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MALPORMAJION DE ARNOLD-UHIARI
FRECUSNCIA  EH 2000 AUTOPSIAS

Introduccibn.

Las malformaciones congénites constituyen una importante causa
de mortalidad en la nifiez, y participan como causa asociada o
acompafiante de otras patolog{as, en una proporcién mucho mayor
que la que se presenta en le poblacibn infantil. (1)

En los pafses menos desarrollados, la mortalidad infantil glo-
bal ll:ga a ocuper una gran proporcibn de la tasa total de mor
talidad de le poblacibn.

Una importante justificacibn para estudier la frecuencia de -
las malformaciones congénitas, es su partiscipacibén en la morts
lidaed infantil.

Otro de los objetivos del present: estudio, es el conocer la
frecuencia de las mulforwaciones congénitas, tratando de esta-
blecer vinculos patogénicos entre éstas y los factores ambien-
tales, gendtinos, infeccliogos o de otro tipo,

La mayor parte de la informacién epidemiolbgica de las malfore
maciones congénitas, &l igual que para otras entidades, se ha
derivado de estudios ¢en grandes poblaciones, La Organizacibn -
Panamericana de la Salud ejemplifica la enorme cantidad de -
informacibn obtenide de este tipo de anélisis, en el reciente
informe publicado sobre las caracter{sticas de la mortalidad -
en la nifiez. (1)

El examen de grandes mases pretende llegar a unu cifra mhs cer
cana al promedio real del padecimiento en una poblaciln comple
ta. Sin embargo, este estudio tiene entre otras limitaciones,-
la complejidad de la organizacién necesaria para hacer una en-
cuesta de morbilidad, costo, y la relativa carencia de exacti-
tud en la informacifn derivada de registros.

Otre forma de abordar el problema epidemiolbgico, es realizar
el eatudio en geries mée pequefias, el estudio de frecuenciams ~
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de pedecimisntos <n series de autopsies tiene lg ventaja de apro-
ximarse al astudio completo de ceda peciente, situacibn que estd
fueras del aloance en satudios de grendes poilaciones.

Ba el ocaso de las malformacionss congénitas del Sistema Nervioeao
Oentral, son bisn conocidos los ejemplos de fluctuacionss impor--
tentes en la frecuencia de daterminzda anomelie, en relacibn a su
distribucibn geogréfica, frecuentemente con diferencias no expli-
cables en baees genéticas o raciales, o con prusbas que indican -
une particisacién ambiental importante. (2)

Un ejemplo de esto, es ie frecuencie de malformaciones de tipo de
anencefalia y eepina bifids, que muestra diferencias importantes
de un sitio a otro dentro de Ingleterra., Esta diferencia se ha cm
siderado como resultante de una etiologia multifectorial con par-
ticipacibén genética y ambieatal. (3)

Antecedentes.

Bn las clasificaciones hebituales de malformaciones del Sistema -
Nervioso, se incluye a le malformacibn de Arnold-Chiari en el gru
pe de las hidrocefallias, junto con otras malformaciones como ol =
caso de Dandy-¥alker.

Sin embargo, la asccimoibn ca3i invariable de la malformacibn de
Arnold-Cl:inri, con Gisrafias de la linse mediw, fundamentalmente

con mielomeningocele, obliga a considerar esta malformacién de al
gune manera asociade tanto morfolbgicamente como epidemiolbégica--

mente, & los factores relacionados con las disrafias de la linea
media.

Caracteristicas de la Halformacibn de Arnold~-Chiari.

a) Desplazamiento caudal de tallo cerebral con formacibn de un -

plegamiento del bulbo sobre la poroibn dorssl de la médula es-
pina.l-

b) gxtensibn de lenglletas cerebelosas, procedentes del vermix ¢ -
de amfgdalas cersbelomas hacia el canal raqufdeo.
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o) Elongacibén y herniacién del ocusrto ventrfculo que se extiende
hesta el canal medalar,

d) Hidrocefalis osai inveriablemente presente.

e) Espina b{fida en ocualquiera de sus grados, desde ooulta hasta
mielomeningocele, que se encuentra en oasi la totelidad de los
caso0s,

f) Recientemente se he hecho énfasis en una alteracién ye desori-
ta en las primeres publicaciones de Chieri, que consiste en =
una prominencie en forma de clavo o de pico en el tectum, oon
deformacibén en gredo veriable des los tubdrculos cuadrigéminos.
(4,5)

Existe una gran oconfusibn en cuanto al uso de la nomenclatura de

esta mulformacibn, Histbébricemente, la participacibn de Cleland ha
sido pusada por glto siendo ya disoutido por diversos autores.{(6)
Lae descripciones mée detalladas de estas anomalfes son laes de¢ =
Chiari en 1831 (7,8) y mbs extensamente en 1895, en donde mencio=
na cuatro tipos de variedad en esta malformacibn:

Chiari tipo I.- Elongacifn de las amfgdales cerebelosas y de pore
ciones medisles del lébulo posterior del cerebelo, que se extienw
den hasta el canal meduler., El tello cerebral no estf desplazado,

y el cuarto ventrfculo se encuentra en la fosa posterior en su si
tio normal.

Chieri tipo Il.- Semejante al anterior, pero con mayor elongacién
y desplazamiento caudal, de tal suerte que el cuarto ventrfioulo -
se encuentra oon su porcién caudael dentro del cenal ragqufdeo. El
desplazamiento del tallo, forma un acodsmiento o plegamiento del
bulbo sobre la cara dorsal de la médula espinel,

Chisri tipo III.- El cerebelo es muy pequefio y ass sncuentra dis-~-
tendido, formando el techo de un cuarto ventrfoulo qufstico, y =
tanto el cersbelo como la porcibn caudal del tallo y todo el ven-
triculocele se encuentran en una posicifn osudal al forémen mbg--
num, y emergen a través de un defecto 6seo que configura una espi

na bifida cervical, apareciendo como un quiste en la bmse de la -
nuos.
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Chiari ¢iro IV.~ Es une malformacibn mal definide, sjemplifiocada
por dos casos en la comunicecibn original ¢v Chieri, y que tanto
8l ceraebelo como el tallo cerebrel perman. en en la fosa posta--
rior, Uno de los casos descratos por Chiari corresponde a lo que
se condoce como malformecién de Dandy-Welker, Es evidente, gue es=-
te cuarto grupo de malformaciones difiere de manera fundamental =
de los otros tres, Las relaciones entre les malformaciones de -
Chiari I, II y 1III y los del grupo IV, hen sido discutidas exten-
samente, (9 y 10)

Habituslmente, se refiers como Arnold-Chiari en el sentido més eg
tricto, & la malformacibén que corresponde a Chiari II, (que es lu
utilizeda en este trebajo) y que fué descrita por Arnold tres -
afios después que Chiari (7). Para muchas personus, la forma mée
leve, Chiari tipo I, no va designada con sl nombre de Arnold. Sin
embargo, esta terminologfe no se ha utilizado con el rigor necesg
rio, encontrendo asutores que se refiersn a las malformaciones de
Arnold~Chieri I y II, y cotroe que refieren excelentes resultados
en el mane jo quirdrgico en casocs de malformucién de Arnold-Chiari,
8in mencionar el tipo, siendo evidenta que se refieren sl tipo I,
exclusivemente (11), Tambidn como resultado de los problemas de
prioridad, en numerosas publicesciones sobre el tema no mparece el
nombre de Arnold, mencionfindose como malformacién de Chiari, e lo
que habitualmente se ha denominado Chiari tipo II (4,12).

