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RESUMEN

Introduccién: Las malformaciones de Chiari constituyen un grupo heterogéneo de patologias que ocasionan la herniacién
descendente de estructuras de la fosa posterior. La malformacién de Chiari tipo | (MCI) se define como la herniacion
amigdalina de al menos 3 a 5 mm por debajo del nivel del foramen magno. La resonancia magnética ha aumentado el
numero de casos diagnosticados, inclusive en la edad pediatrica. Este trabajo tiene por objetivo presentar los resultados en
cuanto a hallazgos clinicos y evolucion postoperatoria en una serie pediatrica y se realiza una revision del tema.

Pacientes y métodos: Se efectud un analisis retrospectivo de cohorte Unica de 57 pacientes operados a lo largo de 20
afios por el mismo equipo neuroquirdrgico. Se revisaron los registros de uno de los autores (ES) para obtener datos sobre
presentacion clinica, diagnéstico, tratamiento y evolucion postoperatoria, con un seguimiento de al menos 6 meses en

cada paciente.

Resultados: Se operaron 57 pacientes de entre 3 a 13 afios de edad. El 100% de las malformaciones de Chiari | operadas
eran sintomaticas. El sintoma mas frecuente fue la cefalea (90%). En todos los casos se efectué descompresion de la fosa
posterior con duroplastia. EI 100% de los pacientes presentaron mejoria clinica postoperatoria que se mantuvo a los 6
meses de seguimiento. Se registraron 3 casos de pseudomeningocele y un solo caso de fistula externa de LCR (7%).
Conclusiones: La descompresién de fosa posterior con duroplastia es una opcién quirdrgica muy efectiva y con baja tasa

de complicaciones.

ABSTRACT

Introduction: Chiari malformations constitute a heterogeneous group of disorders characterized by a maldevelopment
of the hindbrain and posterior cranial fossa that determines downward herniation of the cerebellar tonsils. Chiari
malformation type | is defined as a 3 to 5 mm tonsillar herniation below the level of the foramen magnum. MRI has
increased the number of cases diagnosed even in the pediatric age. Hence, the aim of this article is to present our
results concerning clinical findings and outcomes on an exclusively pediatric series and to perform a review of the

subject.

Patients and methods: this is a retrospective, single-cohort study involving 57 patients operated in a 20-year period
by the same neurosurgical team. Clinical records of one of the authors (ES) were reviewed in order to obtain data about
symptoms, diagnosis, treatment and postoperative outcome at 6-month follow up.

Results: 57 patients between 3 and 13 years of age were operated on. All of the patients were symptomatic at the

time of diagnosis. The most frequent symptom was headache (90. All of the patients underwent posterior fossa
decompression with duroplasty. 100% of the patients experienced sustained clinical improvement even at 6 month-
follow up. Three cases of pseudomeningocele and only one case of external CSF leak were observed (7%).
Conclusions: according to our findings and international literature, posterior fossa decompression with duroplasty is an

effective surgical treatment with a low rate of complications.

INTRODUCCION

Las malformaciones de Chiari se caracterizan por la her-
niacién descendente en grado variable de las amigdalas ce-
rebelosas, tronco encefilico y IV ventriculo hacia el canal
espinal. Hans Chiari, en 1891, describe distintas alteracio-
nes en una serie de necropsias estudiando los efectos de la
hidrocefalia sobre el cerebelo. Dichas alteraciones comien-
zan a denominarse “malformaciones de Chiari” y proba-
blemente reflejaban los efectos de la hipertensién intracra-
neana sobre la fosa posterior.!

No es hasta 1938 en que Aring describe un caso de mal-
formacién de Chiari sin hidrocefalia, y a partir de las dé-
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cadas del 60 y ’70 aparecen las series con mayor nimero

de pacientes.?

Hoy en dia las malformaciones de Chiari se pueden cla-
sificar en 4 tipos:*

* Tipo I: elongacién de las amigdalas cerebelosas que
se proyectan en forma de cono hacia el canal espinal a
través del foramen magno.

* Tipo II: el vermis inferior y el bulbo también estin
desplazados hacia el canal y el IV ventriculo estd elon-
gado. Comunmente se asocia a mielomeningocele e
hidrocefalia.

* Tipo III: herniacién severa del contenido de la fosa
posterior hacia el canal espinal asociado a encefalocele
occipital y otras malformaciones del SNC.

* Tipo IV: es la variedad que asocia hipoplasia cerebe-
losa.

Los tipos I a III comprenden pacientes con herniacién
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cada vez mayor del contenido de la fosa posterior hacia
el canal espinal. El tipo I suele verse en la adolescencia o
adultos j6venes, y los tipos II y III estin presentes al na-
cimiento.

