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La malformacién de Chiari tipo I (CH-I) y el
denominado complejo Chiari-I/siringomielia son
enfermedades que originan todavia importantes
controversias. Las discrepancias existentes en la
bibliografia en lo que concierne a estas
malformaciones afectan tanto a los factores
etiopatogénicos involucrados en su aparicién como
al tratamiento méas adecuado de las mismas.
Contribuye a fomentar los desacuerdos existentes un
desconocimiento todavia considerable de la
evolucidn natural de la enfermedad, asi como una
falta de consenso en las indicaciones terapéuticas, e
incluso en la técnica quirtrgica mas apropiada. En
los ultimos afos, se ha avanzado de forma
significativa en el conocimiento de los factores
etiopatogénicos que contribuyen al desarrollo de esta
malformacién. La existencia de una anomalia en el
desarrollo embriolégico, caracterizada por una
insuficiencia del mesodermo paraaxial que
condicionaria el desarrollo posnatal de una fosa
posterior reducida en su capacidad volumétrica, es la
hipétesis mas aceptada en el momento actual. En
este trabajo, revisamos los aspectos histéricos y las
controversias existentes sobre la malformacién de
CH-I, las teorias clasicas sobre los factores
etiol6gicos implicados en esta anomalia y las
hipé6tesis mas recientes sobre los factores que
contribuyen a la aparicién de este problema.
También discutimos las propuestas mas recientes en
el tratamiento quirurgico de este tipo de
malformacién y de sus anomalias asociadas,
fundamentalmente la siringomielia, la hidrocefalia y
las malformaciones de la charnela craneocervical.
Por dltimo, proponemos un protocolo de estudio de
utilidad en el diagnéstico y tratamiento de la
malformacién de CH-I asociada a la dilatacién del
sistema ventricular.
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Current surgical treatment of Chiari type I
malformation and Chiari-I/syringomyelia
complex

Chiari type I malformation and so-called Chiari-
I/syringomyelia complex continue to inspire
controversy. Disagreement on these malformations
concern both etiopathogenesis and treatment. Our
still poor understanding of the natural course of the
disease, the lack of consensus regarding therapeutic
indications and even disagreement on appropriate
surgery all contribute to cause disagreement.
Significant progress has been made in our
understanding of contributing etiopathogenetic
factors in recent years. The most widely accepted
hypothesis is that anomalous embryonic
development characterized by paraxial mesodermal
insufficiency would put volumetric constraints on
postnatal development of the posterior fossa. We
review historical and current controversies regarding
Chiari type I malformation and classic theories on
causative and contributing factors. We also discuss
the latest surgical treatments that have been
suggested, as well as associated anomalies - mainly
syringomyelia, hydrocephalus and malformed
cranial-cervical articulation. Finally, we propose a
protocol useful for the diagnosis and treatment of
Chiari type I malformation associated with dilation
of the ventricular system.
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“Es lo que ya sabemos lo que a menudo nos impide
aprender”

Claude Bernard (1813-1878)

INTRODUCCION

La malformacion de Chiari tipo I (CH-I) y el deno-
minado complejo Chiari-I/siringomielia son enferme-
dades que originan todavia importantes controversias.
Aunque histéricamente la descripcién de la siringo-
mielia es anterior a la de la malformacién de Chiari,
su asociacion con las malformaciones de la charnela y,
en especial, con la malformacién de CH-I es un con-
cepto relativamente reciente. En el tratado clésico
Neurologia, escrito por Wilson y publicado a mediados
de este siglo, se dedica un capitulo entero a describir
la siringomielia y la siringobulbia, y sin embargo la
malformacién de Chiari no se discute ni tan siquiera
en relacién a los pacientes afectados de un sindrome
siringomiélico’.

Las discrepancias existentes en la bibliografia en lo
que concierne a estas malformaciones afectan tanto a
los factores etiopatogénicos involucrados en su apari-
cién como al tratamiento mas adecuado de las mis-
mas. Contribuye a fomentar los desacuerdos existen-
tes, un desconocimiento todavia considerable de la
evolucién natural de la enfermedad, asi como una
falta de consenso en las indicaciones terapéuticas e
incluso en la técnica quirdrgica més apropiada. Aun-
que la verdadera prevalencia de las malformaciones de
la charnela craneocervical esta todavia por definir, la
utilizacién sistemética de la resonancia magnética
(RM) ha puesto en evidencia a un grupo importante de
pacientes con formas oligosintomaticas o incluso asin-
tomaticas de la enfermedad en los que es importante
poder definir el tratamiento mas apropiado.

Los objetivos de esta revision son los de plantear los
aspectos mas controvertidos de esta enfermedad, defi-
niendo los avances mas significativos en los ultimos
afnos en los aspectos etiopatogénicos. Nuestra inten-
cién es definir también los cambios de actitud en el
tratamiento quirdrgico, en la mayoria de los casos
consecuencia directa de un mayor conocimiento de los
aspectos fisiopatolégicos de la malformaciéon descrita
inicialmente por Cleland y Chiari.

