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Resumen

La malformacion de Chiari es un padecimiento neuroldgico, congénito o adquirido, infrecuente.
Se caracteriza por el desplazamiento de las estructuras rombencefalicas hacia el canal espinal, de
5 mm por debajo del foramen magno, con o sin siringomielia asociada. El objetivo fue analizar
Sindrome de Arnold Chiari y Leucoencefalopatia Vascular en paciente con artritis reumatoide.
Encontrandose que la paciente presento identificada a traves de la resonancia magnética (RM) una
hernia amigdalar desde una vista Sagital de T1, 8 mm debajo del foramen magno y 7 mm del canal
vertebral compatible con el Sindrome de Arnold Chiari Tipo I, se indicd tratamiento con
vasodilatador cerebral, neuroestimulante y terapia de rehabilitacién. Controles posteriores
reflejandose disminucion de cuadro sintomatolégico por lo que se descarto intervencion quirurgica.

Palabras clave: Malformacion de Chiari; Resonancia magnética; Hernia amigdalar.

Abstract

Chiari malformation is a rare neurological condition, congenital or acquired. It is characterized by
the displacement of the rhombencephalic structures towards the spinal canal, 5 mm below the
foramen magnum, with or without associated syringomyelia. The objective was to analyze Arnold
Chiari Syndrome and Vascular Leukoencephalopathy in patients with rheumatoid arthritis. It was
found that the patient had a tonsillar hernia identified through magnetic resonance imaging (MRI)
from a T1 sagittal view, 8 mm below the foramen magnum and 7 mm from the vertebral canal
compatible with Arnold Chiari Syndrome Type I, treatment was indicated. with cerebral
vasodilator, neurostimulant and rehabilitation therapy. Subsequent controls showed a decrease in
symptoms, so surgical intervention was ruled out.

Keywords: Chiari malformation; Magnetic resonance; Tonsillar hernia.

Resumo

A malformacédo de Chiari € uma condicao neuroldgica rara, congénita ou adquirida. Caracteriza-se
pelo deslocamento das estruturas rombencéfalas em direcdo ao canal medular, 5 mm abaixo do
forame magno, com ou sem siringomielia associada. O objetivo foi analisar a Sindrome de Arnold
Chiari e a Leucoencefalopatia VVascular em pacientes com artrite reumatoide. Verificou-se que o

paciente apresentava hérnia tonsilar identificada através de ressonancia magnética (RM) em corte
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sagital T1, 8 mm abaixo do forame magno e 7 mm do canal vertebral compativel com Sindrome
de Arnold Chiari tipo I, sendo indicado tratamento. vasodilatador cerebral, neuroestimulante e
terapia de reabilitacdo. Os controles subsequentes mostraram diminui¢do dos sintomas, portanto a
intervencao cirurgica foi descartada.

Palavras-chave: Malformagdo de Chiari; Ressonancia magnética; Hérnia tonsilar.

Introduccion

La malformacion de Chiari es considerada una entidad poco comun, pero el proceso tecnoldgico
ha evolucionado a través del tiempo en el area de imagenes, lo cual ha permitido el diagnéstico de
cada vez mas casos, en algunos de estos eventos los sintomas de esta enfermedad aparecen en la
infancia tardia o la edad adulta. La Malformacién de Chiari es una patologia de baja incidencia,
que se puede ver a cualquier edad, pero es mas frecuente en adultos jovenes. No existe una
sintomatologia tipica que permita un diagnostico precoz. El diagnostico se realiza meses y hasta
afios después de comenzada la sintomatologia y se confirma en el 100% de los casos con
Resonancia magnética de craneo [1].

Las malformaciones de Chiari son un grupo de trastornos, que tienen en comun la ectopia de las
amigdalas cerebelosas, que se encuentran herniadas a traves del foramen magno [2]. Las
malformaciones de Arnold-Chiari, son un grupo heterogéneo de desérdenes neuroldgicos
caracterizados por alteraciones dentro de las regiones del cerebelo, tallo cerebral y unién craneo-
cervical; todas resultan en un desplazamiento inferior del cerebelo hacia el canal espinal por el
foramen magno, sea en conjunto con la médula inferior o no [3]. La literatura médica refiere la
existencia de cuatro tipos clasicos (L, II, ITI, IV) y dos (0™, “1,5") que se han descrito recientemente
[4]. El tipo mas comun de la malformacion de Chiari es el tipo I, puede estar latente durante mucho
tiempo y es principalmente descubierto en la edad adulta. Puede presentarse con varias
manifestaciones clinicas y algunas complicaciones resultantes de las repercusiones de la
malformacion en el tronco del encéfalo, parte inferior del cerebelo o parte superior de la médula
espinal [5].