En este trabajo se utilizaré la designante melformaecibn de Arnold
=Chiari, haciendo referencia esencialmente al Chiari tipo II. Sus

relaciones con Chieri tipo III me comentarén en la seccibn de dis
cusién,

PATOGENIA DE LA MALFORMACION DE ARNOLD~CHIARI

Debido a la frecuente asooiacibén de eata enomalla con espina bifi
de, habitualmente graeve como el mielocele o mielomeningocele, 8e
sugirié oomo primera posibilidad le fijacibn de la médula durante
el orecimiento embrionario, oon el consiguiente desplazamiento -
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de la médula y el cerabelo a trevés del forfmen mégnum, Sin em ~-
bargo, la malformucibn puede oourrir en aasencia de espina bifi~
da o vioceversa, adembs de no expliocar el pliegue 0 ecodamiento -
dorsal de la mfdula. Los intentoa de reproduccibn exparimental -
an enimeles, mediante la fijacibn del cordén medular durente la
vida embrionaria han sido desafortunados (13).

Otra opinibén muy difundidae en la actualidad, sugiere gque las es=~
tructuras estén deeplazadas por una presibn caudal y no por una
traccibn distael, Las salidas de las rafcea nerviosaes cerviocales-
y cransales del tallo desplazado son en sentido caudal & roatrel,
mientras que las encontradas en poroclones cerviceles inferiores-
y toréoicas, son de inolingcién normal, Ademé&s, el acodemiento o
plegamiento del bulvo sobrz la médula, sugiere una presibn de -
arriba en sentido ceudal. fZstudios con dilucibn de radioisbtopos,
sugieren que el mecanismo de la hidrocefalia en los tipos de = =
Chiari I y II, es resultado de una sobreproduccibn de lfquido ce-
falorraquideo, iniciglmente quizfs con un componente obstructivo,
gsto no explica, sin emburgo, le ausencia de malformucibn de Ar-
nold-Chiari en los muchos casos con hidrocefalia congénita.

Desde otro punto de vista adn no esth aclarado, dentro de la pae~
togenia de la lesibn, sl é&sta 63 resultado de una falte de fusibn
del tubo neural, o sl ss derive de una reapertura por destruccibn
del tubo neural una vez fusionado., En fechas reocientes, han apare
oido pruebas que tenderfan a apoyar e la segunda de estaes posibi-~
lidades (14,15),

FACTORES ETIOLOGICOS

Se ha recopilado una gran cantidad de informacidn, tanto epidemio
16gica como experimental sobre la etiologis de los defectos del
tubo neural y, por implicaocibn, de las malformacionsa del tipo de
Arnold~Chigri. Una reociente revisién de Leok (16) muestra la in--
formacién deriveda de estudioe epidemiolbgiocos, y sobre todo, los
datos relacionados con la distribucibn geogréfica y recial y les
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carscteri{sticas estacionales a travis de lapsos de varios alios, -
Tenbién los fuotorss meternos twito oiolbyios como socio-econbmi
cos, usf{ como Los aspectos genfticous y e ientales,

Llama le atencibn que a pesar de le gran cantidad de informacifén-
recopilada, sin no se tenga una explicacidn de lus cuusas de 1la
malforumncibn, La purticipucibn de herencis citoplasmbtica en la -
produccifn de estus lesiones, sugiere uns posibilidad interesante
en la participacibn Jde oste tipo de herencia en la patologia huma
na (17).

Desde el punto de vista experimentel, ha sido anpliamente documen
tada la produccibn de malformuciones del neuroeje por medio de la
inoculucibdn de virus en el perfodo embriogénico (2, 13, 13).

Los mecanismoo patogénicos son muy variados, llemendo la atencibn
la produccibn de daiios neuroaxiales en modalos en los cuales sl -
virus inoculado, no se aisle del neurceje en ningdin momento del =
procedimiento experimental, 1o cuml podrfa suzerir una accibn ine
directa del virus adn no explicada (18),

Muchos otros modelos experimentales han groducido lesiones seme--
jantes a las encontrades en el hombre, por medio de diversos estf
mulos como las radiaciones, administracibn de droges, deficien~ =
cias viteamfnicas, etc. (20).
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INPORMACION SOBR:S LA INCIDENCIA Y CaRACTERISTICAS DB DEPECTOS
NEUROAXIALES BN AMERICA LATINA.

BEn América Latina, se ha estudiagdo la frecuencis de disrafiss —
desde el punto epidemiolbgico, Tunto para snencefalia como para -
espina bifida, las frecuencias encontredas en Monterrey, México y
El Selvador, fueron significativamentie mayores que las encontra--
das en otros palses latinoamericancs. La eapina bi{fida predomind
en El Salvador y la anencefalim en Nonterrey (1).

Laa carecteristicas clinicaes de cré&neo y espina bifida mane jadas

en el Hospital Infantil de México, han sido publicadas reciente-—-
mente (21). No hay mencibn en esta revisibn de la malformacibn de
Arnold-Chiari; pero se menciona que el 25% de los casos curseaban

con hidrocefalia, medido en base al perimetro cefflico. No se tie
ne el dato anatomopatolégico que es importante, coneiderando que
existe hidrocefelia que no se amsnifiesta en la medicibn del perf-
metro cefflico por diversas razones agregadas. Uns publicacién -~
de la casufstica de diche institucibn (22) informa 364 malforma-——
ciones congénitas en 2,900 autopsias, de &stes se refieren 1l ca=-
sos de mielomeningocele, 8in mencionar la frecuencia de Arnold- -
Chiari. En el Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional -
del IMSS, de 1363 a 1977, en un total de 5,545 autopsias se encon
traron 47 casos de Maelformacibn de Arnold~Chiari que corresponden
& una frecuenciam de 0.84% (23).
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OBJIBTIVOS

a)

b)

c)

d)

Daterminar la frecuencia global de la ialforuucidn de Arnold-
Chiari en nuestro naterial de autopsias y su relacibn con 1la
frecuencia de otras malformaciones del Sistema Nervioeo Cenw-
tral.

Determinar la asociacibn de la Malformucibn de Arnold-Chiari
con otras anocmalfas congénitas.

