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RESUMEN

Introduccion: La malformacion de Arnold-Chiari es una enfermedad rara, caracterizada
por lapresencia de sintomas insidiosos que pueden suponer un retraso en el diagnostico;
consiste en una agrupacion de las estructuras nerviosas de la fosa posterior
(cerebelo,protuberancia y bulbo raquideo) que tienden a desplazarse caudalmente a
través del agujero occipital.Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas,diagnostico,
tratamiento y clasificacion de la malformacion de Arnold Chiari. Método:Se realiz6 una
revision bibliografica y se consideraron 25 articulos originales y de revision, en espafol e
inglés en enero de 2023; de ellos el 96% son actualizadas. Se utilizaron como principales
gestores de informacién: Scielo, Pubmed y Google Académico. Se empleé el método de
analisis y sintesis de publicaciones.Resultados:Esta malformacion es una enfermedad
poco frecuente. Representa entre el 1 y el 4% de todas las patologias
neuroquirdrgicas. El diagnostico se realiza meses y hasta afios después de comenzada
la sintomatologia y se confirma en todos los casos con Resonancia magnética de craneo.
El tratamiento es quirdrgico en los pacientes sintomaticos. La cirugia siempre debe
realizarse con el apoyo de monitoreo neurofisiolégico, que puede ser determinante en la
técnica quirargica a emplear. Conclusiones: El diagnédstico y la intervencion oportuna
son cruciales para prevenir complicaciones y garantizar resultados 6ptimos para mejorar

la calidad de vida de esta poblacion.

Palabras clave: malformacion de Chiari, siringomielia, malformaciones de fosa posterior,

descompresion.



INTRODUCCION

El sindrome de ArnoldChiari es una malformacién rara y congénita del sistema nervioso
central, fue descrita por primera vez en 1891, por el patélogo austriaco Hans Chiari; en
1894 Julius Arnold describio un caso asociado a mielomeningocele, y en 1903 Schwalbe
y Gredig la denominaron malformacién de Arnold-Chiari.®V

Segun datos de la Organizaciéon Mundial de la Salud (OMS), las anomalias congénitas
son la cuarta causa de muerte neonatal y la séptima causa de mortalidad en menores de
5 afos en el mundo. La prevalencia de malformaciones mayores corresponde a un 2 % a
4 %, segun la edad de la poblacion evaluada y si el diagndstico fue realizado pre- o
postnatal. Las malformaciones menores aisladas son mucho mas frecuentes y su
prevalencia es aln mas variable segun distintos estudios, reportandose cifras entre 14 %
y 35,8 %@

En la region de las Américas se estima que los defectos congénitos representan menos
del 5 % de las causas de mortalidad infantil en los paises con los menores ingresos, pero
es de 30 % al afio de vida, en paises con los mayores ingresos ©)

En este sentido, los eponimos de malformacion de Chiari y Arnold-Chiari han sido
utilizados como sinénimos para definir una serie de malformaciones que se caracterizan
por la existencia de una ectopia de las amigdalas del cerebelo que se sitian por debajo
del foramen magnum (FM). De una forma casi generalizada, y por un sentido de justicia
histérica, el eponimo “Malformacion de Arnold-Chiari” ha sido sustituido por el de
“Malformacion de Chiari” )

Por otro lado, la malformacién de Chiari es un defecto estructural en el crAneo que casi
siempre esta presente al nacer, aunque es posible que los sintomas no se desarrollen
hasta més tarde en la infancia. En la edad adulta, los problemas pueden incluir dolores
de cabeza persistentes, dolor de cuello y debilidad y/o entumecimiento y hormigueo en

brazos y piernas, lo que la convierte en una enfermedad de interés. ©)

