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U.aLFOIlJ)IAJION DE .lRNOLD-";¡¡IARI 

Fl{c.'CU¿N~IA EN 2000 AUTOPSIAS 

l. Introduooi6n. 

Las malformaciones congénitas cOllstituyen lUla importante oauea 
de mortalidad en ~a niñez, y partioipan como oausa aeociada o 
aoompaftanta de otras patologíaa, en lUla proporción muoho mayor 
que la que ae presenta t!n la poblao~6n infantil. (1) 

En ~os paLses menos desarrolladoa, la mortalidad infantil glo
bal 11'3ga a ocuper Wla gran j)roporci6n de la tasa te tal de mo,:: 
talidad de la pob~aai6n. 

Una importWlte justificación para e:¡tudiar la frecuencia de 
las malfor:nCiciones cOllg~llitas, es 3e! parti'lipaoión en la mort,! 
lidad infantil. 

Otro de los objetivos del pr~Bent~ eetudio, es e~ conooer la 
freouencia de las rnu.lformaciones oong~nitas, tratando de esta
bleoer v!no¡üos patogénicos entre éstas y los faotoras ambien
tales, genétioos, infecciosos o de otro tipo. 

La mayor parte de la inforrnu~ión epidemio16gi<Ja do las malfor
maciones oonBénitas, al igual que para otras entidades, se ha 
deri vado de ostllllios en grandes poblaciones. La Organizaoión -
Panamerioana de la Salud ejemplifioa la enorme cantidad de 
informaci6n obtenida de este tipo de análisis, en el reoiente 
informe publicada sobre las características de la mortalidad -
en la niñez. (1) 

El elttlJllell de gran<iee masae pretende llegar a unu. oifra más oe,:: 
oana al promedio real Ilel Fallecimiento en una población oompl~ 
tao Sin embargo, este estudio tiene entre otras limitaoiones,
la oomplejidad de la organizaoi6n neoesaria para haoer una en
ouesta de morbilidad, ooeto, y la relativa oarenoia de exaoti
tud en la informaoi6n derivada ds registroa. 

Otra forma de abordar al problema epidemio16gioo, es realizar 
el estudio en seriea más pequeftas, el estudio de freouenoias _ 
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de padeoimientoe 1'11 esriss de aLltopsias tiene la ventaja de apro
ximarse al aetLldio oompleto de oada pllciente, sitLlaoión qLle está 
filara del al.oanoe en ~et<ldioe de grandes poi-l.aoiones. 

Ka el o&eo ,te las mal.formao1.ooes congénitas del Sistema Nervioso 
Oentral, aon bien conooidos los ejemplos de flLlotLlaoiooes impor-
tantes Bn la fraoll~noia de datermin~da anomal.!a, en relación a aLl 
distribLlci6n geográfioa, fr~c<l'mtemente con diferencias no expli
oable. en bases genétioas o raoiales, o con pruebas q<le tndioan -
una pa~t~8oi6n ambiental. importante. (2) 

Un ejemplo da esto, es la freo<lenoia de malformaoiones de tipo de 
anenoefal.ia y sspina bífida, qLle mLleetra diferenoias importantes 
de un eitio a otro dentro de Inglaterra. Eeta diferenoia ee ha o~ 
siderado como reeLlltant& de Llna etiología mLlltifactorial. con p~
ticipaoión genética y ambiental. (3) 

Antecedentes. 

En las olasifioaoiones h~bit<lales de malformaciones del Sistema -
Nervioso, se inclLiye a la malformaoión de Arnold-Chiari en el gr~ 
po de las hidrooefalias, junto con otras malfonaacionss como al -
oaso de Dandy-Walker. 

Sin embargo, la asociaoi6n oasi invariable de la malformaci6n de 
Arnold-Chill1'i, oon dililre.fias de la l{n~a me'Ua, fLlJ')dllJllentc;.lJ!leo.t~ 

con JDielomeningooele, obliga a oonaiderar eeta malfoI'lJlaci6n de a:h 
gLlna manera aaociada tanto morfo16gicamente como epidemiológica-
mente, a loa factores relaoionadoa oon laa disrafias de la linea 
media. 

C~aoteríeticae de la Malformaci6n de Arnold-Chiari. 

a) Desplnzamiento oaLldal ds tallo oerebral oon formaoi6n de un -
plegamiento del b~lbo sobre la poroi6n dorsal de la m6dula es
pinal.. 

b) Bxteneión de len~etaB oerabelosBB. prooedentes del vermix o -

da amigdala. oerebeloBae hacia el canal. raqLlideo. 



o) Elongaoión y herniaci6n del ouarto ventríoulo que ae extiende 
haeta el canal lIIedlllar. 

d) Hidrooefalia oaei invariablemente preeente. 
e) Espina bífida en oualquiera de SUB grados, desda ooulta hasta 

mielomeningooele, que Be encuentra en oasi la totalidad da los 
oseos. 

f) Reoientemente se ha hecho 6nfaeie en una alteraoi6n ya desori
ta en las primeras publicaciones de Ohiari, que consiste en 
llJll>. 1'1'ominenoia en forma de clavo o de pioo en el tectwn, oon 
deformación en grado variable de los tub6rculos cuadrigáminos. 
(4,5) 

Existe una gran oonfueión en cuanto al uso de la nomenolatura de 
Bsta malformación. Históricamente, la Participaoión de Cleland ha 
eido pasada por alto siendo ya discutido por diversos autoree.(6) 
Lae desoripoiones m~e detalladas de estRs anomalíae eon les de 
Chiar! en 1891 (7,8) y m~e extensaments en 1895, en donde menoio
na ouatro tipos de variedad en eata malformaoión: 

Ohiari tipo 1.- Elongaoi6n de laa amígdalas cerebelosae y de por
cionee mediales del lóbulo posterior del cerebelo, que aa extien
den hasta el canal medular. El tallo cerebral no est! dssplazado, 
y el cuarto ventrículo ee enouentra en la foea posterior en su s! 
tio normsl. 

