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Malformacion de Chiari tipo I asociada a hidrocefalia

Chiari type I malformation related to hydrocephalus
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RESUMEN

La malformacién de Chiari se caracteriza por un
desplazamiento caudal de las amigdalas cerebelosas
gue penetran hacia el canal raquideo por el agujero
magno, logrando llegar hasta el atlas o axis, sin
descenso del tronco y el cuarto ventriculo. Tiene una
presentacidon clinica y un diagndstico difuso. Se
presenta el caso de una paciente femenina de 21
afos de edad, sin antecedentes patolégicos
personales, que llega refiriendo dolor de cabeza, al
examen fisico se constata presencia de cefalea
holocraneana, ausencia de alteraciones de pares
craneales, sin signos de focalizacién neuroldgica y
escala de coma de Glasgow de 15 puntos. En la
fundoscopia se observa papiledema bilateral (grado
4 de la escala de Frisen). Los estudios
imagenoldgicos, muestran herniacién de las
amigdalas cerebelosas mayor a 5 mm inferior a la
linea de Mac-Rae, herniacién de porcién inferior del
bulbo raquideo e hidrocefalia obstructiva
triventricular sin siringomielia asociada. Se confirma
el diagndstico de malformacién de Chiari tipo I. Se
decide realizar derivacién ventriculo-peritoneal
derecha para corregir la hidrocefalia. En el
seguimiento, a los seis meses, se constata una
hidrocefalia univentricular pos-derivacién. Se realiza
septostomia endoscdpica, sin complicaciones y con
resultados positivos. La malformacién de Chiari es
una entidad rara, cuya presentacién puede ser
asintomdtica, generalmente asociada a hidrocefalia.
El tratamiento quirlrgico suele estar dirigido a
reestablecer la circulacién del liquido cefalorraquideo
y descompresién de la fosa posterior.
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SUMMARY

Chiari malformation is characterized by a caudal
displacement of the cerebellar tonsils that penetrate
into the spinal canal through the foramen magnum,
managing to reach the atlas or axis, there is no
descent of the trunk and neither of the fourth
ventricle. Being of rare epidemiology with a
generally variable clinical presentation. It was
decided to present the case of a 21-year-old female
patient, with no personal pathological history, who
referred headache. The physical examination
revealed the presence of holocranial headache,
absence of cranial nerve alterations, absence of
signs of neurological focalization and a 15 points
Glasgow coma scale. Bilateral papilledema (Frisen
grade 4) is observed in the fundus. The imaging tests
showing herniation of the cerebellar tonsils greater
than 5 mm below the Mac-Rae line, herniation of the
lower portion of the medulla oblongata and
triventricular obstructive hydrocephalus without
associated syringomyelia. The diagnosis of Chiari
malformation type | is confirmed. A right
ventriculoperitoneal shunt was performed to correct
the hydrocephalus. After six months of follow-up,
post-shunt  univentricular  hydrocephalus  was
confirmed. Endoscopic septostomy was performed
without complications and with a positive result.

Chiari malformation is an entity with a low
epidemiology, whose presentation may be
asymptomatic, generally associated to
hydrocephalus. Its surgical treatment is usually

aimed at reestablishing the circulation of the

cerebrospinal fluid and decompression of the
posterior fossa.
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INTRODUCCION

La primera descripcion de una malformacién
congénita del cerebro y cerebelo con herniacién de
la médula espinal data de 1883 y fue hecha por John
Cleland. Posteriormente la completaron Hans von
Chiari (1891) y Julius Arnold (1894). 2 Se
caracteriza por un desplazamiento caudal de las
amigdalas cerebelosas que penetran hacia el canal
raquideo por el agujero magno, logrando llegar hasta
el atlas o axis, no hay descenso del tronco y
tampoco del cuarto ventriculo. En algunos casos hay
escoliosis y cavidades siringomiélicas. Se clasifican
del | al IV atendiendo a su severidad.

Este descenso de las amigdalas puede provocar una
disociacién en la presién craneo espinal que
incrementard el desplazamiento de las amigdalas
cerebelosas, produciendo fibrosis meningea vy
adherencias a nivel del agujero occipital, que pueden
provocar la apariciéon de siringomielia (30 al 80 % de
los casos) o hidrocefalia. ®

La malformacion de Chiari tipo | se define
cldsicamente como wuna herniacién amigdalina
cerebelosa, mayor o igual a 5 mm, por debajo del
agujero magno en la resonancia magnética sagital. ©®
Se estima que es incidental, con una epidemiologia
del 0,5 % de la poblacién dada, siendo el 80 %
mujeres. A diferencia de muchas otras

enfermedades, tiene una presentacién clinica y un
diagndstico difuso. ¥

Al ser predominantemente un hallazgo incidental,
puede ser consecuencia secundaria de la derivacién
de liquido cefalorraquideo de colocacién desde el
espacio  subaracnoideo lumbar, trauma del
nacimiento, tumores o reacciones meningeas del
agujero magno. ¥

