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Antecedentes.

La primera descripcién de esta patologia fue realizada por Hans Chiari
en 1891, publicada en Deutsche Mediziniche Wochenscriff, titulada
“Alteraciones que conciernen al cerebelo resultantes de hidrocefalia”. Esta
primera descripcion que después se conoci6 como Chiari tipo | fue
caracterizada por la elongacion de las amigdalas y divisiones mediales de los
l6bulos inferiores del cerebelo con proyecciones en forma de cono que
acompanan a la médula oblongada dentro del canal espinal. Este caso fue
descrito en una mujer de 17 anos que murioé de fiebre tifoidea. Ella presentd
hidrocefalia pero sin sintomatologia referida del cerebelo o la médula. 5 afnos
después describié 14 casos con éstos cambios tipo | y supuso ya cambios en el
crecimiento &éseo resultando en un aumento de presién intracraneal.
Posteriormente el mismo Chiari, al mismo tiempo que Arnold describieron otros
tipos de malformacion a nivel de la fosa posterior, derivando en los 4 tipos de

malformacion actualmente conocidos (3, 4, 5, 10).

La malformacién de Chiari es una alteracidon congénita originada por
anomalias del mesodermo paraaxial y no del ectodermo, como se habia
descrito anteriormente. Se caracteriza por el volumen reducido de la fosa
craneal posterior y la herniacién de las amigdalas cerebelosas por debajo del
plano del foramen magno, variando segun diversos autores por mas de 3 a 5
milimetros. Puede acompanarse de siringomielia hasta en un 70% de los
casos, escoliosis hasta en un 59% y en menor frecuencia de hidrocefalia (1, 3,

7, 9,10,11,13,15, 17).



Subgrupos.

Descrita como la mas leve de las malformaciones del cerebro posterior
en la que el tallo cerebral y el cuarto ventriculo mantienen una posicién
relativamente normal aunque el cuarto ventriculo pueda estar discretamente
distorsionado, ha sido dividida en tres subgrupos.

e En el primer grupo, la herniacion de las amigdalas cerebelosas se
debe a hidrocefalia intrauterina. Los pacientes suelen presentar
hidrocefalia en la infancia y usualmente siringomielia.

e Un segundo grupo incluye disgenesias craneocervicales. Suele
presentarse en la infancia tardia o en adultos jévenes.

e El tercer grupo esta relacionado con malformaciones adquiridas
del foramen magnum como la invaginacién basilar. La

presentacion en este grupo es generalmente en la edad adulta

(3).

Fisiopatologia.



La malformacién de Chiari tipo | es la condicién mas comun en pacientes
con siringomielia, asociandose segun diversos reportes hasta en un 70%.
Cabe mencionar la diferencia entre hidromielia, que se refiere a un
agrandamiento del canal central, y sirigomielia que se refiere a una cavitaciéon

quistica que no envuelve el canal central medular (2, 3).

Se han descrito diversas teorias en cuanto a la fisiopatologia en la
enfermedad de Chiari tipo | y su asociaciéon con siringomielia. Gardner vy
colaboradores propusieron que una apertura retardada e incompleta en la
salida del cuarto ventriculo en la etapa embrionaria llevaba a una alteracion de
comunicacién entre el canal central medular y el cuarto ventriculo como
etiologia de la siringomielia. Su teoria hidrodinamica sostiene que, con cada
pulsacion arterial, la obstruccién parcial del liquido cefalorraquideo entre estas
dos estructuras hace que se transmita un efecto de “martillo de agua” hacia el
syrinx aumentando la progresiéon del mismo. Williams propuso la teoria de
disociacion de la presion craneo-espinal en la que de acuerdo a la obstruccién
del flujo de LCR de la fosa craneal al espacia subaracnoideo espinal en el
foramen magno ocurre después de maniobras de Valsalva, siendo entonces la
propuesta que aumentos episddicos en la presién venosa epidural producen
ondas de presidn que ascienden por el eje espinal para actuar externamente en
la médula espinal, expandiendo el syrinx por presiones asimétricas y

propulsando el liquido del quiste a lo largo del canal central medular (4, 6).



