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RESUMEN

Se reviso la literatura existente sobre la Malformaciéon de Chiari Tipo | en el adulto,
haciendo énfasis en su diagnoéstico imagenoldgico y tratamiento médico-quirdrgico.
La malformacion de Chiari es una enfermedad poco frecuente. Representa entre el
1 vy el 4% de todas las patologias neuroquirtrgicas. El diagnoéstico se realiza meses
y hasta afios después de comenzada la sintomatologia y se confirma en el 100% de
los casos con Resonancia magnética de craneo. El tratamiento es quirdrgico en los
pacientes sintomaticos, siendo controversial en aquellos oligosintomaticos o con
diagnoéstico casual. La cirugia siempre debe realizarse con el apoyo de monitoreo
neurofisiolégico, que puede ser determinante en la técnica quirdrgica a emplear. La
mortalidad asociada a la cirugia es muy baja, oscilando entre el O y 0,5% segun la
mayoria de las series. Lo mas importante es la seleccion de los pacientes para el
tratamiento quirdrgico. No debe asumirse una actitud expectante en espera de un
deterioro neurolégico que justifique la cirugia, cuando ésta se hace a tiempo los
resultados son mejores y con un minimo de complicaciones.

Palabras claves: malformacion de Chiari, siringomielia, malformaciones de fosa
posterior, craniectomia suboccipital, duroplastia.

ABSTRACT

The aim of this article is reviewing the existent literature on Type | Chiari
malformation in adults and making emphasis in its imaging diagnosis and medico-
surgical treatment. Chiari malformation is a few frequent diseases. It represents 1-
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4 % of all the neurosurgical diseases. The diagnosis is made months and even
years after the beginning of the symptoms and it is confirmed by cranial magnetic
resonance in the 100 % of the cases. The treatment is surgical in symptomatic
patients, and it is controversial in the oligosymptomatic ones and in those with
casual diagnosis. The surgery should be performed with the support of
neurophysiological monitoring that might be determinant in the surgical technique
to use. The mortality associated to the surgery is low, ranging from 0 and 0.5 %
according to most of the series. The most important thing is the choice of the
patients for the surgical treatment. The neurological deterioration should not be
expected to justify the surgery; when the surgery is carried out on time the results
are better and with the minimum of complications.

Key words: Chiari malformation, syringomyelia, posterior fossa malformations,
suboccipital craniotomy, duroplastia.

INTRODUCCION

La malformacion de Chiari fue descrita por primera vez en el siglo XIX por el
patélogo austriaco Hans Chiari(1851-1916).®

La posicion de las amigdalas cerebelosas en los pacientes con malformacion de
Chiari tipo I (MC-1), se puede determinar por Resonancia Magnética Nuclear (RMN)
tomando como valores diagndsticos la herniacion igual o superior a 5 mm. Algunos
autores también consideran malformacion de Chiari tipo | a la herniacion
amigdalina de cualquier grado.® Otros investigadores mediante cine-resonancia
magnética, han planteado que se puede definir la malformacién de Chiari tipo |
cuando hay un descenso amigdalino de menos de 5 mm pero asociado a signo
clinicos de compresion del tronco cerebral.®®

El desplazamiento de las amigdalas cerebelosas, produce fibrosis meningea y
adherencias a nivel del agujero occipital, que pueden provocar la aparicion de
siringomielia (30 al 80% de los casos) o hidrocefalia.®

Como es conocido, se reconocen 4 tipos de Malformacion de Chiari,*® en el tipo I,
que es el mas frecuente y al que esta dedicado nuestro trabajo, las amigdalas
cerebelosas estan herniadas mayor o igual a 5mm, aunque en la actualidad, se
acepta que todo descenso de las amigdalas, independientemente del grado, puede
definir la malformacién.®

El tipo Il es aquel en donde ademas de las amigdalas estan descendidos elvermis
cerebeloso y el bulbo. El tipo 111 y el 1V son formas graves, muy poco frecuentes de
ver, y estan acompafiados de otras malformaciones del Sistema Nervioso Central
(SNC) (tipo I11) o severa hipoplasia cerebelosa (grado 1V).