Es una entidad rara, con presentacién clinica
generalmente variable, motivos que llevaron a
realizar la presentacién del presente caso clinico,
para evidenciar caracteristicas que puede presentar
la enfermedad, asi como su tratamiento.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenino de 21 afios de edad, sin
antecedentes patoldgicos personales, que llega al
cuerpo de guardia del Hospital Universitario Clinico
Quirdrgico “Comandante Faustino Pérez Herndndez”,
de Matanzas, Cuba, refiriendo cefalea.

Al examen fisico neuroldgico se constata la presencia
de cefalea holocraneana, ausencia de alteraciones
de pares craneales, ausencia de signos de
focalizacién neurolégica y una escala de coma de
Glasgow de 15 puntos. En la fundoscopia se observa
papiledema bilateral (grado 4 de la escala de Frisen).

IMAGEN 1. A: TAC craneal multicorte, indice de Evans: 0,37. B: Tercer ventriculo: 1,19 cm. C:
Resonancia magnética nuclear contrastada (RMNc) T1/Sagital: herniaciéon de porcién inferior del
bulbo raquideo y de amigdala cerebelosas por debajo de la linea de Mc-Rae (LMcR) y la linea de

Chamberlain (Lch). Ausencia de

lesion tumoral

expansiva que explicara la hidrocefalia

triventricular. D y E: TAC craneal postquirurgica a las 24 horas donde se confirma la insercién del
catéter proximal de DVP a 7,93 mm anterior al foramen de Monroe en posiciéon éptima
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Posterior al examen fisico se realiza tomografia axial
computarizada (TAC) craneal multicorte (imagenes
1 A y B) donde se observa un indice de Evans de
0,37, tercer ventriculo 1,19 cm, cuernos temporales
de los ventriculos laterales 8,97 mm y edema
transependimario periventricular. Ante los hallazgos
en el TAC craneal, se procede a realizar resonancia
magnética nuclear (RMN) craneal contrastada
(imagen 1 C). Mediante los estudios imagenoldgicos
se confirma el diagndstico de un malformacién de
Chiari tipo |, dada la herniacién de las amigdalas
cerebelosas mayor a 5 mm, inferior a la linea de
Mac-Rae, herniacién de porcién inferior del bulbo
raquideo e hidrocefalia obstructiva triventricular, sin
siringomielia asociada.

Se decide realizar una derivacién ventriculo-
peritoneal derecha, para corregir la hidrocefalia, la
cual se realiza en un tiempo quirdrgico de una hora,
sin complicaciones. Al realizar la TAC postquirudrgica,
a las 24 horas, se confirma la inserciéon del catéter
proximal a 7,93 mm anterior al foramen de Monroe,
posicién 6ptima (imagenes 1 D y E). Se indica
antibioticoterapia con ceftriaczone (bulbo 1 g), un
bulbo endovenoso cada 12 horas; analgesia para la
cefalea y cura local diaria de la herida

postquirdrgica. Se recomienda ademas,

relativo.

La ausencia de elementos clinicos que indiquen
compresion bulbar, pares craneales bajos (IX, X, X,
Xll), ademas de la ausencia de siringomielia, fueron
criterios para no realizar una descompresién de fosa
posterior con una duroplastia en tienda de campafa
y continuar con el seguimiento clinico-imagenoldgico
en este caso.

En el seguimiento de la paciente se observa
dilatacién progresiva del ventriculo lateral izquierdo.
A los seis meses de la insercién de un sistema de
medias presiones de DVP, regresa con cefalea
holocraneana, esta vez presentaba en el fondo de
ojo un grado 1 de papiledema bilateral segin la
escala de Frisen (incipiente), se le realiza RMN de
crdneo y se constata una hidrocefalia univentricular
pos-derivacién (imagen 2 C) por lo cual se decide
realizar una septostomia endoscépica (imagenes 2
Ay 2 B), proceder que no presenté complicaciones y
logré mediante el estoma del septum preldcidum la
comunicacién de ambas cavidades ventriculares y
resolucion de la hidrocefalia monoventricular
presentada (imagen 2 D).

reposo

IMAGEN 2. A: Vista endoscépica intraventricular del ventriculo lateral izquierdo (Vsa: vena septal
anterior, SP: septum prelicidum, Bf: balén fogarty, FM: foramen Monroe, PC: plexo coroideo,

Vte: vena talamo estriada).

