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RESUMEN

Objetivo: Mostrar los resultados clinico—quirdrgicos de dos enfermos con malformacion de Chiari |- siringomielia tratados,
en el Hospital Universitario “Manuel Ascunce Domenech” de Camagiiey (Cuba), mediante la técnica de descompresion
reducida de la fosa posterior para lograr la restitucion del flujo normal del liquido cefalorraquideo a nivel de la unién craneo—
espinal.

Casos clinicos: Se presentan dos casos de dos mujeres con manifestaciones de cervicobraquialgia unilateral, acompafiada
de trastornos motores y sensitivos de miembros superiores. La resonancia magnética craneal y cervical demostrd herniacion
de méas de 5 mm de las amigdalas cerebelosas hacia el canal espinal con siringomielia cervical acompafiante. En ambos
casos se realizé descompresion de la fosa posterior con evolucion clinica y de neuroimagen favorable.

Conclusiones: En los casos presentados se han logrado buenos resultados con la realizacion de descompresion del
agujero magno, laminectomia cervical alta hasta el nivel inferior de las amigdalas cerebelosas y duroplastia en tienda de

campafa con material aut6logo.

Palabras clave. Duroplastia. Malformacion de Chiari tipo I. Neurocirugia. Siringomielia.

INTRODUCCION

La malformacion de Chiari (también denominada de
Arnold—Chiari) se define por un desplazamiento
hacia abajo de las amigdalas cerebelosas en el
canal espinal debido a la capacidad reducida de la
fosa craneal posterior. Teniendo en cuenta la
severidad se definen los siguientes tipos:

e Tipo 0. Alteracion de la hidrodinamica del
liquido cefalorraquideo a nivel del agujero
magno.

e Tipo |. Desplazamiento de las amigdalas
cerebelosas y las porciones mediales de los
I6bulos inferiores del cerebelo dentro del canal
cervical.

e Tipo Il. Desplazamiento de las porciones
inferiores del cerebelo, puente, bulbo y parte
del IV ventriculo dentro del canal cervical.
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Habitualmente se asocia a mielomeningoceles
dorso lumbar.

e Tipo lll. Con partes significativas del cerebelo y
tronco cerebral desplazadas caudalmente y los
orificios del IV ventriculo se abren en el canal
cervical, conformando la hidrocefalia cervical a
través de la espina bifida de las tres primeras
vertebras cervicales (encefalocele occipital).

e Tipo IV. Aplasia o hipoplasia del cerebelo
asociada con aplasia del tentorio del cerebelo y
sin desplazamiento caudal del tronco cerebral
(1-3).

La malformacion de Chiari tipo | es la mas frecuente
de las encontradas en la regién craneo—espinal y su
debut clinico predomina en la adultez. La misma
incluye un conglomerado de alteraciones,
habitualmente desencadenadas por trastornos en el
desarrollo del mesodermo paraaxial a nivel de la
fosa posterior que trae consigo una desproporcion
por defecto entre contenido y continente a este
nivel (1).

Dichas anormalidades pueden involucrar a
estructuras Oseas, neurales y aracnoideas.
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Constituye también un hecho muy frecuente la
asociacién con siringomielia y en menor medida
esta asociacion ocurre con la hidrocefalia. Vale
aclarar la posibilidad de que estas alteraciones se
presenten secundarias a otras enfermedades o
procederes médicos en un nimero mas limitado de
individuos (Chiari | adquirido), aspecto que no sera
abordado en el presente articulo (2).

Su principal caracteristica es la ectopia de las
amigdalas cerebelosas por debajo del nivel del
agujero magno de al menos 5 mm, aunque
descensos de menor cuantia pueden también
marcar el diagnostico cuando se asocian a
manifestaciones clinicas tipicas o se demuestran
alteraciones en el flujo del liquido cefalorraquideo
(LCR) a nivel de la union craneo—espinal mediante
los estudios de Resonancia Magnética (RM) en
modo de cine (3).

