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Reporte de Tema
Siringomielia asociada a Malformación de Chiari I luego de descompresión craneal.
Syringomyelia associated with Chiari I Malformation after cranial decompression.
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Resumen
Introducción: Las Malformaciones de Chiari (M.C.) son alteraciones estructurales a ni­
vel  del  cerebelo  de  etiología  en  estudio. Muy  raras,  afectan  al  0,5%  de  la  población. 
Más de la mitad de los pacientes cursan con siringomielia. Caso clínico: Femenina de 
47 años con antecedente de M.C. Tipo I, acude con cuadro de dos semanas de evolu­
ción de cefalea holocraneana de intensidad 8/10, asociado a mareo e inestabilidad a la 
marcha. Hallazgos positivos de alteración en los pares craneales III, VIII, IX; hipertonía, 
signo de Babinski  y Hoffman positivos bilaterales;  ataxia  truncal;  nistagmus a  la dere­
cha;  fuerza  muscular  disminuida  en  miembros  superiores  e  hiperreflexia.  Discusión: 
Ante  la  sospecha  clínica,  y  las múltiples  alteraciones  a  nivel  del  cerebelo  y  bulbo,  se 
procede  a  realizar  estudios  de  imagen  y  se  confirma  el  diagnóstico  de  siringomielia. 
Posteriormente se le realiza una derivación siringoaracnoidea cervical y una derivación 
ventrículo­peritoneal y la paciente cursa con mejoría clínica.

Abstract
Introduction: Chiari malformations (C.M.) are structural alterations  in cerebellum. They 
are of unknown etiology, at present in study. They are very rare and affect 0.5 % of the 
population. More  than half of  the patients have syringomyelia. Clinical case: A 47­year­
old female with medical record of C.M. Type I, presents with a two­week evolution holocra­
nial headache, 8/10 in intensity, associated with dizziness and gait instability. Positive fin­
dings of alteration in cranial nerves III, VIII, IX; hypertonia, Babinski and Hoffman bilateral 
sign; truncal ataxia; nystagmus on the right; decreased muscle strength in the upper limbs 
and hyperreflexia. Discussion: Due  to clinical suspicion and multiple alterations  in cere­
bellum and bulb, imaging studies are performed and the diagnosis of syringomyelia is con­
firmed.  Subsequently,  a  cervical  syringoarachnoid  bypass  and  a  ventriculoperitoneal 
bypass were performed and the patient showed clinical improvement.
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Las malformaciones  de  Chiari  representan  un  grupo  de 
varias  presentaciones  anatómicas  anómalas  del  rom­
boencéfalo.  Existen  cuatro  subgrupos  tradicionales  de 
malformaciones de Chiari. Los tipos Chiari I, II y III impli­
can diferentes grados de hernia del romboencéfalo fuera 
de la fosa craneal posterior. Chiari tipo IV implica hipopla­
sia o aplasia cerebelosa sin ninguna hernia asociada. [1] 

La M.C. tipo I,  también conocida como ectopia cerebelar 
primaria, es un  trastorno de  la unión craneocervical que 
se asocia con deformidad y elongación de las amígdalas 
cerebelosas  y  se  caracteriza  específicamente  por  des­
censo de las amígdalas más de 5 mm por debajo del fo­
ramen magnum en el canal espinal. [2­3] Su incidencia es 

INTRODUCCIÓN

de 0,5% ­ 3,5% en general; 0,56% ­ 0,77% en estudios de 
resonancia magnética,  y 0,62% en estudios de disección 
anatómica. [2] La siringomielia está presente en el 30­70% 
de los casos. Además, la hidrocefalia se presenta en el 7­
9% de los pacientes con M.C. tipo I y siringomielia. [4]

Se  han  sugerido  varias  teorías  para  dilucidar  la  causa 
probable  y  el  origen  de  la  siringomielia,  siendo  la  más 
aceptada la mecánica. Esta implica una afección durante 
el  periodo  embrionario  relacionado  a  una  fosa  posterior 
pequeña. A pesar del gran volumen de publicaciones so­
bre el tema, parece que el problema aún no está explica­
do. Por este motivo presentamos un caso atípico de M.C. 
tipo I con peculiar desarrollo de siringomielia. 
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Caso clínico 
Femenina de 37 años, con antecedentes descritos en  la 
tabla 1, inicia en 2007 con cuadro de cefalea holocranea­
na de intensidad 6/10, no irradiada, que progresivamente 
se  asocia  a  vértigo  y  ataxia  al  año  siguiente.  Dos  años 
después, se añade al cuadro acúfenos en oído izquierdo. 
Acude a consulta de otorrinolaringología donde se diag­
nostica  hipoacusia  conductiva  bilateral,  paresia  cana­
licular izquierda y nistagmus en diente de sierra derecho, 
por lo cual es estudiada por Enfermedad de Ménière. Se 
le realiza tomografía computarizada (TC) cerebral simple 
donde se observa hidrocefalia obstructiva y  lesión hiper­
densa  lateral  a  la arteria  vertebral  izquierda. Por ello  se 
refiere al servicio de neurocirugía para evaluación.