La malformacién de Chiari es una afeccién en la cual el tejido cerebral se extiende hacia
el canal espinal. Ocurre cuando parte del craneo es deforme o mas pequefia de lo
normal, presionando el cerebro y forzandolo hacia abajo, representa entrel y el 4% de

todas las patologias neuroquirtrgicas 3



Esta localizada en la fosa posterior o base del cerebro y pertenece al grupo de las
malformaciones craneocervicales o alteraciones de la charnela (unién entre la parte

superior de la columna cervical y el craneo). -

Esta malformacion es un defecto variable, en la formacion del tronco cerebral, que a
menudo se asocia a hidrocefalia (acumulacién de liquido en el encéfalo). La forma mas
extrema consiste en la herniacion (hernia es la protrusion de un 6rgano a través de un
orificio) de estructuras de la porcion mas baja del cerebelo, conocidas como amigdalas
cerebelosas y del tronco cerebral a través foramen magnum (apertura en la parte
posterior del craneo), de forma que algunas partes del cerebro alcanzan tipicamente el

canal espinal (area cervical superior) engrosandolo y comprimiéndolo.®23)

La hidrocefalia aparece debido al blogue de los orificios de salida del 1V ventriculo o por
estrechez asociada del acueducto, estructuras por donde circula normalmente el liquido
cefalorraquideo. La malformacion de Arnold Chiari puede aparecer aislada, aunque a
menudo se asocia a otras malformaciones del cerebro y de la médula espinal como
siringomielia y espina bifida. (1.2.5)
El término de sindrome del Arnold Chiari se ha limitado recientemente a las
malformaciones congénitas que desplazan el tronco cerebral y el cerebelo hacia el canal
espinal ¢

La patologia de Arnold Chiari es una enfermedad de caracter progresivo, calificada como
enfermedad rara dada su baja morbilidad en la poblacion en general que actua sobre el
sistema nervioso central, deteriorando, como consecuencia de ello, la calidad de vida de
los pacientes si no es diagnosticada precozmente y si no es aplicada la técnica
quirargicaadecuada .Esta patologia del sistema nervioso central, provoca mas de 100
sintomas asociados, es causa de minusvalia y uno de los principales motivos de

fallecimiento de los neonatos con espina bifida ¢4

La malformacion de Chiari es poco comun, muchas personas con esta malformacién no
presentan signos ni sintomas y no necesitan tratamiento. Su afeccion se detecta solo

cuando se practica una técnica de diagnaostico por la imagen del cerebro o de la médula



espinal por otro motivo.Sin embargo, segun el tipo y la gravedad puede provocar

diversos problemas de salud- ©

La clinica del sindrome de Arnold Chiari es de expresion muy variable, en funcién de la
posicion, del grado de compresion, del nivel de degeneracion celular de las amigdalas

cerebelosas y la presencia o no de siringomielos. (14

Los sintomas comienzan de forma insidiosa, progresan de forma irregular e incluso

pueden existir periodos estacionarios durante afios: (- 24

Una de las situaciones mas traumaticas de los afectados por esta enfermedad aparece
cuando muestran inestabilidad en la charnela y deben ser intervenidos quirdrgicamente
para fijarles toda la articulacion del cuello, por lo que deben llevar durante un afio un halo
en la cabeza. Esta situacién provoca estados de angustia en los pacientes, ya que por el
desconocimiento de la sociedad sobre su enfermedad se sienten observados y

desconcertados. @

Los médicos clasifican la malformacién de Chiari en cuatro tipos, segun la anatomia del
tejido cerebral que se desplaza hacia el canal espinal y de si existen problemas en el

desarrollo del cerebro o de la columna vertebral- (-2 56)
Los tipos mas comunes de malformacién de Chiari son los siguientes:

e Tipol
e Tipo2

Aunque estos tipos son menos graves que la forma pediatrica menos frecuente (el Tipo 3
que es la forma mas grave ), los signos y sintomas aun pueden afectar la vida del

paciente. ©

Existe evidencia de que la malformacion de Chiari es hereditaria. Sin embargo, la
investigacién sobre un posible componente hereditario se encuentra todavia en su fase
inicial. La presentacién clinica de esta enfermedad es muy variada, no existiendo ningun

sintoma patognomonico por ello la adecuada terapéutica de estos pacientes es un



desafio importante para todo profesional de salud, lo cual debe constituir una prioridad de

las instituciones de salud, la poblacién y el pais en general- (-8

Dadas las consideraciones que anteceden surge el siguiente Problema Cientifico:
¢, Cudles son las caracteristicas clinicas, diagnostico, tratamiento y clasificacion de la

malformacion de Arnold Chiari presentes en la poblacién?