CONTROVERSIAS HISTORICAS

Las malformaciones de Chiari han sido motivo de
polémica ya desde su descripcion original a finales del
siglo x1x. Un mejor conocimiento de los avatares de
este proceso puede ser de utilidad para el clinico, de
cara a entender la evolucién temporal de los distintos
conceptos sobre este tipo de enfermedad.

Los ep6nimos malformacién de Chiari y Arnold-
Chiari han sido utilizados, en general, como sinéni-
mos para definir a una serie de malformaciones que se
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caracterizan en todos los casos por la ectopia de las
amigdalas del cerebelo por debajo del nivel que marca
el borde posterior del foramen magnum. De una forma
casi generalizada, y por un sentido de justicia histori-
ca, el epénimo malformacién de Arnold-Chiari ha sido
sustituido, por las razones que expondremos, por el de
malformacién de Chiari.

La primera referencia conocida en este tipo de mal-
formaciones la hizo el anatomista escocés John Cle-
land en su trabajo aparecido en 1883, dirigido al estu-
dio de los procesos patolégicos malformativos congé-
nitos, y en el que presentaba el resultado de la
autopsia de 9 nifios con este tipo de anomalias®*. En
su primera aportacién, este autor describia los hallaz-
gos necrépsicos de un paciente que presentaba unos
hallazgos caracteristicos de lo que hoy conocemos
como malformacién de Chiari tipo II (CH-II). En este
paciente, el IV ventriculo y el tronco del encéfalo esta-
ban elongados y se situaban en el raquis cervical supe-
rior” 3. Ocho afios mas tarde, en 1891, el patélogo aus-
triaco Hans von Chiari describia tres tipos de anoma-
lias del rombencéfalo, todas ellas asociadas a hidro-
cefalia®. Este autor amplié su serie inicial a 24 casos
que fueron publicados en aleméan en el afio 1896°.

El trabajo inicial de Chiari fue traducido al inglés en
1897. Esta traduccién presentaba importantes errores
que ayudaron, en cierta manera, a que persistiera el
debate etiopatogénico sobre estas malformaciones® > 7.
De los 24 casos descritos por Chiari, 14 presentaban lo
que este autor defini6 como malformaciones tipo 1, y
que se caracterizaban por la existencia de una hernia-
cién de las amigdalas y de la parte medial del 16bulo
inferior del cerebelo en el canal cervical superior’ °.
En las llamadas malformaciones tipo II, Chiari agru-
paba aquellos casos en los que existia, ademas de la
ectopia amigdalar, un desplazamiento de parte del
cerebelo inferior y del IV ventriculo en el canal cervi-
cal®. En su trabajo definitivo de 1896, Chiari afiade al
estudio 7 casos adicionales en los que describe ademas
un desplazamiento caudal del bulbo, de la protuberan-
cia y del vermis inferior®. Las malformaciones tipo II
se asociaban con gran frecuencia a anomalias disrafi-
cas. La caracteristica diferencial de la malformacion
denominada tipo III por Chiari, en su descripcién ini-
cial de 1891, era la existencia de un encefalocele cra-
neocervical en el que el cerebelo se herniaba (hydroen-
cephalocele cerebellaris cervicalis). De esta tltima ano-
malia, este autor s6lo presenté un caso en un recién
nacido afectado de espina bifida®. En su trabajo de
1896, Chiari afiade a la clasificacién una cuarta ano-
malia (tipo IV) que se define por la existencia de una
hipoplasia del cerebelo®.

La contribucién de Arnold al estudio de estas mal-
formaciones se produjo 3 afios después de la descrip-
ci6n original de Chiari en 1891. Este patélogo aleman,
discipulo de Virchow, describié en su trabajo publica-
do en 1894 los hallazgos de un tnico paciente, un
recién nacido con malformaciones viscerales
multiples®. Dentro de estas malformaciones, Arnold
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refiere en su descripcién la existencia de una hernia-
cién del cerebelo y del IV ventriculo en el canal cervi-
cal®. En su trabajo, la discusién se centra fundamen-
talmente en las teorias existentes sobre la etiopatoge-
nia de la espina bifida. Chiari cita a este autor en su
trabajo de 1896, comentando que el caso descrito por
Arnold es similar a lo que él mismo describié en su
trabajo como anomalia tipo II*.

De acuerdo con Carmel y Markersberry, los respon-
sables de la “conspiracién” para incorporar el nombre
de Arnold a la malformacién fueron Schwalbe y Gre-
dig, discipulos de Arnold que en 1907, y a partir de
una interpretacién peculiar de la bibliografia previa
sobre el tema, acufian el término malformacién de
Arnold-Chiari para englobar a todas estas anomalias’.
Desde su introduccién hasta mediados de la década de
los setenta, este epénimo fue el mas utilizado para
definir a este grupo de malformaciones'’'>. A la per-
sistencia de esta nomenclatura, ayudé la revisiéon poco
exhaustiva de la bibliografia efectuada por determina-
dos autores como Penfield y Coburn, que afirmaban
sin fundamento que la primera descripcién de la mal-
formacién por Chiari fue hecha en 1895, ignorando el
trabajo anterior de este mismo autor publicado en
1891'°. Penfield y Coburn llegan a afirmar en su intro-
duccion, haciendo referencia al trabajo de Chiari de
1895, que: “Es obvio que Chiari hizo sus observaciones
independientemente de las de Arnold; por lo tanto,
esta condicién se denomina de una forma adecuada
malformacién de Arnold-Chiari”'®.