Ohiari tipo 1I.- Semejante al anterior, pero con mayor elongación 
y deeplazamiento oaudal, de tal suerte que el ouarto ventr!olllo -
se enouentra oon su poroi6n oaudal dentro del canal raquídeo. El 
de aplazamiento del tallo, forma un aoodamiento o plegamiento del 
bulbo sobre la oara doraal de la m'dula espinal. 

Chiari tipo 111.- El oerebelo es muy pequefto y se eno~entrB die-
tendido, formando el teoho de un ouarto ventríoulo qu!stioo, y 

tanto el oerebelo oomo la porci6n oaudal del tallo y todo el ven
tr!oUlooele se enouentran sn una posioi6n oaudal al torimen mla-
num, y emergen a trav6s de un detacto óseo que oonfi~r. una eap! 
na bífida cervioal, apareoiendo oomo un q~iete en la base de la _ 
nl10 a. 
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Chiari tipo '!:.V.- Ea Llna malformación mal d¡;¡finida, ejemplifioada 
por dos casolJ en la oomlwicaoión ol'jginal ("! Chiari, y q1l8 tanto 
el oerebelo como el tallo cerebral p~rmar" 'lO eo la fosa poste-
rior. Uno de los casos daeorl.tos por Chiari corresponde a lo qll.e 
s~ oon008 oomo malformación de Dandy-Walker. Es evidente, qll.e es
te cllarto grll.PO de malformaciones difiere de manera fllndamental -
de loe otros tree. Las relaciones entre laa malformaciones de 
Chiari r, 11 y 111 Y los del grllpo IV, han sido disolltidas exten
samente. (9 Y 10) 

Habitllalmente, Be refiera oomo Arnold-Chiari en el sentido m~s e~ 
trioto, a la malformaci6n qllB corresponde a Chieri 11, (qlle es 1 .. 
lltilizada en este trabajo) y qlle fll~ descrita por Arnold tree 
afios dssPll.ás qlle Chiari ('7). Para mllchas pereonus, la forma mloe 
leve, Chiari tipo 1, no va designada con el nombre de Arnold. Sin 
embargo, esta terminología no se ha Il.tilizado oon el rigor neoes~ 
rio, encontrando aIl.tores que se refieren a las malformaciones de 
Arnold-Chiari 1 y II, Y otros que r~fieren exoelentes resultados 
en el mane jo qll.irt1rgioo en oasos de malformaci6n de Arnold-Chiarl, 
sin mencionar el tipo, siendo evidente que se refieren al tipo 1, 
exclll.sivamente (11). Tambi~n como resllltado de los problemas de 
prioridad, en nll.morosas pllbliceciones eobre el tema no aparece el 
nombre de Arnold, menOiOI1Úl1doee como malformación de Chiari, a lo 
que habitualmente se ha denominado Chisri tipo II (4,12). 

En eate trabajo se Il.tilizará la lieaienante malformaci6n de Arnold 
-Chiari, haoiendo referencia esencialmente al Chiari tipo II. SUB 

relaoiones oon Chiari tipo 111 ae comentart.n en la sección de di~ 
ollsión. 

PATOGENIA DE LA MALFORMACION DE ARUOLD-CHIARI 

.Debido a la freoll.ente asooiaoi6n de esta anomalia oon eepina bif! 
da, habitllalmenta grave oomo el mielooela o mielomaningooele, ee 
eugiri6 oomo primsra poaibilidad la fijaoi6n de la m6dll.la durante 
el oreoimiento embrionario, oon el oonsiguiente desplazamiento-
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de la m'd~la y el oerdbelo a trav'e del for~en m'gnum. Sin ero -
bargo, la malformeoi6n p~ede oo~rrir en ausencia de espina bífi
da o vioev~raa, adem~s da no explioar el pliee~e o hoodamiento -
dorsal de la m~dula. Loe intentos de raprod~ooi6n experimental -
en animalee, mediante la fijaci6n del cord6n med~lar d~rante la 
vida embrionaria han sido deeafortunados (13). 

Otra opinión m~y dif~dida en la aotualidad, sugiere qlle lae es
tr~ot~rae están deeplazadas por ~a preeión oaudal y no por ~a 

traooi6n distal. Lae Balidas de las raíoee nervioeas oervioalee
y cranealee del tallo desplazado eon en sentido oaudal a roetra~ 
mientras q~e las encontradas en poroionee oervioalee inferiores
y toráoioas, eon de inolinación normal. Adern{,e, el aoodarniento o 
plegamiento dal buloo sobr~ la m6dula, eU(liere ~na presión de 
arriba en sentido caudal. ¿etudioe oon diluoión de radioisótopo~ 
sugieren que el mecaniemo de le hidrocefalia en loe tipos de 
Chiari I y II, es resultado de ~na Bobreprod~ooión de lí1~ido ce
falorraquídeo, inicial:nente quizáe oon ~ componente obetruotivo. 
";eto no explica, sin ernb<trgo, la ausencia de malformaoión de Ar
nold-Chiari en loo lauchos caeoe oon hidrocefalia coneánita. 

Desde otro punto de vieta a<1n no está aolarado, dentro de la pa
togenia de la lesión, ei ~sta es reeultado de ~na falta de fusi6n 
del tubo neural, o si se deriva de ~a reapertura por destruooi6n 
del tllbo ne~ral una vez fusionado. En fechas reoientes, han aper.!!. 
oido pruebas que tenderían a apoyar a la segunda de estae poeibi
lidades (14,15). 