En los dltimos afios se reconoce un Chiari tipo 0, que corresponde a aquel paciente
sintomatico con dilatacion ventricular o hidromielia y en el que las amigdalas
cerebelosas estan a nivel del agujero occipital, ocluyéndolo, pero sin estar
descendidas.®™"
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La presentacion clinica de esta enfermedad es muy variada, no existiendo ningun
sintoma patognomonico. El método diagnoéstico por excelencia es la RMN de craneo
y del raquis cervical.

En relacion al tratamiento, se han propuesto multitud de procedimientos
quirdrgicos: craniectomia suboccipital amplia o reducida, con o sin laminectomia
cervical, durotomia con plastia dural o sin ella y extirpaciéon de las amigdalas
cerebelosas.“®

En la actualidad se aboga por realizarse la cirugia con apoyo de monitoreo
neurofisiolégico y Doppler transcraneano, para de esta manera determinar la mejor
técnica quirdrgica. De forma general, los resultados quirdrgicos son buenos, con
pocas complicaciones y muy baja mortalidad.

Esperamos coneste trabajo ampliar los conocimientos neuroquirdrgicos que
tenemos sobre una enfermedad infrecuente, pero que con un diagnéstico y
tratamiento oportuno, puede contribuir a mejorar la calidad de vida de nuestros
pacientes.

MATERIALES Y METODOS

La busqueda de la informacién se realizé en textos basicos y revistas cientificas de
Neurologia, Neurocirugia y otros relacionados con las Neurociencias. Se utilizaron
los descriptores de ciencias de la salud y se busc6 informacién de las publicaciones
en inglés y espafiol de los dltimos 10 afios con los términos: malformacion de
Chiari, sindrome de Arnold-Chiari, siringomielia y malformacién de fosa posterior;
en: PubMed, Scielo y en las bases de datos de Neurociencias pertenecientes a la
prestigiosa revista Nature.

Los articulos seleccionados fueron los accesibles de forma libre que mas relacion
tenian con la malformacion de Chiari tipo | y otras malformaciones de la fosa
posterior; asi como los articulos que se centraban principalmente en el diagnéstico
imagenoldgico y tratamiento médico-quirdrgico de esta entidad.

DISCUSION
Diagnéstico por imagenes

En pacientes con sintomas o no, de MC-I, el diagnéstico se realiza con técnicas de
neuroimagen, siendo la de eleccién la resonancia magnética nuclear.®*®

El Rx de Craneo permite demostrar la presencia de malformaciones asociadas
como la impresion basilar y platibasia, para ello se han descrito varias lineas que
sirven de pauta para las mediciones correspondientes.®**®

1- Linea de Chamberlain: determinada en Rx de craneo lateral: Se extiende desde
el borde posterior del paladar duro hasta el labio postero superior del foramen
magno. Segun este autor normalmente la odontoide no sobrepasa esta linea.
Segun Phillips (1955) y segun Me Rae, hay impresion basilar cuando la odontoide
sobrepasa en 5 y 3 mm respectivamente esta linea.
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2- Lineas de Fischgold: bidigastrica y bimastoidea: Es menos fidedigna debido a la
frecuente variacion de las mastoides. Segun Fischgold, normalmente la odontoide
no sobrepasa la linea bimastoidea. Segun otros autores hay impresion basilar
cuando la odontoide sobrepasa en 3 mm, y segun otros en 5 mm la bimastoidea.

3- Angulo basal de Boogard: Es el angulo del plano de la fosa anterior con el clivus.
En la practica es mas facil determinarlo trazando una linea que va desde la juncién
frontonasal al tubérculo de la silla y de este al borde posterior del foramen magno.
Este angulo normalmente mide de 115° a 140°. Arriba de 140° hay platibasia.

4- Linea de Mac Gregor: Describe su linea en 1948 para el diagnéstico de impresion
basilar, la cual va desde el borde posterior del paladar duro hasta el borde inferior
del hueso occipital.

Por su parte la tomografia axial (TAC) se realiza para obtener ventanas oOseas y
poder diagnosticar alguna malformacion asociada. Es Util en el diagnostico de los
casos gue cursan con hidrocefalia.

