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Antecedentes

A finales del siglo XIX, el pat6logo austriaco Hans
Van Chiari describié un grupo de malformaciones
causadas por alteraciones en el cerebelo, correspon-
dientes a la elongacion de las amigdalas y de las
divisiones mediales del lobulo inferior del cerebelo
hacia las proyecciones conicas que acompafian al
bulbo raquideo en el canal espinal.” Julios Arnold,
en 1894, complementd estos hallazgos, y en 1903,
Schwalbe y Gredig, le otorgaron, en honor a ellos, el
nombre de malformaciéon de Arnold-Chiari .

Se han clasificado cuatro tipos de malformacio-
nes, el tipo | es originalmente el descrito por Chiari,
y que, a su vez, es el mas frecuente en adultos.?

La malformacion de Arnold-Chiari tipo | es de ori-
gen congénito y la teoria etiopatogénica mas acepta-
da se refiere a un desarrollo insuficiente de la fosa
posterior debido a una displasia del hueso occipital.
La edad media de presentacion de dicha malforma-
cion es alrededor de los 40 afios.?

Clinicamente puede ser asintomatica o manifestar-
se por el bloqueo de la circulacion del liquido cefalo-
rraquideo con las siguientes manifestaciones clinicas:
cefalea occipital intensa desencadenada por movi-
mientos cervicales o maniobras de Valsalva como la

defecacion, tos, estornudos o el ejercicio fisico; dolor
neuropatico de segmentos cervicales; hiperreflexia de
extremidades inferiores, atrofia de manos y paresia
de extremidades superiores e inferiores. Asimismo, se
puede asociar también con hiperhidrosis, alteraciones
de la deglucion y sindrome de Horner.?

La exploracion oculomotora pone de manifiesto
las anomalias tipicas de las alteraciones cerebelo-
sas, siendo lo mas frecuente el nistagmos vertical
con direccion podalica y sobre el que tiene muy
poco efecto la fijacion visual.s

El estudio mas indicado para efectuar el diagnostico
radiologico es la resonancia magnética nuclear. En esta
malformacion, el diagnéstico se establece por el descen-
so de 5 mm de las amigdalas cerebelosas por debajo del
foramen magno. La dilatacion del IV ventriculo, con o sin
hidrocefalia, y la obstruccion localizada del acueducto
de Silvio o los foramenes de Luschka y Magendie con-
forman el sindrome de IV ventriculo atrapado, mientras
que la evidencia radioldgica de dilatacion en el bulbo
raquideo superior orienta a siringobulbia, asi como la
dilatacion en la médula espinal indica siringomielia.’

En relacion con la edad de presentacion, se puede
observar un descenso de la amigdala cerebelosa; sin
embargo, este hecho aislado es de utilidad pronosti-
ca limitada y debe ser considerado en el contexto de
todos los datos clinicos (Cuadro 1).
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Caso clinico

Paciente femenino, de 48 anos, de edad que acudio6 al
Servicio de Audiologia del Instituto Nacional de Reha-
bilitacion por presentar aciifeno en el oido derecho de
ocho anos de evolucién. De tono grave y constante e
intensidad variable, la paciente refiere hipoacusia de-
recha de un afo de evolucion detectada por fallas a la
discriminacion fonémica a voz de intensidad normal,
de inicio insidioso y evolucion lentamente progresiva;
sensacion de mareo de dos a tres meses de evolucion,
de presentacion diaria, con segundos de duracion,
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desencadenados al agacharse, al levantar objetos v al
subir escaleras; no se acompana de cortejo vagal. La
paciente presentd ademas inestabilidad a la marcha y

Cuadro 1. Descenso de las amigdalas

cerebelosas con respecto a la edad.®

Edad (anos) Descenso estandar (mm)

0-9 6
10-29 5
30-79 4
80-89 3

Figura 1.

Resonancia magnética de cra-
neo. A-B. Corte sagital en se-
cuencias T1 y T1 con gadolinio,
donde se observa el descenso
de las amigdalas cerebelosas
por la cisterna magna hacia el
canal medular (flechas blan-
cas). C-D. Corte coronal en se-
cuencia T2 y T1 con gadolinio
donde se confirma el descen-
so cerebeloso hacia el canal
medular. No se identifican en
la médula proximal datos de
siringomielia; datos que corres-
ponden a la malformacion de
Arnold-Chiari tipo I.
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lateropulsion variable, sin pérdida del equilibrio; cefa-
lea occipital con irradiacién hacia la region frontal, de
un ano de evolucion, la cual cede al tratamiento con
analgésicos, se presenta dos veces por semana, de in-
tensidad variable, tipo pulsatil, que se exacerba con
maniobras de Valsalva y que limita movimientos cervi-
cales, y se acompania de nauseas sin llegar al vomito.

Se efectia audiometria de tonos puros, encontran-
do curvas de audicion normal, corroboradas median-
te logoaudiometria. En la exploracion del equilibrio,
los resultados del test de Romberg y Fukuda fueron
negativos, asi como el Babinsky Weil y Tandem. No
se encontrd evidencia de nistagmos. Se ordena reali-
zar resonancia magnética de craneo (Figura 1).

Discusion

En la malformacion de Arnold-Chiari, la presentacion
clinica esta condicionada por diversos factores: por el
grado de herniacion de la estructura nerviosa de la fosa
posterior, por la asociacion con la siringomielia y por
los segmentos medulares afectados por la mielopatia.
Aunque representa una malformacion congénita, la al-
teracion neuroldgica puede aparecer a cualquier edad.

En esta patologia, el sintoma clinico reportado en
la literatura con mas frecuencia es la cefalea occipi-
tal, ademas de actfeno unilateral, el cual también es
un sintoma de aumento en la presion endocranea-
na.® El aciifeno es definido como cualquier sensacion
auditiva percibida en ausencia de algln estimulo ex-
terno.?

Sperling et al., mencionan en un reporte prospec-
tivo, realizado por un autocuestionario en 16 pacien-
tes, la presentacion del actfeno en un 81%, cefalea
en 81%, plenitud otica en 81%, vértigo en 69%, fluc-
tuaciones en la audicion en 56% y. refiriendo unilate-
ralidad de los sintomas en un 56%.°

Los sintomas cerebelosos que también podrian
aparecer (ataxia, vértigo, dismetria, disdiadococine-
sia, hipotonia, temblores intencionados o disartria)
nos podrian llevar a un diagnéstico diferencial de
tumor en la fosa posterior. En algunos casos se han
reportado broncoaspiraciones, sincope, alteraciones
respiratorias, pérdida de memoria e insomnio como
hallazgos menos frecuentes.’
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En esta paciente, tanto el actfeno unilateral como
la presencia de cefalea occipital con exacerbaciones
en maniobras de Valsalva, nos obligd a descartar la
patologia central.

Conclusion

En la practica clinica, el médico audiblogo debe co-
nocer la signologia clinica relacionada con las pato-
logias asociadas con malformaciones craneales, tales
como la de Arnold-Chiari. El analisis clinico minucio-
so y la confirmacion mediante resonancia magnética
de craneo son indispensables para brindar un trata-
miento 6ptimo y oportuno que nos permitan mejorar
la calidad de vida del paciente.
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