FACTORES ETIOLOGICOS 

Se ha recopilado ~na gran cantidad de informaci6n, tanto epidemis 
lógioa oomo experimental eobre la etiología de 106 defeotoe del 
t~bo neura! y, por implioaoión, de lae malformaciones del tipo de 
Arnold-Chieri. Una reoiente reviei6n de Leok (16) mueetra la in-
formaci6n derivada de eetudioe epidemio16giooB, y sobre todo, los 
datoB relaoionadoe con la dietrib~oión geográfioa y racial y lae 
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caracteri~ticaa ',sLacional8s a trSII,\'> d~ 1aI'Bos de vurios alloa. -

Tambi,§n loo r""tor,;s mL'_ern08 tW¡to ,;io16,;;i JOS como eocio-eoonóm! 

coa, así como L)S aSLJoJctoa genétil]08 y liI·-·':lentalas. 

Llama la a:r,ncll.6n lele a ilesar d" lu eran clhntidaol de información

recopilada, alÍn no se tenGa 'lOa eXjJli~acióll de llis caLlsas de la 

malforlJlación. Lu ll!1rtic i¡)u<~ i6n .le )¡,;t'encia 01 toplaem{¡tica en la -

producci6n de ""t!1S lesiones, 'Ngiere un'l poaibilidad intereeante 

en la participación de este tipo de herencia en la patoloGía hum! 

na (17). 

Desde el punto de vista eXJJerimental, ha sido arIpliamanttl documa!! 

talla la prodLlcci6n de m¡;lforltlticionea del neLlroeje por medio de la 

inocul~ci6n ole virLls en el período embrioeénico (2, l~, 13). 

Loe mecaniemoo pstoeénicos son mLly v!1riaoloe, llamando la at .. noión 

la prOdLl\l\li6n .le daoios neLlroaxiales en mo,illlos 811 loa cLlBles el -

virus inoculado, no Sil aiala del nSLlroeje en nin~n mom~nto dal -

procedimiento .:lxp,;rimental, lo cual l)oJr!a sU~fjr.ir Llne acción in

diNcta del virLla elln no eXlllicada (lR). 

t.!U<lllOS otr'Je modelos experimentales han proolLlcido lesiones seme-

jantes a laa enGontradas en 01 homlll'tl, por medio de diveraos est! 

muloa oomo lae radiaoiones, adr.liniatr .. ci6n de ,lrogas, dafioian- -

oiae vitamínicas, ato. (20). 
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En Am~rioa Latina, se ha estudiado la freouenoia de diurati6B -
deude el punto epidemio16eioo. Tanto para anenoefalia oomo para -
espina bífida, las freouenoias encontradas en Montsrrey, M4xioo y 

Sl Salvador, fueron sienifioativamente mayores que las enoontra-
das en otros países latinoamerioanos. La espina bífida predom1n6 
en El Salvador y la anencefalia en Monterrey (1). 

L&s oaracterístioas clínicas de cráneo y espina bífida manejadas 
en el Hospital Infantil de M4xico, han sido publicadas reoiente
mente (21). No hay mellci6n en eeta l'evisi6n de la malformaoi6n de 
Arnold-Chiari; pero ee menciona que el 25~ de los caeos oursaban 
con hidrocefalia, medido en base al perímetro csfálioo. No se t1~ 
ne el dato anatomopato16gico que es importante, considerando que 
existe hidrocefalia que no se manifiesta en la medici6n del perí
metro cefálioo por divereas razones agregadas. Una pub1icaci6n -
de la casuística de dicha instituci6n (22) informa 364 malforma
ciones congánitas en 2,900 autopsias, de ástas se refieren 11 ca
sos ds mis1omeningocele, sin mencionar la frecuencia de Arno1d- -
Ohiari. I!:n el Hospital de Pediatría del Centro ra6dico Nacional 
del IMSS, de 1J63 a 1977, en un total de 5,545 autopsias S8 enoo~ 

traron 47 casos de Malforrnaci6n de Arnold-Chiari que oorresponden 
a una frecuencia de 0.84~ (23). 
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OBJETIVOS 

a) Dster"lillal' lA. frcc,1l1noia elobal de la ¡~alfoI'IQl<oi6n de Arnold
Chiari en nrl~stro lllaterial de ailtopsiaa y au relaoi6n oon la 
frect.lelloia da otras malforlnaoionsa del Sistema Nervioso Oen-

tral. 

b) Determinar la aeociaoi6n de la 1.!alfortntioi6n de Arnold-Chiari 
oon otrae anomalías oong6ni taso 

o) Explorar d"t.1S eel.:ooionadoe, 01ín100s, anat6mioos y eoo16gi
coa qile pudieran indioar pietas atiopatoe6nioas qile fueran 0E 
jeto de est'luios m{.s orientados. 

d) Explorar el mane jo del m6dioo ante el problema de la Malform,! 
oi6n ds Arnold-Chiari, Sil oapaoidad diagn6stioa y la forma sn 

que eato incide en las estadísticas generales de mortalidad -
reflej~ndoee en 105 oertificados Je defunci6n. 



MATERIAL Y METO DOS 

a) Característioas Generales del Material. 

El Hoepital del. Niil.o de la CiLuiad de hI,hioo (DIP) ea \l!lll. instit~
oi6n padiátrioa general con 400 oamaa, y tiene ~a mortalidad 
an~al oalo~lada de 550 pacient~e. Se praotioa la autopsia en apr~ 
ximadaroente el 60% de las def~ncionee. Se haoe el intento de obt~ 
ner la autorizaoión de la autopeia en todos 106 caeos de defun- -
oi6n, no llev&ndose a cabo selecoi6n de los oaeos, ni en f\l!loi6n 
de lo completo de e~ eet~dio ni de e~ "inter~s cllnioo". 

b) Mohada 

Se revisaron 2,000 protocolos de a~topsiea oomprendidos entre di
oiembre da 1970 y abril da 1977 (de la A-70-1 a la A-77-66). Di
ohoa protoooloa incl~yen una ficha de identifioaoi6n oompleta del 
paoiente, ~n rea~men del expediente olínico; estudios baoterio16-
gioos poat-mortam y otros est~dios aapeOialas; el informe comple
to maoroa06pico y microe06pico del est~dio postmortem y los datos 
de pesos y medidas da loe 6rganos prinoipalas, ae1 como la en~a
raci6n de loe diagn6stioos anatómioos finales. Para eata ravisión 
no se examinó el material anat6mioo ni el histo16gioo de los oa-
soa est~diadoa. Sa aeleccionaron todoa loa casoa q~e oorrsspon- -
d1an a la Malformaci6n de Arnold-Chiari, siguiendo loa oriterios
del Servioio da Patoloe1a que aon: a) Desplazamiento de aatruot~
ras carabeloaae y del cuarto ventriculo al oanal req~ídeo, y b) -
Aoodamiento con plegamiento dal b~lbo sobre la poroión distal da 
la m&dula. 

