Revista de Neuro-Psiquiatria 2003; 66:296-301

IMPRESION BASILAR ASOCIADA A MALFORMACION DE
ARNOLD-CHIARI EN EL ADULTO

Por CESAR A. CASTANEDA DIAZ', ROBERTO PORTILLO VALLENAS",
JOSE VERA RAGGIO’ y LUIS DEZA BRINGAS'.

RESUMEN

La malformacion de Arnold-Chiari (MACh) es una condicion en la cual el cerebelo
protruye hacia el canal espinal, puede estar asociada a otras anomalias tales como
mielomeningocele, siringomielia y espina bifida. Los sintomas generalmente se inician
durante la infancia, o mads tardiamente, y se caracterizan por cefalea y signos de
disfuncion cerebelosa y de otras estructuras de fosa posterior. Presentamos una
paciente adulta con esta patologia, en la que las manifestaciones mds destacadas son
cefalea, signos cerebelosos y disfuncion del bulbo raquideo, asociados a fenomeno de
impresion basilar. Revisamos las manifestaciones clinicas, diagnadstico, evolucion y
manejo de esta entidad.

ABSTRACT

In Arnold-Chiari malformation, cerebellum gets into the spinal channel, this con-
dition can be associatted with others anomalies as myelomeningocele, syringomyelia
and spina bifida. The clinic manifestations are present during childhood, less frecuen-
tly in adolescence and adultness, they usually consist in headache and signs of
cerebelar and other posterior fossa structures disfuntion. We report an adult patient
with Arnold-Chiari malformation, who presents headache, cerebellar and bulbar
disfuntion signs, associated with basilar impression. We review the clinical ma-
nifestations, diagnostic, evolution and treatment of this entity.
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INTRODUCCION

La MAChH es un trastorno de las estruc-
turas de la fosa posterior en el cual el
cerebelo protruye hacia el canal espinal,
pudiendo estar asociado con otras anomalias
como mielomeningocele, siringomielia y
espina bifida. En la mayoria de casos los
sintomas se inician durante la infancia; sin
embargo, pueden presentarse en adoles-
centes y adultos. Los sintomas usualmente
incluyen cefalea, vomito, trastorno motor en
caray extremidades, dificultad para deglutir
y varios grados de deterioro mental. Al
crecer los nifios que tienen la malformacion
de Chiari, que eran previamente asintoma-
ticos, pueden mostrar signos de disfuncion
encefalica progresiva, tales como movimien-
tos rapidos involuntarios de los ojos hacia
abajo y ataxia. Otros sintomas pueden in-
cluir vértigos, vision doble, sordera, episodios
de dolor agudo alrededor de los ojos.

Presentamos un caso a partir del cual se
hace la revision clinica, diagndstico y trata-
miento de tal malformacion.

PRESENTACION DEL CASO

A.A.V., dama de 38 afios, inicia sus
sintomas a los 29 afios en forma insidiosa,
con cefalea global y desequilibrio progresivo
asociado a lateropulsiones bilaterales, apo-
yandose para no caer. Posteriormente nota
cambios en la voz presentando disfonia ca-
racterizada por sonidos agudos. Pocas se-
manas antes de su ingreso tiene parestesias
y disminucién de la fuerza en la parte distal
en los miembros inferiores y el dolor de
cabeza se torna mas intenso y persistente.
En el examen clinico se encontrd despiertay
sin alteraciones cognitivas. Sus funciones
vitales y el examen general por sistemas fue
normal. Tenia nistagmo provocado hori-
zontal bilateral, reflejo nauseoso disminuido,
voz bitonal, abundantes fasciculaciones e
hipotrofia de la lengua y cuadriparesia a

predominio de miembros inferiores asociada
a hipertonia espastica. No se observo atrofia
muscular en extremidades ni movimientos
involuntarios. Hiperreflexia tendinosa gene-
ralizada. Hofmann, Babinski y clonus ago-
table en forma bilateral. Sensibilidad con-
servada. Incoordinacion motora segmenta-
ria, con severa dismetria, disdiadococinesia
y discronometria bilateral.

Los examenes de laboratorio: hematolo-
gicos, lipidograma, ELISA para HTLV-1y
VDRL fueron normales. LCR normal. Elec-
tromiografrianormal. Laradiografia cervical
mostrd fusion de C1 con occipital. TAC
craneo-cervical convencional y con recons-
truccidn digital tridimensional reveld agra-
damiento del espacio de la fosa posterior y
del agujero magno e impactacion de las
apofisis odontoides (impresion basilar)
(Figura 1). La RNM de cerebro mostro una
malformacion de fosa posterior consistente
en descenso de amigdalas cerebelosas, atro-
fia del cerebelo y compresion del tronco
cerebral asociado a severo adelgazamiento
de la region bulbo-medular (Figura 2).

La paciente fue intervenida quirurgica-
menteel 13-12-01, realizandose craneotomia
suboccipital, laminectomia de C2 y plastia
de meninge. Sali6 de alta al cabo de dos se-
manas con mejoria del déficit motor, cer-
vicalgia y paresia del IX par en resolucion.

DISCUSION

La MACh es poco frecuente, De Noronha
y colaboradores observaron que la tasa de
mayor mortalidad en el periodo neonatal se
debia a malformaciones del sistema ner-
vioso central, de las cuales el 61% fueron
defectos del tubo neural, 8% evaginacion
prosencefalica, 3% de malformaciones de
fosa posterior, y solo 3 casos de MACh.!