Sin dudas, la RMN es el estudio diagnéstico de eleccion. La posibilidad de realizar
cortes sagitales permite valorar el grado de ectopia de las amigdalas cerebelosas.
Muchos autores, incluso antes de la era de la RMN, definian lo que se consideraba
un descenso amigdalar patolégico, entre 3 y 5 mm como valor limite.
Posteriormente se descubrié que las amigdalas cerebelosas ascienden con la edad
y sugirieron 6 mm.®1%

Algunos pacientes con un descenso muy significativo estan asintomaticos y otros
muy sintomaticos tienen un descenso minimo. El rango entre 3 y 5 mm es bastante
sensitivo y especifico pero no es un valor absoluto.®®

La correlacion clinico radioldgica debe ser la clave del diagnéstico.

Otros hallazgos radiolégicos en RMN son: compresion de los espacios
subaracnoideos en la fosa posterior, amigdalas puntiagudas, fosa posterior muy
pequefia, incremento de la angulacion del tentorio, “kinking” medular, impresion
basilar, etc.™?

Para un estudio diagnostico completo se debe incluir RMN cerebral y cervical, esto
permite descartar anomalias intracraneales asociadas (tumores o hidrocefalia) que
pudieran dar lugar a descenso amigdalar, asi como siringomielia asociada.

Si existe siringomielia, se debe realizar una RMN con contraste para descartar
neoplasias espinales.®*%

Para calcular la migracion cerebelosa, por RMN se puede trazar la linea basal,
extendiendo hacia detras la parte posterior del paladar duro y utilizando ésta
referencia calcular la distancia fastigio-basal (distancia en milimetros desde el
ndcleo fastigio a la linea basal). Las mediciones se realizan sobre las imagenes
sagitales en Tlde las resonancias magnéticas pre y postquirdrgicas y las medidas
se transforman en distancias reales utilizandola escala de conversion de la
resonancia magnética. Los valores postquirdrgicos se restan a los prequirdrgicos,
considerandose el ascenso cerebeloso cuando los valores obtenidos sean negativos
y el descenso cerebeloso cuando sean positivos.®
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También se pueden realizar estudios de la dinamica del LCR mediante técnicas de
RM de contraste de fase. Estas técnicas permiten evaluar la existencia de
compromisos significativos en la circulacion del LCR en el foramen magnum y
orientar al neurocirujano en la seleccidbn quirdrgica adecuada de los pacientes
oligosintomaticos.*®

El estudio de potenciales evocados somatosensoriales, auditivos y visuales se
preconiza en la actualidad en el pre-operatorio, para conocer posibles
modificaciones en el transquirdrgico que avalen la decision de modificar la técnica
planificada, y contribuir ademéas a determinar algun dafio neurolégico sin
manifestacion clinica, previo al tratamiento quirdrgico.®®

Tratamiento

Los pacientes asintomaticos y sin siringomielia no son candidatos a cirugia. En los
casos asintomaticos, con siringomielia, las opiniones son muy diferentes y en los
enfermos sintomaticos se debe valorar siempre la posibilidad de tratamiento
quirargico.®®

Los casos mas controversiales son aquellos que estan oligosintomaticos pero
presentan una cavidad siringomiélica asociada, y para muchos neurocirujanos,
estos deben ser intervenidos precozmente, especialmente si son pacientes
jovenes, porque la cirugia permitiria un control efectivo de la enfermedad con un
riesgo minimo en términos de morbimortalidad.®***?

También deben ser tributarios de estudio y tratamiento temprano aquellos
pacientes con malformaciones de Chiari que presenten hidrocefalia asociada. La
hidrocefalia puede agudizar algunos aspectos de la clinica y ser causa de importan-
tes problemas. El registro de PIC es extremadamente util para indicar la actitud
terapéutica mas adecuada en los casos en los que existan dudas sobre la actividad
de la hidrocefalia.®*%®

Como mencionamos anteriormente, la conducta terapéutica mas apropiada en los
pacientes con malformaciones de CH-I sin hidrocefalia ni siringomielia puede ser el
tratamiento conservador, con un seguimiento clinico adecuado. En los casos que la
herniaciéon sea superior a los 5 mm, con evidente compresiéon del tronco encefalico,
debe ofrecerse al paciente la alternativa quirtrgica.®

El tratamiento quirlrgico esta indicado en los pacientes sintomaticos y los que
tengan siringomelia asociada a MC-.¢*10:12.17:18)

Los objetivos de este proceder son:

1- Corregir el gradiente de presion craneo-espinal existente en el foramen magnum
2- Restaurar la anatomia normal de los espacios subaracnoideos

3- Eliminar la cavidad siringomiélica

4- Aliviar la compresion sobre el tronco del encéfalo

La técnica quirdrgica basica consiste en la descompresion de la fosa posterior a
través de una craniectomia suboccipital, reseccion del foramen magnum y de las
laminas cervicales de la primera y a menudo de la segunda vértebra cervical.

