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INTRODUCCION

Cuando hablamos de siringomielia, nos referimos basicamente a la presencia
de cavitaciones quisticas de liquido con caracteristicas similares a las del
fluido cerebro espinal (FCE) dentro de la médula espinal. Los mecanismos de
presentacion no estan definidos aun, sin embargo, multiples teorias
proponen los cambios de presion y el consecuente extravasado de fluido
extracelular 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

canal central, anomalias congénitas, hemorragias, inflamacion o tumores. (1)

Su diagnésticodefinitivo se realizapor medio de imagenes por Resonancia
Magnética, donde se evidencia la presencia de cavidades llenas de liquido
dentro de la médula. Sus signos clinicos varian con las causas y con rasgos
individuales del paciente, y van desde el rascado excesivo, aullidos y
debilidad de las extremidades hasta signos mas complejos como dolor
excesivo y crisis convulsivas. Existen variadas opciones de tratamiento, ya
sea médico a base de antiinflamatorios y diuréticos principalmente o

quirargico mediante craniectomia y laminectomia. (2)

Anteriormente, era considerada una enfermedad rara en la medicina
veterinaria, pero ahora es un diagnéstico neurologico relativamente coman.
Este cambio se debe en parte a la mayor disponibilidad de imagenes por
resonancia magnética y por lo tanto, debido a la mayor prevalencia en ciertas

razas, especialmente el Cavalier King Charles Spaniel (CKCS). (14)

PALABRAS CLAVE: Siringomielia, Malformacién de Chiari, Cavalier King

Charles Spaniel, Siringe, Resonancia Magnética, Craneoplastia



1. ANTECEDENTES HISTORICOS

Syrinximplicatubo huecoo cafia. Myeliaomielose refierea la médula-el antiguo
término médicopara describir a la médula espinal.Por lo tanto siringomielia

implica un hueco en la médula espinal.

En la mitologia griega, "siringe" era una ninfa que recibia una atencién no
deseada de "Pan", un dios griego con la cabeza y el torso de un hombre y el
cuarto trasero de una cabra. El la persigui6 hasta un rio, le eché los brazos
alrededor y se encontr6 abrazando un grupo de cafias en las que se
convirtié. Pan lanzé un suspiro, el aire son6 a través de las cafas y produjo
un sonido melancélico. Luego tomé algunas y al ponerlas juntas hizo un
instrumento que llamo6 siringa, en honor de la ninfa. Es a partir de

“siringe”que se deriva el término siringomielia. (13)




La cavitacion en la médula espinal fue descrita por primera vez
porStephanus en el siglo XVI. Olivier d'Angersutilizopor primera vez el
término siringomielia en 1824 y en esa época se creia que la cavidad era un
canal central dilatado que comunicaba con el cuarto ventriculo. Se propuso

mas tarde que la dilatacion del canal central se denomina hidromielia. (14)

Los primeros reportes de siringomielia en Cavalier King Charles Spaniel
(CKCS) fueron en 1997 casi simultaneamente en Reino Unido, Africa y
Australia. Esto coincidié con la disponibilidad de Resonancia Magnética (RM)
espinal para los animales. La enfermedad se presentdantes de este tiempo,
pero debido a la faltade pruebas de diagnésticoapropiadas, no fue
reconocido. Elcaso mas  antiguoconocido  conhistoria  clinicay
radiografiassugestivasde siringomielia, se presentd alRoyal
VeterinaryCollege, Reino Unidoen 1987.(13)



2. DEFINICION

La Malformacibn de Chiari, (CM) antes conocida comosindrome
demalformaciéncaudaloccipital e hipoplasia delhueso occipital, es
unacondicion en la cualuna parte del cerebro, el cerebelo,desciendefuera del
craneoa través de laapertura(foramen magnum)en su base, desplazando la
médula espinal. Es la causa mas comun de la obstruccion del foramen
magnum Yy siringomielia (SM) en el perro. La causa exactano se conoce
completamente, sin embargo, se cree que es debidoaunaformaanormal del
craneooel tamafio del craneoes reducidaen la region occipitalcaudal,parte del
cerebeloes forzada a travésdel foramen magnum, alterando el flujonormal
deliquido cefalorraquideoenesaregion.Los cambios enla dindmica del LCRy
los gradientesde presion causados poreste sindromepueden resultar enuna
acumulacionanormal de liquidodentro de la sustanciade lamédula espinal

cervicalllamadaSM oun "siringe". (13)

Las causas de laCMaun no seentienden completamente.Una teoria es queel
proceso deminiaturizacion enalgunas razas de perrosde jugueteresulté mal
yel cerebro no disminuyéde tamafio enproporcion con el crAneoy/oel craneo
noes lo suficientemente grandepara el cerebro.Los estudios han sugeridoque
elCKCSparece tenerun cerebrode tamafioméds apropiadopara un
perrogrande. (13)

Siringomielia es una enfermedad caracterizada por cavidades llenas de
liquido (siringes) dentro de la sustancia de la médula espinal. El fluido
seencuentra normalmenteen pequefias cantidadesen elcentro de la
médulaespinalenunespacio llamadoel canal central. Esta cantidades tan
pequefia, es apenas detectableen las evaluacionesde resonancia magneética.
(13)



Eltamaio de la siringe puede variar considerablementey en algunos
casosocupan lamayor parte de lasustanciade la médula espinal. La
siringeejerce presion sobrela médula espinal,comprimiendo yestirandosus
fibrasy, en algunoscasos resultandoendafio permanente del nervio, dolor,

rascadocraneocervicaly paresia(dificultad para caminar). (13)