El tratamiento quirdrgico de esta condicion es
aceptado sobre todo en los casos sintomaticos, y
en aquellos asintomaticos en los que se demuestre
progresion por neuroimagen de la siringomielia o la
escoliosis. Aunque han sido descritas una variedad
de técnicas, desde hace pocas décadas el interés
ha sido enfocado fundamentalmente en aquellas
encaminadas a la restitucion del flujo normal del
LCR a nivel de la unién craneo—espinal (4).

La forma de realizacién de las mismas ha originado
controversias, dentro de ellas merecen destacarse:
craniectomia suboccipital amplia o0 pequefa,
laminectomia cervical o no, no apertura dural o
duroplastia, etc. En el presente articulo reportamos
varios aspectos clinico—quirdrgicos de dos

enfermos con malformacién de Chiari |-
siringomielia tratados mediante estas técnicas en el
servicio de Neurocirugia del Hospital Universitario
“Manuel Ascunce Domenech”, Camaguey (Cuba).

CASOS CLINICOS

Se realiz6 una presentacion y andlisis de los datos clinicos,
de neuroimagen y evolutivos de dos pacientes adultos con
malformaciéon de Chiari tipo | y siringomielia sintomatica
atendidos en el servicio de Neurocirugia del Hospital
Universitario “Manuel Ascunce Domenech” en el periodo
2012-2013. De los pacientes presentados se incluyé la edad
(en afios), sexo, color de la piel, sintomas y signos clinicos,
datos de neuroimagen, técnica neuroquirirgica y evoluciéon
post—quirdrgica.

Datos clinicos

Se atendieron dos mujeres con manifestaciones de
cervicobraquialgia unilateral, acompafiada de trastornos
motores y sensitivos de miembros superiores (Tabla). La
segunda paciente tenia antecedente de hipertensién arterial
para lo cual llevaba tratamiento con nifedipino 10 mg/12
horas.

Examenes de laboratorio y de iméagenes

Los examenes hemoquimicos fueron normales. La
radiografia de columna cervical anteroposterior y lateral en
flexion y extension con espondilosis cervical ligera. No
existian anormalidades 6seas de la region craneoespinal, ni
signos de inestabilidad del raquis.

La resonancia magnética craneal y cervical demostré
herniacion de mas de 5 mm de las amigdalas cerebelosas
hacia el canal espinal con siringomielia cervical
acompafante. La cavidad siringomiélica se extendia de C2
hasta C5 en el caso 1 (Figura 1 A-B) y era extensa desde
C4 hasta D2 en el caso 2 (Figura 2 A-B).

Tabla. Resumen de los datos clinicos de los pacientes presentados con malformacién de Chiari tipo | — siringomielia

Examen fisico neurolégico

Evolucion post—
quirurgica a los seis
meses

Implantacién baja del cabello y cuello corto.
Hiporreflexia muscular del miembro superior
izquierdo. Disminucién 4/5 de la fuerza
muscular de la pinza digital en esa mano.
Hipoestesia termoanalgésica “en mancha
suspendida” del miembro superior y regiéon
superoanterior del térax izquierdos

Contractura de la musculatura paravertebral
cervical con dolor a la palpacion. Area de
hiperestesia e hiperpatia en mancha
suspendida que incluia cara antero lateral
izquierda del cuello, region deltoidea y la
totalidad del miembro superior izquierdo
(dermatomas C3 a D2). Hipotrofia del
miembro superior izquierdo a predominio de
la musculatura de la mano. Hiperreflexia
muscular bicipital, tricipital, radial y cubital
izquierdas

Mejoria del dolor y sin
cambios ostensibles en
la paresia de la pinza
digital y los trastornos
objetivos de la
sensibilidad de la mano
izquierda

Mantenia alivio del dolor
y mejoria de las
manifestaciones
sensitivas en el miembro
superior derecho