B: Vista endoscopica

intraventricular donde se observa la

comunicacion de ambos ventriculos laterales a través del estoma realizado en el septum
prelicidum (Cc: catéter contralateral de la DVP previa, T: talamo). C: RMN craneal pre-quirurgica

donde se observa hidrocefalia univentricular

izquierda. D: RMN craneal pos-quirurgica,

disminucion del tamano del ventriculo lateral izquierdo

DISCUSION

Los factores implicados en la malformacién de Chiari
y las anomalias dseas asociadas se han intentado
explicar mediante diferentes teorias que, mientras
algunas son aceptadas por un grupo de
neurocirujanos, otras no lo son, y esto condiciona
inevitablemente la técnica quirdrgica a emplear. Las
teorias mas aceptadas sefalan: la hidrocefalia como
factor desencadenante, la hipétesis de la traccién
medular, hipertrofia focal del sistema nervioso
central, reduccién volumétrica de la fosa posterior.

Se ha reportado un amplio espectro de sintomas
asociados a la malformacién de Chiari. La mayoria de
los sintomas se relacionan a hidrocefalia obstructiva,

oculares
mielomeningocele espinal. *® Aln asi, los sintomas
pueden variar, pues depende de las caracteristicas
de la malformacién y la posible etiologia de la
misma.

movimientos anormales y

En Nueva York se realizé una investigaciéon sobre
estudios imagenolégicos y manifestaciones clinicas
de malformacién de Chiari tipo 1, en el 2015,
concluyendo que el sintoma mas comun es el dolor
de cabeza. ® Estos resultados coinciden con la
presentacion de este caso.

La hidrocefalia aparece debido al bloqueo de los
orificios de salida del IV ventriculo o por estrechez
asociada del acueducto, estructuras por donde
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circula normalmente el liquido cefalorraquideo. ¥’ Es
un fendmeno secundario y no primario en las
malformaciones de Chiari Tipo 1. La herniacién
amigdalar existente en estos pacientes provoca un
bloqueo mecanico de los espacios subaracnoideos en
la regién del foramen magnum. Este bloqueo, junto a
la aracnoiditis que puede existir en algunos casos,
provoca una obstruccién de los agujeros de
Magendie y Luschka, condicionando la existencia de
un trastorno de la circulacién del liquido

cefalorraquideo y secundariamente una hidrocefalia.
(4)

Estudios sefialan que el dolor de cabeza suboccipital
es el sintoma inicial, a menudo el Unico, que
aparece repentinamente con una corta duracién y se
intensifica con las maniobras de Valsalva. También
es posible identificar signos de escoliosis y torticolis,
dolor en el cuello y limitacién de sus movimientos,
alteraciones de la marcha, paresia y parestesias en
las extremidades superiores e inferiores. Ademas, la
afectacién de los nervios craneales inferiores puede
provocar apnea del suefio y disfagia. "

Gémez et al, sefalan que la resonancia magnética
ha revolucionado el diagndstico precoz de estas

la presién intracraneal. Para ello se inserta
quirdrgicamente un tubo resistente en la cabeza del
paciente, conectado a un tubo subcutdneo flexible
para drenar el exceso de liquido hacia el térax o el
abdomen (generalmente derivacién ventriculo
peritoneal), de esta forma el liquido es absorbido por
el cuerpo. ¥

La cirugia de descompresiéon de fosa posterior no
suele ser muy aceptada sin la presencia de
siringomielia, aunque puede presentarse una
progresién a estados sintomaticos de la misma. Las
técnicas quirdrgicas aplicadas deben ir dirigidas
fundamentalmente a incrementar el volumen
existente en la fosa posterior y descomprimir las
estructuras nerviosas a nivel del foramen magno,
garantizando asi la mejoria clinica y el
restablecimiento del correcto flujo del liquido
cefalorraquideo, aliviando las diferencias de
presiones craneo espinales. )

La malformacién de Chiari constituye una entidad
rara, cuya presentacién puede ser asintomatica,
siendo un hallazgo ocasional o puede presentarse
con la cefalea holocraneana como principal sintoma,
conformando su diagndéstico mediante estudios

malformaciones, de manera que constituye la piedra
angular en el diagnéstico de las mismas. ©

La hidrocefalia se puede tratar mediante un sistema
de derivacién que drena el liquido en exceso y alivia

imagenolégicos. Generalmente estd asociada a
hidrocefalia, siringomielia 'y su tratamiento
quirdrgico suele estar dirigido a reestablecer la
circulacién del liquido cefalorraquideo y
descompresién de la fosa posterior.
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