MALFORMACION DE CHIARI Y SIRINGOMIELIA
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3. CAUSAS

Para conocer el origen de la enfermedad partimos de un principio basico.
Cualquier condicion anatomica o patologica que produzca alteracion del flujo
normal del liquido cefalorraquideo entre el encéfalo y la médula espinal sera

considerada como causa de siringomielia. (2)

En algunos perros con CM, el engrosamiento excesivo de la duramadre y/o
el ligamento amarillo asociado en la union del craneo y la vértebra cervical 1
(atlantoccipital) y/o vértebra cervical 1 y 2 (atlantoaxial) pueden dar lugar a

una compresion significativa.(13)

Aungue no es una enfermedad que afecte unicamente al CKCS presenta una
incidencia preocupantemente mayor que otras razas similares. No hay
predisposicion mayor en cuanto al sexo o al color. Un acortamiento del
crdneo es un factor de riesgo y cualquier raza con un cierto grado de

braquicefalismo podria estar mas predispuesta a la CM o SM. (16)

Estudios realizados en el Grifbn de Bruselas han sugerido que la CM se
caracteriza por un acortamiento de la base del crdneo y el hueso
supraoccipital con un alargamiento compensatorio de la bdveda craneal,
especialmente el hueso parietal. Esto ha llevado a la hipétesis de que la
condicion puede ser debido a wuna insuficiencia del hueso y/o
craneosinostosis de la lamboidea (occipitoparietal) y las suturas craneales
base. (8)

El mecanismo patogénico preciso de desarrollo de la siringomielia es muy
debatido. Una teoria popular es que la obstruccion del flujo de LCR resulta
en un relativo aumento en la presion de la médula espinal y disminucion de la
presion en el espacio del LCR alrededor de la medula espinal, en

consecuencia se repite la distencion mecénica de la médula espinal. Esto a



su vez resulta en la dilatacion del canal central y la acumulacién de fluido de

los tejidos que con el tiempo se cristalizan en las cavidades.

Uno de los enigmas de CM/SM es la dificultad de predecir o explicar cuales

perros con CM posteriormente desarrollaran SM. (8)

En perros normales, hay flujo pulsatil de LCR a través del foramen magnum
desde el espacio subaracnoideo intracraneal al espacio subaracnoideo
espinal cervical y viceversa durante la sistole y la diastole, respectivamente.
Con la obstruccion en el foramen magnum, el LCR no fluye bien en cualquier
direccion. Sin embargo, la presién ejercida durante la sistole puede conducir
ya sea LCR o una onda de presion desde el compartimiento intracraneal en
la region del canal central de la médula espinal cervical craneal, haciendo
que se expanda progresivamente. Esto ha sido referido como un efecto

“golpe de ariete”(12)

Basado en el trabajo experimental en roedores de laboratorio, Greitz y otros
presentaron la teoria de la presién de pulso intramedular que es una de las
primeras teorias generales para proporcionar una explicacion de la

fisiopatologia de la siringomielia independientemente de la etiologia. (14)

Los principios fundamentales de esta teoria son: 1) que la siringomielia es
causada por la distension mecéanica repetida de la médula espinal y 2) la
cavitacion resultante surge de liquido extracelular proveniente del sistema de
alta presion en la microcirculacion de la médula espinal y no de LCR por la

baja presion del sistema en el espacio subaracnoideo. (14)

La fuerza motriz de la siringomielia es la presién sistolica del pulso de LCR
(es decir, la onda de presion de LCR desplazado de la cabeza durante las
pulsaciones arteriales). Cuando el espacio subaracnoideo esta obstruido, hay
una disminucién significativa en la transmision de presion a los espacios de

LCR distales. En consecuencia, hay un aumento en la transmision y reflexion



de la presion sistélica del pulso de LCR dentro del tejido de la médula espinal
en estrecha proximidad a la obstruccion. (Figura a. Transmisién) (14)

Ademas, parte de la presion sistolica del pulso de LCR se refleja dentro de la
meédula espinal en la obstruccion también distendiéndola justo por encima del

bloqueo. (Figura b. Reflexidn) (14)

Esta repetida distension mecéanica de la médula resulta en dilatacion del
canal central y acumulacién de liquido extracelular que eventualmente se

cristaliza en las cavidades. (14)

En situaciones en las que la obstruccién parcial del espacio subaracnoideo
ocurre, el efecto Venturi contribuye en la disminucion de la presion
subaracnoidea. El efecto Venturi (también conocido como el teorema de
Bernoulli) afirma que la energia mecanica total de flujo de fluido se mantiene
constante lo que implica que aumente la velocidad del liquido en un canal de
flujo reducido y disminuya la presion hidrostatica del fluido. (14)

El LCR desplazado por cada sistole es forzado a través de la abertura méas
estrecha resultando en chorros de alta velocidad. De acuerdo con el efecto
Venturi este chorro de alta velocidad, paradéjicamente, disminuye la presion
hidrostética en el espacio subaracnoideo en comparacion a la de la médula y
provoca un “efecto de succion” (es decir, gradientes de presion dirigidos
transmedularmente que distienden la medula espinal en e inmediatamente

por debajo de la obstruccién). (Figura c. EfectoVenturi) (14)

Debido al aumento en la velocidad del LCR a nivel del disco intervertebral, el
efecto Venturi aumenta y puede explicar porque a menudo la siringe se
desarrolla a lo largo del primer espacio del disco intervertebral en perros (es
decir, dentro de los segmentos de la médula espinal C2-C4) y en la entrada
toracica donde hay un estrechamiento en el diametro y cambio en la

angulacién del canal vertebral. (14)



Hay un aumento aun mayor en la amplitud del pulso sistélico intracraneal
durante e inmediatamente después de las maniobras de Valsava como
esfuerzo o toser. La presion sistolica de impulsos exagerados explica porque
los pacientes con Malformacién de Chiari a menudo experimentan un rapido
empeoramiento de los signos clinicos durante o inmediatamente después de

tales actividades. (14)

