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RESUMO

Os autores apresentam um estudo retrospectivo de dez pacientes com siringomielia tratados no
Instituto de Neurologia Deolindo Couto e no Hospital Universitario Clementino Fraga Filho da UFRJ.
Séo discutidos a fisiopatologia da doenga e os varios tipos de técnicas cirtrgicas que sao utilizadas

no tratamento dessa doenga.

Conclui-se que o tratamento cirtrgico da siringomielia ainda é uma questdo aberta a novos

estudos.
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ABSTRACT

Therapeutic alternatives in syringomyelia
The authors present a retrospective study of a series of ten patients with syringomyelia.
The pathophysiology of the disease and the alternatives for surgical treatment are discussed.
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Introducgao

O termo siringomielia originou-se da palavra grega
syrinx, que significa tubo, e foi introduzida na literatura
neurocirrgica por Angers, em 18243,

A primeira intervengao cirurgica em pacientes com
siringomielia foi atribuida a Abbe e Coley?, que
realizaram uma mielotomia e retiraram liquido da
cavidade da lesdo medular, em 18923.

Modernamente, Gardner® dedicou-se ao estudo das
lesdes siringomiélicas e propds, para o tratamento da
siringomielia, a descompressao da fossa posterior com
obstrugao do obex.

A siringomielia ¢ definida estritamente como uma
cavidade tubular na medula espinhal, que se estende
por varios niveis. Esse termo ndo especifica a
localizagao da cavidade em relagdo ao canal central da
medula. Por essa razdo, siringomielia ¢ um termo
inconclusivo, abrangendo diversas etiologias como
hidromielia, cistos pds-traumaticos e cistos associados
as alteracdes da juncgdo craniovertebral.

O termo hidromielia, mais especifico, foi criado por
Simon e foi usado para descrever cavidades intrame-
dulares originadas pela dilatacdo do canal central da
medula, as quais contém liquido idéntico ao liquido
cefaloraquidiano (LCR)". Alguns autores sugerem o
nome de hidrossiringomielia porque este inclui todas
essas entidades.

A siringomielia ¢ uma entidade clinica que pode
ocorrer isoladamente, ou em associacdo com outras
doengas neuroldgicas, como a malformagao de Chiari,
tumores, hemorragias ou secundariamente ao trauma.

As lesdes cavitarias da medula espinhal sdo
caracterizadas por sintomatologia complexa, e sofrem
influéncia da etiologia, do tamanho e da localizagao da
cavidade. Ainda ¢ mal compreendido o papel da pressao
intramedular, que depende do mecanismo hidrodinamico
do LCR.

Autores como Milhorat!!, entre outros, acreditam
que o acuimulo de liquido dentro da cavidade pode
acentuar, ou desencadear, o déficit neuroloégico, por
compressao do tecido medular.
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O objetivo deste trabalho ¢ estudar as alternativas
terapéuticas na siringomielia e os resultados obtidos
com varias técnicas utilizadas. Fez-se uma revisao da
literatura e estudou-se uma série de dez pacientes, cujos
resultados serdo aqui apresentados e discutidos. Nao
¢ nossa intencdo propor novos tratamentos para a
siringomielia, mas chamar a ateng@o de todos aqueles
interessados no assunto de que as técnicas utilizadas
devem ser revistas e que devemos discutir em conjunto
sobre métodos terapéuticos mais eficientes.

Apresentagao da casuistica

Fez-se um estudo retrospectivo de dez pacientes
com siringomielia (Quadro 1) e outras malformacdes
associadas, atendidos no periodo de 1989 a 1999. Os
pacientes foram selecionados entre aqueles que tiveram
acompanhamento pds-operatorio nos ambulatorios do
Instituto de Neurologia Deolindo Couto (INDC) e do
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Hospital Universitario Clementino Fraga Filho (HUCFF)
da UFRIJ. Os pacientes que foram escolhidos preen-
chiam os critérios de um protocolo elaborado
previamente. Nesse protocolo foram observados o
tempo da evolug@o da doenga, outras malformacdes
associadas, etiologia, tratamento cirurgico ¢ com-
plicagdes.

Observou-se siringomielia na medula cervical em seis
casos estudados (60%) e, em quatro (40%), na regido
toracolombar. Em seis casos (60%) havia associagdo com
malformagdes da juncao craniovertebral (impressao basilar,
Chiari tipo I e platibasia). A etiologia, em nove casos (90%),
foi idiopatica e em apenas um (10%), foi tumoral.

Realizou-se a derivagdo siringo-subaracndidea em
sete casos (70%) e em trés (30%) foi realizada
descompressao suboccipital e vertebral com duroplastia.

As complicagdes mais freqiientes foram fistula
liquoérica, observada em trés casos (30%), e infecgdo
respiratoria em dois casos (20%).

Houve melhora da fungdo motora em nove (90%)
dos dez pacientes tratados ¢, noutro restante, o quadro
clinico manteve-se inalterado.