Ultimamente se ha agregado la variedad Chiari tipo 0 en
la cual se incluye un grupo de pacientes con siringomie-
lia, pero que no tienen una herniacién significativa de las
amigdalas cerebelosas. En estos pacientes se han descarta-
do otras causas de siringomielia y se puede ver un aumen-
to del didmetro sagital anteroposterior del foramen mag-
no.*®

En la malformacién de Chiari tipo I, se observa una des-
proporcién crineo-encefilica donde existe una fosa pos-
terior muy pequefia en relacién a su contenido. La her-
niacién de las amigdalas hacia el canal espinal provoca
alteraciones en la circulacién del LCR que explicarian por
qué la malformacién de Chiari es una causa importante de
siringohidromielia. La desproporcién mencionada entre
continente y contenido explica, a su vez, que el tratamien-
to de eleccién y dnico tratamiento curativo, sea la cirugia
descompresiva de la fosa posterior con o sin duroplastia.®®

Este trabajo se concentra exclusivamente en un grupo
de pacientes pedidtricos portadores de la malformacién de
Chiari tipo I. Nuestro trabajo analiza la presentacién cli-
nica, la asociacién y evolucién de la siringomielia, los re-
sultados y complicaciones postoperatorias. Se revisan las
distintas técnicas quirdrgicas utilizadas.

MATERIALY METODOS

Se realiz6 el andlisis retrospectivo de una cohorte tnica de
57 pacientes en un periodo de 20 afios. Los criterios de in-
clusién fueron:

1. Edad menor o igual a 14 afios.

2. Diagnéstico de malformacién de Chiari tipo I preope-
ratorio por resonancia magnética de cerebro y raquis
total.

3. Malformacién de Chiari I sintomatica.

Se excluyeron los pacientes portadores de espina bifida.

En esta serie no hay pacientes asintomadticos operados.

El estudio se llevé a cabo mediante la revisién de regis-
tros clinicos de uno de los autores (ES). Para cada pacien-
te se constaté: edad, sexo, sintomatologia clinica, presencia
o ausencia de trastornos de circulacién del LCR (sirin-
gomielia, hidrocefalia), tratamiento realizado y evolucién
postoperatoria.

En cuanto a la evolucién postoperatoria, el seguimiento
fue variable para cada paciente, pero en ningin caso me-
nor a 6 meses. Algunos pacientes contindan en control
luego de varios afios hasta el presente.

Para caracterizar la evolucién clinica postoperatoria se
tuvieron en cuenta los siguientes pardmetros: mortalidad
quirdrgica, porcentaje y tipo de complicaciones postope-
ratorias, y grado de mejoria de los sintomas a los 6 me-
ses de la cirugfa. También se comenta la evolucién image-
niolégica de las cavidades siringomiélicas cuando estaban

pI'CSCI’ltCS.

RESULTADOS

En los ultimos 20 afios el mismo equipo neuroquirtrgi-
co trat6 con cirugia a 57 pacientes con malformacién de
Chiari tipo I. Las edades estuvieron comprendidas entre
los 3 y los 13 afios (promedio 8 afios). 42 eran del sexo fe-
menino y 15 del masculino. Todos los pacientes presenta-
ban sintomas al momento de la consulta.

Hallazgos clinicos - Sintomatologia

Cefalea: fue el sintoma predominante y en muchos casos
fue el dnico sintoma. Estuvo presente en 52 de los 57 pa-
cientes. La cefalea no tuvo caracteristicas especiales orien-
tadoras. El dolor generalmente fue holocraneano y va-
riable en intensidad. Hubo casos de cefaleas persistentes,
incluso nocturnas que despertaban al paciente y de dificil
control con analgésicos, hasta casos con cefaleas periédi-
cas, con intervalos de tiempo sin molestias y que respon-
dian bien a los analgésicos.

El tiempo de duracién de la cefalea desde la primera
consulta hasta el diagndstico fue muy variable. En la ma-
yoria de los casos se constaté un retraso considerable en
el diagnédstico. La resonancia magnética se realizé entre 3
meses y 2 afios, luego de la primera consulta. Antes del
diagnéstico todos los que consultaron por cefaleas fueron
tratados como migrafiosos.

Dolory contractura cervical: fue bastante frecuente, so-
bre todo en nifios mayores. Puede que el sufrimiento cer-
vical sea un sintoma mds frecuente, pero en los nifios pe-
quefios es dificil diagnosticarlo. Se encontré en 25 de los
57 nifios.

Niuseas: acompafando a las cefaleas o como sintoma
independiente se encontré en poco mds de la mitad de los
casos (30 pacientes). Los vémitos por el contrario fueron
muy poco frecuentes. Se encontraron en 7 casos y en todos
tueron secundarios a periodos de cefaleas muy intensas.

Vértigo e inestabilidad en la marcha: como sintoma
unico fue raro (1 caso). Sin embargo, un buen nimero de
pacientes presenté estos sintomas asociados a cefaleas (21
casos). Dentro de este grupo, la sensacién vertiginosa apa-
recié en un periodo que varié entre 2 semanas a tres meses
posterior al inicio de la cefalea.

Disfuncién de pares craneanos bajos: trastornos de-
glutorios, sobre todo para liquidos, se vieron como sinto-
mas en la evolucién de la enfermedad, casi siempre en ni-
fios mayores (5 casos). El de menor edad que presenté este
sintoma tenia 6 afios. La disfonia se encontré en 2 pacien-
tes y fue precedida de trastornos deglutorios.

