recuento dife-
rencial, Plaquetas 215000 mm3, VHS 20 mm/hr. Perfil 
Lipídico: Colesterol Total 193 mg/dL, HDL 54 mg/dL, 
Triglicéridos 91 mg/dL. Perfil Hepático: Bilirrubina To-
tal 0,47 mg/d, Fosfatasas Alcalinas 75 UI/L, GOT 22 
UI/L, GPT 20 UI/L, GGT 15UI/L. Función Tiroidea TSH 
0.42uUI/ml, T4L 1.09 ng/dL. Glicemia basal 89 mg/dl, 
Nitrógeno Ureico 9,2  mg/dl, Creatinina 0.52  mg/dl. 
Electrolitos plasmáticos: Sodio 138  mmol/L, Potasio 
4,29  mmol/L, Cloro 102  mmol/L, Calcio 9,2  mg/dL, 
Fosforo 3.5 mg/dL, Vit B12 349 pg/ml.

Frente a los nuevos antecedentes y en dis-
cusión con médico tratante es derivada al Instituto 
de Neurocirugía Dr. Alfonso Asenjo, centro de refe-
rencia nacional para tratamientos neuroquirúrgicos, 
para valorar resolución quirúrgica más biopsia.

DISCUSIÓN

La siringomielia, como se definió anterior-
mente, corresponde a una cavitación de la medula 
espinal. Vandertop (2014) señala que en términos 
de prevalencia esta alcanza desde un 1,94 cada 
100.000 habitantes en población japonesa hasta 8,4 
por cada 100.000 personas en países occidentales, 
por su parte Kahn et al. (2015) establecen una aso-
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gina en la etapa embrionaria durante la formación y 
desarrollo del tubo neural, proceso conocido como 
neurulación; mientras que en su forma adquirida se 
ocasiona a raíz de una alteración en la dinámica del 
flujo del líquido cefalorraquídeo, la que puede des-
encadenarse de forma secundaria a procesos trau-
máticos, postquirúrgicos, postinflamatorios, neoplá-
sicos y efectos de masa causados por protrusiones 
discales. (Batzdorf, 2000).

A grandes rasgos y mediante su estudio a 
traves de autopsias y neuroimágenes se ha logrado 
clasificar la siringomielia en 3 grandes grupos; de-
pendiendo de la relación que existe entre el cuarto 
ventrículo y el canal medular central, así encontra-
mos la siringomielia comunicante, no comunicante 
y cavitaciones primarias del parénquima, además 
de aquellas cavitaciones atróficas y secundarias a 
neoplasias tales como astrocitomas y ependimo-
mas (Milhorat, 2000); en ello radica la importancia 
de su estudio y clasificación ya que esta permitirá 
establecer y orientar la oportunidad de tratamiento 
ya sea quirúrgico (drenaje, expansión de espacio 
subaracnoideo, obliteración quística entre otras) o 
no quirúrgico.

Como bien se aprecia en el caso descrito, 
su diagnóstico suele efectuarse mayoritariamente 
en pacientes sintomáticos, cuando se profundiza 
el estudio con neuroimágenes frente al hallazgo de 
signos y síntomas neurológicos evolutivos, siendo el 
estudio de elección la RNM.

En este sentido es de vital importancia, no 
olvidar esta entidad como un posible diagnostico 
diferencial o concomitante de diversas afecciones 
neurológicas tales como esclerosis múltiple, ya que 
existen estudios de caso (Charles et al., 2004) que 
establecen una relación entre la siringomielia y es-
clerosis múltiple por un proceso en que estas lesio-
nes de la medula espinal supondrían áreas de des-
mielinización, perdida neuro axonales y gliosis (Saini 
et al., 2020). Asi mismo, no se debe caer en el error 
de enmarcar la clínica del paciente dentro de una 
afección como un Síndrome Conversivo sin antes 
profundizar en el estudio.

ABSTRACT: Syringomyelia is a diagnostic challenge, 
since it is a poorly recognized disease, especially if 
its existence remains unknown. Being a progressive 
disease, whose clinic can present in a latent way and 
be coincident with other neurological pathologies such 

as multiple sclerosis, its detection is usually conducted 
in late stages, especially in the adult population 
and even more when it presents in an acquired 
way. Therefore, the imaging study with Magnetic 
Resonance acquires special relevance, allowing to be 
identified and classified, which will provide the basis 
for deciding on therapy.

KEY WORDS: Syringomyelia, Spinal Cord Disease, 
Somatosensory Disorders, Quadriparesis.
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