Ante el incremento del nimero de pacientes diagnosticados con esta patologiaporque las
pruebas para detectarlo son mas accesibles hoy,es de vital importancia tener un alto

indice de sospecha, para mejorar la calidad de vida de los mismos.

OBJETIVO: Describir las caracteristicas clinicas, diagnostico, tratamiento y clasificacion

de la malformacién de Arnold Chiari.

MATERIAL Y METODOS

Se realizé una revision bibliogréafica, en el periodo de enero-marzo de 2023, con el fin de
desarrollar un analisis critico reflexivo del contenido de documentos; se consideraron
articulos originales y de revisién, para un total de 25 articulos, en espafiol e inglés,de
ellos el 96% son actualizadas. En la busqueda realizada se utilizaron como principales
gestores de informacion: Scielo, Pubmed y el motor de busqueda Google Académico.
Tras la identificacién de los estudios preseleccionados, se llevo a cabo la lectura de los
titulos, resumen y palabras clave, para comprobar su pertinencia con el estudio. Se
empled el método de analisis y sintesis de publicaciones para extraer la informacién
relevante, histérica - logica, deductiva- inductiva y revisién bibliografica y se realizé el

ordenamiento y la combinacioén de la informacion recolectada.

DESARROLLO

La malformacion de Arnold Chiari es una malformacion rara que consiste en la alteracion
anatomica de la base del craneo, en la que se produce herniacion del cerebelo y del
tronco del encéfalo a través del foramen magnum hasta el canal cervical. El cerebelo es

la parte del cerebro encargado del equilibrio. En estas malformaciones, el tejido cerebral



se extiende dentro del canal espinal. Esto puede suceder cuando el craneo es mas

pequefio de lo normal causando que el tejido cerebral sea empujado hacia abajo-(:6:7)

Su patogénesis todavia se mantiene como un tema de debate, en el cual se han
propuesto varias teorias; siendo entre ellas las mas prevalentes la teoria molecular
genética, que postula que se da a partir de defectos en la programacioén genética en la
segmentacion del cerebro posterior; la teoria de amontonamiento que postula que el
crecimiento restringido de la fosa posterior causa compresion del tejido neural, la teoria
de pulsién hidrodinamica relacionada a hidrocefalia con efecto de masa y la teoria del
fluido oligo-cerebroespinal con relacion a fallas en el cierre del tubo neural . Se habla de
que de manera general, también pueden llegar a ser secundarias a defectos
estructurales secundarios a carencias nutricionales durante el embarazo de la madre .
De todos modos, se estéd estudiando con mayor profundidad la etiologia genética, y en
estudios recientes se ha sugerido que existe una vinculacién con alteraciones en los
cromosomas 9 y 15 como un desorden para-axial del mesodermo que resulta en una
fosa posterior pequefa. La teoria etiopatogénica mas aceptada se refiere a un desarrollo
insuficiente de la fosa posterior debido a una displasia del hueso occipital. De esta forma
se presiona el cerebro y lo fuerza hacia abajo. La parte inferior del cerebelo (amigdalas)

se desplaza hacia el canal espinal cervical-®

Es una enfermedad inicialmente descrita por John Cleland en 1883, en 1981 el patélogo
austriaco Hans Chiari escribié sobre la ectopia del tejido cerebral a partir de los cambios
congénitos de hidrocefalia; en donde se propone la primera diferenciacion de tipos o
grados del descendimiento de las estructuras cerebelares hacia el canal medular . Fue
en este trabajo en donde se consolidan como las malformaciones de Chiari Julius Arnold
que realiz6 contribuciones al segundo tipo de malformacién, en cuyo honor se lo