No. de Edad, Anamnesis
paciente  sexoy
color de la
piel
1 50 afios, Un afio con cervicobraquialgia
femenina, izquierda que empeoraba con
blanca los esfuerzos fisicos,
irradiacion por los
dermatomas C5 y C6. En los
ultimos meses con
quemaduras indoloras de la
mano izquierda
2 41 afios, Seis meses antes con crisis
femenina, de cervicobraquialgia
negra izquierda acompafiada de
parestesias en los
dermatomas de C4 a C7 y
sensacion de pérdida
progresiva de la fuerza
muscular en dicho miembro
44
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Figura 1. A-B: RM preoperatoria en T1 y T2. Herniacién de amigdalas cerebelosas de 5 mm por debajo del nivel del agujero
magno con cavidad siringomiélica de C2 hasta C5. C: RM en T2 posoperatoria que muestra la descompresién de la fosa
posterior con la creacion de una neocisterna magna y disminucién de las dimensiones de la cavidad siringomiélica.

Figura 2. A-B: RM preoperatoria en T1 y T2. Herniacién de amigdalas cerebelosas de 5 mm por debajo del nivel del agujero
magno con extensa cavidad siringomiélica de C4 hasta D2. C: RM en T2 posoperatoria que muestra la descompresion de la
fosa posterior con la creacién de una neocisterna magna y desaparicion de la siringomielia.

Intervencién neuroquirdrgica y seguimiento post-
quirargico

Se aplicé anestesia general con intubacién endotraqueal.
Luego se coloc6 a cada paciente en posicidon en decubito
prono en la mesa de operaciones y con la cabeza en flexion
ligeramente hacia adelante fijada con cabezal de Sugita bajo
supervision neuroanestésica. Se practico incision vertical de
la fascia occipital en la linea media con exposicion del borde
posterior del agujero magno hasta C1.

Se realizd craniectomia occipital medial con reseccion del
borde posterior del agujero magno y del arco posterior de
C1, durotomia en “Y” con exposicion y diseccion de la
aracnoides engrosada para liberar adherencias mediante
magnificacion éptica. Luego una plastia dural a prueba de
agua con fascia muscular de la zona y sutura central de
suspension a los planos musculares superficiales.

Se efectué aumento de la presion intrapulmonar con la
ayuda del anestesitlogo para asegurar el cierre a prueba de
agua. Una capa de material dural es aplicado sobre la linea
de sutura y tambien sobre todo el injerto y finalmente
GelFoam después de la sutura de la plastia dural. La sintesis
quirdrgica fue de forma habitual.
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Los pacientes recibieron inmovilizacioén cervical con collarin
para mejorar el dolor relacionado con la manipulacion de los
musculos cervicales durante 2-3 semanas. Fueron
egresados del hospital y seguidos en consulta a los 10-14
dias, 3 y 6 meses para valorar la evolucidon post—quirdrgica.
Se precisaron si existian sintomas residuales (cefalea
tusigena, vértigo, trastorno visual, acUfenos, ataques de
caidas, dolor cervical, trastornos de la marcha y postura,
dismetria, disfuncion urinaria o intestinal, disfagia, y déficit
sensitivo—-motor en las extremidades) y la evidencia de
alguna complicacién postquirdrgica (infeccion del sitio
quirdrgico, meningitis, fistula del liquido cefalorraquideo,
pseudomeningocele), y la evolucion con la RM de la
malformacion de Chiari tipo .

En ambos casos se realiz6 descompresion de la fosa
posterior con evolucién clinica y de neuroimagen favorable.
No se detectaron complicaciones post—operatorias. La RM
evolutiva a los seis meses en ambas pacientes (Figuras 1 C
y 2 C) evidencié una neocisterna magna y reduccion de la
cavidad siringomiélica cervical.
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DISCUSION

En pleno siglo XIX el patélogo austriaco Hans
Chiari describi6 una serie de pacientes con
hidrocefalia que se acompafiaban de ectopia de las
amigdalas cerebelosas al canal espinal cervical,
dividiéndolos en cuatro tipos. Aunque el tipo |
presenta una incidencia reportada de menos del 1
% en la poblacion general, es la mas frecuente de
las malformaciones de la region craneo—espinal (5).