En la malformacion de Chiari tipo 1 (MC-1) hay un prolapso de la amigdalas cerebelosas pero el
resto de estructuras de la fosa posterior, a diferencia de otras variantes, no se encuentran

desplazadas [2]. El desplazamiento de las amigdalas cerebelosas, produce fibrosis meningea y
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adherencias a nivel del agujero occipital, que pueden provocar la aparicion de siringomielia (30 al
80% de los casos) o hidrocefalia [6].

Los sintomas mas comunes a Malformacion de Arnold-Chiari, son el dolor (cefalea, cervicalgia de
distribucion radicular, vértigos, sintomas otologicos y oculares), junto con la debilidad,
entumecimiento e inestabilidad, alteraciones sensitivas como cefaleas, caidas bruscas, etc.,
presentando como signos fisicos una compresién del foramen, signo de médula central o sindrome
cerebeloso [7].

En relacién al tratamiento, se han propuesto multitud de procedimientos quirdrgicos: craniectomia
suboccipital amplia o reducida, con o sin laminectomia cervical, durotomia con plastia dural o sin
ella y extirpacion de las amigdalas cerebelosas [8]. En la actualidad se aboga por realizarse la
cirugia con apoyo de monitoreo neurofisiologico y Doppler transcraneano, para de esta manera
determinar la mejor técnica quirargica. De forma general, los resultados quirdrgicos son buenos,
con pocas complicaciones y muy baja mortalidad [1].

El tratamiento de la MC-1 es principalmente quirdrgico. La decision de tratar quirdrgicamente a
un paciente con MC-1 se toma a partir de la evaluacion de la severidad y progresion de los sintomas,
conjuntamente con la RM craneal y el flujo de Liquido Cefalorraquideo (LCR) [2]. El tratamiento
quiruargico va dirigido a desbloquear de manera efectiva los espacios subaracnoideos del foramen
magno Y, sobre todo, de la cisterna magna. El tratamiento puede incluir, si es necesario, las
anomalias dseas asociadas, asi como complicaciones especificas de la MC-1 como la siringomielia
y la hidrocefalia [2].

El tratamiento no quirdrgico, en muchas ocasiones, se indica para mejorar los sintomas, sobre todo
el dolor. Debido a que la enfermedad afecta el Sistema Nervioso Central (SNC), se produce un
dolor especial, el dolor neuropatico, como consecuencia de la lesion sobre las estructuras de la
unién entre la base del cerebro y el cerebelo y la médula espinal cervical [9]. Hay poca evidencia
respecto al dolor asociado al Chiari o la siringomielia, debido a la baja incidencia de la enfermedad
y a la falta de estudios publicados sobre el tratamiento no quirdrgico de estos pacientes. Algunos
trabajos sugieren que las combinaciones de farmacos, como los opiaceos débiles con
anticonvulsivantes, pueden ser mas eficaces y precisar dosis menores para tratar el dolor
neuropatico [9].

Estudio tiene como objetivo presentar el caso de una paciente con artritis reumatoide con

diagnostico de sindrome de Arnold Chiari y Leucoencefalopatia Vascular, se describen los
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hallazgos clinicos, estudios complementarios, criterios diagndsticos, conducta terapéutica y

evolucion.

Presentacion del Caso

Paciente femenina de 51 afios con antecedentes de artritis reumatoide, refiere cefalea mal definida
y vértigo de 8 afios de evolucion, recibié medicacion sin mejoria. Acudio a neuroldgica donde se
evidencia: leve nistagmus multidireccional, disminucion de la fuerza muscular, hiperreflexia en
hemicuerpo izquierdo, coordinacion; dedo nariz, taldon rodilla alteradas y con presencia de

Romberg. Se solicita pruebas RM (Imagen 1y 2).