La mayoria de los investigadores estdn concluyendo que la siringomielia
representa una acumulacién de liquido extracelular, pero el mecanismo

exacto de su acumulacion sigue siendo objeto de debate. (14)

Compartimianto
de aita prasion J

|
Compartimiento % ‘
& baja prasion
Transmision Reflexion Efecto Venturi
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3.1 Prevalencia

La malformacion de Chiari y Siringomielia secundaria se identific6 por
primera vez en el CKCS en 1997. CKCSs afectados ya han sido identificados

a través de Europa, Australasia y América del Norte. (9)

Ambos, CM y SM se sabe que se heredan en el Cavalier King Charles
Spaniel, pero la herencia es compleja. Se estima que el 95% de la poblacion
de CKCS tiene CM, sin embargo la severidad de la malformacion no predice
si el perro tendra SM. Alrededor del 50% de los CKCS tienen SM, pero no

todos los perros con CM/SM tienen signos clinicos. (9)

De aquellos con CM/SM alrededor del 35% tendran signos clinicos de la
enfermedad, los otros pueden permanecer asintomaticos durante toda su
vida. De los perros que muestran signos, aproximadamente el 45% se vera
afectado durante su primer afio de vida, el 40% entre 1 y 4 afios y el otro

15%, mas de 4 afos.(9)

Los perros mas pequefios reportados con SM han sido de 12 semanas de
edad. (8)

Debido a la vaguedad de los signos en algunos casos y la falta de conciencia
sobre la enfermedad, a menudo hay un periodo de tiempo considerable
(media 1.6 afios) entre la aparicion de los sintomas y la confirmacion de un

diagnéstico. (8)

La presencia de signos se correlaciona con la anchura de la siringe y la
extension del dafio del asta dorsal de la médula espinal. Las siringes se
pueden expandir progresivamente,(8) algunos perros se mantendran
estables y solo empeoran de forma muy gradual durante varios afos

mientras que otros seran severamente incapacitados por el dolor y déficit
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neurolégico (falta de coordinacion, etc.) en cuestion de meses a partir de los

primeros sintomas. (9)

Los perros con una siringe mas amplia y asimétrica son mas propensos a
tener dolor pronunciado y escoliosis, mientras que los perros con una siringe
simétrica y estrecha pueden permanecer asintomaticos. La escoliosis puede
aparecer antes que los signos de dolor neuropatico y puede resolverse a

pesar de la persistencia de la siringe.(9)

12



4. SIGNOS

El signo mas importante es definitivamente el dolor que es expresado con
alaridos o aullidos sin razon aparente. (3)Puede ser difuso y dificil de
localizar, normalmente suele estar localizado alrededor del cuello, cabeza u
hombros. (6)

El malestar a menudo parece peor en la noche y temprano por la mafiana o
cuando esti excitado y puede estar asociado con la defecacién o puede

variar segun las condiciones meteoroldgicas.(8)

Los episodios de dolor son inducidos por mdltiples factores. En algunos
perros, cambios climaticos como los generados por las tormentas eléctricas o
el frio extremo pueden 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 presion del LCR. (4)

Los seres humanos con siringomielia reportan dolor de cabeza, suboccipital
o dolor de cuello, dolor de espalda, dolor en el trigémino (dolor facial) y el
dolor radicular (por ejemplo, dolor que se irradia a las extremidades
inferiores, dolor que tiene una distribucion como capa sobre los hombros).
(14) Dafo en el asta dorsal es una caracteristica clave en el dolor crénico de

la siringomielia. (11)

El asta dorsal de la medula espinaltiene un papel clave en la percepcion de
la informacion sensorial y la transmision al cerebro, y a veces las conexiones
neuronales y las comunicaciones a través del asta dorsal pueden ser

reorganizadas dando como resultado estados de dolor persistente.(11)
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La informacion sensorial entrante se somete a una transformacion sustancial
en las diferentes laminas del asta dorsal (nocicepcion principalmente dentro
de las laminas |, 11 y IV) y luego se transmite a través de las vias ascendentes
hacia el cerebro. La informacidén nociceptiva se transmite por las pequefias
fiboras C amielinicas que terminan principalmente en las laminas | y Il con

algunas fibras penetrando hasta las capas mas profundas. (14)

La lesibn de la médula espinal produce una cascada de reacciones
interactivas que pueden ser ampliamente divididas en tres mecanismos:
cambios anatoémicos, cambios neuroquimicos (exitotoxicidad) y cambios

inflamatorios. (14)

Cambios anatomicos. Es plausible que el dafio que causa la
siringomielia a las capas mas profundas preservando al mismo tiempo las
capas superficiales, puede causar un desequilibrio entre las diferentes vias
de procesamiento a través de la muerte o disfuncion de determinados tipos
de células. Lesion de la médula espinal también puede dar lugar a la
reorganizacion de las conexiones neuronales, como la invasion de las
laminas 11l y IV por el péptido relacionado con el gen de la calcitonina
(CGRP)que contienen las fibras aferentes primarias que normalmente solo se

encuentran en las laminas | y II. (14)

Cambios neuroquimicos. La siringomielia se asocia con
anormalidades en los niveles de la medula espinal de la sustancia P, lo cual
probablemente altera la modulacién y percepcion del dolor. La siringomielia
puede dar Ilugar a cambios en las concentraciones de otros
neurotransmisores (0 neuromoduladores), como el GABA, resultando en
“desinhibicion” de las vias del dolor. Neuronas inhibidoras que contienen
GABA tienen una alta susceptibilidad a la hipoxia, asi que pueden ser
dafiadas de forma mas selectiva. (14)
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Cambios inflamatorios. Neuroinflamacion y activacion neuroinmune
después de una lesion de la medula espinal se cree que desempefia un
papel en el dolor persistente, tal vez mediada por la produccion de células
gliaes de citoquinas y la expresion alterada de los péptidos nociceptrivos (ej.