Cuello corto concomitante a impresién basilar se encon-
tré en tan solo 3 casos de edad pedidtrica.

Sintomas espinales: se encontraron alteraciones de este
tipo en 6 casos y eran todos nifios mayores de 10 afios.
Predominé la pérdida de fuerzas, més frecuentemente, en
miembros superiores que en los 4 miembros. El examen
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neurolégico revel6 en 4 casos elementos de liberacién pi-
ramidal y en 2 casos se objetivaron elementos compatibles
con sufrimiento de neurona motora periférica. El tiem-
po de duracién de los sintomas motores fue variable des-
de el inicio hasta el diagnéstico, no mayor a 6 meses. Los
trastornos sensitivos deficitarios se encontraron en 4 de los
pacientes con déficit motor, y en uno sin déficit motor. En
todos estos casos se diagnosticaron cavidades siringomiéli-
cas medulares en la resonancia magnética

El més pequefio de todos los pacientes de la serie (3 afios),
presentaba una historia de cefaleas y un cuadro psiquid-
trico caracterizado por auto y hetero-agresividad. El diag-
néstico de malformacién de Chiari tipo I por resonancia
magnética se hizo 1 afio después de varios tratamientos
psiquidtricos, a los cuales el paciente fue totalmente refrac-
tario. Se observaba un marcado descenso de las amigda-
las que llegaban hasta C2. Se dudé de la vinculacién de la
malformacién con la sintomatologia psiquidtrica, pero lo
cierto es que la misma revirtié totalmente luego de la ci-

TABLA 1: SINTOMATOLOGIA

Sintoma Frec. Frec.
absoluta (n) relativa (%)
Cefaleas 52 90
Dolor/ contractura 25 43
cervical
Nauseas con cefalea 30 51
Voémitos 7 12
Vértigo aislado 1.8
Vértigo con cefalea 21 36
previa
Trastorno deglutorio 5 8.5
Disfonia 3.6
Cuello corto 3 5
(imp basilar)
Déficit motor espinal 6 10.5
Trastornos sensitivos 5 8.5
rugfa (Tabla 1).

Hallazgos imageniolégicos-diagnéstico

La confirmacién diagnéstica fue en el 100% de los casos
con Resonancia Magnética. El estudio de crineo mostré
siempre el descenso de las amigdalas cerebelosas confir-
mando la malformacién de Chiari I. En dos casos se habia
hecho diagnéstico con TC de crineo, como ya fue expues-
to antes, pero ambos fueron posteriormente estudiados
con resonancia magnética. Aquellos casos que fueron de-
rivados a la consulta con resonancia de crianeo exclusiva-
mente, fueron estudiados antes de la cirugia con resonan-
cia de todo el raquis. Este complemento es imprescindible
para descartar la presencia de cavidades siringomiélicas
y para luego tener un seguimiento imagenioldgico de su

evolucién postoperatoria.

La Resonancia Magnética es el estudio diagnéstico por
excelencia, no existiendo falsos negativos.*1° Para el diag-
ndstico no se necesitan otros estudios. En los pacientes
con sintomatologia de pares bajos y/o compromiso de vias
largas, se puede complementar en el preoperatorio con po-
tenciales evocados. Esto nos dard una idea previa del com-
promiso estructural. De todas maneras los potenciales se
monitorizan de rutina durante el acto quirdrgico, como se
expondrd a continuacién.

Tanto la TAC cerebral como la resonancia, nos permiti-
rdn poner en evidencia la existencia o no de hidrocefalia.
Esta complicacién estd descrita como habitual en esta pa-
tologia, pero en nuestra serie no estuvo presente. Sin em-
bargo, los trastornos circulatorios del liquido cefalorraqui-
deo fueron mads frecuentes a nivel medular. La presencia
de dilataciones siringomiélicas se encontré en 17 de los 57
casos (30%).

La extensién de estas cavidades, asi como su volumen y
la presencia o no de tabiques fue variable, desde pequefias
dilataciones hasta grandes cavidades, donde pricticamente
no se identificaba médula.

Tratamiento

A todos los pacientes se les recomendé cirugia y fueron
intervenidos por el mismo cirujano (ES). La técnica qui-
rirgica empleada fue siempre la misma.

Los pacientes se operaron en posicién semisentada con
monitoreo anestesiolégico por neuroanestesista. Se usé
monitoreo neurofisiolégico. El neurofisiélogo procedié a
monitorizar pares craneanos, vias largas y potenciales evo-
cados. Es de destacar que antes de comenzar la cirugia, los
potenciales intraoperatorios mostraron disfuncién en un
importante nimero de casos que no tenian otra manifes-
tacién mds que la cefalea. Esta disfuncién mejoré ya con la
craniectomia descompresiva y mds ain luego de la aper-
tura de la duramadre. En los tltimos 8 afios el monitoreo
neurofisiolégico intraoperatorio fue la regla.

No se conté para estas cirugias con Doppler intraopera-
torio, como estd descrito por otros autores.