Es a partir del trabajo de Carmel y Markesberry
publicado en 19727, cuando todo este proceso se clari-
fica y cuando el epénimo malformacién de Chiari em-
pieza a difundirse en la bibliografia especializada'’-".
Resulta anecdético, sin embargo, que el Index Medi-
cus contintie utilizando el término Arnold-Chiari defor-
mation para indexar los trabajos referentes a este tipo
de malformaciones.

PROCESOS PATOLOGICOS )
ASOCIADOS A LA MALFORMACION
DE CHIARI TIPO I

De lo expuesto anteriormente, se deduce que lo que
hoy conocemos como malformacién de CH-I agrupa
aquellos pacientes que presentan como lesién primaria
un descenso caudal de las amigdalas del cerebelo por
debajo del nivel del foramen magnum*. En los casos de
CH-I, el 1V ventriculo se encuentra siempre situado en
una posicién normal®. En la actualidad, el diagnéstico
de esta entidad se establece con relativa facilidad por
RM (fig. 1).

La malformacién de CH-I se diferencia de la de CH-
IT por la asociacién practicamente constante de este
altimo tipo de malformacién a la espina bifida. En
estos pacientes existe, ademaés, un descenso del vermis
inferior en el canal cervical y una elongaciéon del IV
ventriculo que con frecuencia se sitiia por debajo del

Fig. 1. Corte sagital de RM en un paciente de 56 avios de edad
con clinica de sensacion de inestabilidad de 12 meses de evolu-
cion. En la RM se observa una importante ectopia amigdalar
que sobrepasa el arco posterior del atlas llegando por su parte
mds caudal hasta las ldminas de C2. Obsérvese la horizontali-
zacion de la escama del occipital y el reducido volumen de la
fosa posterior.

foramen magnum'®. Con gran frecuencia, las malfor-
maciones de CH-II se asocian a otras anomalias cere-
brales, tales como la hipoplasia del tentorio, la cranio-
lacunia o las anomalias del acueducto de Silvio, entre
otras'®.

La malformacién de CH-I se puede asociar con una
frecuencia variable a las siguientes anomalias: a) sirin-
gomielia; b) hidrocefalia; ¢) anomalias dseas de la
charnela craneocervical; d) aracnoiditis de la fosa pos-
terior, y e) escoliosis.

Siringomielia

De una forma tradicional, se ha considerado a la
siringomielia como una “...enfermedad en la cual exis-
te una cavitacién tubular de la médula espinal que se
extiende a lo largo de varios segmentos””!. Clasica-
mente, ha existido la costumbre de diferenciar entre
siringomielia e hidromielia. La siringomielia definiria,
para algunos autores, aquellas cavidades separadas del
conducto ependimario central y revestidas de células
gliales?”. Al contrario de la siringomielia, la hidromie-
lia se caracterizaria fundamentalmente por una dilata-
cién del conducto central, revestida por lo menos par-
cialmente de células ependimarias®’. La dificultad en
diferenciar ambos tipos de lesiones y el solapamiento
entre ellas condujeron a Ballantine et al a introducir el
término siringohidromielia para agrupar ambos
tipos”®. En general, en la bibliografia reciente se utili-
zan ambos términos para definir estas lesiones, inde-
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pendientemente de su relacién con el conducto central
medular?’.

De acuerdo con De Lotbiniére, la asociacién entre
siringomielia y malformacién de Chiari fue descrita
inicialmente por Langhans en 1881°*. Cleland descri-
bi6é también esta asociacién en lo que hoy conocemos
como malformacién de CH-II°. El mismo Chiari, en su
trabajo de 1896, describia la existencia de esta anoma-
lia en 3 de los 14 casos tipo I y en 5 de los 7 casos con
una malformacién tipo II’“. En la actualidad, se admi-
te que entre un 30-75% de los pacientes con una mal-
formaciéon de CH-I presenta una siringomielia/hidro-
mielia asociadas'” 2 2> ¢, En nuestra serie de 68 pa-
cientes con una malformacién de CH-I intervenidos,
39 (57%) presentaban cavidades siringomiélicas
(Sahugquillo et al, en preparacién). Hay que recordar,
sin embargo, que en las series quirurgicas existe un
importante sesgo de selecciéon y que, probablemente,
la prevalencia real de siringomielia en los pacientes no
sometidos a tratamiento quirdrgico sea en realidad
mas baja.

