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Chiari tipo 1

Este tipo de malformacion congénita de Chiari, es un trastorno del mesodermo paraxial que se
caracteriza por falta de desarrollo de la fosa craneal posterior, y extensién caudal de la amigdala
cerebelosa a través del foramen magnum en el canal espinal cervical.

Una herniaciéon amigdalar de menos de 5 mm no excluye el diagnéstico y se ha demostrado una
transmisién genética .

Epidemiologia

El diagndstico del Chiari tipo 1 se suele realizar en adultos jévenes.
Ocurre levemente mas a menudo en mujeres que en hombres.

Se han descrito en raras ocasiones manifestaciones clinicas muy tardias por encima de la sexta
década de vida.

La incidencia de siringomielia en pacientes con Chiari | se presenta entre un 20 a 75 %, con una
persistencia de la misma de aproximadamente 10 %, a pesar del tratamiento del Chiari.

En dos tercios de los casos de malformacion de Chiari tipo 1 existe displasia occipital.

En menos del 6% de los pacientes se asocia una espina bifida oculta. El procedimiento de desanclaje
no influyd en la posicién de las amigdalas, lo que excluye la correlacién entre el anclaje y el descenso
amigdalar (Valentini y col., 2011).

Es un hallazgo incidental frecuente comdnmente asociado a la craneosinostosis. La amigdala derecha
se encuentra mas herniada en la mayoria de los casos, con predominio en el lado sutura sinostoética
en los casos de craneosinostosis asimétricas (Karppinen y col., 2012).

Patogenia
En su patogénesis han sido propuestas diversas teorias; sin embargo, el desarrollo alterado del
mesodermo para-axial (que origina los huesos occipitales) es una de la mas aceptadas.

La patogénesis de la siringomielia asociada no estd clara.Los estudios de cine-RM y las simulaciones
computacionales han demostrado que las caracteristicas temporales del pulso del LCR podrian
contribuir al desarrollo

La velocidad del flujo del LCR a nivel caudal puede ser la base del desarrollo de la siringomielia, que
tras estabilizarse desaparece

Clinica

Las manifestaciones clinicas parecen estar relacionados con alteraciones en la circulacién del liquido
cefalorraquideo (que son responsables de los dolores de cabeza, episodios similares al pseudotumor
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cerebri, hidrops endolinfatico, siringomielia, e hidrocefalia) y la compresion directa de la estructuras
neurales.

Se han descrito muy variados sintomas correspondientes a lesiones de tronco cerebral, cerebelo asi
como médula espinal.

Los sintomas iniciales pueden ser vagos y variables. Los sintomas subjetivos pueden ser lentamente
progresivos, conduciendo a diagndsticos como esclerosis multiple, miastenia gravis o enfermedades
psiquiatricas.

Muestran tipicamente una enfermedad crénica, con un curso lentamente progresivo en la evolucion
de los sintomas, aunque algunos autores han informado de un deterioro neurolégico agudo (Elliott et
al. 2009).

Los sintomas experimentados por las personas con la malformacién de Chiari pueden ser muy
variados, se han descrito incluso taquicardias posturales ortostaticas que no presentan patologia
cardiaca, sintomas otoneuroldgicos, pubertad precoz en ausencia de trastornos hipofisarios,
paraparesias espasticas. También se ha descrito hemihipertrofia y manos en garra (Pettorini 2009).

La mayoria de los sintomas se relacionan con la compresion los nervios craneales mas bajos o las
estructuras del tronco cerebral

Sintomas mas comunes:

Dolor de cabeza - el dolor de cabeza que se asocia a la malformacion de Chiari comienza
generalmente en el cuello, o el drea de la base del craneo. El dolor se describe generalmente como
sostenido, pulsatil.

El dolor irradia a través de la parte posterior de la cabeza a areas frontales y a menudo alrededor o
detras de los ojos. El dolor de cabeza puede aumentar con maniobras de Valsalva. Puede durar desde
minutos a horas y se puede asociar a ndusea, pero generalmente no vomitan.

La disfagia: dificultad para tragar liquidos o los alimentos sélidos. La progresion de este sintoma
puede ser rapida, con posibilidad de aspiracion si es desapercibida.

Dolor - las personas pueden quejarse de dolor del cuello o de la extremidad superior (brazo). A
menudo, el dolor es peor con el esfuerzo, la fatiga. Junto con el dolor, algunos pacientes
experimentan la debilidad de la mano o del brazo, o incoordinacién de los movimientos finos de la
mano.

Entumecimiento-Parestesias...., generalmente en las mismas areas que el dolor.

Trastornos visuales: ataxia, sincope.
Diagndstico

Desde la introduccion de la RM, la incidencia ha aumentado. La importancia clinica de este hallazgo
sigue siendo cuestionable en algunos casos.
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Hidrosiringomielia a la altura C7. Descenso de las amigdalas cerebelosas en relacién con
malformacidn de tipo Chiari tipo 1.

Recientemente, la cine-RM se ha sumado a la comprensidn de la dinamica del liquido cefalorraquideo
en la unién craneocervical y la fisiopatologia de la malformacion de Chiari tipo | (Ventureyra 2003).