La técnica fue una craniectomia suboccipital mediana,
no mayor a 2 cm desde el agujero occipital. Considera-
mos fundamental una buena exposicién del agujero occi-
pital hacia ambos lados. En todos los casos se resecé el
arco posterior de C1. Para que esto se pudiera realizar co-
rrectamente, en muchos casos, hubo que retirar parte de la
espinosa de C2, ya que en los mismos parte del arco poste-
rior de C1 quedaba oculto por C2.

En los casos que presentaban un descenso de las amigda-
las hasta C2, se procedié al retiro de espinosa de C2 y la-
minectomia parcial de la misma. Se realizé una apertura
amplia de la duramadre, desde la base del craneo hasta C1
o C2, dependiendo del caso, y plastia de duramadre con
aponeurosis muscular. La apertura fue en “V” con vértice
en C1 o C2, de manera de disminuir el riesgo de lesionar
el seno occipital. De esta manera se evitaron sangrados.
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En ningin caso se constataron embolias aéreas. En con-
tadas ocasiones se verificaron, al abrir la duramadre, grue-
sas adherencias aracnoidales que anclaban las amigdalas (4
casos). Solamente en estos casos, y bajo magnificacién con
microscopio, se procedié al corte de estas adherencias. En
ningin otro caso se manipularon estructuras neurales.

El cierre hermético de la plastia de duramadre es una
parte muy importante de la cirugia, dado que la fistula de
liquido cefalorraquideo es una de las complicaciones que
se dan con cierta frecuencia. Siempre se utilizé aponeuro-
sis muscular para la plastia de duramadre. Los autores, ru-
tinariamente, luego de la sutura con un surget asocian el
sellado con cola biolégica.

Evolucién

La mortalidad quirdrgica inmediata o diferida fue del 0%.
No existieron complicaciones que implicaran compromiso
de pares craneanos o de vias largas atribuibles a la cirugia.
En el 100% de los casos se verificé mejoria postoperatoria.

Las cefaleas desaparecieron en forma casi inmediata. El
paciente que mds demoré en que este sintoma desapare-
ciera fue un nifio de 8 afios que estuvo 1 mes con cefaleas.

De los pacientes que presentaban trastornos deglutorios,
a los tres meses todos se habian curado. Incluso los pa-
cientes que presentaban déficit motor o sensitivo mejora-
ron con desaparicién de los sintomas en el 100% de los
casos, y reduccién de las cavidades siringomiélicas en las
resonancias de control postoperatorio. Se realizé asimismo
estudio de potenciales evocados postoperatorio para com-
probar la mejoria.

Recomendamos que los estudios neurofisiolégicos se
realicen luego de 6 meses de la cirugia.

El nifio con un cuadro psiquidtrico mejoré en forma es-
pectacular, siendo retirada la medicacién psiquidtrica al
mes y ahora, a 6 afios de la cirugfa, es un nifio totalmente
normal con un muy buen rendimiento escolar.

De los 57 casos, 4 presentaron fistula de liquido cefalo-
rraquideo. En tan solo uno se verificé salida de liquido por
la herida. En los otros 3 la fistula se limité a una coleccién
subcutdnea, que luego de alcanzar cierta tensién comenzé
a disminuir hasta desaparecer a los dos meses. El pacien-
te que present6 salida de liquido por la herida, fue tratado
con refuerzo del cierre de piel y colocacién de un drenaje
lumbar por tres dias con lo que se curd la fistula.

Por lo tanto, esta tan temida complicacién fue estadisti-
camente muy baja en nuestra serie y en todos los casos se

solucioné (Tabla 2).

DISCUSION

Se discuten a continuacién aspectos de la enfermedad re-
lacionados a su epidemiologia, etiopatogenia, presentacion
clinica, imageniologia y tratamiento quirdrgico. Se com-
paran los datos de nuestra serie con la revisién realizada de
la literatura internacional.

La incidencia de la malformacién de Chiari tipo I es me-

TABLA 2: EVOLUCION POSTOPERATORIA

Mortalidad 0%
Agravacion clinica 0 %
Persistencia de déficit motor 0%
Persistencia de trastornos deglutorios 0%
Fistula de LCR 7%
Infecciones 0 %
Regresion total de los sintomas y signos 100 %

a 6 meses de la cirugia

nor a 1% en la poblacién general (0.56 a 0.77%). Tiene
una predominancia de 3 a 1 en el sexo femenino sobre el
masculino."” La edad de presentacién aproximada es de 25
afios £ 15.

En alrededor del 12% de los casos puede encontrarse una
historia familiar, por lo cual se postula que existe un com-
ponente genético en la base de la enfermedad.

De suma importancia en los nifios es la asociacién de
Chiari I y la escoliosis. La misma estd presente en un 10
a 20% de los casos segun ciertos autores. En un estudio
de 364 pacientes se encontré cierto grado de escoliosis en
42% de los casos.”! Dentro de los pacientes operados por
uno de los autores (ES), s6lo un nifio presentaba una es-
coliosis severa y espina bifida por lo cual fue excluido de
la serie.

La incidencia de siringomielia asociada es variable, se re-
porta entre 12 a 85% de los casos. Milhorat' encuentra
una incidencia del 65%. En menos del 10% de los casos
(8,7%) puede existir hidrocefalia asociada o elementos de
hipertensién intracraneana.'” En nuestra serie, este nime-
ro fue muy inferior.