La siringomielia, cuando existe, es la responsable de
la mayor parte de la sintomatologia en los pacientes
con malformaciones de CH-I. En los pacientes con
esta asociacion, la gravedad de los déficit neurologicos
ya instaurados, es lo que determinara la respuesta al
tratamiento quirurgico. En aquellos pacientes que
opten por la cirugia en las fases avanzadas de la enfer-
medad, la estabilizacién del cuadro clinico es la tinica
posibilidad terapéutica que se les puede ofrecer.

Hidrocefalia

Mientras que en la malformaciéon de CH-II la hidro-
cefalia es practicamente constante, la prevalencia de
hidrocefalia en las malformaciones de CH-I es sensi-
blemente inferior y ofrece a menudo problemas de
diagnostico. La dificultad en comparar distintas series
respecto a este hallazgo es también considerable, ya
que en la mayoria de los estudios no se definen clara-
mente los criterios diagndésticos, existiendo por lo
tanto una gran variabilidad en su definicién. En nues-
tra serie, un 43% de los 68 pacientes intervenidos pre-
sentaba una dilatacién del sistema ventricular supra-
tentorial, definiendo como tal un indice de Evans
superior o igual a 0,30 (fig. 2). Aunque en algunos
casos la dilatacién ventricular pudiera considerarse
como “minima” por criterios radiolédgicos, el estudio
de la presioén intracraneal demostré en la mayoria de
estos casos la existencia de alteraciones clinicamente
significativas de la dinamica del liquido cefalorraqui-
deo (LCR).

Malformaciones Gseas de la charnela
craneocervical

En este apartado, agrupamos aquellas alteraciones
de la charnela craneocervical asociadas a las malfor-

226

Fig. 2. Esquema del indice de Evans. Este indice, descrito ini-
cialmente para calcular el tamaiio ventricular en ventriculogra-
fias, se obtiene a partir del cociente entre la distancia mdxima
existente entre las dos astas frontales de los ventriculos laterales
(A) vy la distancia mdxima entre las dos tablas internas en el
mismo corte de TC en el que se ha evaluado el pardmetro ante-
rior (E). Los tndices superiores a 0,30 indican dilatacién ventri-
cular. Este indice resulta adecuado para el seguimiento de un
mismo paciente y para la comparacion entre distintos grupos.

maciones de CH-I. No incluimos aqui las anomalias en
la capacidad volumétrica de la fosa posterior, hallazgo
practicamente constante en este tipo de malformacio-
nes y al que nos referiremos, por su importancia etio-
patogénica, en apartados posteriores.

La platibasia y la invaginacién basilar son las ano-
malias més frecuentes asociadas a las malformaciones
de CH-I?’. Con menor frecuencia, pueden encontrarse
también anomalias de Klippel-Feil o la asimilacién
méas o menos completa del atlas al occipital’’. Estas
malformaciones provocan que con cierta frecuencia la
union bulbomedular se encuentre comprimida ante-
riormente, lo que provoca junto a la compresion poste-
rior reducciones muy acusadas del espacio disponible
para el neuroeje en la unién cervicobulbar (fig. 3). De
nuevo, es dificil establecer la verdadera prevalencia de
esta asociacion, ya que en muchos casos sélo se detec-
ta por estudios de RM y tomografia computarizada
(TC). Otro factor que complica este tema es que, con
cierta frecuencia, estas alteraciones se presentan como
formas “minor” que pueden pasar desapercibidas sin
un estudio riguroso dirigido especificamente al estu-
dio 6seo de la charnela craneocervical.
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Fig. 3. Corte sagital de RM en una paciente de 51 avios de edad
ingresada en nuestro servicio para el estudio de un cuadro de
inestabilidad a la marcha, mareos y pérdida de fuerza en extre-
midad superior derecha. La RM demuestra la existencia de una
malformacion compleja de la charnela craneocervical, que aso-
cia a la deformidad de Chiari un clivus corto, y una grave
impresion basilar con compresion anterior de la union bulbo-
protuberancial. La paciente presentaba una siringomielia cervi-
cal asociada no visible en la exploracién aqui presentada. El
tratamiento de esta paciente requirio tres intervenciones: un
abordaje transmaxilar con reseccion de la apdfisis odontoides y
parte del cuerpo de C2, una reconstruccion de la fosa posterior
vy una artrodesis occipitocervical. La complejidad de estas mal-
formaciones hace que el tratamiento definitivo requiera, en
algunos casos, mds de una intervencion y deba plantearse con
el enfoque multidisciplinario propio de la cirugia de la base del
crdneo.

En series anteriores a la RM, la prevalencia de estas
malformaciones oscila entre el 20 y el 60%'” *°. En la
serie de Banerji y Millar'’, las anomalias esqueléticas
de la charnela se observaron en 9 de los 20 pacientes
estudiados (45%), mientras que en la de Paul et al*® la
impresién basilar se documenté en 12 de los 71 casos
estudiados (23%).