La MACh comprende un grupo de de-
fectos del SNC en la fosa posterior, las ma-
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nifestaciones clinicas consisten en cefalea,
trastornos sensoriales, vértigo, ataxia, al-
teraciones de la agudeza auditiva, trastornos
de nervios craneales bajos, nistagmus, si-
ringomielia, escoliosis, paresia de miem-
bros superiores, hidrocefalia, apnea, atrofia
optica, heterotopia cerebelar intraorbital,
neuralgia o disestesia trigeminal, neuralgia
del glosofaringeo, estados sincopales, dis-
fagia, esotropia, cefalea por hipotension de
LCR, espasmo hemifacial, disfagia y of-
talmoplejia internuclear, entre otros.>* En
todos los casos la resonancia magnética
por imagenes es fundamental en el diag-
nostico.

La malformacién del cerebelo es el
trastorno comun a los 4 tipos descritos por
Hans Chiari hace mas de 100 afios, los
cuales, sin embargo, hasta la actualidad
carecen de correlato anatomo patologico y
embrioldgico. El tipo I consiste en her-
niacion de las amigdalas cerebelosas en el
foramen magno, comprimiendo la union
craneocervical. Chiari II esta casi ex-
clusivamente asociada a mielomeningo-
cele e hidrocefalia, consiste en herniacion
no sélo de amigdalas cerebelosas sino de
todo el contenido de la fosa posterior en el
foramen magno. Chiari III y IV son aun
menos frecuentes. Chiari III representa un
encefalocele. Chiari IV consiste en hipo-
plasia cerebelosa. Los estudios de Milhorat
realizados en 364 pacientes demostraron
que la incidencia familiar podria estar a
favor de un componente genético de
transmision.*

La MACh de tipo I tiene el inicio mas
tardio de los sintomas, y es la variante de
nuestro trabajo. La paciente refirid haber
tenido cefalea desde la nifiez, cuyo me-
canismo pudo ser la distension de la fosa
posterior. Stovner describid casos con ce-
falea de presentacion episodica y otros de
forma prolongada y continua en ocasiones

ésta era desencadenada por la tos y otras
maniobras de Valsalva, diferenciandose asi
de la migrafia y la cefalea cervicogénica.’
Nuestra paciente present6 incoordinacion
cerebelosa progresiva asociada a signos
piramidales, que se pueden atribuir a lesion
atrofica del cerebelo y desplazamiento del
tronco cerebral hacia el canal raquideo, con
trastornos de IX y XII pares craneales, cons-
tituyendo el sindrome bulbar anterior, te-
niendo importancia el efecto compresivo de
la apdfisis adontoides impactada.

La patogenia no esta bien esclarecida,®
aunque se ha planteado que se debe a una
desproporcion entre las estructuras pos-
teriores del encéfalo y las dimensiones de la
fosa posterior, al respecto se han realizado
mediciones con ayuda de la RMN para
determinar las proporciones entre la es-
tructura craneal y el encéfalo posterior, sin
embargo, se ha llegado a la conclusion que
los factores responsables para la aparicion
de los sintomas siguen siendo poco co-
nocidos. Aunque los estudios de Christophe
y colaboradores, realizado en base a me-
diciones del volumen de fosa posterior en
pacientes y controles sanos, llegan a la
conclusion que la MACh se debe a un
defecto de desarrollo del hueso occipital
originado del mesodermo paraaxial, lo que
provoca estrechamiento de la fosa posterior
del craneo, que contiene el cerebro pos-
terior desarrollado normalmente.’

En estos casos esta indicada la cirugia, a
pesar de la posibilidad de disfuncion neu-
rolégica consistente en siringomielia sin-
tomatica o hidrocéfalo, observado en el
15% de los casos. El prondstico de estos
casos es variable, dependiendo de los
sintomas preexistentes y la respuesta a la
cirugia con craneotomia suboccipital, la-
minectomia de C2 e injerto dural, ademas
de reduccioén del volumen de las amigdalas
cerebelosas.®
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Figura 1

Tomografia axial computarizada craneo-cervical convencional y con reconstruccion
tridimensional: agrandamiento del espacio de la fosa posterior
y el agujero magno, e impresion basilar.
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FiGura 2

Resonancia magnética por imagenes de cerebro: malformacion de fosa posterior
consistente en descenso de amigdalas cerebelosas, atrofia del cerebelo y compresion del
tronco cerebral con severo adelgazamiento del bulbo.
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CONSIDERACIONES FINALES

La MACh es una condicién en la cual el
cerebelo protruye hacia el canal espinal,
pudiendo estar asociada con otras anomalias
como mielomeningocele, siringomielia y
espina bifida.

En este trastorno la mayoria de los sin-
tomas frecuentemente se inician durante la
infancia, sin embargo, pueden presentarse
en la adolescencia o tardiamente en el
adulto.

Los sintomas usualmente incluyen ce-
falea, dificultad para deglutir y varios
grados de déficit motor de extremidades.
Pueden coexistir signos de disfuncion cere-

bral progresiva, tales como movimientos
rapidos involuntarios de los ojos hacia
abajo, vértigos, vision doble, sordera y
deterioro en la habilidad para coordinar los
movimientos.

Presentamos una paciente, mujer de 38
anos, que padecio de cefalea crdnica,
incoordinacion cerebelosa progresiva y
signos de disfuncion del bulbo raquideo
como consecuencia de tener impresion
basilar y otros defectos congénitos del sis-
tema nervioso, conocidos con el nombre de
malformaciones de Arnold Chiari I.

El tratamiento quirurgico consistente en
craneotomia suboccipital, laminectomia de
C2 y plastia de meninge.
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