Por dltimo, en hasta 12% de los casos pueden verse otras
malformaciones de la base de crdneo como la impresién
basilar, platibasia, etc.

La malformacién de Chiari tipo I, al igual que el res-
to de las variantes, se ha considerado cliasicamente como
un trastorno en el desarrollo del SNC, es decir una mal-
formacién de origen neuroectodérmico. Esto es claro en
las variantes tipo II, III y IV. Para la variante tipo I, ac-
tualmente se postula que el defecto se origina, no en el de-
sarrollo del tubo neural sino en los somites occipitales del
mesodermo paraaxial.” Este postulado se basa en el hallaz-
go de que estos pacientes no tienen malformaciones neu-
rolégicas, sino predominantemente seas. Es decir, existe
una malformacién del basicondrocrdneo con alteraciones
6seas de la unién crianeo-vertebral, hipoplasia del clivus y
una escama occipital anormal, que determinan la aparicién
de una fosa posterior chica con desproporcién craneoen-
cefalica. Dicha desproporcién hace que parte del conteni-
do de la fosa posterior se hernie a través del foramen mag-
no.

Por otro lado, los trastornos en la circulacién del LCR a
través del foramen magno, generan un gradiente de pre-
sién responsable de la aparicién de gran parte de los sinto-
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mas de la enfermedad y de sus complicaciones como la hi-
dromielia y la hidrocefalia.

El espectro de posibles manifestaciones clinicas de la
malformacién de Chiari es muy amplio y diverso. Los sin-
tomas pueden sistematizarse segin su fisiopatologia en:
1) sintomas relacionados al disturbio en la circulacién del
LCR y 2) sintomas por compresién directa de estructu-
ras neurales.

El trastorno en la circulacién del LCR provoca cefaleas.
Por otro lado, puede generar sintomas oculares y visuales
en forma similar a lo que ocurre en el pseudotumor cere-
bral. Asimismo, los sintomas otoneurolégicos pueden ex-
plicarse por los trastornos en la reabsorcién de liquido en
el oido interno (hidrops endolinfitico), similar a lo que
ocurre en la enfermedad de Meniére. Como ya se men-
ciond, cuando la obstruccién para la circulacién de LCR
es mds severa, sobreviene la hidrocefalia o la siringomielia.

La cefalea se describe cldsicamente como suboccipital
con irradiacién a la regién posterior del cuello y el ver-
tex. A veces es pulsitil y se acentta con las maniobras de
Valsalva, el ejercicio o los cambios posturales bruscos. La-
mentablemente, en nuestra serie no pudimos objetivar es-
tas caracteristicas clinicas tipicas. En todas las series revi-
sadas la cefalea es el sintoma mds comun, lo cual estd de
acuerdo con nuestros hallazgos.**!318

La falta de elementos clinicos orientadores de la cefalea
también es una causa de demora en el diagnéstico, se tra-
ta de una patologia en la que habitualmente no se piensa
dada su baja incidencia. Ademids, el primer estudio que se
realiza cuando se consulta por cefaleas, es la TC de crineo.
Si no hay un detallado estudio de la fosa posterior, el diag-
noéstico se retarda. Solamente en 2 casos de nuestra serie,
el médico imagenidlogo hizo el diagnéstico con la TC. En
uno de ellos mediante reconstruccién sagital y en el otro
caso visualizando las amigdalas descendidas, gracias a que
el estudio comenzé con cortes bajos por debajo del aguje-
ro occipital.

Los sintomas oculares descritos pueden ser: dolor o pre-
sién retroorbitaria, fosfenos, visién borrosa, fotofobia, di-
plopia o trastornos campimétricos. Sélo uno de nuestros
pacientes se presentd con visién borrosa por edema de pa-
pila e hidrocefalia, pero era portador de una malformacién
de Chiari tipo II por lo que fue excluido de la serie.

Los sintomas otoneurolégicos incluyen vértigo, nistag-
mo, tinnitus, hipo o hiperacusia y trastornos en el equili-
brio. El vértigo con inestabilidad en la marcha fue comin
entre nuestros pacientes, casi siempre asociado a cefalea.

Los sintomas descritos en la literatura por compresién
de cerebelo, tronco o pares craneanos bajos son: disfagia,
disfonia, disartria, temblor, incoordinacién o ataxia, palpi-
taciones y apnea del suefio. Tanto en la literatura inter-
nacional como en nuestra serie se cita que estos sintomas
son poco frecuentes. Existen asimismo reportes de Chiari
I que se presenta por neuralgia del V o IX par o como es-
pasmo hemifacial. 161920

Finalmente, los sintomas por disfuncién espinal pueden

verse en el 94% de los pacientes con siringomielia. Tam-
bién pueden estar presentes, aunque con menor severidad,
en los pacientes sin siringomielia. Milhorat’ encuentra que
un 66% de los pacientes con sintomas espinales no tenfan
siringomielia. Las manifestaciones clinicas mds frecuentes
son la debilidad muscular de los 4 miembros, parestesias o
disestesia, analgesia, hipoestesia o dolor segmentario y es-
pasticidad.