Citoquina, interleuquina-1 conduce a un aumento de la sustancia P). (14)

El dolor se presenta debido a un procesamiento anormal somatosensorial en
el sistema nervioso periférico o central. Esto tiene dos formas principales: 1)
la alodinia: en la que normalmente un estimulo no doloroso provoca dolor en
el individuo afectado y 2) disestesia: en la que los estimulos evocan una

sensacion inadecuada que es a menudo dolorosa. (14)

El dolor se correlaciona positivamente con el ancho de la siringe, es decir
perros con una siringe amplia son mas propensos a sufrir molestias y los
perros con una siringe estrecha pueden ser asintomaticos, especialmente si

la siringe es simétrica y no se desvia hacia el asta dorsal.(14)

Si hay dafios en las células del asta ventral entonces el perro puede tener
debilidad muscular resultando en escoliosis del cuelloo paresia del miembro

toracico. (14)

El rascado generalmente es en el area de la nuca y se da hacia un solo lado.
El episodio puede durar varios minutos y ser desencadenado 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, lo
que es conocido como ‘“rascado al aire”, este signo es muy sugerente de

disestesia. (2)

En ocasiones puede darse un andar caracteristico llamado 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

15



caminatas con correa y proporcionalmente a la progresion de la enfermedad,

al punto de convertir las salidas en algo insoportable para el animal.(2)

También pueden morderse las extremidades, o arrastrar el trasero por el
suelo normalmente durante los episodios de dolor. Algunos de estos
episodios van seguidos de una actividad frenética de arrastrar la cara contra
el suelo. Cabe destacar que no todos los CKCS que se rascan padecen de
SM, y no todos los perros que padecen SM, se rascan por lo que el rascado
es un sintoma de dificil interpretacion. (6)

- Cuando el rascado excesivo es el signo predominante, deben
descartarse otras posibles enfermedades de la piel y de los oidos,
como por ejemplo alergias u otitis muy frecuentes en Cavaliers.

- Si el dolor aparece como uno de los sintomas principales cabe
descartar otras disfunciones del Sistema Nervioso Central que pueden
causar dolor y malestar, como por ejemplo hernia discal, meningitis,

neoplasia, etc. (6)

Otros sintomas incluyen dormir con la cabeza alta y dificultad para comer
cuando la comida se encuentra a nivel del suelo. También recostarse sobre
pisos frios e incluso dormir bajo la lluvia parecen generar alivio. El perro
puede mostrarse reacio a subir a los carros, sofas, camas, etc. esto se debe
a la debilidad de las extremidades anteriores y a la atrofia muscular causada

por el dafio en las células de las astas ventrales de la médula. (2)

Algunos perros se lamen las patas obsesivamente, mordisquean el aire como
si atraparan moscas; a menudo sacuden la cabeza y orejas, bostezan en
exceso (probablemente en un intento de liberar la presion que sienten en sus

cabezas) o lamen sus labios excesivamente. (4)
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SM puede dar lugar a otros déficits neurologicos tales como debilidad en las

extremidades torécicas y atrofia muscular (debido a los dafios en las células

del asta ventral) y la ataxia del miembro pélvico y la debilidad (debido al dafio

en la sustancia blanca o la participacion de la medula espinal lumbar por la

siringe). Convulsiones, pardlisis del nervio facial y sordera también pueden

ser vistos, sin embargo ninguna relacion directa ha sido probada y ésta

asociacion puede ser circunstancial. (8)

Rascado

Escoliosis

Dormir con la cabeza alta
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5. DIAGNOSTICO

Cualquier perro con signos de disfuncién de la médula espinal a cualquier
nivel dentro de la médula espinal pueden tener siringomielia y un alto indice
de sospecha de esta enfermedad a menudo es necesario para el diagnostico
definitivo. (1)

La siringomielia tiende a ser mas frecuente en los perros de razas pequefias
como Pomeranias, Chihuahuas, Terrier Maltes, y Poodles. Los Cavalier King
Charles Spaniel también son comunmente afectados por esta enfermedad, e

incluso sin signos clinicos pueden tener esta condicidn en cierto grado. (1)

Al menos en el 50% de la raza, aunque solo una parte son tan severos que

presentan signos clinicos. (5)

5.1 ResonanciaMagnética Nuclear (RMN)
La resonancia magnética es esencial para el diagndéstico de siringomielia.

Las cavidades pueden ser discontinuas y ser localizadas multifocalmente en
la médula espinal. Los bordes de estas cavidades pueden ser discretos o
irregulares. Cuando las cavidades se agrandan a menudo es dificil
determinar si existe comunicacion con el canal central o el espacio

subaracnoideosuprayacente. (1)

En el caso de CM/SM el cerebelo y el bulbo raquideo se extienden a través
del foramen magnum que se ocluyen con poco o nada de LCR en torno a las
estructuras neurales. El tamafio de la hernia del cerebelo no se correlaciona

con la gravedad. (8)

Los segmentos superiores cervical y toracico suelen ser los mas gravemente
afectados. El ancho maximo de siringe es el predictor mas fuerte del dolor,
del comportamiento de rascarse y la escoliosis; el 95% de los CKCS con un
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ancho maximo de siringe de 0.64 cm 0 mas se ha asociado a signos clinicos.