Explorar dutos selsccionados, clfnicos, snatbmicos y ecollgi-
cos que pudieran indicar pistas etiopatogénicas que fueran ob
jeto de estudios més orientados,

Explorar el manajo del médico ante el problema de la Malforma
cibn de Arnold=Chiari, su capucided diagnbstica y la forma en
que esto incide en las estadf{sticas generales de mortalidsd =
reflejéndose en los certificados de defuncibn,
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MATZRIAL Y METODOS
a) Caramcterfisticas Generaless del Material.:

El Hospital del Nifo de la Ciudad de México (DIF) es una institu-
0ibén pedihtrica generel con 400 camas, y tiene una mortelidad -~
snual calculada de 550 pacientea, Se practioca la autopsia en apro
ximadamente el 60% de las defunciones. Se hace el intento de obte
ner la autorizacibn de la autopsia en todos los casos de defun= =
cibn, no llevéndose a cabo seleccibn de los casos, ni en funcibn
de lo completo de su estudio ni de su "inter&s clinico”.

b) Método

3e revisaron 2,000 protocolos de autopsiaes comprendidos entre di-
ciembre de 1970 y abril de 1977 {de la A-70-1 a la A-77-66). Di-
chos protocolos incluyen una ficha de identificacién completa del
paciente; un resumen del expediente clinico; estudios bacteriolé-
gicos post-mortem y otros estudios especiales; el informe comple-
to maoroscbpico y microscépico del estudio postmortem y los datos
de pesos y medidas de los brganos principales, asi{ como la enume-
racibn de los diagnésticos snatbmicos finales, Para esta revisibn
no se examin§ el material anatémico ni el histolégico de los om--—
so8 estudiados., Se selecclionaron todos los casos que correspon- -
dfan a la Malformacibn de Arnold-Chiari, siguiendo los criterios-
del Servicio de Patologfa que son: a) Desplazemiento de estructu-
ras cerebelosas y del cuarto ventriculo al canal raqufdeo, y b) =~
Acodamiento con plegamiento del bulbo sobre la porcibn distal de
la médula.

Se locelizaron todos los casos de malformaciones congénitas impor
tantes del Sistema Nervioso Centrel considerados como causa prima
ria de la muerte, No se incluyeron lesiones como micropoligiria,-
desarrollo anormal del cerebro asociados a S{ndrome de Down, los
defectos de desarrollo con lesiones microscépioas del tipo de la
enfermedad de Werdning Hoffman. Los datos enalizedos son aquellos
que contribuyen a cuaplir los objetivos mencionados en la secoidn
anterior,
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da3ULTADOS
he= Frecunrcoie.

sl toteioae 2,000 sutopsieg, se enz2ontrarcn 51 casos con nalfor

maeibn del o.sivean  ePVIoss Jer Lril, que correspomden v 2055%. -
Jeinte ae estes Sl cwsea (3).2%) se Assnosticaron como Nalformae-
eibn de Arroli~lhiari, aue acrresponde al 1% del total de autop-

Sigs.e wstes axsos estln listedos -0 o)} caadro Koo 1. Le malforma-

¢ibn de Arnoi:= niari ss la nfs frecaents en el Sistems Hurvioso,
y Junto con o res ticos de disrrefis congtituye la mayorfa de lsas
malforngcicnes Jde eate aistemg. £l enso de anencefalia consignado
en la taola corresponds s un paciente con exencefalie. Los casos

de ¢reneosquicis corresponden a dos niiios con meningocele occipi-
tal y a un puaiente con meningoencefalocele parieto-occipital, -
Qtro pweiente amilvional, inclufdo en li taola como egenesis del

cuerpo calloso, mostreom un sindrome dismorfolésico que inclufa =
hamartomas neurogliales en reciones frontal y occipital., bsto qui
zfis corresjoniu también a ejemplos de creneosquisis, pero en la
eutousia no fué posiuvle identificar comunicacién con le cavidad
cranceal.

Los seis cesos de espinu olfida, incluyen tres casos de meningocg
le lumbar, dos de meningomielocele dorgolumbur y uno lumbosacro.

Uno de los casos de espina bi{fide ocults, estuvo asociado a una
duplicacibn de sacro y el otro & un sf{ndrome dismorfollgico con -
melformacibn craneel, del tipo de hoja de trepvol (Kleeblattshadel)

Por lo anterior, se agrecia que més de la mitad de los casos de
disrafies corresponden a la malformecibn de Arnold-Chiari.

Esta cifra quizhs represente la frecuencia con l& que se ve este
sindrome en material de autopsias en un hospital infantil y e8 -~
evidente que no refleja la frecuencia real de las disrafias. lLas
formas més graves, como anencefalia y sus variantes, estarén me—
jor representsdas en el material de unidaedes obstétricas y las -
formae més leves de e¢spina bifida ocults y qufstica, que no son —
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necesariamente mortales, por lc menos & adades tempranas, se apreg
ciarén mejor por una purte en unidades cbstétricas, as{ como en =-
el material de law unidedes de neurologfa y neurocirugia,

B, Caracter{stices Anstomopatoldgicas.

3ex0.~ La enfermeded no tuve predileccidn por sexo; de los pa- -
cientes, 11 fuseron nifios y 3 niilas,

Tiempo de Gestacibn.,- o es posible determinarlo debido a la au~~
gencie de este dato en ls mayorfa de los casos, principalmente de

le fecha de la dltima menstruacién, por lo que tampoco es posible
consignar el dato de prematureg,

Asocimcibn con disrafiam.- En todos los casos se encontrd una dis-
rafia de la lfnes media, la mayor parte de loe casos fué un mielp
meningocele y lus localizaciones mfs frecuentes fueron dorsolum—e
bar y lumbosacro (cuadro No,2).

Asociacibén con hidrocefalia.- En 13 de los 20 casos se encontra=—-
ron datos anatbmicos compatibles con hidrocefalia.

Perimetro cefélico.~ En nifics, se encontraron 6 casos por debajo
de la percentile 3, uno con deatos compativles con hidrocefalis, =
por arriba de la vercentila 97 y 4 casos con valores normales. En
nifies encontremos 4 pacientes dentro de valores normales, 2 con -
menor velor del normel y 3 casos compatibles con hidrocefalia, pe
ro dado que no podemos correlacionar la edad gestacional, es facw
tible que los pacientes con perimetro cefhlico menor puedan co= =
rresponder a pacientes de pretérmino,

C.~ ANTECEDENTES OBSTETRICOS

Edad materna.~ La mayor parte de les madres de nifios con mglfore
macibn de Arnold-Chiari, estuvieron por debajo de los 35 aflos co-
mo aparece en el cuadro Ng, 3. No se corrobora aqui le opinibn -
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prevalente de un mayor riesgo pure dierafiss en nifios de medres -
de mayor edsd, le distribucién de lu edud muterns squi encontrede
88 un equivelente mproximudo de la edad my 2rne de lu poblacibn -
atendida en el hospital. Ocho de los 20 prcientes procedfen de la
primera 0 segunda gestacibn y nuave més, de le tercera a quinta ,
como apuarece en el cuwdro No, 4.

Mslfornaciones en Gestaoiones Previas.~ 86lo un paciente con mal
formacifn de Arnold-Chisri tiene ¢l antecedente de un hermano con
mplformeciones congénitas, correspondiente el embarazo previo, Ha
bia siete asntecedentes de ebortos en cinco casos y dos muertss =
neongtales de csusa no determineda en un caeso. #n los otros 13 ¢
808 no se conmignaron enteced:ntes de malformaciones o de otro ¢
po (Cuamdro Wo. 5).