Otros sintomas a destacar son las nduseas y vémitos per-
sistentes y el dolor cervicogénico. Muchos de nuestros pa-
cientes tenian estos sintomas.

Con respecto a la escoliosis, la misma se explicaria por
alteraciones en la inervacién de la musculatura del tronco
por lesién de la motoneurona periférica. La misma pue-
de mejorar o empeorar luego de la cirugfa del Chiari. Los
factores de buen pronéstico para mejoria son la edad me-
nor a 10 afios, sexo femenino y un dngulo de Cobb peque-
fio. Attenello y col.”! operaron 20 pacientes con escolio-
sis asociada a Chiari I, 40% mejoraron y 45% empeoraron.
No tenemos experiencia en este sentido en nuestra serie.

A nivel de crineo, los hallazgos tipicos en RNM com-
prenden la herniacién de al menos 5 mm de las amigdalas
cerebelosas por debajo del nivel del foramen magno, es-
pecificamente por debajo de la linea de Mc Rae (basion-
opistion). La fosa posterior es pequefia con insercién baja
del tentorio y aumento de su inclinacién. El espacio suba-
racnoideo de la fosa posterior estd disminuido, y existe
compresién de las cisternas retro y laterocerebelosas.

También puede verse un clivus més corto (hipoplésico)
con desplazamiento anterior del cerebelo e indentacién
del bulbo. Puede coexistir una silla turca vacia, hidrocefalia
y siringobulbia. Igualmente es posible ver la retroflexién
de la apéfisis odontoides e impresién basilar.

Es importante estar atentos a cambios minimos, es de-
cir, cuando el descenso de las amigdalas es menor a Smm,
pero existe una obliteracién de la cisterna magna con un
“signo del menisco” en el polo inferior de las amigdalas.
Milhorat” encontré que 53% de estos pacientes asociaban
siringomielia. Tal es asi, que €l y varios autores plantean la
necesidad de definir Chiari I como un descenso de al me-
nos 3 mm de las amigdalas cerebelosas, en vez de 5 mm.

En estos casos, la CINE-MRI puede comprobar un des-
censo en la velocidad de flujo del LCR a nivel del fora-
men magno que ayuda a completar el diagnéstico de mal-
formacién de Chiari. Krueger y col.* encontraron que la
medida del pico de velocidad de flujo del LCR por reso-
nancia, no diferencié a los pacientes sintomdticos de los
asintomdticos. Sin embargo, Mc Girt y col!” demuestran
que cuando existen alteraciones de flujo en la CINE-MRI
los resultados postoperatorios son mejores.

A nivel de raquis se debe despistar la presencia de sirin-
gomielia, escoliosis o cifosis, hiperlordosis cervical y en al-
gunas ocasiones la asociacién de un sindrome de Klippel-
Feil (fusién de 2 vértebras cervicales).

Existe consenso en que el Gnico tratamiento de la mal-
formacién de Chiari tipo I es la cirugia. Las controversias
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surgen cuando nos formulamos dos preguntas: ;Cudndo
operar? y ;Cémo operar?

¢Cuando operar?

Es necesario dividir a los pacientes en asintomaticos y sin-
tomdticos. El paciente asintomatico, en el cual el diagnds-
tico de Chiari I es un hallazgo radiolégico, por lo general
no se opera, salvo que exista siringomielia asociada o im-
portante escoliosis. Novegno y col.’® estudiaron 22 nifios
asintomdticos en los que se efectué un manejo conserva-
dor con seguimiento a 6 afios. Sélo 3 (13.6%) requirieron
cirugia por empeoramiento.

Los pacientes con sintomas deben ser operados ya que la
enfermedad, una vez que da sintomas, suele ser progresi-
va.® Esto lo pudimos comprobar en nuestros pacientes, ya
que hubo un grupo que se negé inicialmente a la cirugia
porque sus sintomas eran leves, y en la evolucién todos de-
bieron ser operados por agravamiento.

¢Cémo operar?

En ausencia de hidrocefalia, hay acuerdo en realizar des-
compresiva de fosa posterior a través de una craniectomia
suboccipital y remocién del arco posterior del atlas, con o
sin apertura dural, para restablecer el flujo bidireccional de
LCR a través de la unién crianeocervical.?* Esto también
puede eliminar el gradiente de presién crineo-espinal de
LCR que se postula que causa la siringomielia, por lo cual,
en la actualidad, no estin indicados los procedimientos de
derivacién siringo-subaracnoidea o siringo-peritoneal en
una primera instancia.”

Cuando hay hidrocefalia en los estudios preoperatorios,
estd pautado por la mayoria de los autores, que es necesa-
rio realizar una derivacién ventriculo-peritoneal antes de
la cirugfa del Chiari.® También estd descrita la utilidad de
la ITI-ventriculostomia endoscépica.? De hecho, el alivio
de la hidrocefalia muchas veces evita la cirugia de la fosa
posterior al hacer que las amigdalas vuelvan a su lugar.

