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RESUMEN

Introduccion: la malformacién de Arnold-Chiari es una enfermedad rara, caracterizada por la
presencia de sintomas insidiosos que pueden suponer un retraso en el diagndstico; consiste,
esencialmente, en una agrupacion de las estructuras nerviosas de la fosa posterior (cerebelo,
protuberancia y bulbo raquideo), que tienden a desplazarse caudalmente a través del agujero
occipital.

Objetivo: presentar un caso atendido por la Misién Médica Cubana en Timor Leste, con
sintomatologia compatible con malformacidén craneo-cervical de Chiari, que resulta de importancia
por ser una entidad poco frecuente en la practica médica y, debido a sus caracteristicas y a la
revision que se efectud de la literatura, pudiera ser util como material de consulta para los
colaboradores de la Misién Médica Cubana.

Presentacion del caso: paciente de 14 afos de edad, masculino, mestizo, que ingresé con
signos de neuritis braquial sensitiva, por lo que inicialmente se sospechd la existencia de un tumor
cerebral; durante su estancia en la sala mostré dificultad para la marcha, trastornos del habla,
hipersalivacion, y vomitos en ocasiones. En los exdmenes fisico y radiolégico se constatd la
existencia de hidrocefalia, alteraciones de la columna cervical y signos compatibles con
compromiso piramidal y de pares craneales bajos; se diagnostic6 malformaciéon de la unidn
craneo-cervical de Chiari.

Conclusiones: el paciente presenta diversos sintomas y signos comunes a la malformacién de la
union craneo-cervical de Chiari; en este caso en particular llama la atenciéon que, a diferencia de
lo que reporta la literatura sobre el tema, el paciente no presentd convulsiones ni retraso mental.
Palabras clave: MALFORMACION DE ARNOLD-CHIARI/diagnéstico, MALFORMACION DE ARNOLD-
CHIARI/radiografia, INFORMES DE CASOS.

ABSTRACT

Introduction: Arnold Chiari's malformation is an odd disease, characterized for the presence of
insidious symptoms that can suppose a delay in the diagnosis; it consists, essentially, of a cluster
of nerve structures of the posterior fossa (cerebellum, swelling and medulla oblongata), which
tend to move caudally through the foramen magnum.

Objective: to present a case treated by the Cuban Medical Mission in Timor Leste, with
compatible symptoms with cranio-cervical Chiari’s malformation, which is of importance for being
a rare entity in medical practice and, due to its characteristics and the revision adopted in
literature, could be useful as reference material for the collaborators of the Cuban Medical Mission.
Case report: patient of 14 years old, male, mestizo, who was admitted with signs of sensitive
brachial neuritis, so initially suspected the existence of a brain tumor; during his stay in the room
he showed difficulty in walking, speech disorder, sialorrhea, and occasional vomiting. In the
physical and radiological examinations was confirmed the presence of hydrocephalus, alterations
of the cervical spine and compatible signs with pyramidal and cranial nerves commitment; a
Chiari’s malformation of the cranio-cervical union was diagnosed.

Conclusions: the patient has different symptoms and signs common to Chiari’s malformation of
the cranio-cervical union; in this particular case it is noteworthy that, unlike what the literature
reports on the subject, the patient had no seizures or mental retardation.

Keywords: ARNOLD-CHIARI MALFORMATION/diagnosis, ARNOLD-CHIARI
MALFORMATION/radiography, CASE REPORTS.
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INTRODUCCION

La malformacion de Arnold-Chiari es una enfermedad rara, progresiva, caracterizada por la
presencia de sintomas insidiosos que pueden suponer un retraso en el diagnéstico'”; consiste,
esencialmente, en una agrupacion de las estructuras nerviosas de la fosa posterior (cerebelo,
protubelg)ncia y bulbo raquideo), que tienden a desplazarse caudalmente a través del agujero
occipital*“’.