I+ @

Infecciones en sl cmbarazo.- Los sntecedentes de infecciones du=
rante el emberezo se comsignan en el cuadro No. 6. Unicarente se

present§ un ceso de rubeola y hubo otros cuatro camsos de infeccip
nes diveraas,

Ingestibn 32 Droges Durante el Embsrazo.- Egstos datos estén con-
signedos en el cuedro No., 7. No se presentbd patrbén consistente de

ingestidén de determinsdas drogas, en relacibn con eataes malforma
ciones,

Distribucién Cronolbzica.~ #n el cuudro lo. B, se ilustra la dis
tribucién anual y mensuasl con referencie u lu aparicibn de los ca
cos de Arnold-Chiari, lu distribucibn anusl muestra un pico impor
tante para el efio 1371, no encontrendo una tendercia definida, =
aunque la frecuencia es errétics., Los nuave casos ingresasdos en
1371 pueden explicerse por el hecho de coincidir con la apertura
del hospitel, Lo que sjerce cierto grado de seleccibn o concentrs
cibn y tambidn esté probablemente influenciedo por los intentos -
de reparacibn quirfirgica del defecto columnar, lo que hacf{a mbs ~

fuotible que el pacisnte se hospitalizars y felleciera en el hos-
pitel,
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La relaci.i. cer ». mes de nacimiento muestra uns distribucién - -
irreguler 3in . patrbn consistente, no pudiendo corregir estas ~
eifras para hacer una correlascibn con la edad gestacional, ya que
los datos clinicoms ason deficlientes a eate reapecto. No parece vig
lumbrarse ninguna relacibn estecionsl, ni con factores epidemiold
gicos conocidos como epidemias virales,

Procaedencia Geogré&fica.- La mayoria de los pacientes provenfan =
del Distrito Federal y del tstado de México, Otros pucientes lle-
geron gl hospital de entidades federativas en su mayoria prbximas
a la regibn central de la Hepiblicm, al &reas metropolitana de la
Ciudad de México (ocuadro lWo. 9). No se aprecib una distribucibn
geogréfica, debido a la procedencia de los paclentes.

D.~ DATOS CLINICOS

La mayorfe de los pacientes solicitaron atencién médica, debido a
la presencia de mielomeningocele o meningocels, encontréndose en
9 de los casos lesibn de continuidad y de &stos, 8 cursaban ocon
proceso infeccioso agregado. De los 20 casos, 2 acudieron despuds
de heber sido sometidos a intervenoifn quirdrgica (mielomeningo--
plastfa y aplicacién de vAlvuls de Pudenz)., Dentro de los ainto--
mes o signos sscundarios estén la hidrocefalia, meningitis o dawm=
tos sugestivos de infeccibn del Sistema Nervioso Sentral, bronco=-
neumonfa, pie equino varo uniluteral o nilateral, gastroenteritis,
luxacibn congénita Jde caders, ete,

La mayorfe de estos pucientes fullecieron dentro de los 3 prime-—-
ros mases de eded (cuadro No, 10),

Las causae do estas muertes se muestran en el cuadro No. 11, sien
do las mls frecuentes meningitis y bronconeumonfa.

Las caracterfsticas de los procesos infeociosos del 3Fistema Nervip
80 central se encuentran en el cuadro No. 12,



La via de entrade del procesc infeocioso del 3istema Nerviomo Cepn
tral, fué el sitio de la raquisquiris (cuadrs Wo. 13).

Los gérmenes causantes de estos »ricesos infecclosos se enocuen- -
tran listados an al “uairo fo, 14,

Diagmbatico S1fnico.~ Los dingnésticos de ingreso y egreso se men
cionan en laos cawdros No, 15 y 16. Lm malformaoibn de Arnold-Chig
ri a8 wencionula como probaule en 13 zasoa dentro de los dirgnbs-
tiwns de in;gr:a0, b casos como mielnmeningoc2le y uno coma bronco
neamon{a, waf mimmo, an laa diuvnbatices de egreso se mantiene eg
ta misna relasién,

Fe~ DIaGUOSTTCY RADTOLICIZO

Unicamente tenemos est.idios radiolbgicos de orhneo en 14 pacien—
tes, los cuslus musstran en 5 de lous cagos, confirmacién diugnbs-—
tica de la mulformacién de Arnold-Chiari, en otros 5 cesos ge = -
diagnesticd hilrocefalia y, en 103 4 restantes, platibasis, micro
cefalia, créneo lacunar y aumento de las impresiones digitales. -
Dentro de eate mismo grupo se tomaron estidiocs radiolégicos de co
lunna, cuyos reaultados munstran 1O cnsnos con raquisquisis, 6 con
vgpina bifida, ¥y wn 4 canoe no 82 tomuron 29% uiing. Correlecianen
do estos resultados con los obtenidos como malformacibén de Arnold
Snlevl, ney 2 asns coa diegnbutico ue asuirs offida y 3 con el -
de raquisquisis (cuadros No, 17 y 17 bim),

Fo= WMalNsJ0 WUIARGICO

Disz ds los 20 pacientes fueron aometilos a intervencibn quirdrgi
ca del tipc de la meningoplestia (cuadro No. 13).

Ge= DILSNOSTICO Dol SERPIFISADV Do DEPUNCLOR

£En 7 camos ensontramos el diagnbutico de lalformacibn de Arnold-
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Chiari, Bl diagnéetico de mielomeningoocele en 10 ocasos y el de =~
hidrocefalia en 3 casos, &sto con respecto a malformaciones del =
3istema Nervioso Central (cuadro No., 13),
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Considaraciones sobre la frecusncis de la ''slformecién de Arnold
Chiari en 2,000,

La frecuenoia de malfornmaciones congénitas como causa de muerts
en el material de autopsiaes del Hospitel del Niro DIF, constituye
un 15.3% de la totalidad de estos estudics. Precuencia seme jante
se encuentra en el material de otras instituciones, asf en el =
Hospital Infatil de México, las malformuciones congénitas consti
tuyen aprcximadamente 12,5% del total de estos estudios (22), -
Asf, las melforuuciones congbnitas estén entre las principaleas -
causas de umuerte en la odaed pedibtrica.

Kl sacar conclusiones de caracter estadfastico a partir del mate-
rigl de autopsia tiene miltiples riesgos. La asociscibn de dige-
tintes enfermedades con mortalidad diferente, puede dar lugar =&
relacionss aparentses, o a enmascarar relacliones verdaderas. Las
limitecionas de este tipo de estudios han sido empliemente comen
tadas por diversos autorea (24, 25, 26, 27, 28).

Dentro de eatas limitaciones persiste la ventaja de su mayor ocer
teza; oitando a Albores y altemirano (27): "Esta infommacibn, =
aunque fragmentaria, es més oconfiable que las revisiones basadas
en diagnésticos clinicos 0 certificados de muerte, especialmente
cuando no existe una confirmascibn definitiva de la enfermedad".