Aracnoiditis

La verdadera prevalencia de la aracnoiditis ha sido
en nuestra opinién sobrestimada en la bibliografia. En
nuestra serie, la prevalencia de aracnoiditis confirma-
da en el acto quirargico es inferior al 15%. Esto con-
trasta con otras series en las que la aracnoiditis se ha
observado entre el 40 y el 100% de los casos sometidos
a tratamiento quirdrgico!” 2> 2%, Nuestros hallazgos
coinciden, sin embargo, con los de otros autores que
han observado también la misma baja prevalencia en
otras series’®. Estas discrepancias, aunque dificiles de
explicar, podrian ser debidas a los diferentes criterios
en la seleccion de los pacientes para el tratamiento
quirdrgico y a que, en las series citadas, los pacientes

tenian un grado importante de afectaciéon neurolégica
que traduce, en general, un tiempo de evolucion de la
enfermedad prolongado. Por otra parte, en las técnicas
quirdrgicas en las que la aracnoides se abre simulta-
neamente con la apertura de la duramadre y el pacien-
te se interviene en posicion de semisedestacion, el
colapso de la aracnoides induce a sobrestimar la ver-
dadera existencia de aracnoiditis.

En nuestra opinion, la aracnoiditis en estos pacien-
tes podria ser secundaria a un proceso de friccién
repetida entre las amigdalas del cerebelo anormalmen-
te herniadas contra las leptomeninges y la duramadre
en la region del foramen magnum. Esta hipotesis,
sugerida ya por Banerji y Millar en 1974'7, explicaria
por qué esta aracnoiditis es méas frecuente en los
pacientes con un mayor tiempo de evolucién. En los
pocos estudios en los que se ha practicado un analisis
histolégico de la aracnoides de la region del foramen
magnum, se ha podido demostrar la existencia de
fenéomenos inflamatorios inespecificos, ademas de

microhemorragias en algunos casos’®.

Escoliosis

La asociacién entre la escoliosis y la malformacion
de CH-II ha sido bien documentada en la bibliografia,
y se ha observado en el 50-70% de estos pacientes”’.
Su prevalencia en la malformacién de CH-I es menos
conocida, aunque para algunos autores su frecuencia
seria muy similar a la encontrada en la malformacién
de CH-II?". La escoliosis es més frecuente en aquellos
casos con una siringomielia asociada y traduce en este
grupo una afectacién de la musculatura axial raquidea
secundaria a una alteracién progresiva de la motoneu-
rona, con la consiguiente denervacién de los musculos
paravertebrales. Sin embargo, la escoliosis se observa
también con frecuencia en las malformaciones de
Chiari sin siringomielia asociada®'. En estos casos,
algunos autores han sugerido la alteracién de los refle-
jos posturales como uno de los factores responsables.
En general, la escoliosis que presentan los pacientes
con una malformacién de Chiari es con frecuencia
dolorosa, tiene una rapida progresion y suele ser de

curvatura toracica izquierda®’.

ASPECTOS ETIOPATOQENICOS
DE LA MALFORMACION DE CHIARI

En el estudio de los factores etiopatogénicos impli-
cados en el complejo Chiari-I/siringomielia conviene
diferenciar tres grandes apartados: a) los factores
implicados en la malformacién de Chiari y sus anoma-
lias 6seas asociadas; b) los responsables de la forma-
cién de la cavidad siringomiélica, y ¢) los factores
implicados en la progresiéon de la cavidad siringomié-
lica.

En este trabajo, nos centraremos de una forma casi
exclusiva en detallar las distintas teorias existentes sobre
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el desarrollo de la malformacién de Chiari, no exten-
diéndonos excesivamente en los otros dos apartados.

Aunque la era moderna en el estudio etiopatogénico
de esta malformacién y su relacién con la siringomie-
lia se inicia con Gardner y su teoria hidrodinamica,
existen y han existido a lo largo de las dltimas décadas
diferentes teorias que han intentado explicar el origen
de este tipo de malformacién. La mayor o menor incli-
nacion de los neurocirujanos a aceptar unas u otras ha
condicionado en muchos casos la historia del trata-
miento quirdrgico de la malformacién de CH-I y del
complejo Chiari-I/siringomielia.

La hidrocefalia como factor
desencadenante

Esta hipétesis fue introducida por el mismo Chiari
en 1891. Seguin la misma, la existencia de una hidroce-
falia seria el factor primario que condicionaria una
herniacién de las amigdalas del cerebelo y del tronco
del encéfalo (en los casos de CH-II)> °. De hecho, el
trabajo inicial de Chiari (1891) consistia en una rela-
cién exhaustiva de las anomalias encontradas en el
cerebelo en una serie de pacientes con hidrocefalia
examinados post mortem. En este trabajo, Chiari
comentaba: “...tengo la impresién de que la extensién
de las amigdalas y de la parte medial de los 16bulos
inferiores es siempre el resultado de una hidrocefalia
de inicio muy temprano y de caracteristicas cré-
nicas”’

De acuerdo con esta teoria, la hidrocefalia provoca-
ria la existencia de una desproporcién entre el conti-
nente craneal, en especial del espacio infratentorial, y
el contenido neural, provocando esta situacién una
herniacién de parte del cerebelo y/o del tronco del
encéfalo hacia el canal cervical® 7. Sin embargo, la
observacion de que el grado de hidrocefalia no se rela-
cionaba en muchos casos con la magnitud de la ecto-
pia amigdalar condujo a Chiari a sugerir la posibilidad
de que otro tipo de anomalias, tales como la insufi-
ciencia en el desarrollo 6seo del craneo, podian desem-
pefiar un papel importante en la etiopatogenia de esta
malformacion®.