Esta entidad fue descrita por primera vez en 1891, por Hans Chiari; en 1894 Julius Arnold
describié un caso asociado a mielomeningocele, y en 1903 Schwalbe y Gredig la denominaron
malformacién de Arnold-Chiari®,

Existen dos tipos de sindrome de Arnold-Chiari: el sindrome de Chiari tipo I o de adulto, y el
sindrome de Chiari tipo II o infantil, también llamado clasico (que estd asociado a meningocele vy,
a veces, a espina bifida)®®; otros autores, de acuerdo a la gravedad de los sintomas y las
estructuras nerviosas que se prolongan en la cavidad espinal, hacen referencia a varios tipos
(hasta el IV)®.

Debido a la naturaleza variable de la malformacién —que tiene un amplisimo abanico de signos y
sintomas que complican o confunden el diagndstico-, es muy importante que el médico de
atencion primaria sea capaz de detectar precozmente los signos de alarma, con el fin remitir el
paciente al especialista; ante un cuadro de afectacidon neuroldgica insidiosa (cefalea en zona
occipital, falta de equilibrio, vértigo, dolor en la columna cervical y disociacion termoalgésica) ha
de tenerse en cuenta el diagndstico diferencial de enfermedad de Arnold-Chiari®.

Una vez diagnosticado, el conocimiento de la historia clinica de la enfermedad debe facilitar la
individualizacion de la atencion de la persona afectada y de su familia, con el objetivo de aliviar la
sintomatologia del paciente y evitar la progresién de la enfermedad®.

Se presenta un caso atendido por la Mision Médica Cubana en Timor Leste, con sintomatologia
compatible con malformacién craneo-cervical de Chiari, que resulta de importancia por ser una
entidad poco frecuente en la practica médica y, debido a sus caracteristicas y a la revisidon que se
efectud de la literatura, pudiera ser Gtil como material de consulta para los colaboradores de la
Mision Médica Cubana.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 14 afios de edad, masculino, mestizo de Aimutin (Figura No.1), que ingresé el dia 26
de septiembre de 2014, con signos de neuritis braquial sensitiva, por lo que inicialmente se
sospechd la existencia de un tumor cerebral.
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Figura No.1. Paciente con malformacion craneo-
cervical de Chiari. Vista frontal.

IMAGEN 1

N

Al momento del ingreso el paciente estaba consciente, orientado, se quejaba de trastornos de
sensibilidad del miembro superior izquierdo (MSI); no se detectd alteracién motora, y el resto del
examen fisico no se realizd. Posteriormente, durante su estancia en la sala mostrd dificultad para
la marcha, trastornos del habla, hipersalivacién, y vémitos en ocasiones.

Examen fisico
El crdneo es normocefdlico; cuello corto, con limitacién de sus movimientos (Figura No.2).

Figura No.2. Paciente con malformacion craneo-
cervical de Chiari. Vista lateral.
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IMAGEN 2
P IR

La auscultacion del aparato respiratorio evidenci6 murmullo vesicular normal; la revisidn
cardiovascular reveld ruidos ritmicos, sin soplos, y tension arterial de 123 con 93 mm Hg. Desde
el punto de vista neuroldgico el paciente estaba consciente, orientado y mostré una inteligencia
normal.

La reflectividad osteotendinosa se encontré disminuida en los miembros superiores, mientras que
en los inferiores se observd hiperreflexia con signo de Babinski bilateral y clonus. En el miembro
superior izquierdo se encontré disminuida la sensibilidad tactil y térmica.
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La revision de los pares craneales dio los siguientes resultados:

e  Par craneal II: vision normal; el fondo de ojo no mostré papiledema.
e Pares craneales III, IV y VI: motilidad ocular normal.

e Par craneal XI: debilidad muscular.

e Par craneal XII: atrofia y fasciculaciones de la hemilengua izquierda.

Resultados de los estudios

Hemograma completo: normal.

Ultrasonografia de abdomen: normal.

Tomografia axial computarizada (TAC): dilatacion del sistema ventricular (Figuras No. 3y 4).

Figura No.3. TAC craneal. Se aprecia la dilatacion Figura No.4. TAC craneal. Se aprecia la
del sistema ventricular. dilataciéon del sistema ventricular (detalle).

Radiografia de columna cervical: el paciente tiene sélo seis vértebras cervicales, y megaloapdfisis
espinosas (Figuras No. 5, 6 y 7), lo que le confiere al cuello el tipico aspecto corto y ensanchado.