La frecuencis de la WMelformacibn de Arnold-Chiari (1%) es seme-—-
jante a ls ocasufstica del Hospitel de Pediatria del INM3SS (0.84%)
(23)s Llema la atenoidn que en el Hospital Infantil de M&xico no
heya siquiera mancifn de esta malformacibn en las estadfsticus -
publicadas. £sto quizéie se debs a que se considera en esta insti
tucién & les diversas malformaciones de tipo Chiari, como varian
‘tes wnatémicee inoidenteles al problems principsl qus es el de =
disrefie. Sin embergo, la presencim de este tipo de malformacio-
nes asociadas pueden modificar significativumente el mensjo qui
rérgloo y el pronbstico del pacisnte (29, 30).
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Como resultedo de esta revisién, parece procedents insietir so—-
bre les necesidedes de buscar intenocionadamente el diagnbstico -
de Malformecibn de Arnold-Chiari en todo paciente con eepina bi-
fide., Ford (32) menciona que la ssociacibn de espina bffida con
hidrocefalia congénite es fuertements sugestiva de Arnold-Chiari,
y cita le experiencia de le Dra. Russel, en la que l& Malformae-
cifn de Arnold-Chiari se encuentra siempre que hay hidroocefalia
asociada a meninpgocele, Por otra parte es evidente que en poco
més de tres cuartes partes de las espinas bifidas quistioes, ase
acompuafiaron de sf{ndrome de Arnold-~Chiari.

En nuestra revisibén los datos epidemiolbgicos con tendencia &8 —=
buscar relsacifn entre la melformacibn y la presencie de fuctores
infeociosos, t6xicos y ambientales, no mostré ningdn patrén con-
sistente. £8 de notar, que en muchos casos, estos datos no fue—=
ron reoopilados con lu suficiente acuciowsidud por los ocliniocos =~
que manejaron a los pacientes. En la mayorfa de los ocasos no se
consigné la fecha de inicio de la gestacibn, ni la edad de la —-
gestecifn en el momento del parto, datos importantes para valo--
rar la frecuencis estacional de esta informaciln.

Llama la atencibn que en cinco ocasos en loe que se diagnosticd -
Arnold-Chiari olfnicemente, este dato no aparecid en el certifie
cado de defuncidn,

Este trabajo también pone en evidencis la falta de informmcibn -
relativamente fhoil de conmeguir, de incidencia de disrafias en
la poblacifn manejada por las instituciones de obstetricia de di
ferentes regiones. Este dato de gran certeza diagnéstioa (presen
cia de mielomeningocele 0 meningocsle) serfas de gran importancia
pare determinar diferencias geogréficas en el pafs,




CUADRO No. 1

MALFORMACIONES DEL SISTEMA NSRVIOSO CENTRAL
PRECUENOIA EN 2000 AUTOPSIAS

M RMAC ION No. DE CAS03

Arnold=Chiari 20

Otras disrafias 14
Espina Bifide Quietica 6
Craneosquisis 3
Espine B{fida Oculta 2
Anencefalia 1
Chieri I con Espina Bi{fida 1
Seno Dérmioo 1

Otraes Hidrocefalias 4
Dandy-Walker 2
Gliosis Subependimarias 1
Etiologfa no Determinada 1

Lébulo frontal Gnico
Agenesia del cuerpo calloso
Agenesia del ocerebelo
Megalencéfalo

Porencefalia

Miorocefalia
Malformaoiones vasculares

TOTAL 51

l;s T T T N



QUADRO No. 2

i SSTADOS DISRAFICOS ASOCIADOS 4
| MALFORMACIONES DE ARNOLD-CHIART

i LOOALIZACION N°_04808 I1RO0 NS CASOS
{ Ooccipital 1 Mielomeningocele 16

i Dorso~lumbar 6 Keningocele 1

g Lunbar 4 Raquisquisis 3

: Lunbo-saoro 8

Dorsal 1

e ————

TOTAL 20 TOTAL 20
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CUADRO No. 3

FRECUENCIA POR GRUPOS DE ZDAD MATERNA

GRUPO Ne¢ OA§OS
15 = 25 afios 1l

26 - 15 afics 7
36 = 45 aflos

TOTAL 20

CUADRO No. 4

N° Di GiESTACION N°_0AS03

I-1I
11 - Vv 9
VI~ X 3

TOTAL 20



CUADRO No. %

ANTECEDENTZS DI GSSTASIONLS PREVIAS DE MALFORMACIONES,
ABORTOS MU=RTwS NEONATALES

TIPO DE ALTSRACION N° CASOS

Melformaciones congénitas 1

Muertes neonatales . 2

Abortos 7

8in antecedentes 13
CUADRO No. 6

PROCESOS INPiCCIOS0S PHASENTLS DURANTS LA GaSTACION

TIP) Di INFECCION TRIMESTRE DE APARICION  N° CAS03

Rubeola Primero

1
Infececibn Vias Urinarias Primero 1
Vias Respiratorias Primero 1
Leucorrea Sagundo 1
Bronquitis Segundo 1
Sin Infeccibn Aparente 15

TOTAL 20



CUADRO No. 7

UEDICAMSNTOS ADMINISTRADOS DURANTE LA GESTACION

TIP0 DE MEDICAMENTO

Indometacina
Titaninicoe
Hormonales

No espescificedos

Negativoa

T0T4L

N° 04803

P

11

20



Casos

No.

Casos

No.

CUADRO No. 8

DISTRIBUCION DE PACIENTES CON MALFORMACION DE
ABNOLD=-CHIARI DE 4CUERDO A 3U FsodA DE NACIMIENTO

hige ue RNavimisnts

04,

69 70 71 72 73 74 15 76 17
Afio de Naoimiento



CUADRO No. 9

ESTADO DE La REPUBLICA £EN QUE NACIO Y PROOEDE EL
PACIENTE CON MALPORMACION DE ARNOLD-CHIARI

£3TADO

Distrito Federal
Estado de M&xioco
Morelos
Guerraro
Hidalgo

Veraocruz

TOTAL

N® 04808

12

PN w

20

CUADRO No. 10

SOBREVIDA EN PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE
MALFORMACION D& ARNOLD~-CHIARI

GRUPOS DE SDAD

0 dfus a

T dles

8 dfas a 29 dfus

30 dies a

3 mesaes

4 meses a 1l meses

1l afio a

2 afios

TOTAL

N° CAS08

10

20



CUADRO No. 11

CAUSAS D& MUZRTE £EN PACILuNTzS JON [ALFORMACIONES Di

ARNOLD=~CHIARI

Meningitis

Sronooneunonis

Septicemia

Complicaciones Aparato Respiratorio
Gastroenteritis

Hemorragia Ventrioular
Malformaoién de Sistema Nervioso

TOTAL

JUADRO No. 12

TIPO D2 INP2CSION BIICONTHADA EN

IOFNNWO\O\

20

PACIuNT1S SON MALFORLASION D& ARNOLD=CHIARI

Meningitis
Meningoencafalitis
Ependimocoroiditis
Leptomeningitis

No infecocién

TOTAL

10

w N N W

20



CUADRO No. 13

VIA DE SNTRADA A LA INFSOOION DS SISTEMA NJSRVIOSO CENTRAL
EN PACISNTSS JON MALPORMACION:-DE ARNOLD-CHIARI

VIA DE SNTRADA N° CAS03
Heningoosele 15
Transplacentaria ( Virus Inclusién Citomegllica) 1

8in infeoccilbn

TOTAL 20

CUADRO No. 14

RESULTADO DEL SULPIVO DEL LIQUIDO CEFALORRAQUIDEO EN
PACTZNTES OON MALFORMACION DE ARNOLD-CHIARI ( POST=MORTEM)

SERMEN Ko _0as0s
Staphylocoocus coagulasa +

Paeudomona aeruginosa

B. coli

Klebeislle pneumoniage + gram - y E. ocoli
Klebsislla

Pssudomons fluorssocens

L.C.He negativos

= W PPN N W

Falta resultado de L.C.R.