Se looalizaron todos los oasos de malformaoiones cong'nitas impo! 
tantae del Sistema Nervioao Central oonsiderados oomo 0~8a primA 
ria de la m~arte. No ee inol~yeron lasiones oomo micropoligiria,
desarrollo anormal del cerabro asooiados a Slndrome da Down, los 
defeotos de desarrollo oon lesionaa microsoópioas del tipo de la 
enfermedad da Werdning Hoffman. Los datos analizados son aq~elloe 
qua oontribuyen a oumplir los objativos manoionados an la seooión 
antarior. 
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¡',n 14.11 t.¡\t~¡ .h' ,),V\..O btlt."[n51('S, t~t-f t'nccntreron 51 casos con r.lalfo!, 

muci6n del,).~· l' -: ',H t:H'Vl (¡~-4(; ,,;~¡ t. I'l" l, IILU' C':I)TeSlllJIlllan l.t 2. 55~. 
1t::d (1 te , .. h_~ t:" {;. t •.• ::.i ::1 \.! I;t~O.3 (JJ. 2~~) BH ,i1 J.1I:r, ()~ ti n erO!1 e üIDO r,iE-tlf()rma-

ni6n J.~ Art,ol,:.-;h1.t:ori, .!,Jt-J ',h'1'J't..:"s10I1Ja E1.l. 1% J.eJ. tvtal. d~ fiutolJ

uias. ~st¡I!'-.' r'!.J¡::-;:I"j (~stlul liHtr..':'u':l ,~II t') cuaJrn I:o • .1. Lf: malfol'ma

oj6n d~ ;;rI,!/~ ~-~:li bl'l +18 la [n{¡s fr":-.:!lllHd",¡:... en ej 5istclma. ;':urvloso, 
ji jtJ.uto C\,.)l"¡ 0 ,·c~:; ti!..IJS J.~ ui~~rrEtfia. C011~t 1 t.uye la mayoría de lhs 

rnéilfl)rrliaci(;rH~H Je e8tt:: t31 stPrT!ü. ta CnSO de anBncl~falia consignado 

en lb t&DJ a I.!drl'esponde a tUl pf1cj ent.~ con exencefeli 8.. Loo casoa 

Je cl"'&l1eosqltl ~i:; ~or!"~':1pon .len a dOB nj 1108 con menil1~ocele ooci pi

tal y a un ¡lti., 1 ente ,~on m,,,d.ncoenGefalocelp. p"ri eto-occipi tal., 

Otro .¡Jbcien1,t· ).Jdi;_~lOJHLl, lnnJnído 811 1,. télnla corno ecentJ::'lie del 

cuerpo cslloGo, /II():;trbob IHl "í",iroll'" dH,morfo16,:éico que incluia -

ham&rt;omas n"urogli",J~s elJ reo;iones frc'nta]. y occiI,ital. t;oto qu.!. 

z~s corrt;Sj'on-"b tW'lbién a ejemplos de crl'.neooquisis, pero en la 

autopsia no ~¡, p03il~e identificar comunicaci6n con 1& cavidad 

Gr6neal. 

I,oR s~is Casos de "'"l'inu oífi da, in,'luyen tr¿s casos de menineoc~ 

le lumbar, Jos .le rn,,"ingomieloc>otl e tiorsolumb¡,r y uno lumboaacro. 

uno li.¡ 10El casos tie eS¡ÜrIH bífida oculta, estuvo asociado a una 

d1lplioaci 6n de sacro y el otro a un síndronle dismorfo16gioo oon -

malformaci6n craneal, del tijJo de hOJa lie treool (Klaeblattshadel). 

Por lo anterior, se aprecia que m's da la mitad de los caeos de 

disrafi.as correeJ,onden a la malforme.oi6n de Arnold-Chiar1. 

Bsta oi.fra quiz~s represente la frecuencia con le que ee va este 

síndrome en material de autopsias en un hospital infantil. y es 

evidente qus no refl.eja la frecuencia real de las disrarias. Lae 

formss m~s graves, como anencefalia y eus variantes, estarán me-

jor representadas en el material de unidades obstétrioas y las 
formas más leves de ¿spina bífida oculta y quística, que no son _ 
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neoesariamente mortales, por 10 memos a aLiade", tempranae, se apr~ 

oierán mejor por una plirte en l.Ini,lades obst~tricas, as! como on -
el material de lé'" l.Injdades de neuroloc!a y neurooirugía. 

B.- Jaraoter!~tices Anútomopatol~gicaa. 

3exo.- La ~nfer",eda<i no t'lVO ~.lredilecci ón [lar sexo; de los pa- -
cientes, 11 fueron ninoR y 9 ninae. 

Tiempo de Gestación.- No es posible leterminarlo debido a la BU-

aencia de este dato ~n la mayoría de los casos, principalmente de 
la fecha de le 61tima menstruación, por lo que tampooo es posible 
oonai¡;;nar el dato de j1rematurez. 