Después de efectuada la descompresion 6sea, la mayoria de autores son partidarios
de abrir la duramadre previa escision de las bandas fibrosas que rodean a la misma
en la parte posterior del foramen magnum. La apertura de la duramadre y la
realizacion de una plastia dural han sido las técnicas mas utilizadas. Algunos
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autores prefieren dejar la duramadre abierta en un intento de recrear un espacio en

la fosa posterior con un volumen suficiente como para restaurar la dinamica del
LCR (2-5,15-19)

Las mayores discrepancias en la técnica quirdrgica se encuentran en el tamario
propuesto de la craniectomia, en el tipo de plastia dural utilizada y en la mayor o
menor manipulacion aconsejada de las estructuras neurales. Mientras algunos
autores han recomendado la lisis de las adherencias aracnoideas, otros han suge-
rido la escision de las amigdalas, la apertura del IV ventriculo, el taponamiento del
conducto central en el 6bex con fragmentos de mdusculo, la retraccion de las
amigdalas mediante suturas aracnoideas e incluso su amputacion.@®#14.19-21)

El incremento volumeétrico de la fosa posterior y la creacion de una nueva cisterna
magna son los objetivos terapéuticos fundamentales en estos casos.“*'%?? para
Sahuquillo y colaboradores®???® |a ineficacia de la cirugia en restaurar la dinamica
normal del LCR y en elevar las amigdalas no es una consecuencia del tamafio de la
craniectomia, sino de la ausencia de formacion de una cisterna o seudocisterna
magna con capacidad suficiente para evitar el descenso postoperatorio del cerebelo.
Este grupo de trabajo, paradigma para los jovenes neurocirujanos en formacion,
seguln nuestra opinion, a partir de los resultados obtenidos, desarrollé en 1989 una
nueva técnica quirdrgica que fue publicada en 1994 y que denominaron de acuerdo
con los principios propuestos por Marin-Padilla, “reconstruccion de la fosa pos-

terior”. #2425

La cirugia se practica normalmente con el paciente en decubito prono y con la
cabeza flexionada. Se debe haber descartado previamente anomalias 6seas de la
charnela craneocervical que impidan esta posicion forzada, y Sahuquillo recomienda
un test de tolerancia en el que el paciente se mantiene en una posicion de
hiperflexién quirtrgica durante por lo menos dos horas y media.*?%23

1- Se realiza craniectomia suboccipital cuyo limite superior es el nivel inferior de
ambos senos transversos. La extension lateral desde la linea media es en general
de unos 3-4 cm.

2- Reseccion 6sea amplia de los margenes posterolaterales del foramen magnum.
3- Reseccion sistematica del arco posterior del atlas con laminectomia parcial o
completa de C2 y, excepcionalmente, de segmentos vertebrales subaxiales.

4- Apertura de la duramadre intentando preservar la aracnoides intacta, lo que
habitualmente se logra con técnica microquirurgica .

5- No manipular las estructuras intradurales, ni siquiera en aquellos pacientes en
los que se encuentre una aracnoiditis leptomeningea.

6- Realizar una amplia plastia de duramadre usando como injerto fascia lata o el
pericraneo del mismo paciente, lo ideal es utilizar duramadre liofilizada homoéloga
que es superior a otros tejidos bioldgicos o sintéticos. La plastia debe ser amplia y
se sutura con puntos de seda.