TOTAL

[N
o

- s e s em ae e -
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QUADRO No. 15

DIAGNOSTICO DB INGRBSO EN PAOIENQ:‘EB OON
MALFORMACION DE ARNOLD=CHIARI

DIAGNOSTICO ¥® 04308

Arnold-Chiari 13

Mielomeningocele

Bronconeumonfia 1
TOTAL 20

OUADRO No. 16

DIAGNOSTICOS DE EGRESO EN PAQIENTES CON
MALFORMACION DE ARNOLD-CHIARI

DIAGNOSTICO NO 04808
Arnold-Chiari 12
Diprafias 8

TOTAL 20



CUADRO No. 17

BSTUDIOS RADIOLOGICO3 DB ORANEO 8N PACISNTSS CON
MALPORHMACION DS ARNOLD-CHIARI

DIAGNOSTICO RADIOLOGICO N° 04308
Malformacidn de Arnold-Chiari

Hidrocefalia

Hicroocefelia

Plastibasia

Oréneo Laocunar

Aumento de Impreaiones Digitales

O = M P W

Sin estudio radiolégico

TOTAL 20

neaa mlme e e wpen e e e e e me mm oo



CUADRO No. 17 BIS

ESTUDIOS RADIOLOGIOOS BN PACIENTES GON
MALFORMACION DE ARNOLD-CHIARI
( RX DE COLUMNA )

DIAGNOSTICO RADIOIOGIQCO N°_0AS08
Raquisquisise 10
Espina bffida 6
8in eatudios rediolbgicos 4
TOTAL 20

OUADRO No. 18

RSLACION DE PAGIENTES SOMETIDOS A
INTSRVENCION QUIRURGICA

TIPO DE INTERVANOION No OQOS
Meningoplastia 10
No intervenidos 10

TOTAL 20



CUADRO No. 19

DIAGNOSTICOS ANJONTRADOS LN CERTIFICADOS DE DEFUNCION
DE PACIENTs3 CON  MALFORMACION D& ARNOLD-CHIARI

DIAGROSTICO N° CASO3

Arnold-~Chiari 7

Meningocele 10 *
Hidrocafalia 3.

TOTAL 20




lu-

2.~

o=

4om

Se

6o

Tem

8o

9o

egTA TESIS MO OEBE

REPERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

Puffer, R.R., Serrano, C.V.: Caracteristicas de la mortalidad
en la nifiez, Orgenizacién Panameriocana de la Salud, 1973, ==~
pp. 195-228.

Viral Etiology of Oongenitel Malformations., U.S. Department
of Health, Bducation and Welfgre, N,I.H, Bethssda. 1968,

Carter, C.E., Evane, K.: Spine bifida and anencephalus in
greater London., J, Med., Genet. 10: 209-234, 1973.

Caviness, V.S, Jr.: The Chiari malformations of the posterior
foassa and their relation to hydrocephalus. Develop., Med.
Child, Neurol. 18: 103-116, 1976,

Adeloye, A.1 Memencephalio aspur (beaking deformity of the
tectum) in Arnold-Chiari malformation. J. Neurosurg, 45: 315=
320, 1976,

Gardner, E., O'Rahilly, R., Prolo, D.: The Dandy-Walker and
Arnold-Chiari malformetions. Arch. Neurol. 32: 393-407, 1975.

Wilkinse, R.H., Brody, I.A.: ’I‘he\ Arnold-Chiari melformation., -
(Neurological classios). Arch., Neurol, 25: 376-379.

Traducoibn en el artfculo anterior des Chiari, H.: Ueber
veranderungen des klinhirns inforlge von hydrocephaliedes

Grosshirns. Deutsche medicinische wochensch. _;._1: 1172-1175,
1891,

Roberts, C.J,, Powell, R.G.3 Interrelation of the common -
congenital malformations: Some etiological implications.
Lancet 2: 848-850, 13975,



10,

1l.-

124w

13—

14.~

15.=

16.-

17.=

18,-

Smith, M.T., Huntington, H.W.: Inverse ocerebellum and
ocoipital encephalocele, 4 dorsal fusion defect uniting
the Arnold-Chiari and Dandy-#alker spectrum. Neurology 27s
246=-251, 1977.

Saez, R.J., Onofrio, B.M., Yansgihsra, T.: BExperience with
Arnold-Chiari malformation. 1960-1370. J. Neurosurg. 45t
416-422, 1976.

Menkes, J.H.: Textbook of Child Neuroclogy. Iea & Febiger,
Philadelphia. 1975.

Milhorat, T.: Hydrocephaluse and the ocersbrospinal fluida
Williems and Wilkins, 1972, pp. 97-102,

Padget, D.H.: Neuroschisis and human embryonic maldevelopment,
New evidence on anencephaly, 8pina bifida and diverse
memmalien defects. J. Neuropathol. Exper. Neurol. 29: 192-
216, 1970.

Rokos, J., Knowles, J.: An experimental contribution to the
pathogenesia of spina bifide, J. Pathol. 118: 21-24, 1976,

Leck, I.: Causation of neural tube defects: clues from
epidemiology. Brit. Med. Bull, 30: 158-163, 1974.

Nanos, W,E.: Anencephaly end spina bifida: An etiologic
hypothesis, Birth defects: Original Articles Series, VII(I):
97-102, 1971,

Johnson, R.T.: Viral infections and malformations of the
nervous system. Birth defects: Originel Articles Series
VII(I): 56=~63, 1971,



19--

20,

2le~

22, =

23.-

24.~

25,

Johnson, K.P., Klansja, R.T.: Neural Tube Defects of Chick
Bmbryos and indirect results of influenza A virus infeotion,
Jo Neuropath. Exp. Neurol., 30: 68-74, 137l.