Examen fisico

. Orientado en tiempo, espacio y persona

. Pares craneales VIII leve nisgamus

. Tono y fuerza muscular disminuido en hemicuerpo izquierdo
. Reflejos +++/++++ presencia de reflejo palmomentoniano

. Sensibilidad superficial y profunda conservados

. Marcha: levemente alterados

. Prueba de coordinacion: levemente alterados

Pruebas de laboratorio

Hematologia, quimica sanguinea (Hemoglobina Alc, glucosa en ayunas, Urea, Creatinina, Acido
arico, T.G.O, T.G.P

Examenes realizados

Imagen 1: Resonancia Magnética (RM) paciente caso

Nota: Fuente: Los autores
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Imagen 1. Se observa una hernia amigdalar desde una vista Sagital de T1, 8 mm debajo del foramen

magno y 7 mm del canal vertebral compatible con el Sindrome de Arnold Chiari Tipo I.

Imagen 2: Resonancia Magnética (RM) paciente caso

Nota. Fuente: Los autores

Imagen 2. En T2 y FLAIR se aprecian focos hiperintensos compatibles con micro infartos
antiguos, ligero incremento del volumen del sistema ventricular supra peritoneal, caracteristicas

compatibles con Leuco encefalopatia Vascular.

Diagnoéstico y tratamiento

La RM reporta Sindrome de Arnold Chiari Tipo | [10] y Leucoencefalopatia Vascular [11]. Se
decide tratamiento con vasodilatador cerebral, neuroestimulante y terapia de rehabilitacion.
Controles posteriores refleja disminucion de cuadro sintomatolégico por lo que se descarta

intervencion quirurgica.

Discusion

En la malformacion de Chiari tipo 1, los sintomas suelen aparecer durante la infancia tardia o la
edad adulta. Los dolores de cabeza graves son el sintoma clasico de la malformacion de Chiari.
Generalmente, ocurren después de toser, estornudar o hacer mucho esfuerzo.

Para la malformacién de Arnold Chiari tipo | asociada con edema de papila bilateral en ausencia
de hipertension endocraneana o hidrocefalia, es rara vez descrita en literatura internacional. No
existe tratamiento médico que haya demostrado efectividad. Las indicaciones del tratamiento
quirdrgico son todavia motivo de debate. En relacion a este caso se ha descartado intervencion

quirdrgica [12].
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Es importante realizar mas estudio de esta patologia, toda vez que segun su incidencia no esta aun
debidamente determinada [13] pero se ha reportado 1 caso por cada 1280 estudios de resonancia
cerebral practicados. Afecta a las personas de todas las razas, con mayor frecuencia en mujeres que
hombres, con una relacion de 3:1, estando este caso en correspondencia con la prevalencia de esta
patologia por estar presente en un paciente de sexo femenino.

Otro elemento importante es que la enfermedad de Arnold-Chiari es una malformacion congénita
rara del sistema nervioso central, caracterizada por el descenso del cerebelo por debajo de 5 mm
del nivel del foramen magno, con o sin siringomielia asociada, en este caso el descenso fue de 8

mm debajo del foramen magno [14].

Conclusion

La enfermedad de Arnold-Chiari es una malformacion congenita rara del sistema nervioso central,
caracterizada por el descenso del cerebelo, en la RM se encontré a traves de la vista Sagital de T1,
un descenso de 8 mm debajo del foramen magno y 7 mm del canal vertebral compatible con el
Sindrome de Arnold Chiari Tipo I. El desconocimiento de esta patologia puede incidir en la calidad
de vida ya que no se encuentran estudios para mejorar la calidad del paciente y conocer més la
patologia. Se descart6 intervencion quirurgica luego de indicar tratamiento farmacoldgico.
Contribuciones de los autores: RA: conceptualizacidn, investigacion, metodologia, redaccion —
borrador original; CM: redaccion — borrador original, redaccién — revision y edicion; MM:
conceptualizacidn, redaccion — borrador original, redaccion — revision y edicion; MM: redaccion —
borrador original, redaccion — revision y edicion; FM: conceptualizacion, redaccion — revision y
edicion; OJ: conceptualizacion, administracion de proyectos, recursos, supervision, redaccion —
revision y edicion.
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