Dicha lesién se caracteriza por un descenso mayor
o igual a 5 mm por debajo del nivel del agujero
magno. No obstante, el diagnéstico puede
establecerse con distancias menores si el enfermo
muestra manifestaciones clinicas tipicas, reduccion
volumétrica de la fosa posterior o trastornos en el
flujo del LCR a nivel del agujero magno. Estos dos
Ultimos elementos pueden ser determinados
mediante las novedosas técnicas de RM, lo cual ha
permitido ampliar el diapasén de la clasificacion
clasica a un tipo 0 (6). Por otro lado, descensos de
hasta 6 mm pueden ser detectados normalmente
en individuos en la primera década de la vida (1).

Aunque un pequefio numero de enfermos
manifiestan este descenso amigdalino en tumores
de la fosa craneal posterior o después de la
aplicacion de sistemas derivativos lumbo-
peritoneales, etc., hecho conocido como Chiari |
adquirido (2), la mayoria de los afectados responde
a una causa congénita. En estos casos el escaso
desarrollo de la fosa craneal posterior trae consigo
una desproporcién entre contenido y continente (7).

Los estudios con cine RM han mostrado que la
compresion a nivel del agujero magno impide el
libre paso del LCR del compartimiento intracraneal
al espinal, lo cual compromete la complianza
intracraneal. De esta forma aumenta la presion del
LCR durante la sistole cardiaca con “efecto de
pistén” pudiendo propiciar la aparicion de
hidrocefalia, si bien ésta puede producirse
secundaria a otras malformaciones concomitantes
como la estenosis acueductal 8). El aumento
consecuente de la presion del LCR a nivel de los
espacios perivasculares medulares y del canal
ependimario serian los responsables de la
siringomielia que se reporta asociada hasta en el 50
% de estos casos (9).

El debut clinico de la enfermedad suele ocurrir en la
adultez, entre la tercera y cuarta décadas de la
vida. Los sintomas mas frecuentes son el dolor
cervical y radicular de miembros superiores, asi
como la cefalea que tiene la particularidad de
aumentar con la maniobra de Valsalva; el debut
puede ser agudo después de algun esfuerzo,
movimiento brusco del cuello, extraccion dental o
traumatismos craneal o cervical menores (10).
También pueden ocurrir disfuncion de nervios
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craneales, cerebelosa y del tallo cerebral. La
ocurrencia de siringomielia propicia la deteccion de
sindrome sensitivo de disociacion termoanalgésica
y amiotrofia braquial. Al examen fisico puede
detectarse ademas, cuello corto o de toro e
implantacion baja del cabello (1,4,5).

El diagndstico de la entidad ha sido impulsado por
la disponibilidad del estudio con RM. Ademas de la
herniacion amigdalina al canal espinal antes
descrita, se detectan alteraciones Oseas de la
regiébn craneo espinal hasta en un 50 % de los
casos como es la impresion basilar, etc. Otros
trastornos son la compresion del espacio
subaracnoideo infratentorial y la cisterna magna,
asi como la fosa posterior pequefia. Este examen
es también de gran ayuda en el diagnéstico
diferencial con tumores intracraneales o
intraespinales, enfermedades desmielinizantes,
entre otras. Por otro lado, permite determinar la
existencia y las dimensiones de cavidades
siringomiélicas e hidrocefalia asociadas, y la
repercusion del tratamiento en las mismas y en la
compresién de las estructuras neurales. La
deteccion de una levoescoliosis, es también tipica
de esta entidad (3,5).

En la actualidad se detectan individuos
asintomaticos u oligosintomaticos, lo cual ha
obligado al establecimiento de criterios de seleccién
de la cirugia de forma tal que se optimice la relacion
entre riesgo quirdrgico y beneficio para el paciente
(11). De esta forma la neurocirugia se prefiere en los
enfermos con sintomas progresivos que repercutan
en el desempefio social o cuando se demuestre por
neuro—imagen el empeoramiento progresivo de la
siringomielia y la escoliosis (4,8).