Rokos, J., Cekanova, E., Kithirlova, E.: Pathogenesis of
trypan blue-induced spina bifida. J. Pathol. 118: 25-34,
1976,

Ramos ilurgule, 1., Rodrfguez de Vega, D.r.: Créneo y espina
bffida. Revisién de 1000 casos consecutivos en el Hospital
Infantil de México. sol. ifed. Hosp. Inf. dex. 29: 227-291,

1972,

Salas, i.: trocesos patolbgicos mbs frecuentes considerados

como fuctores importantes en la causa de musrte de los nifios,
juzgados a través de la revisibn le 2,300 estudios postmor—-
tem reulizados en el Depurtamento de Putolosfs del Hospital
Infantil de México, 1343-1363, Gaceta l18dica de MMéxico, ~=
102: 2l6-225, 1371,

Alemfn, P.: Comunicucibn Personal, linlformzciones del Siste-
mg Jierviosy Cezntral. Hevisibn en eastudios de sutopsias, pe-~
rfodo de 1264-1976, Hospital de Pediatr{a. Servicio de Pato-

lozfa. Zentro NM&dico llmclonul, INSS.

Mainland, D.: The risk of fallacius conclusions from autopsy
deta on the incidence of diseases with applications to hesart
disease. 4amer, Heart J. 45: 6434-654, 1953.

Ridaura Sanz, C., LSpez Jorells, <.: Anklisis de lu mortali-
dad en el Hoapital General de México, SSA. Observuciones de
once afios, Rev, lled, Hosp. Gral. liex. 31l: 259-265, 1363,



26, Plores'Barroeta, P., Aguirre Garcf{a, B.; La utilidad de los
estudios poatmortem. Patologfa 13: 17-35, 1975.

27+= Albores, S.J., Altemirano, D.M.: Algunes consideraciones so
bre 9412 sutopsias realizadas en el Hospital General de Né-
xico, Gaceta M8dica de México., 102: 193-203, 1371,

28.= MArquez Monter, H.,: Principeles padecimientos encontrados =
en las necropsias de alguncs hospitales de la Ciudad de Mé-
xico (Introduccién), Gaceta Médica de México., 1l-2: 191.192,
1971.

29.~ Fishman, il.A.: Recent clinical advences in the treatment of

dysraphic states. lled, Clin. Ne A. 23: 517-526, Agosto —-
1376.

30e¢~ Carteri, A., Gerose, M., Pellone, M., Mocellin, U.: La 8pi-
na bifida qufstica; revisione di 118 casi . Acta Paedistrie
ca Latina 29: 241-259, 1977.

31.~ Pord, F.: Diseases of the Nervous System, In infancy,
childhood and adolescence, 6a. ed. C.C. Thomas, B, UsAs —-
1973. pp. 100-104.



lo-

2y

3=

5.-

6"‘

REFPERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

Geraud, J., et al. On a rars congenitael malformation of the
craniocervical joint. annales Medico-Psychologiques 1968, -
1 (5), 770, Associastes malformation of the craniocervical
Joint with Arnold-Chiari and vertebrobasilary malformations
A discugsion of the respective roles of these malformationa
in determinins the observed disturbance preceded the presen
tation of therspeutic indications.

Battin J; Got M; Guerin J; Azanda X; Fontan D: Complex
dysrhaphia of the nervous system with spina bifida
hidrocephalis and Arnold-Chiari anomaly . Arch fr Pediatr
28 (6): 677-678, 1971,

Willians,B.: Further Thoughts on the Valvular Action of the
Arnold-Chiari Malformation. Dev. Med. Child. Neurol. Sappl.
25s 105-112, 1971, Descriptos: Human Surgery.

Yu, H.C.; Deck, M.,D.F.: The Clivus Deformity of the Arnold-
Chiari Malformution, Radiology 101(3) 613615, 1971,
Descriptors: Human,

Gold, L.H.A.3 Kieffer, S.A.: Positive Contrast Eveluation of
the Posterior Sranial Fossa., Raliology 102:(1) 63-70,1372.

Descriptors: Human Extraaxial Mass Lesions Arnold-Chiari
Malforamution.

Padget, D.H.: Development of So~Called Dysraphism with
Embryologic Evidence of Clinical Arnold-Chiari and Dandy-
Welker Malformations. Johns Hopkins Med. J. 130 (3): 127-
165, 1972. Desoriptors: Human Animal Neuroschisis Spina
Bifida Branium Bifida.



Tem

80‘

10e=-

1l,=-

12,

13.=~

Gurdner, #.J.; Smith, L.; Padget, D.H.: The Relationship of
Arnold-Chiasri and Dandy Walker ilalformations. J. Neuroaurg.
36(4): 431-436, 1372, Descriptors: Husan Tentoriws.

Pudget, D.H.; Lindenverg, R.: Inverse Cerebellum Morpho-
genetically Related to Dandy Welker snd Arnold-Chiari
Syndromes sizarre llulformed Brain with Occipital Encephalo-
cele, Johns Hogkins Med. J. 131 (3): 228-245, 1972,
Descriptors: Infant 4bnormal Zmbryos Neuroschisis,

Bokinsky, G,&,; Hudson, L.D.; %Weil, J.V.: Impareid
Perigheral Jhemo 3ensitivity end Acute Respiratory Fairlare
in Arnold-Jhieri salformmtion and Syringomyelie. N. Engl. J.
Wed. 233 (13): 347-943, 1973. Descriptors: Huwnan.

Mc Kenzie, G.h.: A Review of Kyelography., Rediography }2(460)
T3=-31, 1373, Descriptors: Human Arnold-Chiari WMalformation
lMeningocule sxtraudural Twnors Intradural Extramedullary
Tumors Intrsmedullary Tumors eninzioma spendymomu Glioma.

James, H,u.; Schut L.; Pasquariello, P.P.: Communication of
Hydro Myelic Javity with 4th Ventricle Shown by Combined
Pantopagae and Air ilyelography. J. leurosurg. 33(2): 235.238,
1373, Ddescriptors: Arnold-Chisri Melformation.

aarner, F.J.: The Brain Stem in a Case of Dicephal in & New
Born Human Fetus. Okejimas Folie anat. Jap. 43(5), 1372

(Recd. 1373) 271-343. Descriptors: Arnold-Chiari Malforma-
tion Hydromyelia,

Zee, D.3.; Friendlich, A.s&.; Robinson D.A.; Eng. D.: The
Mechanism of Downbeat Nystagmus. Arch. Neurol 30(3): 227-

337, 1374. Deacriptors: Human Compubter Simulation Arnold-
Chiari NMalformation.



14:—

15.-

16~

17e=

18.=-

ey - - S e -

Gardner, E.; O'Rahilly, R.3 Prole, D.1: The Dandy Walker
Malformation. Anat. Rec. 178(2), 512, 19T74. Desoriptores:
Abstract Human Clelsnd Arnold Chiari Melformation,

Gardner, W.; Poolos, P.N.: Oranio Lacunia and ths Dysraphioc
Statea. Teratology 10 (3). 1974 (Recd 1975) 303-310.
Deascriptors: Abstract Human Skull Ossification Myelocele
Syringo Myelocele Encephalocele Iniencephelus Cranial
Meningoocele Spinal Meningocele Arnold Chiari NMalformation
Aqueduot Stenosis Spina Bifida Hydrocephalus.