Aaociaoi6n con disrafia.- Bn todos 108 casos ae encontró wna dia
rafia de la línea media, la mayor parte de loe caeos fuá un miel,!!. 
meningocele y lhe looalizacionea mAs freol.lentea fl.leron doraolum-
bar y lumbosacro (cuadro No. 2). 

Asociación con hidrocefalia.- En 19 de los 20 casos ae encontra-
ron datos an&.tómicoa comj)&.tiblea oon hidrocefsll a. 

Perímetro cefálico.- En niños, ae encontraron 6 CasOs por deoajo 
de la percentila 3, uno con dbtOS compatiolas con hidrocefa~ia, -
por arri ba da la gercentila 97 y 4 casoa con valores normales. En 

niH&.B encontr&.mos 4 pacientes dentro de va~oreB normales, 2 con -
menor valor de~ normal y 3 Oasoa compatibles con hidrocefalia, p~ 

ro dado que no podemos corrslacionar la edad geatacional, es fac
tible que los pacientes con perímetro cef&lico manor puedan co- -
rrssponder a pacientes de pret~rmino. 

c.- ANTECEDENT~S OBSTETRICOS 

Edad matsrna.- La mayor parte de lae madres de niñoe con malfor
maci6n de Arnold-Chiari, estuvieron por debajo de los 35 añoe 00-
mo apareca en el cuadro NO, 3. No ee oorrobora aquí la opini6n -

" 
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prevalente de un mayor ri~ego p~r~ disrafiae en niftos de madres -
de m~yor edad, le. dietri~uci6n de le. ed~d m~tern~ aqu! encontrada 
ea un equivalente aproximlido de 1" edad m~ ',rna de la pOb.l.aci6n -
atendida en el hOSpl.tal. O"ho de 106 20 ¡J~cl.entes proced!an de la 
primera o segunda gestaci6n y nUeVe m~s, de la tercera a quinta , 

como apb.rece en el ouadrú lio. 4. 

I.Ililformacionl's en Gestaoiones Previas.- s610 un )laciente con ma! 
formaoi6n de Arnold-Chiari tiene el antecedente de un hermano con 
m¡¡.lforrn¡,cionea cont:~ni tas, corresponlliente al embaraZO previo. H,!! 
bia siete allteceJ.entes de abortos en cinco caBOS y UOS muertsll 
naonatales de cauaa no determinada en ¡In caso. ¿n los otros 13 c,!! 
sos no, ee conRignaron ¡;,nteced'3ntes de malforrn"ciones o ue otro ti 
po (Cuadro No. 5). 

Infecciones sn sl ¿mbarazo.- L06 antecedentes de infecciones du

rante el embarEo.zo se con-signan en el cuadro No. 6. Unicareente se 
present6 un caso de rubaola y h~bo olros cuatro oasos de infecci~ 
ne s di veraaa. 

Ine;íJsti6n de Drogas Durante el gmb¡,r>.lzo.- Estos datos están con
signados en el cuadro No. 7. No se present6 patr6n consistente de 
ingestión de determinadas drogas, en relaci6n con estaa malform,!! 
ciones. 

ilietribuci6n Crono16;,ica.- Bn el ~~uñro lio. B, :;e ilustra la di,!! 
tribuci6n anual y mensual con referer.0ia u la aparioi6n de los c~ 
eos de Arnold-Chiari, 1" Llistriol.:ci6n &.nu,,-l muestra un pico imp0r. 
tante para el Gño 1971, no encontrando una tende~cia definida, 
aWlque la frecuenoia es errática. Loo nueve casos ingresados en 
1::171 pueden explic&rse pOI' el h'Jcho do coincidir con la apertura 
uel hospital, lo qLU) eJeroe cierto graLlo de Balecci6n o concentr,!! 

ci6n y t8lllbUn eet& probablemente influenciado por 10s intentoD -

de reparación quir~rgioa del defecto coluronar, lo que hacia rots -
faotible que el paciente se hospitalizara y falleoiera en el hos
pital. 
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La relao1." 0·C". "~o mee de naoimiento muestra u.na diatr1buoi~n - -
irregular '3\.'1 ',,) pa.tr6n oonsistsnte, no pl1d1sndo oorregir estaa -
oifras para haoer u.na oorre180i6n oon la e":ad gestacional, ya que 
los datos olínicos eon dsfioientes a sste reepeoto. No pareoe vi~ 
lumbrarse nineuna relaci6n estaoional, ni oon faotoree 8pidem101~ 
gioos oonooidoe oomo epidemias virales. 

Prooedenoia Geogr6fioa.- La meyoría de los paoientes provenían -
del Dietrito Federal y del 8stado de M6xioo. Otros pacientes lle
garon al hospital de entidades federativae en eu mayoría pr6ximas 
a la regi6n central da la Rep~blioa, al ~rea metropolitana de la 
Oiudad de Mhico (ouadro No. 9). No ee apreoi6 Ilna distribuoi6n 
geogr~fioa, debido a la prooedenoia de loe paoientes. 

D.- DATOS CLINIJOS 

La mayoría de loe paoientee solioitaron atenci6n m~dioa, debido a 
le presenoia de mielomenin'!,ooele o lOllningocllle, encontr6.ndose en 
9 de loe casoe lesi6n de oontinuidad y de ~stoe, 8 cursaban oon 
proceso infeccioao agregado. De loe 20 casoe, 2 acudieron despu4s 
de haber eido sometidoa a intervenoi6n ql1ir~rgjca (mielomeningo-
plaatia y aplicaci6n de válvule ds Pudenz). Dentro de los einto-
mas o eignoa secl1ndarios eet~ la hidrocefalia, meningitis o da-
toa sugeetivoe de infecci6n del Sistema H",rvioeo .Jdntral, bronoo
neumonía, pie equino Varo unilateral o oilatcral, gastroentariti~ 
luxaci6n oongánita ~e cadera, etc. 

La mayo~!a d~ eetos p~oientes falleoieron dentro de loe 3 prime-
roa masea de edad (cuadro No. 10). 