Es llevada al salón de operaciones para la realización de 
una  tercer  ventriculostomía  endoscópica  con  posterior 
mejoría de la hidrocefalia. La paciente presenta síntomas 
compatibles  con  una  compresión  en  el  foramen magno, 
alteración  de  la  sensibilidad  y  de  la  propiocepción  de 
miembros superiores e  inferiores, de predominio  izquier­
do. Mediante estudios imagenológicos se diagnostica una 
Malformación de Chiari Tipo I. Se  le realiza una craniec­
tomía de fosa posterior con apertura del foramen magno 
más resección del arco posterior de C1 y duroplastía. 

En 2013 acude con cuadro de cefalea intensa holocranea­
na, asociado a náuseas y mareo. Se realiza TC que eviden­
cia  ventriculomegalia.  Se  revisa  la  tercer  ventriculostomía 
endoscópica y se le da egreso sin complicaciones. 

Posteriormente,  a  sus 47 años,  presenta  cuadro de dos 
semanas de evolución de cefalea holocraneana de inten­
sidad 8/10, asociada a mareo, inestabilidad a la marcha y 
disminución progresiva de  la  fuerza muscular  en ambos 
miembros superiores.

A  la evaluación neurológica,  alerta  y orientada en espa­
cio,  tiempo y persona. Cooperadora, con  lenguaje claro, 
pensamiento  coherente,  memoria  retrógrada,  anterógra­
da y retentiva conservada. Con paresia a la convergencia 
del ojo izquierdo, hipoacusia izquierda y disfagia. Hallaz­
go de hipertonía e hiperreflexia en  las extremidades su­
periores  e  inferiores;  disminución  de  la  fuerza muscular 
en  las  extremidades  superiores  y  reflejos  de  Babinski  y 
Hoffman (bilateral). Al examen de las funciones cerebelo­
sas se evidencia nistagmus a la derecha, dismetría y ata­
xia  truncal.  Con  sensibilidad  conservada,  resto  del 
examen físico sin alteraciones.

Los exámenes de laboratorio se presentan dentro de los 
límites  normales,  con  excepción  de  las  pruebas  de  fun­
ción renal, las cuales se encuentran alteradas por su pa­
tología  de  fondo.  Se  realizan  estudios  de  imagen 
complementarios descritos en las figuras 1,2 y 3.

Se concluye entre los diagnósticos diferenciales hiperten­
sión endocraneana, que podría ser causada por un pseu­
dotumor  cerebral,  una  masa,  hidrocefalia  o  algún 
traumatismo.  [5]  Por  sus  antecedentes  quirúrgicos,  un 
absceso  cerebral;  un  episodio  de  enfermedad  cerebro­

Figura 1. Tomografía computarizada cerebral simple de 
la paciente, año 2017

Dilatación de los ventrículos laterales a expensas de la obstruc­
ción causada por el descenso de las amígdalas cerebelosas.

Figura 2. Resonancia Magnética Cervical en corte sagi­
tal, de la paciente, año 2016

En la imagen A (ponderada en fase T1) se visualiza una lesión hi­
pointensa que va desde la porción más inferior del bulbo raquídeo 
hasta  T3. En  la  imagen B  (fase T2)  se  observa  la  lesión  anterior 
ahora  hiperintensa,  lo  que  sugiere  contenido  líquido  intramedular. 
Esto demuestra la siringobulia y siringomielia de la paciente.

Figura 3. Resonancia Magnética de Columna Vertebral 
Completa en corte sagital, de la paciente, año 2016

Se observa en la imagen A, ponderada en T1, la extensión de la 
siringomielia hasta T10 – T11. La imagen B muestra un corte en 
fase  T2  donde  se  aprecia  la  lesión  hiperintensa  con  extensión 
hasta T12

Wilson y cols. Siringomielia asociada a Malformación de Chiari I.
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superiores.  [7] Se han descrito  casos asociados a vérti­
go, síntomas otológicos, hipoacusia neurosensorial y sín­
tomas oculares.  [7,8,10] Estos signos y síntomas  fueron 
descritos en caso presentado.

Entre los síntomas relacionados con la compresión de la 
médula y bulbo raquídeo se encuentran la debilidad y es­
pasticidad  de  las  extremidades,  aproximadamente  un 
40% en extremidades superiores y 39% en las inferiores. 
Se describe, además, la presencia de parestesias y lipoti­
mias, presentados también por la paciente. [7]

Algunos de los signos descritos en la literatura y presenta­
dos en el caso son los de motoneurona superior (Babinski), 
y de motoneurona inferior (debilidad, hiporreflexia, predomi­
nante  en  miembros  superiores);  signos  sensitivos,  carac­
terísticos de síndrome centromedular, por la siringomielia y 
signos cerebelosos, presentes en el 75% de los casos. [7­8]

