iringomielia
en Caninos,
revision bibliografica

Paola Maldonado Morales, Henry Benavides I. MV
Universidad Pedagdgica y Tecnoldgica de Colombia
Facultad de Ciencias Agropecuarias

Escuela de Medicina Veterinaria y Zootecnia

25

Prospectiva Cientifica




26

Cuando hablamos de siringomielia, nos
referimos basicamente a la presencia de
cavitaciones quisticas de liquido con ca-
racteristicas similares a las del fluido cere-
broespinal (FCE) dentro de la médula es-
pinal. Los mecanismos de presentacion no
estan definidos aln, sin embargo, multiples
teorias proponen los cambios de presion y
el consecuente extravasado de fluido extra-
celular como responsables en la formacién
de las cavidades. Las causas principales de
siringomielia incluyen la Malformacién de
Chiari, Mielodisplasia (desarrollo anormal
del parénquima espinal), estenosis del ca-
nal central, anomalias congénitas, hemorra-
gias, inflamacién o tumores (Bagley, 2007).
Su diagndstico definitivo se realiza por
medio de imagenes por Resonancia Mag-
nética, donde se evidencia la presencia de
cavidades llenas de liquido dentro de la mé-
dula. Sus signos clinicos varian con las cau-
sas y con rasgos individuales del paciente,
y van desde el rascado excesivo, aullidos y
debilidad de las extremidades hasta signos
més complejos como dolor excesivo y crisis
convulsivas. Existen variadas opciones de
tratamiento, ya sea médico, a base de an-
tiinflamatorios, y diuréticos principalmente,
o quirdrgico mediante craniectomia y lami-
nectomia.
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When we mention the word Syringomyelia,
we are basically referring to the appearan-
ce of cystic cavities filled with cerebrospi-
nal fluid within the spinal cord. The word
Syringomyelia comes from the ancient
greek mithology and it owes its name to
the nymph Syrinx. When she was pursued
by the god Pan, she started screaming for
protection and the other nymphs on the
Ladon river help her by turning her into a
clump of reeds. Pan hears the sound that
comes out of the nymph as the wind pas-
ses through the reeds, and he cuts some
of them to build a flute or Syrinx in the
nymph ‘s honor.




1. Introduccién

Una cavitaciéon dentro del canal espinal fue
descrita por primera vez en el siglo XVI por
Stephanus1. Sin embargo, no se hablé del
término Siringomielia hasta el afo 1824,
cuando Olivier D’Angers us6 la palabra
por primera vez. Luego, en 1981, Hans Von
Chiari categorizd algunas malformaciones
congénitas en nifos, que generaban la con-
dicién clinica conocida hoy como Siringo-
mielia; asi nace el nombre de Malformacién
de Chiari. Debido a que se nombro la enfer-
medad luego de hallazgos post-mortem en
nifos ya que las caracteristicas anatoémicas
en humanos son similares pero no idénticas
a las encontradas en animales, se opté por
el nombre de Malformacién Tipo-Chiari al
hablar de la enfermedad en caninos’.

El origen del término Siringomielia se re-
monta a la antigua mitologia griega y le
debe su nombre a la ninfa Syrinx. Al ser
perseguida por el dios Pan, Syrinx pide su
proteccion a las demés ninfas del rio Ladon
que, al escuchar sus gritos, la convierten en
“Un manojo de cafas. Pan escucha el sonido

que produce el viento al pasar a través de
las cafias y comienza a cortarlas para ha-
cerse una flauta o siringa, en honor a la nin-
fa . Syrinx o Siringo significa tubo o cafa.