reconoce como la malformacion de Arnold Chiari -89

Ha llamado la atencion de muchos autores que puede existir la malformacion de Arnold
Chiari sin asociacion de otras malformaciones, lo que ha dado lugar a que mdultiples
teorias que hayan tratado de explicar su aparicion sean desechadas, como la de Penfild
y Cobor en 1938. Esta plantea que la malformaciéon se debia a la traccién sobre el tallo

cerebral en la vida embrionaria, a consecuencia de la fijacion de la médula espinal a nivel



de un meningocele. Otras teorias como la de Peach y la de Garner tratan de explicarla
a través de una falta en el desarrollo del &ngulo protuberancial a causa de una detencion
precedente 0 a través de un estado disréafico.®7.8.10.11)
En revision bibliografica realizada se aprecia la asociacion frecuente de anomalias 6seas

en la region cervical como la impresion basilar, platibasia, fusion del atlas y el axis, etc.

Esta entidad conduce a la reflexion sobre la correspondencia existente con alteraciones
en mayor o menor grado a nivel del cierre del tubo neural, lo que puede justificar su
fisiopatogenia (5:8.9.10)

Lo variado del conjunto de sintomas estad en relacion con las estructuras afectadas.
Cuando existe obstruccion a la circulacion del LCR predominan los sintomas de
hidrocefalia. En otros casos, los sintomas hacen sospechar de un tumor cerebeloso, una
siringomielia, una esclerosis mdltiple o diversos tipos de enfermedades

degenerativas- (10

El paciente con malformacion de Chiari, es complejo, en su manejo intervienen varias
especialidades, principalmente neurocirugia/neurologia, pero la presencia de dolor
cervical y de cabeza, los mareos, la inestabilidad, y la fatiga de estos pacientes, les lleva
a consultar con Reumatologia, al objeto de realizar un diagndstico diferencial y valorar la
patologia que da origen a los mismos. Muchas pacientes con Chiari fueron
diagnésticadas de Fibromialgia. Pero ademas esta patologia se asocia frecuentemente
con otras del dmbito reumatolégico: (Fibromialgia, Hiperlaxitud de ligamentos (SED),

escoliosis, etc.) estan frecuentemente asociadas a la malformacion de Chiari 110
Sin embargo:
- Lainespecificidad de los sintomas.

- La falta de correlacion clinico-radiolégica (pacientes con minima ectopia pueden tener

los mismos sintomas que pacientes con Chiari con un descenso mas acusado).

- 'Y los malos resultados de la descompresion quirdrgica cuando no existen alteraciones

flujo del LCR suponen una dificultad afiadida para en la asistencia de estos pacientes.



Las pruebas de imagen juegan un papel importante no solo en el diagnostico, sino
también en la toma de decisiones terapéuticas. La Resonancia Magnética de la fosa
posterior de craneo, es la prueba de imagen fundamental. Se define radiolégicamente
por el descenso de al menos 5 mm de la amigdala cerebelosa. La distancia se mide
trazando una linea desde el margen anterior (basion) al posterior del agujero occipital
(opistion) y desde esta linea hasta el limite inferior de las amigdalas y a partir de estos

resultados se realiza la clasificacion-(:34.8.11)

Tambien existen otras pruebas de diagnostico como Resonancia Magnetica medular de
columna cervcial y dorsal, estudios de dindmica de flujo del liquido cefalorraquideo. Los
estudios mediante secuencias contraste de fase con sincronizacion cardiaca en modo
cine permiten observar el flujo del LCR a través del foramen magno y detectar anomalias
en esta patologia, de manera cualitativa y cuantitativa. Estudios volumétricos de fosa
posterior. Con la RM también se pueden realizar estudios volumétricos de la fosa
posterior que permiten una mejor aproximacion tridimensional de cara a la intervencion
quirargica. Puede ayudar a diferenciar pacientes sintomaticos de asintoméaticos. El signo
se conoce como “tonsillar blackout sign”. Siemens Healthcare, Erlangen, Germany lo
describen como una sefial hipointensa en la secuencia T2-SPACE (“Sampling Perfection
with Application optimized Contrast using different flip angle Evolutions”) de las
amigdalas cerebelosas, que resulta mas marcada en funcion de la gravedad de los

sintomas(10: 11.12)

Otras pruebas diagnosticas-Polisomnografia nocturna , Potenciales evocados auditivos
del troncocerebral (peats) ,Potenciales evocados somatosensoriales-(1?)