En 1994 Oldfield y colaboradores describen una nueva teoria para la
progresién de siringomielia en pacientes de malformacién de Chiari tipo |. Ellos
proponen la denominada teoria del piston en la cual las amigdalas cerebelosas
ocluyen el espacio subaracnoideo a nivel del foramen magno, posteriormente
por las amigdalas impactadas y anteriormente por el desplazamiento ventral
del tallo cerebral. En todos sus pacientes se encontré compresion de la pared
de la médula espinal y un desplazamiento inferior de las amigdalas sincrénico
con el ciclo cardiaco sin variacion en la maniobra de Valsalva. Encontrando a
demas una onda de pulso dicrético. Sugieren también bajo este mismo
mecanismo la obstruccion del flujo bifasico del LCR entre el espacio
subaracnoideo intracraneal y espinal. Esta oclusiébn produce un espacio
subaracnoideo espinal parcialmente aislado lo que provoca una onda de
presion sistdlica acentuada hacia el canal cervical espinal. Estas ondas
pulsatiles son transmitidas hacia la pared de la médula espinal y del syrinx
comprimiendo la superficie de la médula con cada latido impulsando el LCR y
liquido del syrinx hacia abajo durante la sistole. De igual forma ésta teoria
sostiene que el liquido entra a la médula a través de espacios perivasculares
dilatados y por el espacio intersticial a través de multiples conexiones

microscépicas (6).

Se ha estudiado la relacion entre la extensién del tejido cerebeloso
herniado con la presencia de un quiste siringomiélico encontrandose que el
descenso amigdalino ente 9 y 14 Mm. por debajo del borde inferior del foramen
magno se asocia con mayor numero de pacientes con sirigomielia, existiendo

otros reportes que la relacionan una mayor frecuencia del syrinx con extensién



por debajo del nivel de Cl. Se reporta un menor frecuencia en la asociacion del
quiste siringomiélico con extensiones por debajo de éste nivel (14).

Cuadro Clinico.

La malformacion de Chiari tipo | puede causar sintomatologia
basicamente debido a dos condiciones; secundaria a compresion o alteracién

del tallo cerebral y secundaria al quiste siringomiélico per se (10).

Diversos autores distribuyen la sintomatologia en alteraciones oculares
(tabla 1), otoneurolégicas (tabla 2), alteraciones de nervios craneales, tallo
cerebral y cerebelosas (tabla 3) y alteraciones medulares tabla (4). Milhorat en
su estudio de 364 pacientes, encontré una presentacion tres veces mas comun
en la mujer con una edad promedio al inicio de la atencion médica de 35.9 +/-
16.8 anos con inicio de la sintomatologia de 24.9 +/- 15.8 afnos. Como factores
precipitantes menciona el trauma en 89 pacientes, la infeccion en 27 pacientes,
toser o estornudar en 24 pacientes, embarazo en 16 pacientes, otros agentes
causales en 15 y no encontro factores precipitantes en 193 pacientes. En este
estudio el reporta la presencia de siringomielia en 238 pacientes. Se han
encontrado igualmente reportes en la literatura Malformacién de Chiari
asociada a siringomielia en pacientes totalmente asintomaticos (1, 2, 7, 10, 11,

12,13, 15, 16).

Tabla 1. Alteraciones oculares en pacientes con Malformacién de Chiari |

(a)



No. No. pacientes | No. pacientes
pacientes

Signos y sintomas CMIn=126 | CMI/SM n=238 | Todos n= 364
Subijetivo
Dolor retroorbitario 80 150 230
Fendmenos visuales (b) 74 126 200
Visién borrosa 62 111 173
Fotofobia 36 67 103
Diplopia 28 43 71
Campos cortados 7 17 24
Otros (c) 8 15 23
Hallazgos
neurooftalmoldgicos
Disminucion de A. visual 11 23 34
Paralisis extraocular 6 11 17
Papiledema 2 7 9
Campos cortados 0 0 0
Pacientes afectados (d) 97 186 283

(a) CMI, Malformacién de Chiari |; SM, siringomielia.

a
(b) Incluye luces, vision negra, ver lineas y objetos flotantes.

(c) Incluye lagrimeo excesivo, espasmos palpebrales e hiperemia de la

conjuntiva.

(d) Los pacientes afectados fueron definidos como aquellos que

presentaron dos o mas sintomas.