Quadro 1
Pacientes estudados no INDC e HUCFF
Identificacao Diagnéstico Etiologia e tempo Operacio Complicacdes Resultados
de evolucio
ICS, fem., 50 anos, Siringomielia Idiopatica Derivagao Fistula liquorica Melhora parcial

parda, RN cervicotoracica 1 ano e 7 meses

JML, masc., 49 anos, Siringomielia cervical Idiopatica

branco, carpinteiro + invaginagdo basilar 12 anos
+ neurinoma

JCS, masc., 40 anos, Siringomielia + Idiopatica

branco, arrumador, PE Chiari tipo I + 10 anos
cifoescoliose

ENE, fem., 53 anos, Siringomielia cervical Idiopatica

branca, do lar, + siringobulbia 13 anos
Portugal
PCOS, masc., 38 anos, Siringomielia + Tumoral
negro, funcionério astrocitoma T5-T9 4 anos
publico, RJ

CJS, masc., 30 anos, Siringomielia + Idiopéatica

negro, servente, PB Chiari tipo I + 5 anos
platibasia

CC, fem., 20 anos, Siringomielia + Idiopética
branca, estudante, RJ Chiari tipo I 3 anos

JRCB, masc., 36 anos, Siringomielia cervico- Idiopética
negro, servente, MA toracica + Chiari tipo | 10 anos

MFA, fem., 56 anos, Siringomielia T3-L3 Idiopatica
branca, do lar, RJ 4 anos

JLBV, masc., 27 anos, Siringomielia C4-C6 Idiopatica

motorista, RJ

+ Chiari tipo I

siringo-subaracnoidea da motricidade

Derivagao Melhora parcial

siringo-subaracnoidea da motricidade

Derivagao Melhora parcial

siringo-subaracnoidea da motricidade

+ craniectomia suboccipital

Derivagao Melhora parcial

siringo-subaracnoidea da motricidade

Derivacao Melhora parcial

siringo-subaracnoidea da motricidade

Craniectomia Fistula liquérica Melhora parcial da

suboccipital motricidade e
sindrome cerebelar
Derivagao Fistula liquorica Melhora parcial

siringo-subaracnoidea da motricidade

Craniectomia Pneumonia Melhora parcial
suboccipital da motricidade
Derivagao Quadro clinico
siringo-subaracnoidea inalterado
Craniectomia Pneumonia Melhora parcial

suboccipital da motricidade
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Discussao

A fisiopatologia da siringomielia esta baseada no
mecanismo de distensdo da medula por cole¢@o de LCR,
que se comunica livremente com o canal central da
medula e com o IV ventriculo.

A siringomielia esta associada, em trés quartos
dos casos, a malformagdo de Chiari, ou a outras
anomalias que ocluem o forame de Magendie.
Baseados nesses achados, Gardner® desenvolveu a
teoria hidrodindmica para explicar a evolugdo dessa
afecgdo. De acordo com esse autor, a obstrugao parcial
ou completa do forame de Magendie ¢ causada pela
distensdo do tubo neural. Essa distensdo ocasionara
dilatacdo cistica da medula, resultando em uma
dilatacdo lenta e progressiva do canal central. Forma-
se, entdo, um diverticulo que se origina do canal
central da medula e se comunica com o espaco liquorico
através do IV ventriculo.

Barnett? concorda que a cavidade siringomiélica,
ou hidromiélica, ¢ a causa mais provavel da sindrome
central da medula na sua forma espontanea. Esse autor
chama esta condig@o de siringomielia comunicante.

A teoria hidrodindmica € ainda aceita, embora ndo
tao bem compreendida, pelo fato de que a cavidade
siringomiélica aumenta no diametro transverso da
medula. A indicacdo da descompressdo cirurgica
baseia-se nesse mecanismo fisiopatoldgico.

Milhorat e cols."" encontraram apenas evidéncias
indiretas de compressdao medular e afirmaram que a
fisiopatologia do aumento da cavidade siringomiélica
nao foi até aquele momento esclarecida.

Durante o ato cirtrgico, ndo sdo realizadas, de
rotina, medidas da pressao intracavitaria. As medidas
do fluxo sangiiineo local da medula servem apenas para
auxiliar no acompanhamento, dando uma nog¢ao do
aumento da cavidade, carecendo de dados mais
objetivos e de futuros estudos.

O tratamento da siringomielia estd fundamentado
em varias teorias que até o momento ndo tiveram
comprovagdo. Algumas técnicas cirtrgicas que sio
realizadas ndo demonstram qualquer eficacia e, no
decorrer de algum tempo apoés a intervencao, a doenga
agrava-se.

Entre as principais técnicas cirurgicas encontram-
se a descompressao da fossa posterior com ou sem o
fechamento do 6bex*, a secgdo do filum terminale’,
mielotomia e derivagdes do liquido da cavidade
siringomiélica (lomboperitonial, siringopleural, siringo-
subaracnoidea, siringoperitonial ).

Lund-Johansen e cols.'* estudaram uma série de 18
pacientes com siringomielia e concluiram que a drenagem
da cavidade deve ser feita com dreno reto e ndo com
dreno em forma de "T", e que ndo é necessaria a colocag@o
de valvula no sistema de drenagem, principalmente nas
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cavidades de baixa pressdo. Nessa série foi realizada a
derivacao siringopleural. Porém, varios autores como
Barbaro!, Lesoin® e Phillips'® recomendam a inclusdo de
valvula no sistema de derivagao.