Se calcula que los primeros reportes de la
enfermedad, como condicion clinica en hu-
manos, comenzaron a aparecer alrededor
de 1960 en las bases de datos y en la red;
aunque su incidencia no parecia ser muy
alta, en la actualidad esta enfermedad se
caracteriza por ser sorprendentemente co-
mun (Bagley, 2007). El primer caso docu-
mentado de siringomielia en caninos apare-
cié en el ano 1987 en el Royal Veterinary
College del Reino Unido. En ese entonces
no se contaba con imagenes por resonancia
Magnética, pero las radiografias revelaban
la malformacién de Chiari y los signos clini-
cos eran sugestivos de la enfermedad. En
el ano 1997 se tomaron las primeras Image-
nes por Resonancia magnética en un canino
y se confirmd el diagnéstico del primer caso
de siringomielia en un Cavalier King Char-
les Spaniel (Rusbridge C, 2009).

Prospectiva Cientifica

27




28

2. Causas

Para conocer el origen de la enfermedad
partimos de un principio basico: cualquier
condicién anatémica o patologica que pro-
duzca alteracion del flujo normal del liquido
cefalorraquideo entre el encéfalo y la mé-
dula espinal sera considerada como causa
de siringomielia. La causa mas comun de la
enfermedad es la Malformacién Tipo-Chiari
(CM), en donde el craneo es demasiado
pequeno para contener el encéfalo, lo cual
hace que el cerebelo se vea abocado al fo-
ramen magno, obstruyendo el flujo y pro-
duciendo anormalidades en las presiones
del fluido tanto intracraneana como suba-
racnoidea. Incrementos de presiéon dentro
de la médula espinal inducen la presenta-
cién del efecto de Venturi, que disminuye
la presién fuera del cordén espinal. Estos
cambios de presién hacen que se acumule
fluido que con el tiempo avanza formando
cavidades (Rusbridge y col, 2009). Otras
causas incluyen Mielodisplasia (desarrollo
anormal del parénquima espinal), estenosis
del canal central, anomalias congénitas, he-
morragias, inflamacién o tumores (Bagley,
2007). Estd comprobado que en perros de
razas braquicefélicas es mayor el riesgo de
presentar la enfermedad.

La predisposicién racial es bastante notable,
siendo predominantemente marcada en el

Cavalier King Charles Spaniel (CKCS) vy el
Griffon de Bruselas. Otras razas predispues-
tas incluyen al Pomerania, Yorkshire Terrier,
Maltese, Dachshund Miniatura, French Poo-
dle, Bichon Frisé, Shih-Tzu, Pug, Boston Te-
rrier, Bulldog Francés, Pequinés, Chihuahua
y Pinscher miniatura. Cerda y Gonzélez et
al; en 2009, encontraron que el 92% de los
CKCS objeto de estudio tenian algin tipo de
anormalidad congénita craneocervical detec-
tada en imagenes por Resonancia Magnéti-
ca. Se ha reportado la presencia de quistes
cuadrigeminales como causa de siringomie-
lia, pero esto solo incrementa las posibilida-
des de padecer la enfermedad en caso de
una CM preexistente (Rusbridge C, 2009).

En 2009, Granger y Jeffery realizaron una
investigacién en perros con paraplejia cré-
nica y detectaron siringos de alrededor de
3.5cm. Ninguno de los perros presentaba
signos relacionados con la enfermedad,
pero esto abre las posibilidades de la exis-
tencia de siringomielia post-traumatica en
animales. Estudios realizados en humanos
confirman que el 30% de los pacientes que
guedan con paraplejia o tetraplejia trauma-
tica desarrollan siringos, y que el 11% de los
pacientes con siringomielia la han desarro-
llado luego de algin incidente traumatico.
(Rusbridge, 2009).