Tabla 2. Alteraciones Otoneurolégicas en pacientes con Malformaciéon de

Chiari tipo | (a)

No. No. pacientes | No. pacientes
pacientes

Signos y sintomas CMIn=126 | CMI/SM n= 238 | Todos n= 364
Subijetivo
Mareo 72 136 208
Desequilibrio 71 118 189
Presién en oidos 61 105 166
Tinnitus 56 184 140
Disminucién de audicién 44 88 132
Veértigo 22 49 71
Vacilacion 17 32 49




Hiperacusia 8 17 25
Nistagmus

Lateral 22 41 63
Vertical 8 15 23
Rotatorio 2 8 10
Examen Otolégico N=24

(b)

Audiometria

Pérdida Neurosensorial 10/15 6/9 16/24
Pérdida Conductiva 0/15 0/9 0/24
Normal 5/15 3/9 8/24
Funcion vestibular

Anormalidades Periféricas 9/15 3/9 12/24
Anormalidades centrales 1/15 1/9 2/24
Normal 5/15 5/9 10/24
Pacientes afectados (c) 89 180 269

(a). CMI, Malformacién de Chiari I; SM, siringomielia.
(b). Incluye 24 pacientes con mareo o vértigo discapacitante.
c). Incluye lagrimeo excesivo, espasmos palpebrales e hiperemia de la

(
conjuntiva.

Tabla 3. Alteraciones de Nervios Craneales, Tallo cerebral y Cerebelosas
en pacientes con Malformaciéon de Chiari | (a)

No. No. pacientes | No. pacientes
pacientes
Signos y sintomas CMIn=126 | CMI/SM n=238 | Todos n= 364
(b)

Subijetivo
Disfagia 57 100 157
Apnea del sueno 41 99 140 (e)
Disartria/Ronquera 42 71 113
Temblor 31 65 96
Palpitaciones 28 65 93 (d)
Coordinacion pobre 25 60 85
Dolor de garganta 12 48 60




Dolor o adormecimiento 7 50 57
facial

Sincope 12 34 46
Respiracion corta 9 25 34
Hipertension 7 21 28
Alteraciones

Neuroldgicas

Alteracion de NC IX 17 44 61
Temblor 16 39 55
Dismetria 5 22 27
Alteracién en sensibilidad 5 20 25
facial (NC V)

Paralisis de  cuerdas 6 18 24
vocales (NC X)

Ataxia truncal 3 9 12
Otros (e) 3 14 17
Pacientes afectados (f) 69 122 191

CMI, Malformacién de Chiari I; SM, Siringomielia; CN, Nervio craneal.

Incluye 21 pacientes con siringobulbia.

Confirmado para 30 pacientes por monitoreo del suefio en 24 hrs.

Incluye 23 pacientes con taquicardia atrial paroxistica y 5 pacientes con

episodios de taquicardia y bradicardia demostrada por monitoreo

cardiaco continuo.

(e) Incluye déficit de los Nervios Craneanos Xll (10 pacientes), VII (5
pacientes), y Xl (2 pacientes).

(f) Los pacientes afectados fueron definidos como aquellos con dos o mas

sintomas.

a
b
C
d

N N S~
~— — — ~—

Tabla 4. Alteraciones Medulares en pacientes con Malformaciéon de Chiari

I (a)

No. pacientes No. pacientes No. pacientes

| Signos y sintomas CMI n= 126 CMI/SM n= 238 Todos n= 364

Subjetivo

Sensitivo

Parestesias/Hiperestesias 40 175 215

Dolor no radicular 29 131 160

Analgesia o Anestesia 24 123 147

Disestesias 15 91 106

Sentido de posesién pobre 11 71 82

Alteraciones de  sensacién 3 78 81

térmica

Motor

Debilidad muscular 51 157 208

Espasticidad 16 93 109

Atrofia muscular 3 28 31

Fenémenos Tréficos (b) 15 57 72

Incontinencia Urinaria 9 53 62




Impotencia 3/24 15/51 18/75
Incontinencia Fecal 0 7 7
Objetivo

Sensitivo

Analgesia o Anestesia 18 102 120
Pérdida sensitiva disociada 0 72 72
Alteracién en el sentido de la 5 59 64
posicién

Motor

Debilidad muscular 25 145 170
Alteraciones en la funcién 48 113 161
motora fina

Tono muscular aumentado 8 61 69
Atrofia muscular 1 25 26
Reflejos

Hiperreflexia 18 107 125
Clonus o Babinsky 7 57 64
Hiporeflexia 1 59 60
Anormalidades tréficas 4 32 36
Pacientes afectados(c) 83 223 306

(a) CMI, Malformacién de Chiari I; SM, siringomielia.