La resonancia magnética es el método diagnóstico por ex­
celencia para la M.C. y la siringomielia. Para el diagnóstico 
de M.C.I se describe una herniación de 5 mm por debajo 
del  foramen magnum. La T.C. se realiza para evaluar  las 
alteraciones óseas y el control de la hidrocefalia. [8­10] 

En los casos de M.C.I con siringomielia e hidrocefalia, está 
indicado el manejo quirúrgico con el objetivo de mejorar la 
hidrocefalia y controlar la sintomatología y progresión de la 
enfermedad.  [7]  Se  les  realiza  una  descompresión  ósea 
del foramen magno y del atlas y de la membrana atlanto­
occipital,  que puede  continuarse  con una descompresión 
con  duroplastía.  La  hidrocefalia,  presente  en  un  10%  de 
los  casos,  se  puede  controlar mediante  la  colocación  de 
una válvula de derivación ventrículo­peritoneal o una ven­
troculoscopia endoscópica. [7­8] En el caso presentado se 
utilizaron ambas técnicas.

La mayoría de  los pacientes mejoran su calidad de vida 
luego de  la cirugía. Pueden persistir  los síntomas y sig­
nos de la M.C.I y de la siringomielia en menor grado. Las 
mayores complicaciones se observan en relación a tras­
tornos en el líquido cefalorraquídeo (10%). [7]

Conclusión

La malformación  de Chiari  es  una  condición  que  causa 
alteraciones en la dinámica de flujo del líquido cefalorra­

vascular, por su historia de hipertensión arterial e  intoxi­
cación  farmacológica por el antecedente de enfermedad 
renal crónica. 

Además, la paciente cursa con signos y síntomas de sín­
drome  centromedular,  por  sus  alteraciones  motoras  y 
sensitivas, previamente descritos.

Luego de completar los estudios de imagen, sumado a la 
historia clínica y examen físico de la paciente se llega al 
diagnóstico  de:  1.  Síndrome  de  Hipertensión  Endocra­
neana secundario a Hidrocefalia No Comunicante; 2. Sín­
drome  Centromedular  secundario  a  Siringomielia  y 
Siringobulia; 3. Malformación de Chiari Tipo I por historia.
Se  realiza  una  derivación  siringoaracnoidea  cervical  y 
una  derivación  ventrículo­peritoneal.  La  paciente  cursa 
con mejoría de su cuadro y se le da egreso. 

Discusión 

La  Malformación  de  Chiari  es  una  patología  congénita 
que se produce por alteración de las somitas mesodérmi­
cos  occipitales  asociado  a  siringomielia  e  hidrocefalia  y 
caracterizado por alteraciones anatómicas de la base del 
cráneo y estructuras neurológicas adyacentes.  [6­7] Fue 
descrita por primera vez por John Cleland en 1883. [7] Se 
han  descrito  asociaciones  genéticas,  ambientales  y  es­
tructurales, y la más frecuente es del tipo I. [8­9] La M.C. 
afecta a 1/1000 nacidos vivos y su prevalencia asciende 
a 3­4/1000 casos, debido a los casos que se diagnostican 
en  la adultez.  [10] Se presenta en  igual proporción tanto 
en hombres como mujeres y en todas las etnias7. En ge­
neral, la siringomielia está asociada en un 90% de los ca­
sos, siendo su relación con la M.C.I, de un 405. [6]

En  cuanto  a  su  fisiopatología,  se  han  propuesto  múltiples 
teorías, siendo la teoría mecánica la más aceptada, con res­
pecto al complejo Chiari Tipo I­siringomielia, en la que se des­
cribe que existe una fosa posterior excesivamente pequeña y 
una alteración durante el desarrollo embrionario. [7­8]

Dichas teorías no explican del todo el desarrollo de sirin­
gomielia, y más aún  la  forma en  la cual esta paciente  la 
desarrolló posterior a la descompresión de la fosa poste­
rior. Esto  da  indicios  de  la  necesidad de nuevas  teorías 
en  cuanto al mecanismo de desarrollo  de  la misma. Así 
se han propuesto varias  teorías que  tienen como  funda­
mento  un  mecanismo  hidrodinámico,  donde  la  obstruc­
ción  inicial y  los espacios perivasculares del parénquima 
de la médula espinal juegan un papel importante. [11]

Los síntomas y signos generalmente se presentan entre 
los 25 y 30 años, como fue en el caso de la paciente. [7] 
Se pueden dividir de acuerdo a la alteración de la dinámi­
ca del líquido cefalorraquídeo, en donde se incluye la ce­
falea,  presente  en  el  60­70%  de  los  pacientes  como 
síntoma inicial. La misma es generalmente holocraneana, 
opresiva y aumenta con maniobras de Valsalva.  [7,8,10] 
Otro  síntoma  relacionado  es  la  cervicalgia,  asociado  a 
molestias  continuas  en  el  hombro,  nuca  y  extremidades 

DISCUSIÓN

CONCLUSIÓN

Tabla 1. Antecedentes personales patológicos de la 
paciente en 2016
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