La RM se ha convertido en el examen basico unanimemente reconocido para la evaluacién radioldgica
de la malformacion de Chiari. La capacidad de obtener imagenes en mltiples planos, especialmente
en el plano sagital, no sélo revela el grado de herniacidon romboencefalica sino que también permite
identificar la presencia o ausencia de hidrosiringomielia asociada. En los pacientes con
hidrosiringomielia sin malformacién de Chiari debe descartarse un tumor medular mediante la

Neurocirugia Contemporanea ISSN 1988-2661 - http://neurocirugiacontemporanea.com/


http://neurocirugiacontemporanea.com/lib/exe/detail.php?id=chiari_tipo_1&media=chiaritipo1rm.jpg
http://neurocirugiacontemporanea.com/lib/exe/detail.php?id=chiari_tipo_1&media=chiarisiringomielia.jpg
http://neurocirugiacontemporanea.com/doku.php?id=hidrosiringomielia

Last update: 2019/09/26 22:16 chiari_tipo_1 http://neurocirugiacontemporanea.com/doku.php?id=chiari_tipo_1

utilizacién de contraste.

Es capaz incluso de detectar la malformacion de Chiari en fase prenatal.

Los patrones del flujo del LCR también pueden evaluarse mediante cine RM ajustada al ciclo cardiaco.
Patrén normal de flujo. Sefal en blanco direccién caudal.Sefal en negro direccién craneal

Patrén anormal de flujo sin presencia de flujo en 4 2 ventriculo y dorsal con respecto a las amigdalas.

El patrén del flujo del LCR en el foramen magnum puede ser Util para determinar qué pacientes con
sintomatologia atipica y evidencia radiolédgica de malformacién de Chiari podrian beneficiarse de la
descompresion quirdrgica de la unién craneocervical en este sentido se estudiaron a doce pacientes
tratados mediante descompresion mediante imagen de resonancia magnética 1.5-T antes y después.

No existen estudios que puedan predecir una resolucion de la siringomielia tras el tratamiento.

Los estudios cinematicos sirven para medir la compliance intracraneal (ICC), después de cirugia. Un
aumento en la ICC es el cambio mas significativo y mas constante medido después de la cirugia y
podria desempefar un papel importante en el resultado de la cirugia de la descompresién.

Varias anomalias esqueléticas tales como la impresion basilar, la anomalia de Klippel-Feil, la
escoliosis o la fusidn atlantoccipital se asocian a la malformacién de Chiari. En consecuencia, las
placas simples de craneo deben realizarse también.

Diagnostico diferencial

La estenosis de acueducto y foramen de Monro puede mimetizar una malformacién de Chiari | (Bartoli
y col., 2012).

Tratamiento

ver Chiari tipo 1 tratamiento.

Complicaciones
ver Complicacién del tratamiento quirirgico de Chiari

Pronostico

La evaluacién de resultados es dificil debido a la falta de un sistema confiable y especifico para la
evaluacién de los resultados quirdrgicos.

En este sentido se ha disefiado una escala (Aliaga y col., 2012).
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Chicago Chiari Outcome Scale

Pain Non-pain Functionality |[Complications| Total Score
1. ;
1 - Unable to PEFEISFEHI 4 - Incapacitated
1 - Worse 1- Worse atteet compiication, outcome
poorly controlled
2 - Unchanged 2 - Unchanged or 2 - Moderate 2 - Persistent B (e
and refractory improved but impairment (=50% complication, ) i p?ﬂe
to medication impaired attendance) well controlled AT
3 - Improved or 3 - Mild ’ :
controlled with 3- Ir:lprmr?d:nd impairment {=50% 3- Tr?ns;gni 12- Fiunchunal
madication unimpaire attendance) complication outcome
3 4 - Uncomphcated 16 - Excellanm
4 - Resolved 4 - Resolved 4 - Fully functional feiitise AR

Para el dolor y la discapacidad , el Neck Disability Index es la medida mas valida y sensible tras la

cirugia.

Para la calidad relacionada con la salud la SF-12 PCS y EQ-5D son las medidas mas validas y sensibles

3)

En 371 descompresiones con diseccion aracnoidea y duroplastia aloplastica , hubo una morbilidad
quirdrgica del 2,0%, una tasa de mortalidad del 0,9%, una mejora post-operatoria tras 3 meses del
82%, y tasas de recurrencia neuroldgica del 7% después de 5 afios y 8,7% después de 10 afios

(Klekamp, 2012).

En 10 pacientes tratados mediante craniectomia suboccipital, laminectomia C1 e injerto dural se
observé una mejoria de los trastornos sensitivos, disminucién de la hidrosiringomielia y mejoria
parcial de las funciones cerebelosas. Mejoraron menos los trastornos motores.

La reduccion o desaparicion de la siringomielia es muy relativa e incluso se ha podido comprobar la

desaparicion de la siringomielia en ausencia de Chiari tras tratamiento descompresivo.
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Paciente de 7 afos
Sin antecedente patolégico de interés.
- ALERGIAS: PROTEINA DE LA LECHE DE VACA

RIESGO ASA 2

RM Descenso de amigdala cerebelosa a través del clivus al nivel de C2 de 25mm en relacién con
malformacion de Chiari tipo I.
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