(8)

En casos con siringomielia cervical severa las imagenes pueden sugerir la

ampliacion del canal cervical, especialmente en la region C2 y/o escoliosis.

(8)

Tipos de escaner de resonancia magnética: Basicamente hay dos tipos de
escaner, un escaner de campo alto (1,5 Tesla) como los usados en los
hospitales y un escaner de campo bajo (0,2 a 0,3 Tesla) que se utiliza
generalmente en la practica veterinaria. (10)

Una imagen T1W da una imagen detallada mas precisa, pero una T2W da un
mejor contraste. A los efectos de formacién de imagenes para Malformacion
de Chiari y siringes, ambos tipos de imagenes se requieren. El edema de

cordon de una pre siringe solo es visible en una imagen ponderada T2W.(10)

El protocolo deresonancia magnéticarealizada en
elCanineChiarilnstituteenLong Island  VeterinarySpecialistincluye  una
secuenciaT2sagitaldelseno frontalhasta el sacro. Imagen del cerebroconsiste
en unasagitalT2, axial T2 yuna secuenciaaxialTlseguido por una

secuenciaT2axial dela region cervical, toracica y lumbar.(14)
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Figura A) Sagital T2W de un perro con CM/SM; B) Imagen axial; C)
Secuencia del perro entero (region cervical, toracica y lumbar).

Figura A) RM Sagital T2W de un CKCS con una siringe grande. B) Perro con

un canal central normal. C) Perro con el canal central dilatado.
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Ademas, secuenciasagitalCine de contraste de fasesysecuenciaaxial de flujo
cuantitativo se realizana niveldel foramen magnum, C3 y C5.(14)

Un nuevo concepto deresonancia magnéticacaptael flujo deliquido
cefalorraquideocomo unamini peliculaconocida comocine-RMo “"estudio de
liquido cefalorraquideo”. Estacapacidad de diagndosticomejora la
visualizacionde la via de fluo del LCR desde elcerebro a la
médulaespinal.Cine-RM ha sido capaz de documentar el flujo anormal de
liquido. Estudios preliminares en animales indican que hay alteraciones en el
flujo del LCR en los perros que tienen CM y SM. En la actualidad hay
estudios que utilizan cine-RM para analizar los perros con CM y SM para

evaluar el flujo de LCR post-quirtrgico de descompresion. (13)

Las imagenes deben ser tomadas sagital y transversal, con frecuencia (cada
4mm) para que una siringe pequefa no se pierda. Imagenes sagitales TIW
necesitan ser tomadas al menos a C4/C5, que en un escaner de campo bajo
significa a partir de la glandula pituitaria. Imagenes sagitales T2W se toman
por lo menos a C4/C5. Las imagenes transversales T2W deben tomarse en
un maximo de 4mm entre C2 y C4. (10)

Todo este procedimiento requiere cierto tiempo para realizarlo, y todo el
tiempo el perro debe permanecer completamente inmévil. Esto se hace
generalmente con anestesia (ya que el perro tendra un tubo en la garganta y
el oxigeno puede ser administrado como se requiera), pero puede realizarse

con sedacion. (10)

21



CKCS entubado y en posicion para el andlisis de RM

5.1.1 Clasificacién de las Imagenes

La clasificacion es de acuerdo con la gravedad de los cambios. La edad del
perro en el momento de la exploracibn se muestra también en la

clasificacion.
Malformacion de Chiari (CM)

- Grado 0. Sin Malformacién de Chiari
- Grado 1. Cerebelo abollado (no redondeado)
- Grado 2. Cerebelo impactado o herniado a través del foramen

magnum.
Siringomielia (SM)

- Grado 0. Normal (sin dilatacion del canal central, ni presiringe, ni
sirigne)

- Grado 1. Dilatacién del canal central (DCC) a menos de 2mm de
diametro

- Grado 2. Siringomielia (dilatacién del canal central de un didmetro de

2mm o mayor)presiringe o siringe con/sin dilatacion del canal central.
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El grado se califica con una letra que indica la edad en el momento de

la exploracion. a= mas de5 afios de edad; b= 3 a 5 afios de edad; c= 1

y 3 aflos de edad. Como SM es una enfermedad progresiva el grado

no es valido sin la letra de calificacion. (15)

clinicos de CM/SM

Grado SM Edad (afos)

Oa (normal) Mas de 5
Ob (normal) 3-5

Oc (normal) 1-3

la (DCC) Mas de 5
1b (DCC) 35

1c (DCC) 1-3

2a (SM) Mas de 5
2b (SM) 35

2c (SM) 1-3
Cualquier perro con signos | Cualquiera

(15)
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Los microchips pueden interferir con una resonancia magnética, por lo tanto,
los perros destinados a la exploracién deben tener el microchip implantado
no mas delante de las escapulas. La edad minima para la exploracion sera

de un afo. No habréalimite superior. (10)

Imagenes de RM de un CKCS que ilustran la distorsién de las imagenes por

un microchip colocado bajo la piel del cuello.
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5.2 Diagnéstico Diferencial

Los diagnosticos diferenciales méas importantes son otras causas de dolor y
disfuncion de la médula espinal como la enfermedad de disco intervertebral;
las enfermedades inflamatorias del sistema nervioso central tales como
meningoencefalomielitis granulomatosa; anormalidades vertebrales tales
como la subluxacion atlantoaxial, neoplasia y espondilodiscitis. Cuando el
rascado facial/frotar de la oreja es el signo clinico predominante, enfermedad

del oido y la piel debe ser descartada. (8)

El comportamiento de rascarse por SM es clasicamente un area distinta. Es
un hallazgo incidental comun para CKCS tener un material mucoideen una o
ambas ampollas timpanicas y en la mayoria de los casos esto no esté
asociado con los signos clinicos. Algunos casos con escoliosis parecen
tener una inclinacion de la cabeza que podria ser confundido con disfuncion
vestibular. En caso de duda, radiografias cervicales pueden confirmar

escoliosis. (8)

Hernia discal. Los signos clinicos son: dolor, el animal adopta posturas
antialgicas debido a reacciones inflamatorias (baja la cabeza y curva la
espalda); disminucién de la propiocepcion, el animal es incapaz de poner una
pata de forma correcta con la almohadilla en contacto con el suelo, tiene
incoordinacion al moverse, hace movimientos cortos o se arrastra (paresia o
paralisis), dificultad para mantener el equilibrio; se produce una perdida de
sensibilidad en la zona lesionada y en extremidades; problemas de

incontinencia urinaria y/o fecal o retenciones.

