NOTA CLINICA

Cefaleay sincope como manifestaciones iniciales de siringomielia
asociadaaArnold-Chiari y nevo angiomatoso facial

B. Villamayor-Blanco? M. Arias? A. Sesar-Ignacio?,
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HEADACHE AND FAINTING ASINITIAL SYMPTOMS OF SYRINGOMYELIA
ASSOCIATED TO ARNOLD-CHIARI AND FACIAL ANGIOMATOUSNEVUS

Summary. Introduction. Syringomyelia and Arnold-Chiari malformation are two dysraphism that often appear together.
Clinical manifestations are diverse although some patients remain asymptomatic for years. Syncope, supposedly due to a
dysfunction of medulla baroceptors and spinal cord intermediolateral horn, isuncommon, particularly astheinitial symptom.
Case report. 34 year old woman, with a facial angiomatous nevus, presented with two episodes of headache followed by
syncope; neurological examination was apparently normal. MRI showed mild supratentorial hydrocephalus, Arnold-Chiari
malformation and cervical syringomyelia, with no vascular anomalies. Conclusion. This case, which shares some features
with Surge-Weber syndrome and PHACE syndrome, enhances the importance of the search for anomalies in patients with
paroxistical symptoms and cutaneous lesions. [REV NEUROL 2004; 38: 1035-7]
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INTRODUCCION

La hidrosiringomielia o siringomielia genuina (cavitacién cen-
tromedular tapizada de epitelio ependimario) y lamalformacion
de Arnold-Chiari (MACH) —descenso de las amigdalas cerebe-
losas bgjo el plano del foramen magnum- son dos malformacio-
nes disréficas que suelen presentarse asociadas. Su clinica pue-
de variar mucho, y algunos pacientes permanecen asintomati-
cos durante afios. Se han publicado algunos casos aislados de
siringomielia asociada a MACH que presentaron sincopes co-
mo manifestacion inicial [1-4].

El sindrome de Sturge-Weber (SSW) asocia manifestacio-
nes cutaneas (angioma ‘en vino de Oporto’ en €l territorio dela
primera o la segunda rama trigeminal) a angioma leptomenin-
geo occipital y, en lamitad de los casos, angiomas oculares. Se
trata de un trastorno del desarrollo generalmente no heredado,
al igual quelasiringomieliay laMACH [5-8].

Se presenta €l caso de una paciente con angioma facial ‘en
vino de Oporto’ que, en lacuarta década, presenté dos episodios
de cefalea 'y sincope, y que se diagnostico de siringomielia y
MACH, asintométicas hasta entonces.

CASO CLIiNICO

Una paciente de 34 afos, portadora de angioma ‘en vino de Oporto’ loca-
lizado en el territorio de la segunda rama trigeminal izquierda (Fig. 1), y
sin otros antecedentes de interés, presenté dos episodios de intensa cefa-
lea matutina de localizacion occipital en un intervalo de 10 dias. El dolor
de cabeza fue seguido de sensacion de mareo y pérdida de conciencia de
unos minutos de duracién, sin movimientos involuntarios ni relajacion de
esfinteres.

En la exploracion general, aparte del nevo facia (Fig. 1), no habia anor-
malidades. En el examen neurol égico, |as funciones superiores eran norma-
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les, a igual que los pares craneales, la motilidad, los reflgjos, la sensibili-
dad, la coordinacion y la marcha. Los reflejos plantares eran flexores y 1os
Signos meningeos, negativos.

La analitica general, el electrocardiograma, la radiografia de térax, el
electroencefalogramay el examen oftalmol 6gico resultaron normales. En el
estudio de tomografia computarizada cerebral (Fig. 2) se demostré unalige-
radilatacion del sistema ventricular supratentorial. La exploracion de reso-
nancia magnética (RM) craneal confirmé la moderada hidrocefalia; €l estu-
dio de RM traslainyeccion de contraste y laangiorresonancia magnéticano
demostraron ateraciones vasculares; la RM raquidea demostré una cavita-
cién centromedular, extendida desde C2 a D7, acompafiada de un descenso
de las amigdal as cerebel osas hasta C2 (Fig. 3).

DISCUSION

El caso que se presenta, con siringomielia acompafiada de MACH,
tiene como peculiaridades su asociacion a un nevo angiomatoso
facia y su presentacion clinica, paucisintomatica 'y paroxistica,
en forma de cefalea asociada a sincope. Este caso comparte algu-
nas caracteristicas del SSW y e sindrome PHACE.

La presencia de un nevo angiomatoso facial (‘en vino de
Oporto’), sin angioma leptomeningeo ni alteraciones oculares,
podria considerarse como una forma frustrada de SSW. Este
sindrome neurocutaneo, generalmente esporadico, puede deri-
var de un mosaicismo: en algunos casos estudiados, las células
de las regiones maformadas presentaban alteraciones en los
cromosomas 4y 10 [5,6]. Los casos familiares de siringomielia
publicados en la literatura son muy escasos [7,8]. La causa de
esta malformacion disréfica no se conoce; laméas aceptadaes la
teoria hidrodinamica[9]: un obstaculo en el drengje del liquido
cefalorraquideo (LCR) desde e 1V ventriculo hacialavallécula
de Silvio darialugar alatransmision de la ondadel pulso hacia
el conducto ependimario medular, determinando su dilatacién
progresiva desde fases tempranas del desarrollo. No hay cons-
tanciade la existencia de alteraciones cromosomicas en lasirin-
gomielia

El acrénimo PHACE se utiliza para nombrar un sindrome
neurocuténeo (sindrome de Pascual Castrovigjo) [10], que puede
englobar |as siguientes manifestaciones: malformaciones defosa
posterior (P), hemangioma facial (H), anomalias arteriales (A),
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Figura 2. Tomografia computarizada cerebral, que muestra leve hidroce-
falia supratentorial.

coartacion de aortay defectos cardiacos (C), y anomalias ocula-
res (E). Este amplio espectro de malformaciones varia entre los
distintos pacientes (muchas caras del ‘sindrome PHACE) [11];
algunos estan asintométicos desde €l punto de vista neurol 6gi-
co; el hemangiomafacial (no siempre prominente) debe desper-
tar las sospechas [12].