Venes, J.L.: Multiple craniel nerce palsies in an infant
with Arnold Chieri lfalformation, Dev, Med, Child. Neurol.
16 (6). 1974 (Recd 1975) B17-820,

Hoffman, H.T.; Hendrick, E.B.; Humphreys, R.P.: Manifesta-
tions and Menagement of Arnold Chiari MNulformation in
Patients with Myelo Meningocele. Childs Brain 1(4), 1975
255-259, Degcriptors: Child Decomyression,

Margolis, G.; Kilhem, L.; Melnick, Joseph, L.:(&d.)
Problems of Human Concern Arising from Animal Models of
Intreuterine and neonatal infections due to virusee a
review part 2 Pathologic Studies. Progress in Medical
Virology, Vol. 20. XIII+214P, Illus. 3. Karger: Basel,
Switzerland; New York, N.Y., U.S.A. ISBN 3-8055-2161-8.1975
(Recd 1976) 144-179., Descriptors: H-1 Virue Parvoviruses
Munmps Virus Paramyxovirus Replicating Cells Tissue Culture
Maternal Placental Fetal Relation Cerebellar Hypoplasia
Neuro Embryology DNA Analogs Congenital Hydrocephalus
Arnold Chiari ialformation Neo Ratal Infection,.



19.-

20, =

2l.~

224~

230~

24, -

Williems, B,: Cerebro Spinal PFluid Preesure Gradients in
Spina Bifida Cystice with Special Reference to the Arnold
Chiari !elformation and aqueductal Stenosis, Dev, Med.
Child. Neurol, Supsl. 35. 1975 (Recd 1376) 138-150.
Descriptors: Infant Cerebro Spinel Fluid Pressure Recording

De Reuck, J.; Van.ier Eecken, H.: Transitional Forms of
Arnold Chieri end Dandy Waelker Malformations. J. Neurol. 210
(2) 1975, 135-141, Descriptors: Human New 3orn Congenital
Hydrocephalus lleningo Myelocele Choroid Plexus.

Tomonaga, M.: Clinical Ahspects of Bony Abnormalities of the
Foramen (lagnun Region. Neurol. Surg. 3 (7). 1975 531-540,
Dsscriptors: Human 08 Terminale os Odontoideum Syringomye-
lia Arnold Chiari Walformution Klippl Peil Syndrome Dandy
Walker Syndrome Tumor Cyst Surgery Diagnosis,

Fredy, D.; Launay, M.; Bories, J.: The Abnormalities of the
Cranio Cervicel Region Gaseous Exploration., J. Neuroradiol.
2 (4). 1375 (Recd 13976) 239-348, Descriptors: Human Osseous
Mulformation Arnold Chiari Abnormalities Syringomyelia.

Castan, P.; B3ouzige, J=C.; Castan-Tarbouriech, #.: MNonogra~
phs of the Annals of Radiology Vol. 11 Hydrocephalus in
Children Cerebral Angiograephy the Circle of Willia in
Hirtzs Projection., Wonogr. Ann. Radiol. 1975 (Recd 1976)
159, Descriptors: Book Aqueduct of Sylvius Stenosis
Communicating Hydrocephalus Dandy Walker Syndrome Arnold-
Chiari lNalformation.

Shaw, C.M.; Alvord, E.C. Jr.: Unextended Olfatory Bulbg in
Arhinencephaly. J. Neurophatol. sxp. learol. 35(3).1976.375
Descriptors: Abstract Humen Holoprosencephal Trisomy D Tri-
somy £ Kullmens Syndrome Arnold Chisri lalformation Downs
Syndrome Jongenital Rubellas Zncephalopuathy.



25.=

26,

27 .=

28,

29.~

30e~

31,-

Weinstein, M.; Newton, T.H.: Caudal Dislccation of the Pons
in the Adult Arnold Chiari Malformation an Anglogrephic
Evaluation, AJR (Al J Roentgenol) 126 (4). 1976 738-801.
Descriptors: Chiari lalformation,

Krieger, A.J.: Meamsurement of Respirution in Arnold Chiari
Malformation. Child's Brain 2(1). 1976 31-37. Descriptors:
Infant Myelo Meningocele Tracheostomy Nose Piece Pneumo
Tachograph WMinute Ventilation,

Variend, 8,.,; Emery, J.L.,: Cervical Dislocation of the
Cerebellum in Children ¥With Meningo Myelocele., Teratology
13 (3). 1976 281-239, Descriptors: Chiari Type 1 Deformity
Arnold Chiari Haelformation,

Adeloye, A.: Mesencephalic Spur Beaking Deformity of the
Tectum in Arnold Chiari Nalformation, Neurosurg. 45 (3). 1976
315320, Descriptors: Child Myelo Meningocele,

Ostertag, C.; Hemmer, R.; Mundinger, F.: Observations on the
Differentiation of Hydrocephslus Ocolusus in Infancy and
Early Childhood Using Computerized Axial Tomography cat.
NeuroPgediatrie 7(3). 1976 322-326. Descriptors; Cystic
Malformation Dandy Walker Syndrome Arnold Chiari Syndrome.

Rhoton, 4.L.Jr.: ¥icro Surgery of Arnold Chiari Malformation
in Adults with and Without Hydromyelia. J. Neurosurg 45 (5)
1976 473-483. Descriptors: Pantopeague Diagnos-Drug lyelo-
graphy Syringomyelia.

Saez R.dJ.; Onofrio, B.M.; Yanagihara,T.: Experience with
Arnold Chiari Nalformation. J. Neurosurg. 45 (4) 1976, 416=-
422, Descriptors: Human Spinal Cord Suboccipital Decompresg
ion Paroxysmel Intra Cranial Hypertension Cerebellar dys
Fanction,



32,- Margolis, NM.T. A Simple Hyelographic Haneuver for the
Detection of llass Lesions at the FPoramen Magnum, Radiology
119 (2). 1976 432-485.
Descriptors: DE Myelination Cervical Cord Chisri
Melformation Meningioma.

33,~ Achtel, R.A.: Cunningham, M.D,; Desai, N,S.; Cottrill, C.J;
Noonan, J.A.: Cardiac Arrhythmigs in New Borns with Central
Nervous System Disease. Pediatr res. 10 (4),1976 310,
Descriptors: Abstract Human Heart Disease Cerebral MNass
¥Maningitis Status Epilepticus Cerebral Camloifications
Arnold Chiari Kaelformation Propanolol Digitalis Cent-
Depress-Drug-Cardio Vasc-Druag,

34,~ Sarnat, H,B.; Monteleone, P.: Type II Arnold Chiari
Malformation with Normel Spine in Trisomy 18 Case M E S,
Acta Neuropathol 37 (3), 1977 259-262.
Descriptors: Human Central Nervous System Anomalies Spina
Bifida.

35.= Mohr, P.D.; Strang, F.A.; Sambrook, M.A.; Boddie, H.G.
The Clinicel and Surgicsal Features in 40 Patients with
Primary Cerebelar Sctopis Adult Chiari NMalformation.
Q. J. Med. 46 (181) 1977 85=96. Descriptors: Syringomyelia
Paraparesis Raised Pressure Syndrome Disgnosis.