Las O'lllsas d!l estae mu.ertea se muastl'an en el cuadl'o No. 11, eie~ 

do las mGs frecuentes manineitis y bronconel1/Donía. 

L~s característioas de los prooesos infeooiosos del Sistema Nerv~ 
so central ee snouentran en el ouadro No. 12. 



La via de entrada .le1 proceso infeooi080 tiel .,iateroa Nervioso Ca,(l 

trli.1, f,¡4 el sitio de la raquis'luisie (ouad"~ !lo. 13). 

Los eAmenes oalleantoi!6 d~ aetoe }ri,OeSOIl infe,~oioeos se onollen- -
tren list.Rdu6 An ,¡l",,, ir,) ;io. 14. 

Dl at.1i6atico ¡n flli.·.)o. - ¡"", ,jih~Jl6Bt,i'Jo>3 .le 1ner~sn y eereso dI.! m".!! 
Clonan en 1.)~ ccltlclros 1'(0. 15 Y 16. L~ rn~.lfol'lll"oi6n de Arnold_Chi.!!, 

ri ea "'tln·~i c."'c"lt< ')0100 llroh",~le en 13 ·)8l1IlCl .Ient.ro Jtl 10>3 clir,,',;n6e
t:j ~,,~ d~ \:..::!\;;!0, b C8AOS \::IW10 mielo:uenin,::oc-ale y uno C!O'110 hrt>n..J,2 

nalvnon!a.. ¡"I~.{ rIlinmo, 'in ]."):~ diéi,:r.n6ntillC'3 ¡le l!e,reso su mantiene e.2, 
ta miuma rdlB~jftn. 

Unic8/llante tanemos est·Hlios radio16gioos <le or6.neo en 14 pacien

tea, los OLlalllB I/IU~Btran eJl 5 de 101:! casos, oonfirmaoi6n ditlen6e

tioa de la m",lformaoi6n de Arnold-Chiari, en otros 5 osaos ea - -

:.li,,~noeti,)6 hiolrooefalia y, en J.OI:! 4 restantes, p1stí.bal3ia, mior,2 

oefalia, or6.neo laotlnar y aumento de lae impreuiones diGitales. -

Dentro de eete mismo gNIlo se tomaron est'ldioa radiológioos de 0,2 

lurnns, cl.lyoe rei'l,<ltl,idOfl mU"l3tran .lf¡ """n,~ oon rsqlli'3'luiaia, 6 oon 
IH:Jpina bifj :la. y un 4 I.!a.noe no Sd tO/!H .. r,)t~ ·.Hlt ~dtot3. Corl·t.:tleo.i.(Jtlb!1. 

do estoa r¡.¡s,ll tl,idll8 con loe obtenidos como InHl forrnelci6n de Arnold 
,jJlj .:-.t'l. 't.",)- 2 }8~r .. ~ \}()'1 Jj E,t:n6IJti'.!l) -.la ¡l";'~Jlrl.\ Oífi'1Q y 3 00,1 el _ 

de raljuiequisia (c,¡adroa No. 17 y 17 bia). 

F. - MA1L,;JO ,~(Jr:mHGICO 

Digz de 106 20 paoient'ots fLlal',?o AOmdtHoB a int~rvenci6n Ijul ,..dr~ 

ca ,~el t ipc. de la menin¡;;oplsst!a (cu.aJro 110. 1:1) • 

.t:n 7 oaROS en'Jontr8/lloe el diago6atil)o l\a ltla.lform8oi6n do Arnold-
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Ohiari. El d1aen6st1oo de mielomeningooele en 10 oasos y el de 
hidrooefalia en 3 oaeos, &sto con respeoto a malformaciones del 
Si.tema Nervioeo Central (c~adro No. 13). 
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IV.- DIi30USION. 

Considaraciont!8 80bre la frecuencü" de 1", ".lformsci6n de Arnold 
Chiari en 2,000. 

La freouenoia de malfor~aciones oongénitas como oausa de muerte 
ell el matsrial de autopsiae del Hospital del Niiio DIF, constitllye 
un 15.3~ de la totalidad de estoa estudioe. Freouenoia semejante 
se encuentra en el material de otras instituoiones, ae! en el 
Hospitbl Infatil d", M<h:ioo, las malformacionee oonglinitas oonstl 
tuyen aprcxjmadamente 1?.5% del total de estoe eetudios (22). 
AS!, 1501:1 mt.lforIJacionas conglinitas eetán entre las principales -
callsas de IlIuerte en la Ildad pedi'trica. 

gl saC~ oor.clusiones d8 caraoter eetadístioo a partir del mate
rial de autopsia ti~ne m~ltiples riesgoe. La aaociaci6n de dia-
tintas enfermedades oon mortalidad difllrente, pllede dar lugar El. 

relaoiones aparentes, o a enmaaoarar relaoionas verdaderaa. Las 
limitaoiones de este tipo de estudios han sido ampliamente oOlDe!,! 
tadas por div"ersos al.ltores (24, 25, 26, 27, 28). 

Dentro de estas limitaciones persiete la ventaja de su mayor oe~ 
teza; oitando a Albores y Altamirano (27): "Esta informaci6n, 
aunque fragmentaria, ee m~e oonfiable que lae revisiones basadas 
en diagn6stioos clínicos o oertificados de muerte, espeoialmente 
ouanjo no existe una oonfirIllaci6n definitiva de la enfermedad". 