A la inversa, también es necesario estar atento a la apa-
ricién de hidrocefalia en pacientes operados de malfor-
macién de Chiari I que no tenfan dilatacién ventricular
preoperatoria. En un estudio de 138 pacientes llevado a
cabo por Zakaria y col en 2012, se observé que 9 de ellos
requirieron derivacién ventriculo-peritoneal de urgencia
por aparicién de hidrocefalia. La misma aparecié en pro-
medio a los 13 dias de la cirugia y se sospeché por cefalea
intensa o fistula de LCR por la herida. 5 pacientes asocia-
ron ademds higromas subdurales y 2 requirieron evacua-
cién de los mismos.

En cuanto a la técnica de la cirugia descompresiva de la
fosa posterior, el punto mds discutido es la necesidad de
abrir o no la duramadre. La respuesta es que no hay estu-
dios randomizados doble ciego que comparen las dos téc-
nicas.

En una encuesta internacional de opinién de expertos
llevada a cabo por Schijman y Steinbok,” se objetivé que
76% de los neurocirujanos pedidtricos siempre abren la

duramadre en la cirugfa del Chiari.

Detallamos a continuacién los estudios con mayor nid-
mero de casos y rigurosidad cientifica con respecto a este
tema:

Estudios referidos a descompresién de la fosa posterior
SIN apertura dural

Los estudios electrofisiolégicos muestran que la descom-
presién dsea es suficiente para mejorar la conduccién de
impulsos a través del tronco encefilico.?® La apertura dural
no aporté una mejoria adicional significativa.?

Genitori y col.” reportan en su serie de 26 pacientes
operados sin apertura dural que 24 mejoraron total o par-
cialmente. Del total, 16 de los pacientes no tenian siringo-
mielia y en este grupo todos mejoraron (13 en forma total
y 3 parcialmente). 10 pacientes tenfan siringomielia, 2 no
mejoraron y se re-operaron; 8 mejoraron pero los trastor-
nos sensitivos desaparecieron en sélo la cuarta parte de los
casos. En este sentido, Yeh y col.*® sugieren que la presen-
cia de sintomas espinales o amigdalas muy descendidas se
asocia con mayor frecuencia a la necesidad de apertura du-
ral y plastia.

Caldarelli y col.** operaron 30 nifios sin realizar apertu-
ra dural y con un seguimiento a 4,7 afios. 93% habian me-
jorado significativamente. Del total de nifios, 12 tenfan
siringomielia, 6 mejoraron y dos se re-operaron por em-
peoramiento del sirinx.

Estudios referidos a descompresion de la fosa posterior
con apertura dural

En la serie de Tubbs y col.® de 130 pacientes operados con
apertura dural y duroplastia, 83% mejoraron sus sintomas,
mientras que 12% persistié con cefaleas y hubo un 2.3%
de complicaciones. En 90% de los casos se registré una
mejoria de la siringomielia.

Attenello y col.*? publicaron su serie de 67 pacientes ope-
rados con un seguimiento de 16 meses. 80% fueron resuel-
tos definitivamente, 20% presentd recurrencia de los sin-
tomas y 6% necesitaron una re-operacién. En 17% de los
casos constaté como complicacién un pseudomeningocele.
Estas cifras mejoraron cuando en vez de injerto autélogo
para la plastia, utilizé un sustituto sintético anti-adhesivo
de dura (politetrafluoroetileno- ePTFE). A los 8 meses el
100% habia mejorado, no hubo fistulas de LCR y la sirin-
gomielia habia disminuido en el 80% de los casos. Con-
cluye que el ePTFE es una alternativa eficaz para la plastia
y probablemente asociado a menor cantidad de fallas en el
tratamiento. El mismo autor* operé 49 pacientes con si-
ringomielia y efectué un seguimiento clinico-radiolégico
de la siringomielia. En 56% de los casos observé mejoria,
inicialmente clinica (promedio a los 4 meses) y posterior-
mente imageniolégica (promedio a los 14 meses). El sin-
toma que tuvo mds probabilidades de mejorar fue el déficit
motor, no asi los trastornos sensitivos.>

En nuestra serie, el porcentaje de éxito en cuanto a la re-
gresién de los sintomas y la siringomielia es mayor, si bien
en muchos casos el seguimiento es menor. Tuvimos mayor
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TABLA 3: RESULTADOS SIN 'Y CON APERTURA DURAL (DURHAM: 2008)

Mejoria clinica

79%
65%

Apertura dural y plastia
Sin apertura dural

numero de complicaciones que lo publicado por Tubbs,
pero menor numero que lo constatado por Attenello.

Finalmente, destacamos el metaanilisis realizado en
2008 por Durham & Fjeld-Olenec** que retne 7 estudios
con 582 pacientes. Los resultados pueden resumirse en la
tabla 3.

Este metaanilisis demuestra que la técnica con apertu-
ra dural y plastia tiene menor indice de re-operaciones por
persistencia o agravacién de sintomas, pero mayor inci-
dencia de complicaciones (fistula de LCR). No hubo dife-
rencias estadisticamente significativas en cuanto a la me-
jorfa clinica y la disminucién de la siringomielia.