3. Fisiopatologia

La aparicién de los signos y las primeras
manifestaciones de la enfermedad depen-
den directamente de su etiologia. Para
comprender su avance y el por qué de los
sintomas, deben tomarse por separado las
causas que estan presentes en el animal, ya
sea la Malformacién Tipo-Chiari o cualquie-
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ra de las otras. Sin embargo, alin hoy no
se conoce con certeza el mecanismo exacto
de formacién de los siringos. Se ha habla-
do de la aparicion de pre-siringos, que son
lugares de edema intersticial que aparecen
antes de la formacién de las cavidades: Ia
ultima teoria propuesta por Levine en 2004
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plantea una explicacién coherente para la
formacién de las cavitaciones. Su teoria
vascular posiciona cualquier obstruccién
del flujo (Malformacién Tipo-Chiari, tumo-
res, hematomas, disrafismo espinal, etc...)
como causante de un incremento de presion
en el sitio, lo cual dilata los vasos sangui-
neos regionales hacia caudal, mientras que
los vasos hacia craneal colapsan. Los cam-
bios en el calibre de los vasos presionan la
médula caudal a la obstruccién. La combi-
nacion de estos fendmenos hace que falle
la barrera hemato-medular obligando al ul-
trafiltrado de cristaloides y la subsiguiente
acumulacion de liquido hipoprotéico (Levi-
ne, 2004).

Esta teoria desmiente la afirmacion original
gue define a las cavidades como “charcos”
de FCE. Por el contrario, propone que los
siringos son de hecho cavidades llenas de
liquido extracelular y no de FCE como se
describié en principio. Aunque no existen
estudios capaces de explicar la fisiopatolo-
gia de la enfermedad, la teoria de Levine es
la més aceptada actualmente.

En casos de Siringomielia secundaria o Mal-
formacién de Chiari, los sintomas aparece-
ran como consecuencia de las variaciones
de presién registradas entre los ventriculos
cerebrales, la fosa caudal y el canal espinal,
que se presentan por una interrupcion en el
paso del fluido cerebroespinal entre el en-
céfalo y la médula y viceversa.

Malformacioén de Chiari en un Grifén de Bruselas.
Imagen: Rx Craneo. Vista: Lateral.
Fuente: Clare Rusbridge. Stone Lion Veterinary
Center

4. Sintomas

Las manifestaciones clinicas varian de
acuerdo con los rasgos individuales del pa-

ciente, y pueden provenir de diversas anor-
‘malidades anatémicas, fisioldgicas y genéti-

cas presentes en el animal. El sintoma mas
importante es definitivamente el dolor (To-
dor DR, Harrison TM, Millport TH; 2000),
que es expresado con alaridos o aullidos sin
razdn aparente. A menudo se localiza en la
region cervical alta, puede ser intermiten-
te y en contados casos ausente. Su origen
més probable es la obstruccién del flujo del
FCE o el dafio causado en el parénquima
de la médula espinal. Los sintomas repor-

tados en pacientes humanos con la enfer-
medad incluyen dolor de cabeza, neuralgia
facial (trigeminal), y dolor de espalda que
se extiende en un patrén de capa sobre los
hombros. Personas afectadas describen la
sensacién como un “dolor quemante”, pin-
chazos con aguja y estiramiento de la piel
(Todor, Harrison, Millport. Pain and Syrin-
gomyelia, a Review (35)).

Los episodios de dolor son inducidos por
multiples factores. En algunos perros, cam-
bios climéaticos como los generados por las
tormentas eléctricas o el frio extremo pare-
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cen inducir a la crisis dolorosa; esta teoria
es apoyada por neurdlogos que creen que
esto se debe a los cambios en la presion
atmosférica, lo cual explicaria los cambios
en la presién del FCE (Lillington, 2007).
También se da en condiciones climaticas ex-
tremas de frio o calor. Recientemente se
ha descubierto que los pacientes cuyos si-
ringos aparecen desviados en las imagenes
por RMN, en especial si la desviacion es ha-
cia las astas dorsales de la médula espinal,
pueden experimentar un dolor més intenso
con respecto a los pacientes cuyos siringos
se alejan de las astas dorsales y es menos
probable que su dolor remita inclusive me-
diante cirugia descompresiva (Nakamura,
Shiba, Nishisawa (34)).