(b) Incluye extremidad fria, hiperhidrosis, piel lustrosa, gangrena de dedos o
pies.

(c) Los pacientes afectados fueron definidos como aquellos con dos 0 mas
sintomas.

Diagnéstico.

El estudio ideal para el diagnostico de la Malformacién de Chiari tipo | es
la imagen por resonancia magnética (IMR), dado que esta muestra la
anatomia con mejor detalle pudiéndose realizar calculos morfoldgicos de la
fosa craneal posterior como lo son: 1) la longitud del supraoccipucio, 2) la
longitud del clivus, 3) la inclinaciéon del tentorio y la extension de la
herniacion cerebelosa. De igual forma se puede realizar una CINE-IMR, en
la cual se pueden valorar la velocidad y el flujo del liquido cerebro espinal

(2,13, 17).




Tratamiento.

Multiples procedimientos quirirgicos han sido descritos para el manejo
de esta patologia como lo son la craniectomia suboccipital, siringostomia,
bloqueo del 6bex, derivacion siringosubaracnoideo, derivacién ventriculo
peritoneal, derivacién del cuarto ventriculo al espacio subaracnoideo y
reseccidn de amigdalas cerebelosas entre otras; prevaleciendo una gran

controversia sobre el tratamiento definitivo para esta patologia(2, 7, 9).

En la actualidad, y con la mejor comprension de la fisiopatologia de esta
enfermedad, el tratamiento de eleccion parece ser la craniectomia
suboccipital, con reseccion del arco posterior de C1 con o sin plastia de
dura madre, con el objeto de descomprimir las estructuras contenidas en la
fosa posterior (1, 4, 9, 10). Se han abandonado el bloqueo del obex con la
misma tendencia hacia las derivaciones en general. Alden y colaboradores
sugieren a demas la participacion de la banda dural del foramen magno en
el proceso de compresidn por lo que sugieren a demas de la descompresién
Osea de la fosa posterior la reseccién de esta banda fibrosa y en casos

necesarios realizacion de plastia dural (4).

Existe controversia en la asociacion de siringomielia a Malformacién de
Chiari tipo | con respecto al tratamiento del quiste. Hay reportes en los que
la descompresion de fosa posterior como Unico procedimiento quirdrgico ha

sido efectiva tanto en la resolucion de la malformaciébn como en la

10



resolucién del quiste medular, obteniendo al parecer mejores resultados con
la manipulacion de las amigdalas cerebelosas, ya sea con coagulacion pial
de las mismas o con reseccion. De igual forma diversos autores manejan
que en la presencia de quistes extensos medulares obtienen resultados
adecuados con la realizacion de derivacién siringosubaracnoidea, asociada
0 no a la descompresion de la fosa posterior. En contra de la derivacién
siringosubaracnoidea, se presentan datos con respecto al dafio producido
por el procedimiento quirdrgico sobre la médula espinal, riesgo de
morbilidad elevada y reportes previos en donde la mejoria obtenida no
siempre era la esperada. Los reportes que se inclinan hacia la derivacién
siringosubaracnoidea, se basan por lo general en el tamafno de quiste para
dar esta opcién como tratamiento quirargico, ofreciendo descompresién de
fosa posterior a pacientes con quistes de pequenas dimensiones y
derivacion del quiste cuando encuentran largas extensiones del mismo,
aunque este presente tabicaciones, argumentando la realizacién de la
derivacion con mielotomias en la porcion mas adelgazada de la médula

espinal(1, 2,4, 7,9,10, 11, 15, 16).

Se han presentado diversas complicaciones con ambos tipos de
tratamiento quirargico, entre las cuales se encuentra la presencia de
hematoma postoperatorio, fistula de liquido cerebro espinal, meningitis
bacteriana o aséptica, pseudomeningocele, ptosis cerebelosa, migracion del
catéter de derivacion, recurrencia o empeoramiento de la sintomatologia y

recurrencia del quiste (4, 7,9, 10, 11, 15, 16).

11



Planteamiento del Problema.