El andlisis clinico minucioso y la confirmacién mediante resonancia magnética de craneo
son indispensables para brindar asesorar sobre el tratamiento mas adecuado que

permita mejorar la calidad de vida del paciente-(11:12)

Hay cuatro tipos distintos de malformacién de Chiari (I, Il, Il y IV). El tipo | es el mas

frecuente(1:2.8.12,13)



Es importante conocer los diferentes tipos de malformacion de Arnold Chiari, sus formas
de presentacién y sintomatologias clinicas para llegar a la certeza diagndstica y e indicar

el tratamiento oportuno de los enfermos en cada caso.
Segun sus caracteristicas se identifican cuatro tipos de malformacion:

. Tipo | : herniacion caudal de las amigdalas cerebelosas, >5 mm por debajo del
foramen magnum. No suele acompafarse de descenso del tronco del encéfalo o del
cuarto ventriculo ni de hidrocefalia. Caracteristicamente se asocia a siringomielia. Es el
tipo mas frecuente en la poblacién infantil y normalmente solo se detecta en la adultez,
durante examenes dirigidos a diagnosticar otras enfermedades. Todas las
malformaciones de Chiari adquiridas o secundarias pertenecen exclusivamente al tipo |.

. Tipo 1l : es la denominada malformacion de Chiari clasica (o malformacion de
Arnold-Chiari propiamente dicha). Las estructuras cerebelosas y del tallo cerebral
protruyen a través del foramen magnum, complicacion que puede provocar paralisis
parcial o total por debajo del mielomeningocele. Se pueden presentar otros tipos de
alteraciones intracraneales: hipoplasia del tentorio, craneolacunia y anomalias del
acueducto de Silvio.

. Tipo Ill : es la forma mas grave de la anormalidad. El cerebelo y el tallo cerebral
herniados se introducen en el canal medular cervical, a menudo acompafiados del cuarto
ventriculo cerebral, y comprimen la médula espinal, causando sintomas neurolégicos
graves.

. Tipo IV : implica un desarrollo incompleto de las estructuras del cerebelo,

enfermedad conocida como hipoplasia cerebelosa.®

La malformacion de Chiari tipo | es una afeccion donde el cerebelo, la parte del encéfalo
gue controla la coordinacién y el movimiento muscular, desciende a través de un orificio
que hay en la base del craneo. Este orificio se llama “foramen magnum”. Por su interior,
solo suele pasar la médula espinal. Si esta compresion ejerce presion sobre el cerebelo y
la médula espinal, puede llevar a la aparicion de sintomas. No suele acompafarse de
descenso del tronco del encéfalo o del cuarto ventriculo, ni de hidrocefalia, En el 70% de

los casos se asocia a hidrosiringomielia (*57.12.13)


https://kidshealth.org/es/parents/brain-nervous-system.html

Se desarrolla a medida que el craneo y el cerebro crecen. Como resultado, es posible
que los signos y sintomas no se presenten hasta la nifiez tardia o la edad adulta y en
ocasiones no se presentan ningun sintoma. El tratamiento puede ayudar a los nifios que

si presentan sintomas. -(12:13)

Los médicos no conocen exactamente cudl es la causa de la malformacion de Chiari tipo
I. Un bebé puede nacer con esta malformacion o bien desarrollarla durante los primeros
afos de vida. Con menor frecuencia, esta malformacion puede ocurrir mas adelante a

raiz de un traumatismo, una infeccion u otros problemas médicos-(13.14

Se diagnostica con exdmenes por imagenes. Algunos medicamentos pueden aliviar los
sintomas y el dolor. La cirugia es el Unico tratamiento disponible para corregir o detener

la progresion del dafio a los nervios. (1314

La malformacion de Chiari tipo | se puede dar por familias. Por lo tanto, puede ser de

base genética (1%

Signos vy los sintomas de la malformacién de Chiari tipo |

En el caso de que esta malformacion cause sintomas, estos no suelen aparecer hasta la

infancia tardia o la adolescencia:(1:14.15)