El segundo sintoma més importante es el
rascado. Generalmente es en el area de la
nuca y se da a un solo lado. El episodio pue-
de durar varios minutos y ser desencadena-
do por actividades cotidianas, como tocar las
orejas, poner la correa o acariciar el cuello.
La mayoria de las veces se da sin contacto
de piel entre la pata y el cuello. En ocasiones

puede darse un andar caracteristico llama-
do el “Salto de conejo”, que se da mientras
el perro intenta rascarse y caminar al mismo
tiempo. Este tipo de conducta se hace cada
vez mas evidente durante las caminatas con
correa y proporcionalmente a la progresion
de la enfermedad, al punto de convertir las
salidas en algo insoportable para el animal.

Otros sintomas incluyen dormir con la ca-
beza alta y dificultad para comer cuando la
comida se encuentra a nivel del suelo (man-
tener la cabeza en alto alivia el aumento de
la Presion Intracraneana (PIC)). También
recostarse sobre pisos frios como los de
baldosa o cemento, e incluso dormir bajo la
lluvia parecen generar alivio. El perro puede
mostrarse reacio a subir a los carros, sofés,
camas, etc; esto se debe a la debilidad de
las extremidades anteriores y a la atrofia
muscular causada por el dafo en las célu-
las de las astas ventrales de la médula. En
algunos perros con diagnéstico definitivo de
siringomielia se han reportado las conduc-
tas de Cazar Moscas y Bostezos, aparen-
temente en un intento por disminuir la PIC.

5. Diagnostico

5.1 Resonancia Magnética Nuclear

L#s imagenes por Resonancia Magnética
Nuclear (RMN) proveen un diagnéstico de-
finitivo, determinan la causa de la enferme-
dad, la presencia o ausencia de siringos y
su didmetro y descartan o confirman la dila-
tacién ventricular y la hidrocefalia. Estudios
recientes confirman una correlacién entre la
anchura del siringo y la presencia de dolor,
rascado y escoliosis. De acuerdo con los es-
tudios, pacientes con siringos de 0.64 cm. 0
més, presentaran los signos clinicos asocia-
dos. (Rusbridge, 2007). En los CKCS exis-

Prospectiva Cientifica

te un riesgo adicional de presentar quistes
cuadrigeminales, lo cual agravaria la com-
presién cerebelar sobre el agujero magno y
podria tener una incidencia importante en la
aparicion de siringos.

Las imégenes por radiografia simple no son
diagnésticas para siringomielia, pero la mal-
formacion de Chiari si puede ser apreciada
en las radiografias. En casos de siringomie-
lia severa, las radiografias pueden sugerir un
ensanchamiento del canal central, especial-




mente en la parte alta del cuello. (Rusbridge,
2009). El uso de Mielografia esta contrain-
dicado en casos sospechosos debido a que
la inyeccion de un medio de contraste en el
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espacio subaracnoideo puede incrementar la
presion en el area y aumentar las dimensio-
nes del siringo (en caso de que exista), lo cual
agravaria la condicion clinica del paciente.

fd

Confirmacion del diagnéstico de Siringomielia en un Cavalier King

Charles Spaniel de 3 anos. RM Sagital en T1 con medio de contraste
Fuente: Clinica Veterinaria Dover. Bogoté, Colombia

6. Tratamiento

6.1 Médico

Se utiliza en casos de siringos incipientes o
en pacientes diagnosticados mediante ima-
genes por RMN pero asintométicos; casos
en los cuales las posibilidades econémicas
limitan la opcién quirurgica, o en pacientes
que no responden favorablemente a la ci-
rugia descompresiva. Se basa en AINES,
inhibidores de la produccién de FCE y corti-
costeroides. (Rusbridge, 2007)

AINES

En pacientes con dolor leve o asintomati-
cos. También funcionan bien en siringos
incipientes. En casos de dolor mas severo
pueden usarse analgésicos opioides como
la Metadona o la Pethidina. Si el paciente
presenta signos de dafo neurolégico, como
hiperexcitabilidad, puede usarse Gabapen-
tin, que actia como neuromodulador en el

sistema nervioso, ademas de disminuir el
dolor neuropético que se produce a causa
de la compresién medular.