El diagnostico se realiza con radiografia, mielografia, TC o RM. (22)
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Otitis media secretora primaria. Los sintomas son dolor de moderado
a severo en la cabeza o el cuello, problemas de equilibrio, oreja o labio
caido, movimientos involuntarios rapidos del globo ocular, dificultad para

parpadear, inclinacion de la cabeza y/o pérdida de la audicion. (16)

El rascado al aire generalmente no se asocia con otitis media secretora

primaria. (17)

Se puede detectar con resonancia magnética (RM) o tomografia
computarizada (TC). También puede observarse con un microscopio
operatorio con buena iluminaciéon y un aumento adecuado. Si el caso es tan
grave que la membrana timpanica esta abultada, la condicidbn puede ser
visible en radiografia y diagnosticado con un otoscopio. En casos extremos,
la membrana timpanica puede estar rota y el tapon de moco claramente
visible. (18)

Meningoencefalomielitis granulomatosa. Los signos clinicos son
variables y reflejan el area del SNC afectada. Si afecta el cerebro anterior los
signos clinicos pueden incluir: ceguera, convulsiones, estado mental
alterado, ansiedad, dar vueltas, tropezar con un paso casi normal. Si afecta
la parte posterior del cerebro (tronco cerebral/cerebelo) los signos clinicos
pueden incluir: caerse, incapacidad de parpadear, paralisis facial, cambios en
la voz, depresion mental, temblores, marcha espastica. Si afecta la medula
espinal puede incluir signos como: fiebre, dolor espinal y debilidad o paralisis

de uno, dos o los cuatro miembros. (20)

El diagnostico requiere el examen microscopico del tejido del SNC afectado.
(20)

Neuroimagen por TC y/o RMN, demostracion de antigenos especificos en el
LCR o titulos de anticuerpos séricos para los diversos agentes etiologicos.
(21)
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Subluxacion Atlantoaxial. La forma congénita aparece con mas
frecuencia en perros de razas pequefias y los signos clinicos suelen
aparecer antes del afio de edad. En algunos casos, los animales no

presentan sintomas hasta que sufren algun dafio cervical. (19)

Como consecuencia de algun traumatismo puede ocurrir en cualquier raza
de perro o gato y a cualquier edad. Normalmente el traumatismo provoca una

ruptura del ligamento transverso del atlas o del proceso odontoides del axis.

Diagnostico a través de radiografias simples. (19)
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6. TRATAMIENTO

La edadde los perrostiende a serunaconsideracibn muy importanteen
muchos casos.Los perros jovenescon signos clinicosdeben ser considerados
parael tratamiento quirdrgico, mientras que los perros mas viejoscon un
minimodesignos clinicospuedensermanejados con medicamentos ocirugia.La

gravedad de laCM/ SMjuega un papel enesta decision. (13)

Muchos perrostodaviase pueden manejarcon medicamentosdespués de la
operacion, pero la variedad y ladosispueden reducirseconla correccion
quirargica.Los perrosque han sido manejadoscon
medicacioninicialmenteseguirdn  teniendoprogresiéonde la enfermedady

pueden sercandidatos viablespara la cirugia.(13)

“El objetivo principal del tratamiento es el alivio del dolor”

6.1 Quirurgico

El tratamiento quirdrgico esta indicado para perros con dolor refractario o con
empeoramiento de los signos neurologicos. El objetivo de la cirugia es

restaurar la dinAmica del LCR. (14)

La Malformacion de Chiari es la causa mascomun deSMy la descompresion
craneo cervical (también descrito como descompresiondel foramen
magnum(DFM) o descompresion suboccipital) con unalaminectomiadorsal
delcuerpo vertebralC1se considerael tratamiento deeleccion.(13)

Esto puede combinarse con una durotomia (incision de la duramadre con/sin
incision de meninge subaracnoidea) con o sin aplicacion de parches con un
material de injerto adecuado. La cirugia de descompresion craneo cervical
tiene éxito en reducir el dolor y mejora el déficit neuroldgico en

aproximadamente el 80% de los casos y aproximadamente el 45% de los
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casos todavia pueden tener una calidad de vida satisfactoria 2 afios después
de la operacion. (8)

Sin embargo, la cirugia no puede tratar adecuadamente los factores que
conducen a SM y la siringe parece persistente en muchos casos. La mejoria
clinica es probablemente atribuible a la mejora en el flujo de LCR a través del
foramen magnum. En algunos casos, la cicatrizacion y adherencias de tejido
fibroso sobre el foramen magnum parecen dar lugar a re-obstruccion y de
25% a casi el 50% de los casos se puede deteriorar con el tiempo. Esto

puede ser tan pronto como dos meses después de la operacion. (8)

Recientemente, un procedimiento de craneoplastia utilizado en la cirugia de
descompresion craneo cervical en humanos ha sido adaptado para su uso en
perros. El procedimiento implica la colocacion de una placa construida de
malla de titanio y polimetilmetacrilato (PMMA) en los tornillos de titanio
colocados previamente que bordean el defecto 6seo occipital con una

profundidad aproximada de 2-3 mm. (8)
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Figura A) Colocacion de los tornillos de titanio para una descompresion de
foramen magnum con craneoplastia. B) Colocacién de la placa de titanio y
PMMA

Craneoplastia completa.
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.