En la actualidad, se considera que la hidrocefalia es
un fenémeno secundario y no primario en las malfor-
maciones de CH-I. La herniacién amigdalar existente
en estos pacientes provoca un bloqueo mecanico de
los espacios subaracnoideos en la regién del foramen
magnum. Este bloqueo, junto a la aracnoiditis que
puede existir en algunos casos, provoca una obstruc-
cién de los agujeros de Magendie y Luschka, condicio-
nando la existencia de un trastorno de la circulacién
del LCR vy, secundariamente, de una hidrocefalia’’.
Algunos autores han descrito en algunos pacientes
intervenidos la existencia de verdaderas membranas
que obstruyen por completo el foramen de Magendie,
dificultando la libre circulaciéon del LCR en dicha
zona'” 25,
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Teorias mecanicas. La hipdtesis
de la tracciéon medular

Esta teoria fue introducida inicialmente por Penfield
y Coburn en 1938 para explicar la malformacién de
CH-II'°. Posteriormente, y por extension, esta linea
conceptual se aplicé también para justificar la hernia-
ci6on amigdalar existente en las malformaciones de
CH-I. Los defensores de esta teoria apoyaban esta
hipétesis en la observacién frecuente en las malforma-
ciones de CH-II de una médula anclada en el mielome-
ningocele y de una posiciéon con frecuencia anémala
de los pares craneales y de las raices cervicales que
tenian, en estos casos, una orientacién ascendente, no
observada en condiciones normales'®. Para estos auto-
res, el anclaje anémalo de la médula al mielomeningo-
cele y la conocida desproporcion existente durante el
tercer trimestre de gestacion entre el crecimiento cra-
neocaudal del raquis y la médula provocarian una
traccién anémala del tronco del encéfalo y del cerebe-
lo en sentido descendente!®. De acuerdo con estos pos-
tulados, la cicatriz generada por la cirugia sobre el
mielomeningocele en estos pacientes provocaba en
muchos casos una agravacion de las fuerzas de trac-
cién, con el consiguiente empeoramiento de esta mal-
formacién. Por otra parte, la hidrocefalia existente en
la mayoria de estos pacientes ayudaria al desarrollo
del proceso, generando un vector de fuerza que actua-
ria también en este sentido'®.

Aunque algunas de estas teorias contintan siendo
mencionadas en algunos trabajos para explicar la mal-
formacién de CH-II, practicamente nadie en la actuali-
dad acepta su importancia en la malformacién de CH-
I. Incluso en esta ultima, existen numerosos hallazgos
clinicos y experimentales que contradicen esta hipéte-
sis. Asi, por ejemplo, no todos los nifios con una espi-
na bifida desarrollan una malformacién de CH-II, ni la
gran mayoria de nifios con lipomas lumbosacros y una
médula anclada presentan malformaciones de
Chiari*’. Experimentalmente, el estudio de Goldstein y
Kepes®” no apoya tampoco estas teorias mecanicistas.
Estos autores practicaban un anclaje de la médula
espinal en distintos animales de experimentaciéon
recién nacidos, no encontrando en ningtn caso ecto-
pias de las amigdalas del cerebelo durante la etapa
adulta’’.

Hipertrofia focal del sistema nervioso
central

Esta teoria fue introducida por los trabajos de Barry
et al'’. De acuerdo con estos autores, la anomalia pri-
maria responsable de las malformaciones de Chiari
consistirfa en un crecimiento anémalo del sistema ner-
vioso central que se iniciaria aproximadamente en la
cuarta semana del desarrollo embrionario'”. El encéfa-
lo de estos pacientes se hipertrofiaria de una forma
anormal, provocando un descenso del tentorio que
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condicionaria, a su vez, un espacio infratentorial de
reducidas dimensiones'®. El crecimiento anémalo del
rombencéfalo y del cerebelo y la reduccion volumétri-
ca del compartimiento infratentorial, provocaria la
herniacién de las estructuras anatémicas de la fosa
posterior a través del foramen magnum. De acuerdo
con esta teoria, el bloqueo de las cisternas en el fora-
men explicarfa la hidrocefalia'®. Citando textualmente
a Barry: “...la hidrocefalia que frecuentemente, pero
no siempre, acompaiia a estas malformaciones puede
considerarse l6gicamente como una secuela, mas que
como la causa de la protrusion del bulbo y del cerebe-
lo en el canal cervical”'?.