Existe também discussdo entre a técnica de
derivacdo versus a descompressao da fossa posterior.
Sgouros e Willians's observaram que os pacientes com
derivagao siringopleural, na sua grande maioria,
necessitam de uma segunda operagdo. No entanto, ha
concordancia de que na falha da derivagdo, estaria
indicada a descompressdo da fossa posterior, quando
houver malformagédo de Chiari associada®!'*'2,

Iskandar e cols.” estudaram 27 casos de hidrossi-
ringomielia terminal, chamando a atencdo para a
associacao desse tipo de lesdo com o disrafismo espi-
nhal oculto (69% dos casos). Os autores questionam
as teorias que tentam explicar a fisiopatologia da
hidrossiringomielia ¢ afirmam que a apresentacdo
clinica dessas lesdes na medula terminal tem suas
particularidades. O tratamento cirrgico, segundo esses
autores, deve ser proposto apenas para lesdes maiores
que 2 cm de diametro.

Lorenzo e cols.’ apresentaram uma série de 20
pacientes com siringomielia associada a malformagao
de Chiari tipo I tratados com descompressao craniover-
tebral. Esses autores denominam essa técnica de
conservadora e a classificaram como menos invasiva,
quando comparada as outras técnicas, porém com
resultados semelhantes. Nessa série, os resultados
obtidos foram: 8 pacientes melhoraram, 11 pacientes
permaneceram estaveis ¢ 1 paciente apresentou piora
do quadro neurolégico, apesar do colabamento da
cavidade siringomiélica.

Milhorat e cols.!" propuseram um estudo com medi-
das da pressdo da cavidade siringomiélica em pacientes
com deterioracao clinica progressiva e correlacionaram
esses dados com os déficits neurolégicos e com os
achados fisioldgicos intra-operatorios. Para esses
autores, esse estudo foi o primeiro a medir a pressao da
cavidade siringomiélica em medula humana. Eles
encontraram cavidades distendidas associadas a varios
niveis de aumento da pressdo intramedular que
induziriam a varios tipos de disfungdes neurologicas
pela compressdao dos tratos longos, dos neurénios e
da microcirculagao. Esse quadro neurologico ¢ poten-
cialmente reversivel pela descompressao cirturgica da
cavidade siringomiélica. As medidas da pressao intra-
medular foram obtidas por meio de shunt colocado den-
tro da cavidade siringomiélica, ligado a um manometro.
A pressao média foi medida no periodo entre as incur-
soes respiratorias, utilizando a superficie dorsal da me-
dula espinhal como ponto de referéncia. O estudo suge-
re que a pressao do liquido da cavidade siringomiélica
varia de 0,5 cmde H,0 222 cm de H,O (médiade 7,7 cm
de H,0), quando medidas sob condigdes atmosféricas.

Alternativas terapéuticas na siringomielia
Rodrigues FF e cols.

90



Todos esses achados concluiram que o aumento
da cavidade intramedular ¢ resultante de uma forga
intramedular de suficiente magnitude que vence a
resisténcia do tecido medular e da pressao do LCR no
espaco subaracnoéideo.

Wiedemayer e cols.” relataram a experiéncia obtida
em 22 pacientes com siringomielia tratados cirurgica-
mente, com diferentes tipos de derivagdes do liquido
da cavidade. Em 7 casos foram realizadas derivagdes
siringo-subaracnoéidea e, em 8, a siringopleural. As
outras cavidades foram drenadas para o espago perito-
nial. Ocorreu melhora em 5 casos, 12 casos permane-
ceram inalterados, piora clinica em | caso e morte em 1
caso. Esse estudo levou os autores a concluirem que o
tratamento cirargico deve preceder déficits neurolo-
gicos irreversiveis.

Nos 10 casos estudados nessa série, obteve-se
melhora das parestesias, e, principalmente, da motrici-
dade em 90% desses casos. No entanto, ndo foram
observadas diferengas no resultado entre as duas
técnicas empregadas: derivagao siringo-subaracnoidea
e descompressao craniovertebral com duroplastia. Deve-
se salientar, no entanto, que a melhora foi transitoria em
cerca de 90% desses; ulteriormente, os déficits
neuroldgicos retornaram com a mesma intensidade. Nao
tivemos condi¢do de avaliar com precisdo em quantos
pacientes, € por quanto tempo, manteve-se a remissao
do quadro clinico apds o tratamento cirurgico.

Entre os autores®!'''? hd concordéncia de que a
fisiopatologia da siringomielia ainda ndo esta suficiente-
mente esclarecida para orientar a terapéutica.

Conclusao

O tratamento cirurgico deve ser revisto, na tentativa
de encontrar alternativas que possam melhorar o
prognostico desses pacientes.

Pode-se afirmar, pela nossa experiéncia e revisao
da literatura, que o tratamento cirurgico da siringomielia
¢ ainda uma questdo aberta a novos estudos ¢
discussoes.
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