7- Finalmente, se tracciona la duramadre con puntos de seda a la fascia cervical,
después de cerrados todos los planos musculares. Esto permite mantener la plastia
tensa y evitar asi la formacién de adherencias con las leptomeninges.®?2:29

Como hemos valorado anteriormente, la MC-I casi siempre se asocia a anomalias
de la charnela craneocervical, que con frecuencia condiciona una compresion
anterior del tronco del encéfalo, por lo que el tratamiento quirdrgico por via poste-
rior en estos casos, puede causar resultados catastroficos con deterioro neurolégico
secundario al aumento de la compresion anterior del tronco o por inestabilidad de la
charnela secundaria a la descompresién 6sea.?*?®

En la mayoria de estos pacientes, estas malformaciones 6seas son irreductibles y
requieren una descompresidon anterior por via transoral o transmaxilar, pasando el
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tratamiento de la malformacion de Chiari a hacerse siempre en un segundo
tiempo. En algunos casos, la reconstruccion de la fosa posterior acompafiada de
una artrodesis occipitocervical para evitar la inestabilidad de la charnela suele ser el
tratamiento quirargico de eleccion.*?83D E| riesgo quirGrgico de este (ltimo
grupo de pacientes es elevado y su tratamiento complejo, requiriendo en la
mayoria de los casos dos o mas intervenciones quirdrgicas.

En los casos en que exista hidrocefalia, su deteccion y el tratamiento temprano son
fundamentales ya que en algunos casos la implantacién de una derivacion ventricu-
lo-peritoneal puede mejorar la clinica del paciente.

Sahuquillo y colaboradorestienen un algoritmo de trabajo que nos parece ideal
pero que en nuestro medio se hace dificil por las dificultades técnicas a la hora de
la monitorizacion de la PIC.

El control de la siringomielia es un objetivo prioritario en los pacientes con una
malformacién de Chiari, ya que la reversibilidad de la clinica dependera, en gran
parte, del grado de afectacion neurolégica que la siringomielia haya provocado en el
momento de instaurar el tratamiento quirargico.®?2?®

En el tratamiento de la siringomielia asociada a CH-l1 debemos distinguir dos
situaciones distintas:

a) El tratamiento primario de la enfermedad (aumento volumétrico de la fosa
posterior)

b) Las técnicas que se emplean en pacientes en los que el tratamiento inicial ha
fracasado o en los que la cavidad siringo miélina recidiva. En estos pacientes las
técnicas propuestas para reducir el tamario de la cavidad son:

- mielotomia simple

- mielotomia asociada a derivacion interna siringo-subaracnoidea
- derivacion siringo peritoneal

- derivacion siringopleural

- mielotomia asociada a una derivacion lumbo peritoneal

En los casos en que la siringomielia no se solucione después de la reconstruccion
de la fosa posterior, la derivacion siringo pleural o la siringo peritoneal son las
técnicas de a tener en cuenta, siempre que no exista una hidrocefalia
concomitante. En esta Ultima situacion, la implantacion de una derivaciéon ventriculo
peritoneal sera el primer tratamiento a considerar antes de plantear cualquier
abordaje directo de la cavidad. En estos casos, la cirugia definitiva sobre la fosa
posterior suele demorarse entre 1 y 2 meses después de la implantacién de la
véalvula.®?2:24.:26)

De una forma ideal, la cavidad siringomiélica deberia tratar de solventarse en el
primer tiempo quirdrgico dirigido a reconstruir la fosa posterior.

CONCLUSIONES

La Malformacion de Chiari es una patologia de baja incidencia, que se puede ver a
cualquier edad pero es mas frecuente en adultos jovenes. No existe una
sintomatologia tipica que permita una diagnostico precoz. EIl diagnéstico se realiza
meses y hasta afios después de comenzada la sintomatologia y se confirma en el
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100% de los casos con Resonancia magnética de craneo. El tratamiento es
quirdrgico en los pacientes sintomaticos, siendo controversial en aquellos
oligosintomaticos o con diagndstico casual. El Unico tratamiento curativo para la
malformacién de Chiari | es la cirugia, la cual siempre debe realizarse con el apoyo
de monitoreo neurofisiolégico, que puede ser determinante en la técnica quirdrgica
a emplear. La descompresion de la fosa posterior mediante duroplastia, proporciona
mejores resultados clinicos y radiolégicos que la misma técnica pero sin
duroplastia. Sin embargo, esta técnica puede aumentar la incidencia de
complicaciones postquirurgicas.
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