B kel

A) Radiografias craneocaudal y B) lateral postoperatorias del sitio de la

craneoplastia

Figura A) RM T2W sagital de un CKCS antes de la operacion.B) RM T2wW
sagital del mismo CKCS 4 meses después de la operacién. Obsérvese la

disminucion significativa del tamafio de la siringe.

32




Re-configuracién de la parte posterior del craneoo "craneoplastia”, ademas
de la descompresion del foramen magnum se recomiendaen
TheCanineChiarilnstitute of LIVSpara disminuir la frecuenciadeformacion de
tejido cicatrizalen elsitio de la operaciéndespués de la cirugia.(13)

Actualmente, 73 de 103 perros con CM confirmada con RM y tratados con
DFM vy craneoplastia tuvieron al menos un afio de seguimiento y fueron
evaluados. Los resultados del estudio revelaron que 62/73 perros (85%)
mejoraron después de la DFM y craneoplastia; 11/73 (15%) requirieron
medicacion intermitente para mantener la calidad de vida. Solo 5 perros (7%)
experimentaron formacion de tejido cicatrizal después de la DFM vy

craneoplastia y fueron re-operados.(13)

Debido a la persistencia de la SM y/o dafios en el asta dorsal de la médula
espinal es probable que el paciente post operatorio también requiera un
tratamiento médico continuo para el alivio del dolor y en algunos pacientes,
el tratamiento médico solo se elige por razones financieras o preferencias del

propietario. (8)
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Médico.
Principales farmacos utilizados para el tratamiento del CM/SM:

- Medicamentos que reducen la produccion de LCR: Furosemida, cimetidina,

omeprazol.
- Analgésicos. Antiinflamatorios no esteroideos

Tramadol (2-4 mg/kg cada 8 horas) Resulta adecuado en

pacientes con signos leves de hiperestesia cervical.
-Corticosteroides. Metilprednisolona

- Anticonvulsivos: Gabapentina (10 mg/kg PO, cada 8 horas) Resulta

indicada para reducir el dolor neuropatico
Pregabalina

Debido a que los mecanismos de desarrollo del dolor neuropético son
multifactoriales, polifarmacia apropiada es probable que sea mas eficaz que

el tratamiento con agentes Unicos. (8)

Hasta que una opcion quirdrgica este definida, el tratamiento farmacologico
de los sintomas clinicos es probable que sea el pilar del tratamiento
veterinario.(11)

El farmacomas utilizadopara aliviar el dolory la actividad derascado es la
Gabapentina, esun medicamento quetrabaja enlos canales de calcioy
disminuyela liberacionde sustancias procedentes delas terminaciones
nerviosasque ayudan a generardolor yparestesia. La drogaparece sermuy
eficaz, pero los perros a menudo parecen empeorarantes de laproxima dosis
debida(esta droga tipicamentese administra cada 8horas), lo que sugiere
guea veces nodura lo suficienteen el torrente sanguineo. La"proxima

generacion"de la Gabapentina, una droga llamada Pregabalina, dura mas

34



tiempo (casiel doble), parece sermas potentey puede seradministrada
cadal2horas. Un popularopidceo como la droga llamadaTramadoltambién
seprescribe a menudo para los pacientes conCM/SM vy es eficazen el alivio

deldolor de cabeza ycuello.(13)

AINES se han utilizado paratratar el dolor asociadocon CM/ SM. Estos
incluyenel meloxicam ycarprofeno, peroestos  farmacosnodeben
utilizarsesimultdneamente conglucocorticoidesdebido al potencial
dafiogastrointestinal.La amantadinaes un farmaco queinhibeun receptor
deldolor llamadoNMDA (N-metil-D-aspartato) receptor. La amitriptilinaes un
medicamentoantidepresivo triciclicoque puedetener alguna eficacia enel

alivio del dolory parestesia. (13)

Los corticosteroides, como prednisona, tiende aser muy eficaz enel manejo
del dolor, sin embargo, el uso prolongado de corticosteroidespuede tener
consecuenciasadversas para la salud (inmunosupresion, aumento de peso y
cambios en la piel). Los corticosteroidesse han utilizado tambiénen los perros

conCM/SM paradisminuir la produccion deLCRYy la inflamaciondel SNC. (13)

Un numero de farmacos han sido utilizados también para disminuir la
produccion de LCR. Estos incluyen Omeprazol, Acetazolamida,
Metazolamiday Furosemida. EI Omeprazol es un inhibidor de la bomba de
protones que se ha demostrado que disminuye la produccion de LCR en
perros, no es adecuado para un manejo a largo plazo y el mecanismo exacto
es desconocido.Acetazolamida y Metazolamida son inhibidores de la enzima
anhidrasa carbonica que se requiere para la produccion de LCF, pero los
efectos adversos de dolor abdominal, letargo y debilidad pueden limitar el
uso prolongado. La furosemida es un diurético de asa que también puede
disminuir la produccién de LCR (en un estudio no se encontraron efectos

sobre la presion del LCR en perros nefrectomizados).(13)
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6.2.1 Algoritmo de Tratamiento

Sianos clinicos de dolor v malestar con diaanostico por resonancia maanética de CM/SM

Insuficiente

mejoria o
recurrencia de los
signos clinicos

Empezar a reducir la presion de LCR con medicamentos, por ejemplo,
Cimetidina (5-7mg/kg VO 3 veces al dia) u Omeprazol (0.5-1.5mg/kg

VO c/24hr)

Mejora insuficiente o inexistente

Mejoria de los signos
clinicos

Considerar el tratamiento
quirurgico

Si No

Cirugia
|

Mejoria de los signos
clinicos

Retirar lentamente las drogas

Algunos medicamentos son
mas comodos si se
mantienen dosis baja de
AINE o Gabapentina con o
sin reduccion de la presion
de LCR.