¢, Cual debe ser el tratamiento quirdrgico ideal o estandar para los
enfermos con Malformacion de Chiari tipo | asocicada a Siringomielia?
¢,Es realmente necesario realizar derivaciones de la cavidad

syringomiélica?

12



Hipotesis.

El manejo quirirgico de la Malformacion de Chiari tipo | asociado a
Siringomielia es adecuado y efectivo con la realizacion de la craniectomia
descompresiva suboccipital, durotomia, ascenso amigdalino y plastia de

duramadre.

No existe la necesidad de derivar a los pacientes con Malformacién de

Chiari tipo | asociado a Siringomielia.

Objetivo.

Demostrar la efectividad del tratamiento quirirgico en esta patologia, sin
ameritar manejo directo del quiste siringomiélico, en la regresion y control de
las cavidades, con mejoria clinica o detencion en la progresion del cuadro en
los pacientes manejados en el Hospital de Especialidades del Centro Médico

Nacional Siglo XXI.

13



Material y Métodos.

Se incluyeron todos los pacientes con diagnostico de enfermedad de
Chiari tipo I, operados en el servicio de Neurocirugia del Hospital de
Especialidades del Centro Médico Nacional Siglo XXI, operados con
Craniectomia Suboccipital, reseccion del arco posterior de C1, ascenso de
amigdalas cerebelosas y plastia dural, en un periodo de tiempo comprendido
entre Marzo del 2000 y Mayo del 2004. Re realiz6 un estudio de casos, de tipo
descriptivo, observacional, retrospectivo y transversal.  Se incluyeron como
variable independiente la presencia del tratamiento quirdrgico y como variable
dependiente la evolucion de la cavidad siringomiélica. Se excluyeron todos los
pacientes que no tuvieron seguimiento mayor a seis meses posterior al evento
quirargico. Se excluyeron el paciente que no contaban con expediente clinico o

radiologico al momento del estudio.

Se presentan 8 pacientes, 7 mujeres y un hombre (Grafica 1), con
diagnéstico de Enfermedad de Chiari tipo | asociada a siringomielia, con
edades de presentacion de los 20 a los 54 anos de edad (Gréfica 2), con una
media de 35.12 anos y con duracién del cuadro clinico previo a su valoracion

en el servicio de 1 hasta 15 afnos, con una media de 7 anos (tabla 1).

La clinica de los pacientes se caracterizO por la presencia de
alteraciones motoras, disociacién termoalgésica, cefalea, alteraciones
sensitivas, vértigo, datos de nervios craneanos (NC) bajos, como desviaciéon de

la lengua, alteraciones de deglucién y disfonia (IX, X, Xl, y Xll), datos

14



cerebelosos y alteraciones de la marcha. A la exploracion fisica se corrobora la
presencia de parestesias, nistagmo, paresias diversas, atrofia, sindromes
cerebelosos, Lermitte, Romberg, marcha parética, y datos patolégicos de NC

IX, X, XI, XIl (tabla 2).

El tratamiento consistié en realizar con el paciente en decubito ventral y
con la cabeza fija al cabezal de Mayfield, abordaje posterior por la linea media,
hasta identificar el arco posterior de C1, extendiéndose el abordaje hacia la
regidon suboccipital media. Posterior a diseccion de tejidos blandos, se realizé
craniectomia suboccipital con reseccién del arco de C1, respetando las arterias
vertebrales de ambos lados. Se realizd durotomia y se identificaron amigdalas
cerebelosas, para posteriormente realizar el ascenso amigdalino  con
coagulacién bipolar respetando plano aracnoideo y arterias nutricias del
cerebelo (Figuras 1 y 2). En el mismo tiempo quirdrgico, se toma injerto de
Fascia Lata, para la realizacion de plastia dural, la cual se realiza con prolene
vascular 5/0, y se prueba impermeabilidad de la misma, para posteriormente
suturar por planos hasta piel (Caso ilustrativo 2). Se presenté fistula de liquido
cerebroespinal en una paciente, resuelta con catéter subaracnoideo. No se
presentaron otras complicaciones trans o postoperatorias en el grupo de

pacientes.