Reduccién volumétrica de la fosa
posterior

La reducciéon anémala de la capacidad volumétrica
de la fosa posterior seria el factor embriol6gico prima-
rio que condicionaria este tipo de malformaciones.
Esta teorfa, introducida por Marin-Padilla**~%, es en
opiniéon de muchos autores la hipotesis que mejor
explica todo el proceso etiopatogénico en este tipo de
malformaciones'” 7 3°47_ Por otra parte, y mientras
no se demuestre lo contrario, las teorias de Marin-
Padilla son las tinicas que aportan una base experi-
mental al problema, ya que a pesar de la voluminosa
bibliografia existente sobre las malformaciones de
Chiari, se han descrito hasta la fecha muy pocos
modelos experimentales.

Marin-Padilla fue capaz de reproducir en el labora-
torio una serie de malformaciones muy similares a las
anomalias observadas en los pacientes con malforma-
ciones de CH-I y CH-II. El agente teratogénico utiliza-
do por este autor fue la vitamina A administrada a
dosis masivas en hembras de hamster embarazadas’®.
En sus trabajos, este autor demostré que en los anima-
les nacidos de estas hembras, se produce una reduc-
cién significativa del basicondrocraneo, lo que se tra-
duce en el momento del nacimiento en una fosa poste-
rior de pequeno tamarfio y, por lo tanto, con una
reducida capacidad volumétrica***°. En estos anima-
les, el crecimiento posnatal del cerebelo se produce,
pues, dentro de una fosa posterior limitada en su capa-
cidad, y se origina como consecuencia una deforma-
cién plastica del cerebelo en un intento de adaptacién
de éste a un espacio significativamente reducido. La
herniacién de las amigdalas por debajo del foramen
magnum seria una consecuencia directa de este feno-
meno de adaptacién volumétrica®*3°.

De acuerdo con las teorias de Marin-Padilla, la mal-
formacién de Chiari traduce en esencia una insuficien-
cia primaria del mesodermo paraaxial que ocurriria en
la etapa del desarrollo embriolégico inmediatamente
posterior al cierre de los pliegues neurales** ¢,

En un andlisis reciente de material humano, este
autor ha podido extrapolar los hallazgos observados

en el laboratorio3?. De acuerdo con este ultimo estu-
dio, la malformacién de CH-I seria una forma especifi-
ca de las denominadas por este autor anomalias disra-
ficas cefaloaxiales del esqueleto neural’’. Estas anoma-
lias comparten con otras disrafias (cranioschisis aperta
y cranioschisis occulta con encefalocele occipital) una
forma muy similar de afectacién del basicraneo
axial’’. La diferencia principal entre la malformacién
de CH-1y otras disrafias del esqueleto axial es el grado
de afectacién producido en los pliegues neurales y, en
consecuencia, en el posterior desarrollo del sistema
nervioso central®’.

Las observaciones experimentales de Marin-Padilla
han sido apoyadas por un ntimero considerable de
estudios clinicorradiolégicos!? 0 ¢ 48 En un meticu-
loso estudio clinico, Schady et al*’ observaron que
aproximadamente los dos tercios de los pacientes con
una malformaciéon de CH-I presentaban anomalias
radiolégicas de la fosa posterior. Entre los hallazgos
observados por estos autores, destacan un acortamien-
to del clivus y una fosa posterior significativamente
mas pequefia’’. Otros estudios han confirmado esta
teoria demostrando que, en general, los pacientes con
una malformacién de CH-I tienen una reduccién signi-
ficativa del tamafio de la fosa posterior'” 40 4140, Algu-
nos autores han demostrado que existe una correla-
cion lineal entre la reduccién volumétrica de la fosa
posterior y la magnitud de la ectopia amigdalar*'.

Otras teorias

Existen otras teorias sobre el origen de la malforma-
cién, que no han sido comentadas porque, en opinién
de los autores de este trabajo, tienen poco o ningtn
fundamento. Merece la pena resefar que recientemen-
te en nuestro medio se ha publicado la hipétesis de
que la malformacién de Chiari, la platibasia, la impre-
si6én basilar y la siringomielia tendrian un factor etio-
légico comun: la escoliosis idiopatica asociada a una
desproporciéon entre el crecimiento raquideo y el
medular, que provocaria secundariamente una trac-
cién en sentido descendente del tronco del encéfalo y
de las amigdalas del cerebelo*” °°. En nuestra opinién,
este hipétesis no tiene ningtin fundamento experimen-
tal ni clinico, y traduce tnicamente opiniones de los
autores basadas en la interpretacion peculiar de los
datos de un estudio retrospectivo efectuado en 58 pa-
cientes con siringomielia en los que se identifica el
nivel del cono medular por RM*.