Continuar la reduccién de la
presién de LCR con o sin
medicamentos analgésicos
indefinidamente

Notas

La hematologia y bioquimica deben ser
controladas al menos en una base de 12
meses para cualquier perro que reciba la

medicacion a largo plazo.

La Cimetidina rara vez se asocia con
hepatotoxicidad, nefrotoxicidad y
trombocitopenia.

Ya que la cimetidina reduce el &cido del
estomago, se puede reducir la absorcién
de otros farmacos; se recomienda que
se administren al menos 2 horas
después de la cimetidina.

en los signos clinicos

Afiadir AINES, por ejemplo, Firocoxib (Previcox),
Carprofeno (Rimadyl), Meloxicam (Metacam),
Mavacoxib (Trocoxil)

Insuficiente
mejoria en los
signos clinicos

Ninguna mejoria
en los signos
clinicos

Iniciar con Gabapentina

10-20mg/kg via oral 2-3

veces al dia, con o sin
AINES

Reconsiderar si CM/SM son
la causa de los signos
clinicos del perro

Si No

Insuficiente mejoria en
los signos clinicos

Nuevas pruebas
de diagndstico

Considerar el cambio de Gabapentina por Pregabalina
(5mg/kg 2 veces al dia) y/o la adicion de otro
analgésico(s) por ejemplo, un opioide; Tramadol;
Amantadina (3.0-5.0mg/kg una vez al dia)

Insuficiente mejoria en
los signos clinicos

Suspender AINES y afiadir corticosteroides, por ejemplo, Metilprednisolona
inicialmente a 0.5mg/kg via oral cada 24 horas. Si mejora, disminuir a la
dosis mas baja posible (idealmente alternando dias) que controle los
sianos. Corticosteroides usados con o sin Gabapentina.




7. PREVENCION

La Dra. Clare RusbridgeBVMS DipECVN MRCVS PhD, del centro veterinario
Stone Lion en Wimbledon, UK, publicé en enero del 2007 las siguientes

pautas para evitar los aspectos de la SM en la crianza del Cavalier. (6)

Lo que recomienda el protocolo de la SM

e Que ningun ejemplar crie antes de los 2,5 aflos de edad para
descartar a los que presentan un inicio precoz de la enfermedad. Se
considera que la mayoria de Cavaliers con SM sintoméatica desarrollan
los sintomas antes de los 3 afios de edad, pero se escogio la edad 2,5
afos para que fuera la misma que el protocolo de la Enfermedad de la
Valvula Mitral (MVD).

e Que ambos padres de camada sean analizados con RMN

e Que cualquier descendencia de padres analizados, lo sea también
antes de criar.

e Cualquier ejemplar que haya sido analizado con RMN deberia de
hacérsele otra después de los 2,5 afios de edad.

e Sino es posible hacer un RMN completa, lo minimo que ésta deberia
recoger es desde el nivel del talamo/cuerpo calloso hasta la vértebra
cervical C5.

e La interpretacion de las imagenes deberia corresponder a radidlogos,

especialistas en Neurologia 0 a neurocirujanos expertos en esta area.

(6)

En el Cavalier King Charles Spaniel la siringomielia es una enfermedad
debida a selectividad racial, por ello el diagnostico precoz de ejemplares
afectados deberia ser un mecanismo de control para evitar perpetuar la

enfermedad. (7)
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Los estudios de imagenologia avanzada, como la tomografia computada o
idealmente resonancia magnética; son los Unicos medios para obtener un
diagnoéstico definitivo de siringomielia, sin embargo siempre se debe
sospechar en pacientes de la raza Cavalier King Charles Spaniel que sean

sintomaticos o asintomaticos. (7)

Se sabe que la terapia médica no es curativa en siringomielia asociada a
malformacion occipital caudal, que ayuda a mejorar la calidad de vida en

forma paliativa y temporal pero de ninguna manera resuelve la enfermedad.

(7)

La comprension de la siringomielia que resulta de anormalidades de la fosa
caudal, concretamente su patogenia y la relaciébn exacta con el sindrome

clinico sigue siendo incompleta. (14)
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CONCLUSION

La siringomielia es una enfermedad que afecta a un gran porcentaje de
animales de la raza Cavalier King Charles Spaniel que presentan la
condicion llamada Malformacion de Chiari. Provoca multiple sintomatologia
neurolégica de gravedad muy variada, tan leve que puede no ser perceptible
o tan grave que el propietario constantemente ve a su mascota sufrir

intensas crisis dolorosas.

El diagnostico se basa principalmente en estudios de Resonancia magnética
siendo la mejor alternativa para observar el canal central medular y poder

localizar los siringes.

El tratamiento consiste basicamente en proporcionar alivio al dolor mediante
cirugia correctiva y/o tratamiento farmacolégico tomando en cuenta la
intensidad y los mecanismos fisiolégicos de la enfermedad. Se debe ser
consciente sobre los resultados que se pueden obtener ya que en muchas
ocasiones aun con la cirugia correctiva el problema persiste y es necesario

continuar administrando tratamiento farmacoldgico.

Con la informacion adecuada y precisa, el propietario es quien tomara la
decision sobre el camino que se seguird en medida de sus posibilidades y

deseos.
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