Los objetivos de la cirugia mas relevantes estan en
relacion con la eliminacion de la hidrocefalia si esta
presente como primer paso, ya sea mediante
derivacibn  ventriculo  peritoneal o  tercer
ventriculostomia endoscépica (12), mejoria de la
relacidon continente—contenido y del flujo del LCR a
nivel del agujero magno, asi como la disminucién
de las manifestaciones clinicas y de imagenes o
detencién de la progresion de la siringomielia de
forma duradera (4,7,8).

En este sentido desde hace algunas décadas el
interés de la comunidad neuroquirdrgica ha sido
dirigido hacia los procederes descompresivos de la
fosa craneal posterior, dando mayor relevancia a la
realizacion de una descompresién a nivel del
agujero magno (13). Existen multiples estudios
recientes con un amplio nimero de casos que han
demostrado que la descompresién de la fosa
posterior combinada con duropastia alivia los
sintomas de la malformacion de Chiari | con
siringomielia y reduce la cavidad espinal (14-20). Sin
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embargo, el tamafio de la ventana O0sea es objeto
de debate y es crucial en el tratamiento. Tampoco
existe consenso sobre como monitorizar, seguir y
aplicar el tratamiento médico complementario en
esta enfermedad (21).

En los casos presentados se comprobd una mejoria
de los sintomas y los signos de neuro—imagenes, lo
cual correspondemos con el seguimiento de los
principios basicos con mejores resultados
evidenciados por la literatura:

e Craniectomia suboccipital reducida centrada en
el agujero magno (aproximadamente 3 por 3
cm) y laminectomia cervical hasta exponer el
borde inferior de las amigdalas cerebelosas.
Vale aclarar que las craniectomias extensas
pueden producir la ptosis cerebelosa y fallo del
tratamiento.

e Duroplastia con material autélogo con sutura a
prueba de agua y suspension en tienda de
campafa.

e Diseccion aracnoidea solo en casos con
dificultad a la libre circulacién del LCR en la
zona.

e Emplear la coagulacion extrapial o reseccion de
las amigdalas cerebelosas en casos en que sea
estrictamente necesario para restituir la libre
circulaciéon del LCR y proceder a la derivacion
de la cavidad siringomielica solo cuando se
determine el fallo del proceder descompresivo
(4,7,8,9).

CONCLUSIONES

En los dos casos presentados se han logrado
buenos resultados con la realizacion de
descompresién del agujero magno, laminectomia
cervical alta hasta el nivel inferior de las amigdalas
cerebelosas y duroplastia en tienda de campafa
con material autélogo.

Se sugiere el desarrollo de un estudio multicéntrico
nacional sobre el manejo de los pacientes con
malformacion de Chiari | complicada con
siringomielia, el perfeccionamiento de la técnica
quirtrgica en dicha enfermedad, y la influencia en el
pronéstico de curacién que tienen determinados
factores como la edad y el tiempo de evolucién de
los sintomas.
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Posterior fossa decompression in Chiari | malformation— syringomyelia

ABSTRACT
Objective: To show the clinical-surgical results related with two patients with Chiari | malformation and syringomyelia treated
in Universitary Hospital “Manuel Ascunce Domenech” (Camaguey, Cuba) with reduced posterior fossa decompression
focused mainly in achieving the restitution of normal cerebrospinal flow in the craniospinal union.

Clinical cases: Two female patients with cervical unilateral pain, accompanied by motors and sensitive dysfunctions in the
superior limbs are presented. Cranial and cervical magnetic resonance imaging demonstrated tonsils cerebellar herniation of
more than 5 mm toward the spinal canal with cervical syringomyelia. Posterior fossa decompression was carried out in both
cases. Clinical and radiological evolution was favorable.
Conclusions: In the presented cases, good results have been achieved with the performance of posterior fossa
decompression and high cervical laminectomy.

Key words. Chiari | malformation. Duroplasty. Neurosurgery. Syringomyelia.
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