Para la evaluacién del cuadro clinico y los resultados postoperatorios en
cuanto a la evolucion del mismo, se utilizo la clasificacién propuesta por Bindal,
Dunsker y Tew, en la que se asignan 10 puntos a cada signo o sintoma

preoperatorio, para asignar en el postoperatorio 0 puntos por desaparicion del
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signo o sintoma, 5 puntos por mejoria, 10 puntos si se mantenia sin cambios y
15 puntos si empeoraba (tabla 3). Asi mismo se asigna la letra S, a la
sintomatologia dada por la cavidad siringomiélica, la letra B (por su inicial en
ingles “Brainstem”) a la sintomatologia debida al tallo cerebral, la letra A a los
asintomaticos, y BS a los de sintomatologia mixta (grafica 3). Los resultados
de la valoracion pre y postoperatoria de los pacientes presentados se pueden
observar en el tabla 4, encontrando mejoria en todos los pacientes sometidos
al procedimiento quirargico excepto en una paciente con secuelas por TCE

asociadas.

Se revisaron los estudios de Imagen por Resonancia Magnética (IRM)
pre y postoperatorios de todos los pacientes. En los estudios preoperatorios se
corrobora la presencia de Malformacion de Chiari tipo | en todos los pacientes,
con herniacién de las amigdalas cerebelosas por debajo del foramen magno al
menos en 5 Mm., encontrando el punto maximo de herniacion amigdalino
hasta nivel de C2. Se revisaron de igual forma los estudios de IRM
postoperatorios, encontrando mejoria de la cavidad siringomiélica en todos los
casos, con resolucidn total en 4 pacientes, discreta cavidad residual en 3 y

cavidad residual en 1 paciente.

Presentamos a continuacién dos casos ilustrativos que ejemplifican de

manera clara el tratamiento y evolucidén de estos pacientes.
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CASO ILUSTRATIVO 1.

F Hombre de la cuarta década de la vida, con cuadro clinico
caracterizado por cefalea, debilidad muscular y parestesias de
larga evolucion.

¥ Clasificaciéon preoperatoria Chiari | 30S.

F Clasificacidén postoperatoria de Chiari | 15S

WU LULY

Estudio de Resonancia Magnética en cortes sagitales T1 y T2, en el cual se
puede observar el descenso de las amigdalas cerebelosas por debajo del plano
del Foramen Magno, con discreta siringobulbia y siringomielia cervicotoracica.
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Estudio postoperatorio de tomografia computada con reconstruccion en tercera
dimensién que muestra la craniectomia descompresiva con reseccion del arco
posterior de C1.

IRM de control en la cual se observa el ascenso de las amigdalas cerebelosas
con resolucion de la siringobulbia y leve cavidad siringomiélica cervicotoracica.
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CASO ILUSTRATIVO 2.

F Paciente del sexo femenino de la quinta década de la vida,
con cuadro clinico caracterizado por atrofia muscular,
disociacion termoalgésica, debilidad muscular y parestesias
cronicas

B Clasificacidon preoperatoria Chiari | 40S.

I Clasificacién postoperatoria de Chiari | 20 S.

IRM preoperatoria que muestra presencia de Malformacién de Chiari |, con
descenso de las amigdalas cerebelosas y presencia de cavidad siringomiélica
tabicada cervicotoracica.
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Fotografias transoperatorias. A) Craniectomia suboccipital con reseccién del
arco posterior de C1. B) Apertura dural donde observamos el descenso de las
amigdalas cerebelosas. C) Ascenso de las amigdalas cerebelosas. D) Plastia

dural con injerto de Fascia Lata.

IRM de control que muestra resolucién de la cavidad siringomiélica
cervical y discreto residual a nivel toracico, asi como la corroboracién por

imagen del ascenso amigdalino.
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Conclusiones.

La malformacion de Chiari | es una patologia compleja, en la cual la
sintomatologia es muy vasta y puede deberse tanto a compresion o afeccién
del tallo cerebral como a efectos dafinos sobre la médula espinal, dadas por
compresion o aparicion de siringomielia. En la actualidad el tratamiento puede
basarse en dos opciones segun los reportes mas recientes y de acuerdo a la
presentacion radiolégica de la misma. La craniectomia suboccipital con
reseccion del arco posterior de C1, la banda dural del foramen magno, con
manipulacion o no de las amigdalas cerebelosas como una opcion, en la que
de acuerdo a la fisiopatologia descrita por Oldfield, al momento de aliviar la
compresién sobre estructuras de la fosa posterior debiera ser suficiente para el
manejo de esta patologia, inclusive con la presencia de siringomielia y la
derivacion siringosubaracnoidea, como la otra opcién, asociada o no a
descompresion de fosa posterior, como método de descompresién para
grandes quistes medulares, representan el armamento para el manejo de esta
patologia, aunque aun falta mayor seguimiento y estudio de los resultados para
normar una conducta universal.