La frecuenoia de la Malformaci6n de Arnold-Chiari (1") es seme-
jante a la oaB~!stioa del Hospital de Pediatría del IM55 (0.84") 
(23). Llama la atenoi6n q~e en el Hospital Infantil de Mlixioo no 
haya si~~iera m~noi6n de esta mBlforma~i6n en las estadísticas -
p~blioadas. Esto q~iz's ae deba a que se oonsidera en esta inst! 
t~oi6n a las diversas malformaoiones de tipo Chiari, como vari~ 

"tes anat6mioas inoidentales al problema prinoipal que es el de -
disrat1a. Sin embargo, la presenoia de este tipo de malformacio
nes asooiadas pueden modifioar eignificativamente el manejo qu! 
rdrgioo y el pron6etico del paciente (29, 30). 
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Oomo resl1l.tado ds esta revisi6n, 'pareoe procedente inllistir so-
bre las neoesidades de busoar intenoionadamente el diagn6.tico -
de Malformaoión de Arnold-Chiari en todo paciente oon espina bí
fida. Ford (32) menciona que la aeociaoi6n de espina bífida con 
hidrooefalia oong4nita es fuertemente sugestiva de Arnold-Ohiar~ 
y oita la experienoia de la Dra. Russel, en le. que lk Malforma-
ci6n de Arnold-Chiari se encuelltra siempre que hay hidrooefalia 
asociada a menineooele. Por otra parte es evidente que en poco 
m'lI de tres cuartas partos de las espinas bífidas quístioas, ss 
acompañaron de síndrome de Arnold-Chiari. 

En nuestra revisión los datos epidemiológicos con tendenoia a -
busoar relación entre ls malformación y la presenoia de factores 
infeociosoe, tóxicoe y ambientales, no moetró ningdn patrón oon
eietente. i:e de notar, que en mucho e oaeos, estos datos no fue-
ron reoopilados oon la suficiente aouoiosidad por los olínioos -
q'lS manejaron a loe pacientes. En la mayoría de los oaS08 no se 
oonsignó la feoha de inioio de la gestación, ni la edad de la -
gestaoión en el momonto del parto, datos importantee para valo-
rar la frsouenoia astaoional da esta informaoi6n. 

Llama la atenoi6n que en oinoo oasoe en loe que ee diagnostioó 
Arnold-Chiari ol!nio&IDente, eete dato no apareoi6 an el oertifi
o ado de de fLlllO i ón. 

Este trabajo tambi4n pone en evidenoia la falta de informaci6n -
relativamente f'oil de oonseguir, dll inoidenoia de disratiall en 
la pOblación manejada por lss inetituoiones de obstetricia de dl 
farentes regiones. Esta dato de gran oerteza diagn6atioa (presea 
oia de mis~omen1ngooela o meningoosl.) aaría de gran importanoia 
para determinar di~erenoiae geogrltioae en el país. 



CU¿DRO No. 1 

MALFORMACIONl!:S DEL SISTEMA NtlRvioso CENTRAL 
FRECUENCIA EN 2000 AUTOPSIAS 

IU,LPORMAO ION No. DE OASOS 

ArnoU-<Jhiari 20 
Otrae dierafiae 14 

Espina Bífida Q~ística 6 
Craneosql.\isis 3 
Espina Bífida Oc~lta 2 
An.noefalia 1 
Chiari I oon Espina Bífida 1 
Seno Dármioo 1 

Otras Hidrooefalias 4 
Dandy-Wallter 2 
Glioeis 61.\bependimariae 1 
Etiología no Determinada 1 

L6b~10 frontal dnico 1 
Agenesia del ol.\erpo oalloso 2 
Agenesia del oerebelo 1 
Megaleno4falo 1 
Porenoe:f'alia 1 
Miorooefalia 3 
Malformaoione s vasoLllarse 4 

TOTAL 51 



OUADRO No. 2 

~S~ADOS DISRAFICOS ASOCIADOS A 
MALFOrudACION~S DE ARNOLD-CHIARI 

LOOALIZACION NO CASOS 1!!2 

Oooipital 1 Mie1omeningooe1e 

Dorso-1wnbar 6 Meningooe1e 

Lwnbar 4 Raql1iBql1iBiB 

Lwnbo-ssoro 8 

Dorsal 1 

~OTJ¡L 20 TOTAL 

N°· CASOS 

16 

1 

3 

20 



CUADRO No. 3 

PREOUENOIA POli GRUPOS DE ~DAD MAT.Ii]RNÁ 

~ 

l5 - 25 afio. 