Un estudio canadiense con 24 pacientes* propone cla-
sificar a los pacientes portadores de Chiari I sintomitico
en tres grupos para guiar la cirugfa: el grupo A incluye a
aquellos que tienen cambios minimos en la imagenologia
de la fosa posterior, con cisterna magna presente y sin si-
ringomielia; el grupo B tiene cisterna magna ausente, sin
siringomielia; el grupo C incluye a todos los pacientes con
siringomielia. En el grupo A proponen realizar solamen-
te la descompresiva 6sea de la fosa posterior. Lo mismo
para el grupo B con doppler intraoperatorio normal. Para
el grupo C y el grupo B con doppler anormal proponen
descompresiva y duroplastia. Utilizando estos criterios, to-
dos sus pacientes mejoraron.

En conclusién, podemos decir que deben ser operados
todos los pacientes sintomadticos y los asintomdticos que
tienen siringomielia o escoliosis significativa. La técnica
sin apertura dural puede ser suficiente en muchos casos,
tiene menos complicaciones pero mayor indice de re-ope-
racién. La técnica con apertura dural y plastia es de elec-
cién porque es la que mds probabilidades tiene de resolver
los sintomas. Debe elegirse siempre si hay deterioro neu-
rolégico o escoliosis rdpidamente progresivos. Es la dnica

Disminucion del

Re-operacion Complicaciones

sirinx LCR
87% 21 % 18.5%
56% 12.6% 1.8%

que permite liberar adherencias aracnoidales. Estas con-

clusiones estdn avaladas por multiples publicaciones.’*-74

CONCLUSIONES

La Malformacién de Chiari tipo I se define como el des-
censo de las amigdalas cerebelosas a mas de 3 a 5Smm por
debajo del nivel del foramen magno.

Es una enfermedad causada por un trastorno en el desa-
rrollo del mesodermo paraaxial que provoca una despro-
porcién entre el tamafio de la fosa posterior y su conte-
nido.

Desde el punto de vista clinico, presenta manifestaciones
diversas que se explican por los disturbios en la circulacién
del liquido cefalorraquideo y por compresién de estructu-
ras nerviosas. En este sentido, es una causa principal de si-
ringomielia.

El tnico tratamiento curativo es la cirugfa. Todos los pa-
cientes sintomadticos y los asintomadticos con siringomielia
deben ser tratados a través de cirugia descompresiva de la
tosa posterior con o sin duroplastia.

La cirugia con apertura dural y plastia es la que posible-
mente resuelva mejor los sintomas. Tiene menos indice de
re-operaciones, pero puede haber complicaciones, como
por ejemplo la fistula de LCR, que como se demostré en
esta serie se soluciona ficilmente.

Probablemente el uso de monitoreo neurofisiolégico y
doppler intraoperatorio ayude a seleccionar los pacientes
que se benefician de la apertura dural. Son necesarios es-
tudios prospectivos randomizados doble ciego a efectos de
contar con evidencia clase I en cuanto a la necesidad de
abrir la duramadre.
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COMENTARIO

Spagnuolo y col., revisaron retrospectivamente las historias clinicas de 57 pacientes en edad pedidtrica de ambos sexos, con el diag-
néstico de malformacién de Chiari tipo I, con o sin siringomielia, realizado con resonancia magnética, operados en los tltimos 20
afios.

Todos los pacientes estaban sintomaticos en el momento de la consulta. El sintoma mads frecuente fue la cefalea holocraneana sin re-
lacién con maniobras de Valsalva. Esto llama la atencién porque no responde al patrén habitual, dato que los mismos autores sefia-
laron en la discusién. Hubiera sido interesante profundizar en el mecanismo de dicha cefalea tan atipica y quizis tener la opinién de
un neurdlogo al respecto.

El tratamiento elegido fue la descompresion craneo espinal mas duraplastia con excelentes resultados. En la literatura, existen varian-
tes (sin duraplastia, con reseccién de las amigdalas, etc.) pero hoy en dia es considerado el tratamiento esténdar y, como muy bien se-
fialaron los autores, suele presentar escasas complicaciones.

Sélo en 17 casos tuvieron siringomielia. Aunque los autores refirieron una reduccién de las cavidades, no aclararon la extensién de di-
cha reduccién tanto en sentido rostrocaudal como dorsoventral (indice de Vaquero), lo que hubiera permitido evaluar la efectividad
de la cirugia realizada. Es comin que persistan cavidades residuales debido a la pérdida de elasticidad de la médula espinal por haber
estado tanto tiempo dilatada. Esto hay que advertirselo a los pacientes para que no crean que el tratamiento fue ineficaz.

Finalizaron la publicacién con una revision del tema, discutiendo las posibles alternativas que en la actualidad se plantean en el mane-
jo de la malformacién de Chiari. En dicha discusion, se pudo observar el escaso nivel de evidencia que sustenta cada una de las alter-
nativas terapéuticas, dejando a los neurocirujanos expuestos a basar sus decisiones sélo en forma empirica, de acuerdo con los resulta-
dos obtenidos en su experiencia personal.

Juan José Mezzadri
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