Figura No.5. Radiografia de la columna Figura No.6. Radiografia de la columna
cervical en la que se aprecian soélo seis cervical en la que se observan las
vértebras cervicales. megaloapofisis espinosas de las vértebras.
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Figura No.7. Radiografia de la columna
cervical. Aspecto general.

Diagnéstico: malformacion de la union craneo-cervical de Chiari.

DISCUSION

Debido a su aparente baja morbilidad las malformaciones de la unidn craneo-cervical se
consideran enfermedades raras; no obstante, el estudio del sistema nervioso central (SNC)
mediante técnicas de imagen ha propiciado el incremento de su diagndstico cuando aun no han
aparecido los sintomas caracteristicos®.

Aunque no existe una teoria universalmente aceptada que explique la malformacién de Chiari y
sus anomalias asociadas -algunas formas de herniacion amigdalar son adquiridas- se ha
observado una tendencia al aumento de la frecuencia de presentacion de Chiari tipos I y II en
mujeres, lo que induce a pensar en la existencia de un factor genético; esta posibilidad se
sustenta en la asociacién familiar observada y la coexistencia con anomalias genéticas (Klippel-
Feil o acondroplasia). Se conocen casos de familias con varios miembros afectados™®.

En ocasiones, el espacio de la parte posterior del craneo (por encima de la columna vertebral), es
demasiado pequefo o tiene una forma andémala por lo que se comprime el cerebelo, e incluso
parte del tronco encefalico -que controla los nervios de la cara y el cuello- se estruja hacia el
foramen magnum o agujero occipital (orificio en forma de embudo ubicado debajo del craneo, a
través del cual pasa la médula espinal), por lo que la malformacién de Arnold Chiari también se
conoce como hernia o ectopia tonsilar, ya que la parte del cerebelo que desciende hacia el
foramen magnum se denomina amigdalas cerebelosas®®.

Se identifican cuatro tipos de malformacién de Arnold-Chiari (I, II, III y IV), de acuerdo a la

gravedad de los sintomas y las partes del encéfalo que se prolongan en la cavidad espinal:

e Tipo I: herniacidn caudal de las amigdalas cerebelosas, mayor de 5 mm, por debajo del
foramen magnum. No suele acompanarse de descenso del tronco del encéfalo o del cuarto
ventriculo ni de hidrocefalia; caracteristicamente esta asociado a siringomielia. Es el tipo mas
frecuente en la poblacién infantil y normalmente sélo se detecta en la adultez, durante un
examen dirigido a diagnosticar otras enfermedades. Todas las malformaciones de Chiari
adquiridas o secundarias pertenecen exclusivamente al tipo I.

e Tipo II: es el denominado malformacién de Chiari clasica (o malformacidon de Arnold-Chiari
propiamente dicha); involucra la protrusién de estructuras cerebelosas y también del tallo
cerebral a través del foramen magnum; esta complicacion puede derivar en paralisis parcial o
total por debajo del mielomeningocele. Se pueden observar otros tipos de alteraciones
intracraneales (hipoplasia del tentorio, craneolacunia y anomalias del acueducto de Silvio).

e Tipo III: es la forma mas grave de la anormalidad. El cerebelo y el tallo cerebral herniados se
introducen en el canal medular cervical, a menudo acompafados del cuarto ventriculo
cerebral y comprimen la médula espinal, lo que provoca sintomas neuroldgicos graves.

e Tipo IV: involucra un desarrollo incompleto de las estructuras del cerebelo, enfermedad
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conocida como hipoplasia cerebelosa‘®*.

Los sintomas de la malformacion de Chiari tipo I son heterogéneos: cefaleas, nucalgias,
parestesias, déficits motores en las extremidades superiores o inferiores, disfagia y trastornos
respiratorios nocturnos, entre otros. De forma concomitante pueden aparecer siringomielia,
hidrocefalia, escoliosis, anomalias dseas de la charnela craneo-cervical y escoliosis; la presencia
de siringomielia define la gravedad del cuadro por la consecuente afectacion de los nervios
craneales bajos, la aparicion de trastornos sensitivomotores en las extremidades y la alteracidn de
los reflejos osteomusculares, entre otros signos‘®.