Entre los signos y los sintomas, se incluyen los siguientes(1.8.12.14.15.16)

. Dolores de cabeza (sobre todo después de toser, estornudar o hacer esfuerzos)
. Problemas de equilibrio

. Dolor de cuello

. Mareos

. Problemas en la vision

. Coordinacion de manos deficiente

. Adormecimiento y hormigueo en las manos y los pies

. Cambio en los habitos de orinar (hacer pis) o defecar (hacer caca)

. Dificultades para tragar

. Ronquera


https://kidshealth.org/es/parents/about-genetics.html
https://kidshealth.org/es/parents/headache.html

A veces, los nifilos con una malformacién de Chiari tipo | también tienen:

« Siringomielia: acumulacion de liquido cefalorraquideo dentro de la médula espinal

« hidrocefalia: acumulacion de liquido cefalorraquideo en espacios que hay en las
profundidades del encéfalo

« Apnea del suefio: breves periodos que ocurren durante el suefio en que el nifio deja
de respirar

« escoliosis: curvatura excesiva de la columna vertebral
Con menos frecuencia, las personas pueden presentar lo siguiente:

o Campanilleo o zumbido en los oidos (acufenos)

o Debilidad

« Ritmo cardiaco lento

o Curvatura de la columna vertebral (escoliosis) relacionada con el deterioro de la
meédula espinal

« Problemas respiratorios, como apnea central del suefio, que es cuando una persona

deja de respirar durante el suefo

Tratamiento de la malformacion de Chiari tipo |

En los nifios que no presentan sintomas, los médicos suelen recomendar hacer un
seguimiento a través de resonancias magnéticas para ir revisando cualquier posible

cambio que pueda ocurrir. La cirugia no suele ser necesaria-(16.17)

Cuando el nifio presenta sintomas graves, los médicos suelen recomendar un
procedimiento quirdrgico llamado descompresion de la fosa posterior. Este
procedimiento amplia el espacio que puede ocupar el cerebelo y reduce la presion
ejercida sobre la médula espinal. La cirugia siempre debe realizarse con el apoyo de
monitoreo neurofisioldégico, que puede ser determinante en la técnica quirdrgica a

emplear. 16.17)

Los nifios con problemas asociados (como siringomielia, hidrocefalia, apnea del suefio o

escoliosis) pueden requerir tratamiento médico de estas afecciones.


https://kidshealth.org/es/parents/hydrocephalus.html
https://kidshealth.org/es/parents/scoliosis.html

Algunos médicos recomiendan gue los nifios con una malformacion de Chiari tipo | eviten

ciertas actividades, como la gimnasia, la lucha libre y los deportes de contacto. (7 17:18)
Malformacion de Chiari tipo 2

En la malformacion de Chiari tipo 2, una mayor cantidad de tejido se extiende hacia el

canal espinal en comparacion con la malformacion de Chiari tipo 1- (18 19.20)

Los signos y sintomas pueden incluir los relacionados con una forma de espina bifida
llamada mielomeningocele que casi siempre acompafia a la malformacion de Chiari
tipo 2. En el mielomeningocele, la columna vertebral y el canal espinal no se han cerrado

correctamente antes del nacimiento. (8. 19.20)

Cuando se empuja el cerebelo hacia el canal espinal superior, puede interferir en el flujo
normal de liquido cefalorraquideo que protege el cerebro y la médula espinal. Esta
circulacion deficiente del liquido cefalorraquideo puede provocar el bloqueo de las
sefales transmitidas desde el cerebro hacia el cuerpo o la acumulaciéon de liquido

cefalorraquideo en el cerebro o la médula espinal-(2%21)