INHIBIDORES DE LA BOMBA

DE PROTONES

Varios neurdlogos han orientado la opcidn
de tratamiento mas importante hacia la dis-
minucién en la produccién del FCE. Se han
utilizado farmacos inhibidores de la bomba
de protones como el Omeprazol, en un inten-
to por disminuir la presion pulsatil del FCE,
pero no es recomendable en el manejo del
paciente crénico debido a efectos indesea-
bles producidos a causa de la supresién a
largo plazo de la produccién de acido gés-
trico como hipergastrinemia y carcinoides en
ratones de laboratorio (Berlin RG, 1997).
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INHIBIDORES DE LA

ANHIDRASA CARBONICA

Se ha utilizado acetazolamida para dismi-
nuir el flujo de FCE, pero se reportan efec-
tos adversos como dolor abdominal, debi-
lidad y letargia en los tratamientos a largo
plazo (Rusbridge C., Hallazgos no publica-
dos). Con el objeto de disminuir la PIC se
ha utilizado furosemida, pero al actuar favo-
reciendo la diuresis se convierte en un alivio
temporal, no definitivo.

6.2 Quirargico

Consiste béasicamente en la descompre-
siébn suboccipital mediante craniectomia
en ocasiones acompafnada de laminecto-
mia dorsal de C1 y/o C2. La durotomia es
opcional. Esta indicado en pacientes con
dolor refractario a la terapia analgésica o
pacientes con sintomas progresivos que no
responden a la corticoterapia. En un estu-
dio realizado en 16 perros, el 81% mostré
algin tipo de mejoria luego de la cirugia
descompresiva (Dewy, 2005). En pacien-

tes a los que se les practicaba la cirugia
descompresiva en las etapas iniciales de la
enfermedad, los resultados eran mas satis-
factorios. Sin embargo, de éstos pacientes
que presentaron mejoria, el 25% presenta-
ba recurrencia durante los dias siguientes
(Rusbridge, 2007).

La segunda técnica quirlrgica descrita es
el Shunt Subaracnoideo o Ventriculoperi-
toneal, en la cual se utiliza una sonda que
efectla el drenaje del liquido hacia el es-
pacio subaracnoideo o hacia la cavidad pe-
ritoneal. Solo se recomienda esta técnica
en casos de sixcingos persistentes luego de
la cirugia descompresiva. Desafortunada-
mente los estudios realizados en humanos
arrojan resultados desalentadores. 41% de
los pacientes humanos con signos de dises-
tesia a los que se les practico la cirugia des-
compresiva experimentan intensificacion
o recurrencia del dolor (Rusbridge, 2007).
Aln no existen reportes que confirmen la
resolucion definitiva de la enfermedad luego
de la craniectomia.

7. Recomendaciones para los criadores

La ultima convencién de neurélogos reali-
zada en noviembre de 2006 arroja un pro-
tocolo de crianza aln no aceptado univer-
salmente. Sin embargo, es hasta ahora el
mas completo y es el resultado de una ex-
haustiva investigacion liderada por la Dra.
Clare Rusbridge en el Reino Unido. Los re-
sultados de esta investigacién incluye una
serie de recomendaciones encaminadas
a evitar la propagacién de enfermedades
como Siringomielia y Enfermedad de la
Valvula Mitral.

1. Se har4 una imagen por RMN cervical a
todo CKCS que vaya a ser cruzado. Si
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no se hace ninguna, el perro seré consi-
derado como categoria D.

2. Cualquier cria de una pareja que posea
las imagenes por RMN también debera
ser examinada y tener las imagenes.

3. Si se han tomado las imagenes antes
de los 2.5 afos, éstas deberan repetirse
cuando el perro sea de edad avanzada.

4. Se deben comenzar a tomar las ima-
genes por RMN desde los 6 meses en
adelante.

5. Las imagenes deben ser interpretadas
por radiélogos experimentados, neuré-
logos o cirujanos ortopedistas experi-
mentados.
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