En el PHACE, lamalformacion de Dandy-Walker eslamal-
formacion de la fosa posterior més frecuente; se presentaba en
el 81% de una serie de 59 pacientes, mientras que las anomalias
arteriales intracraneales solo se observaron en e 22% vy los
hemangiomas intracerebrales, en el 12% [13]. Se ha publicado
un caso con angiomafacial ‘en vino de Oporto’ y angioma reti-
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Figura 3. Resonancia magnética craneoespinal, gue muestra descenso
de las amigdalas cerebelosas (malformacién de Arnold-Chiari) asociada a
hidrocefalia supratentorial y cavitacion siringomiélica cervical.

niano similares a los del SSW, que presentaba atrepsia pulmo-
nar y defectos cardiacos [14].

El sincope, espontaneo o precipitado por tos o estornudos,
se ha comunicado en casos puntuales de siringomielia asociada
a MACH [1-4]. Latos y los estornudos determinan, por una
maniobra de Valsalva, un aumento de la presion intratoracica
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gue, al transmitirse al seno longitudinal superior, condiciona
unadisminucion de lareabsorcion del LCR; aumenta, en con-
secuencia, lapresion intracraneal y surge unadisfuncion dela
formacién reticular y de los centros vasomotor y respiratorio,
situados en la porcion inferior del tronco cerebral; también
podria contribuir la afectacién del asta intermediolateral vy,
por consiguiente, del sistema vegetativo simpético de la mé-
dula cervical cavitada, con puntual hipotension ortostatica.
La cefalea paroxistica de localizacion occipital se generaria
también por el aumento de la presion intracraneal, que des-

SIRINGOMIELIA'Y ARNOLD-CHIARI

plazaria todavia méas hacia abajo las amigdalas cerebelosas
descendidas.

En consecuencia, ante casos de cefal eas atipicas, acompafia-
das de cuadros sincopales, hay que prestar atencién a signos
exploratorios que podrian indicar disrafismo oculto (implanta-
cion bagja del cabello, cifoescoliosis, pie cavo, manchas cuté-
neas). Nuestro caso de angiomatosis trigemina facial es un
nuevo egjemplo a tener en cuenta. La prueba diagnodstica de
mayor rendimiento en estos casos es la RM, técnica con la que
se podrian valorar todas las malformaciones disraficas ocultas.
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CEFALEAY SINCOPE COMO MANIFESTACIONES
INICIALESDE SRINGOMIELIA ASOCIADA A
ARNOLD-CHIARI'Y NEVO ANGIOMATOSO FACIAL

Resumen. Introduccion. La siringomielia 'y la malformacion de Ar-
nold-Chiari son dos malformaciones disr&ficas que frecuentemente
se presentan asociadas, sus manifestaciones clinicas son muy
variadas y algunos pacientes permanecen asintomaticos durante
afos. El sincope, atribuido a una disfuncion de los baroceptores
bulbaresy del asta intermediolateral medular es una manifestacion
paroxistica poco habitual, especialmente como forma de inicio.
Caso clinico. Una mujer de 34 afios, portadora de un nevo angio-
matoso facial, consultd por presentar dos episodios de cefalea y
sincope. La exploracion neuroldgica resultd normal. El estudio de
resonancia magnética demostré una moderada hidrocefalia supra-
tentorial, malformacion de Arnold-Chiari y siringomielia cervical,
sin observarse alteraciones vasculares. Conclusion. Este caso, que
comparte algunas caracteristicas del sindrome de Sturge-Weber y
el sindrome PHACE, es un gjemplo de la importancia de investi-
gar alteraciones del sistema nervioso central en pacientes con sin-
tomas paroxisticos y alteraciones cutaneas. [ REV NEUROL 2004;
38: 1035-7]
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CEFALEIA E SSINCOPE COMO MANIFESTACOES
INICIAISDE SIRINGOMIELIA ASSOCIADA A
ARNOLD-CHIARI E NEVO ANGIOMATOSO FACIAL

Resumo. Introdugdo. A siringomielia e a malformacao de Arnold-
Chiari sdo duas malformacgdes disréficas que frequentemente se
apresentam associadas. as suas manifestaces clinicas sdo muito
variadas e alguns doentes permanecem assintomaticos durante
anos. A sincope, atribuida a uma disfuncéo dos baroreceptores bul-
bares e do eixo intermédio-lateral medular, € uma manifestacdo
paroxistica pouco habitual e particularmente como forma de
inicio. Caso clinico. Uma mulher de 34 anos de idade, portadora de
um nevo angiomatoso facial, apresentou-se a consulta na sequén-
cia de dois episddios de cefaleia e sincope. O exame neurol 6gico
foi normal. O estudo de ressonancia magnética revelou moderada
hidrocefalia supratentorial, malformagdo de Arnold-Chiari e sirin-
gomielia cervical, sem que se observassem alteracdes vasculares.
Conclusdo. Este caso, que partilha algumas caracteristicas da sin-
droma de Surge-Weber e da sindroma PHACE, é um exemplo da
importancia de investigar alteracfes do sistema nervoso central
em doentes com sintomas paroxisticos e alteragdes cutaneas. [REV
NEUROL 2004; 38: 1035-7]

Palavras chave. Angiomatose facial. Arnold-Chiari. PHACE. S-
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