La enorme coleccién de signos y sintomas posibles en la malformacion de Chiari se clasifica de la

siguiente manera:

e Craneales: cefalea occipital, problemas relacionados con los pares craneales (disfagia, hipo),
ronquera por mucosidad laringea, sincope, asfixia por aspiracion mucosa, dolor o
insensibilidad facial, ausencia del reflejo del vomito, pérdida sensorial del V par, paralisis de
las cuerdas vocales y apnea.

e Espinales: fallas motrices (espasticidad atrofica, incontinencia, debilidad muscular,
hemiparesia, cuadriparesia, hipotonia, atrofia y temblores); fallas sensitivas (anestesia, dolor,
sensacién de quemadura, dolor o anestesia no radicular del tronco, los hombros y los
miembros, pérdida sensitiva disociada, parestesia, hiperestesia, disestesia, falta de sentido de
la posicion espacial), problemas de temperatura y articulaciones de Charcot; otros problemas
medulares (pérdida del equilibrio, torpeza, hiporreflexia, arreflexia, ataxia, hiperreflexia,
dismetria, clono y signo de Babinski ).

e Oculares: dolor o presion ocular, fotofobia, problemas de campo visual, falta de agudeza
visual, paresias de los musculos extraoculares y nistagmo.

e Otorrinolaringolégicos: hipoacusia, mareos, desequilibrio, vértigos, ruido de fondo, sensacion
de presién en el oido.

e Otros: escoliosis, sindrome de Klippel-Feil, problemas de suefio, hidrocefalia, fatiga, dolor
esquelético axial y anomalia osciloscopica asociada a problemas de la base del craneo®>7),

El sintoma mas comidn es el dolor de cabeza -normalmente localizado en el area occipital y
extendido hacia la boveda craneal- que se agrava al toser, agacharse o hacer esfuerzos fisicos.
De hecho, el dolor en la parte posterior de la cabeza es el sintoma primario -y muchas veces el
Unico- que presenta la mayoria de los pacientes!”-®),

La hidrocefalia secundaria a malformaciones congénitas es casi siempre del tipo obstructivo no
comunicante. En la malformacién de Arnold-Chiari, la hidrocefalia se debe a la compresidon de las
estructuras de la fosa posterior contra el agujero occipital, aunque en ocasiones existe una
estenosis asociada del acueducto de Silvio®.

Algunos nifios nacen con la anomalia, otros la desarrollan durante el crecimiento, pero en
cualquiera de los casos es interesante la asociacién directa entre las malformaciones congénitas
del SNC, el retraso mental y las crisis convulsivas®V,

El diagndstico de la malformaciéon de Chiari tipo I, en pacientes con sintomatologia o sin ella, se
realiza mediante técnicas de neuroimagen®. En estos casos la radiografia simple de craneo a
menudo resulta normal, pero en ocasiones muestra signos de platibasia (craneo con base
aplanada y ensanchada) o impresién basilar y hernia tonsilar menor de 3 mm®?,

En el tipo II, la radiografia simple muestra la existencia de craneolacunia (unos tipicos defectos
redondeados en los huesos de la béveda craneal)??.

Mediante la resonancia magnética (RM) se observan con claridad todos los componentes déseos y
neurales de la malformacion de Chiari e incluso se identifican su tipo y grado, por lo que es la
prueba diagndstica de eleccién en la actualidad**?13),

Ante la sospecha de este diagndstico, son fundamentales una anamnesis correcta y un examen
fisico detallado del paciente, orientados a verificar el estado de su memoria, su capacidad
cognoscitiva, equilibrio, reacciones, reflejos, sensibilidad y habilidad motriz®®, asi como los
estudios imagenoldgicos: radiografia de craneo y cuello, resonancia magnética y tomografia axial
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computarizada®->1213),

CONCLUSIONES

El paciente presentd diversos sintomas y signos comunes a la malformaciéon de la unién craneo-
cervical de Chiari; en este caso en particular llama la atencion que, a diferencia de lo que reporta
la literatura sobre el tema, el paciente no presentd convulsiones ni retraso mental.
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