Nosotros proponemos la realizacién de craniectomia suboccipital con
reseccidn del arco posterior de C1, ascenso amigdalino y plastia dural, como el
tratamiento quirdrgico inicial para la Malformacion de Chiari tipo | asociada a
siringomielia, con resultados favorables tanto en el aspecto clinico como en el
radioldgico, aunque es preciso realizar un estudio con mayor nimero de casos
y llevar el control de los pacientes a un mayor plazo de tiempo.
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TABLA 1.

Sexo Edad Presentacion
Femenino 30 anos 15 anos
Femenino 20 anos 2 anos
Femenino 54 anos 4 anos
Femenino 47 anos 5 anos
Femenino 45 anos 1 anos
Femenino 34 anos 2 anos
Masculino 36 anos 6 anos
Femenino 45 anos 3 anos

TABLA 2.

SIGNOS No. SINTOMAS No.
Nistagmus 4 Cefalea 5
Paresias diversas 7 Veértigo 2
Romberg 1 Disociacién Termoalgésica 5
Marcha Parética 2 Cervicodorsalgia 2
Atrofia 3 Parestesias 5
Lermitte 1 Alteraciones de Fuerza 7
Sindrome Cerebeloso 2 Alteraciones de la Marcha 2
NC IX, X, XI, XII 2 Disfonia 1
Alteraciones 5 Disfagia 2

Sensitivas
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TABLA 3.

VALORACION PREOPERATORIA
— Chiari | A.- pacientes asintomaticos.

— Chiari | B.- datos de compresion de tallo.

— Chiari | S.- sintomas debidos a siringomielia.
*10 puntos por cada signo o sintoma preoperatorio.

VALORACION POSTOPERATORIO

I Cero.- resolucion de signos y sintomas.

F Cinco.- mejoria de signos y sintomas.
F Diez.- sin cambios.

E' Quince.- aumento de signos y sintomas.

Tomado de Bindal AK, Dunsker SB, Tew JM.

Chiari | Malformation:

clasiffication and managment. Neurosurgery 37;1069-1074, 1995.

TABLA 4.
Sex | Eda | Clasificacion | Clasificacion IRM IRM
o d preoperatori | postoperatori | Siringomielia | Siringomielia
a a preoperatoria | postoperatori
a
F 30 30 BS 30 BS C2-T10 Residual
F 20 50 BS 25 BS Siringobulbia | Residual leve
F 54 50 BS 25 BS C7-T4 Resuelto
F 47 20 S 58S C2-T9 Resuelto
F 45 20S 10 S Cervical Resuelto
F 34 40 BS 0 Cervicotoracic | Residual leve
a
M 36 30S 15 S Cervicotoracic Resuelto
a
F 45 40 S 20S C2-T3 Residual leve
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Distribucion por sexo

O Masculino
B Femenino

GRAFICA 1.

Numero

3.5

2.5

Distribucién por edad.

L 4
2

*

*

2 3
Década de la vida

GRAFICA 2.

24



—

Numero de pacientes
o

© =~ h w =
ocul=mUvINUIWUIA WU

Signos y sintomas por localizacion
anatomica

Mixto (BS) Siringomielia  Tallo Cerebral
(S) (B)

Sitio anatomico

GRAFICA 3.
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FIGURA 1.- A) Apertura dural mostrando las amigdalas cerebelosas y la

craniectomia suboccipital. B) Ascenso de la amigdala cerebelosa del lado

derecho, respetando la circulacidén arterial cerebelosay encontrando el
Obex. C) Mostrando el ascenso de ambas amigdalas cerebelosas.

FIGURA 2.- A) Craniectomia suboccipital con reseccion del arco posterior de
C1. B) Apertura dural mostrando el descenso de las amigdalas cerebelosas.
C) Ascenso de amigdalas cerebelosas, respetando plano aracnoideo.
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