Como alternativa, la presion del cerebelo sobre la médula espinal o el tronco encefalico

inferior puede causar signos o sintomas neuroldgicos: ¢
Estos son algunos de los signos y sintomas: (7:14.17.21)

. Cambios en el patron respiratorio
. Problemas de deglucién, como arcadas
. Movimientos oculares rapidos hacia abajo

. Debilidad en los brazos

La malformacion de Chiari tipo 2 generalmente se detecta con una ecografia durante el
embarazo. También se puede diagnosticar después del nacimiento o en la primera

infancia. @)



Malformacion de Chiari tipo 3

En los tipos mas graves de la afeccidn, la malformacion de Chiari tipo 3, una porcion de
la parte inferior del cerebro (cerebelo) o el tronco encefalico se prolonga a través de una
abertura en la parte posterior del craneo. Este tipo de malformacién de Chiari se
diagnostica al nacer o con una ecografia durante el embarazo.Esta malformacion de

Chiari poco comuin siempre provoca una discapacidad neuroldgica grave: (17:19.21.22)

Este tipo de malformacion de Chiari tiene una tasa de mortalidad mas alta y también

puede causar problemas neurolégicos: 122

Los sintomas, la gravedad y los tratamientos en la malformacion de Arnold Chiari varian
en cada caso: algunas personas pueden presentar debilidad muscular, mientras que

otros pueden no darse cuenta de que lo tienen- (1:3:20.22.23)

Es necesario realizar un exhaustivo y correcto diagndstico para poder tomar la actitud
pertinente para su manejo ante cualquier accidente que lo haya causado y asi evitar
posibles complicaciones, ya que si bien, siempre no es causa de muerte puede agravar y

complicar el cuadro de paciente-(?2:2%)

En relacion al tratamiento, se han propuesto multitud de procedimientos quirdrgicos:
craniectomia sub- occipital amplia o reducida, con o sin laminectomia cervical, durotomia

con plastia dural o sin ella y extirpacion de las amigdalas cerebelosas. #3824

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-(?42)

No existe un tratamiento quirdrgico universalmente aceptado, pero la cirugia esta

indicada ante la presencia de siringomielia y déficits neurolégicos progresivos.

En el caso de algunas personas, la malformacion de Chiari puede convertirse en un

trastorno progresivo y provocar complicaciones graves. En otros, puede que no haya



sintomas asociados y que no sea necesaria una intervencion. Las complicaciones

asociadas con esta afeccion incluyen(@®

. Hidrocefalia. Una acumulacion de exceso de liquido dentro del cerebro
(hidrocefalia) puede requerir que se coloque un tubo flexible (derivacion) para desviar y
drenar el liquido cefalorraquideo a otra &rea del cuerpo.

. Espina bifida. La malformacion de Chiari puede provocar la espina bifida, una
afeccion en la que la médula espinal o su cubierta no esta completamente desarrollada.
Parte de la médula espinal esta expuesta, lo que puede provocar afecciones graves
como pardlisis. Las personas con malformacién de Chiari tipo 2 suelen tener una forma
de espina bifida llamada mielomeningocele.

. Siringomielia. Algunas personas con malformacion de Chiari también
desarrollan una afeccion llamada siringomielia, en la cual se forma una cavidad o quiste
(siringe) dentro de la columna vertebral.

. Sindrome de médula espinal anclada. En esta afeccion, la médula espinal se
adhiere a la columna vertebral y hace que la médula espinal se estire. Esto puede

provocar dafios graves en los nervios y los musculos de la parte inferior del cuerpo.

CONCLUSIONES

Se espera con este trabajo ampliar los conocimientos neuroquirdrgicos sobre una
enfermedad infrecuente, el diagnostico oportuno y el tratamiento de la malformacion de
Chiari depende de la forma, la gravedad y los sintomas asociados.El monitoreo regular,
los medicamentos y la cirugia son opciones de tratamientopara prevenir complicaciones
y garantizar resultados optimos lo cual puede contribuir a mejorar la calidad de vida de

estos pacientes.
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ANEXOS
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Fuente: https://www.mayoclinic.org/es/diseases-conditions/chiari-
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