26 - 35 afiOI!l 

36 - 45 afio s 

TOTAL 

OUADRO No. 4 

N° Dli: GJJ:S'l'AOION 

1 - 11 

III - V 

VI - X 

TOTAL 

NO 06§0S 

II 

7 

2 

20 

N° OÁSOS 

B 

9 

3 

20 



OllADHO No. 5 

ANTJi.OEDENT:.i:S D;¡; G~STA'JIONj:;S P1HlVI"S DE MALFORMAOIONES, 

ABORTOS MU~HT~S N~ONATALES 

TIPO DE ALT~RACION 

Malformaoionee oongénitas 

M~erte. neonatales 

.bortos 

Sin anteoedentes 

ClIADRO No. 6 

NO OASOS 

1 

2 

7 

13 

PROOESOS INF~CCIOSOS PH¿SENTJS Dl1RANT~ LA G'<::STAOION 

TIPO D¿ IHFZOCION TRIU¡;;STRJi; DE APARICION NO CASOS 

RLlbeola Primero 1 

Infeooi6n Víae Urinariae Primero 

Vías Respiratorias Primero 

LeLloorrea SegWldo 

Bronq ui ti e Se gund o 

Sin Infeooi6n Aparente 

TOTAL 

1 

1 

1 

1 

15 

20 



CUADRO No. 7 

WEDIOAM~T05 ¿DMINISTIUD05 DURANTE LA GE5TACION 

';'120 DE 1,IED1\JAM.t:NTO N° C¿505 

Indomet aoina ~ 

"'itamínioo8 2 

Hormonues 1 

No espeoifioados 4 
~ lIegativo,J 11 , 

TOT¿L 20 
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CUADRO No. 8 

DISTRIBUCION DE PACIENTES CON MALPORMACION DE 
ABNOLD-CHIARI DE áCUl!.RDO • :311 FI$JJiA Dg NACIMlJi:NTO 

O 
B ., 11 • • J J A S O N D 

hide Úd: ¡~a\.:ilJlJ.dr ... t'J 

8 

2 

1 

O 

69 70 71 72 73 74 75 76 77 

Mio de Naoimiento 



CUItllRO No. 9 

ESTADO DE LA REPUBNICA ~N QüE NACIO y PROO~D~ BL 
PACIElITE CON lolALP'OR!,IACION DE ARNOLD-CHIARl 

~ NO 01.50S 

Distrito P'edera.l 12 

Estado da 1114x1oo 3 

Moralos 2 

Gu.errero 1 

Hida.lgo 1 

Veraorllz 1 

TOTAL 20 

CUADRO No. 10 

50B~VIDA ~ PACIENT~5 CON DIAGNOSTICO DE 
IIIALFORMhCION D~ ARNOLD-CHIARI 

GRUPOS DE tlDAD NO OASOS 

O dí.,.s a 7 días 2 

8 d!se a 29 días 4 

30 d!as 11. 3 mesas 10 

4 meses s 11 muses 1 

1 año a 2 af10B 3 

TOUL 20 



CUADRO No. 11 

CAUSA.S DJi: MU¿RTE .eN PÁCl,;tIT.c;S JON 1,1¡,J,F0HMACIONES D.E 

ARNOLD-CIlIARl 

Meningitis 

Bronooneumonía 

Septioemi. 

Coeplioaoionee Aparato Respiratorio 

O •• troenteri tis 

Hemorragia Ventrioular 

Malformaoión de Sistema Nervioso 

TOUL 

Jl1ADRO No. 12 

TIPO DE IIIF::CnON S¡IJON1',u.DJ. EH 
PbCI.,¡N'.('¡;S JON IoIbLFOd,;AJIOIl l.l~ A¡¡¡WLD-JIlIARI 

Menin61tie 

Menineoencdfal1tie 

Ependimocoroiditie 

Lept omeningi tie 

No infecci6n 

TOTAL 

6 

6 

3 

2 

2 

1 

O 

20 

10 

3 

2 

2 

3 

20 



CUADRO No. 13 

VIA D~ ~TaADA ~ LA INF¿OOION D~ 5I5T~A N&RVIOSO CKNTRAL 
EN PAOI~T~S JON MALFOru~AOION'DE ARNOLD-OHIARI 

VIA DE ~NTdAD. N° CASOS 

Ueningo081e 15 

Transplao8ntaria (VirLls InolLlBi6n Oi tOlBsg6.1ica) 1 

Sin infeooi6n 4 

TOTAL 20 

OlJADRO No. 14 

RSSULTADO DEL GUL'rIVO DEL LIQUIDO CSP'ALORRAQUIDIOO EN 
2AOI~T SS CON 14.kLFOflLlAOION DE ARNOLD-CHIARI (POST-140RTEIII) 

Staphyloooooi.lB oOBgLllasa + 

2S8i.1doIBona asrLlginosa 

E. 0011 

Klebeia11a pnsLlmoniaa + gram - y E. 0011 

Klebs1alla 

PeaLldOlBona fli.lorsaoens 

L.C.R. nSBat1vos 

Falta rasi.lltauo da L.O.R. 

TOTAL 

NO OASOS 

3 

2 

2 

1 

1 

1 

9 

1 

20 



CUADRO No. 1!) 

DIAGNOSTIOO DE INGa3S0 BN PAOIENT~9 OON 
MALPORlAOION DE ARNOLD-OHIARI 

DIAGNOSTICO 

Arno1d-Ohiari 

Nie1o~eningooe1e 

Bronoon8WDon!. 

TOTAL 

OUADRO No. 16 

13 

6 

1 

20 

DIAGNOSTIOOS DE EGRESO EN PAOI$NTgS OON 
MALPORMAOION DE ARNOLD-OHIARI 

DIAGNOSTIOO 

Arno1d-Ohiari 

D1sraf'ias 

TOTAL 

NO OASOS 

12 

8 

20 



CUADRO No. 17 

~STUDIOS RADIOLOGICOS DB ORAN~ &f PAOUNT~S CON 

MALFORMACION D~ ARNOID-CHIARI 

DIAGNOSTICO RADIOLOGICO 

Malformaoi6n de Arnold-Chiari 

Hidrooefalia 

Lliorooefalia 

Plaetibasia 

Orlneo Laoll.nar 

Au.mento de Impresiones Digitales 

Sin estll.dio radio16gioo 

TOTAL 

NO OASOS 

5 

5 

1 

1 

1 

1 

6 

20 



CUADRO No. 17 BI9 

ESTUDIOS RADIOLOGIOOS BN PAOIBNT~9 00" 
MALPORMACION DE ARNOLD-OHIARI 

( ax: Da 00 LU'MN A ) 

DIAGNOSTICO RJ.DIOLOGICO 

Raqllillqlliaia 

E.pina bífida 

Sin •• tlldioa radio16g1ooa 

TOTAL 

CUADOO No. 18 

10 

6 

4 

20 

RlLAOION Da PAOI~NTBS SOMb~IDOS A 
INT~RViNCION QUIRURGICA 

TIPO DE INTBRV'¡;HCION 

Men1ngoplaat1a 

No intervenidoa 

TOTAL 

10 

10 

20 



CUADRO No. 19 

DIAGNOSTICOS J!:NJO!lTk{Al)()S ~N CgRTIFICADOS DE Dli:FIJNCION 

DE PAOI¡,;NT.>S CON MALFOR¡'¡ÁCION D~ ARNOLD-CHIARI 

DIAGNOS'rICO N° CASOS 

Arnold-Ch1ari 7 

Men1ngooa1e 10 

Hidrooafal1a 3 

TOTAL 20 
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