ASPECTOS ETIOPATOGENICOS DE
LA SIRINQOMIELIA ASOCIADA A LAS
ANOMALIAS DE CHIARI

La etiopatogenia de la siringomielia continta siendo

un tema sin resolver en estas malformaciones. En
palabras de Williams: “La siringomielia es una condi-
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cion dificil de entender, clasificar o describir. Incluso
su definicién resulta problematica”s!. Entre un 30 y un
60% de los pacientes con una malformacién de CH-I
sintomatica presentan una cavidad siringomiélica aso-
ciada®. Las principales teorias existentes para explicar
esta asociacién presentan importantes lagunas incapa-
ces de explicar en su totalidad la formacién inicial y la
posterior progresién de la cavidad. Sin embargo, una
constante comun en todas las hipétesis que tratan de
explicar esta asociaciéon es que las anomalias en la
dinamica del LCR provocadas por la impactacién
amigdalar en el foramen magnum desempefian un
papel decisivo en la etiopatogenia de estas cavidades.

De una forma tradicional, la siringomielia se ha cla-
sificado en comunicante y no comunicante en funcién
de la existencia o no de una comunicacién detectable
radiol6gicamente entre la cavidad siringomiélica y el
IV ventriculo?’. Para Gardner y McMurray”?, sin
embargo, esta clasificacién es errénea, ya que estos
autores mantienen, a pesar de la falta de evidencia
sobre este hecho, que todas las siringomielias son
comunicantes. Sin embargo, a la hora de definir el
problema conviene diferenciar entre aquellos factores
que contribuyen a la formacién de la cavidad y los que
facilitan su progresion.

Factores que contribuyen a la
formacién de la cavidad siringomiélica

Este es todavia el principal aspecto por resolver en
estas malformaciones. En la bibliografia se han
expuesto diversas hipétesis, algunas contrapuestas, de
cémo se forma la siringomielia en estos pacientes.
Aungque la descripcion exhaustiva de estas teorias des-
borda los objetivos de esta revisién, si merecen por su
importancia algunos comentarios.

Dentro de las teorias existentes para explicar la sirin-
gomielia podemos distinguir entre dos grandes grupos:
las que definen la siringomielia como una entidad con-
génita y aquéllas que sefialan el origen adquirido de
estas cavidades’. En una de las mas exhaustivas revi-
siones histéricas publicadas sobre el tema, De Lotbi-
niere’* afirma que fue el mismo Ollivier d’Angers
quien primero introdujo la hipétesis de que la siringo-
mielia se formaba a partir de un desarrollo insuficien-
te de la médula espinal. La fusién incompleta de los
pliegues neurales, a partir de los que se origina la
médula espinal, seria para algunos autores la base
etiopatogénica de esta malformacién®.

Dentro de las teorias adquiridas de la siringomielia,
detacan las que han indicado que podrian existir alte-
raciones en la proliferacién del tejido glial que favore-
cieran de alguna manera la formacién de estas cavida-
des. La existencia de una infeccién de causa no filiada
provocaria una mielitis periependimaria, a partir de la
que se desarrollaria la siringomielia. La isquemia
medular, la aracnoiditis y los traumatismos raquime-
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dulares han sido, entre otros, algunos de los factores
que de forma aislada o en combinacién se han impli-
cado en las distintas formas de siringomielia24. Sin
embargo, en la siringomielia asociada a las malforma-
ciones de CH-I la primera teoria que tuvo un peso
especifico y que se difundié de una forma generalizada
fue la denominada “teoria hidrodinamica de Gardner”,
que comentaremos en un apartado posterior.

En general, existen tres tipos de hipétesis que tratan
de explicar como el LCR entra en el interior de la cavi-
dad medular’*:

1. Directamente a través del conducto central a par-
tir de su comunicacién con el IV ventriculo. Esta teo-
ria es la base fundamental de las propuestas fisiopato-
légicas de autores como Gardner y Williams.

2. A través de una migracién transmedular que
podria ocurrir en los espacios de Virchow-Robin o en
la region de entrada de las raices dorsales en la médu-
la espinal. Esta teoria fue propuesta inicialmente por
Ball y Dayan y mantenida posteriormente por Aboul-
ker.

3. El propio tejido neural seria el responsable de
producir las cavidades a partir de estructuras con
capacidad para secretar LCR.

Teoria hidrodindmica de Gardner

Esta hipétesis ha sido la que ha prevalecido durante
afnos. De acuerdo con la teoria de Gardner, la cavita-
cién de la médula se produciria en etapas tempranas
del desarrollo embriolégico como consecuencia de un
defecto en la perforacion de los agujeros de Magendie
y Luschka. Este defecto conduciria a la dilatacién pro-
gresiva del canal central, secundaria a una transmisién
del pulso del LCR desde el sistema ventricular’. En
estadios del desarrollo embriolégico anteriores a la
perforacion del techo del rombencéfalo, el canal cen-
tral y los ventriculos laterales comunican entre si. Una
vez perforado el techo del IV ventriculo, la presién
generada por el latido arterial es transmitida a los
espacios subaracnoideos, y se produce un colapso con
la consiguiente obliteracién del canal central®”. Para
este autor, todas las cavidades siringomiélicas ten-
drian una comunicacién inicial con el IV ventriculo™.

Segun Gardner, la falta de perforacion del IV ventri-
culo mantendria abierta esta comunicacién. La exis-
tencia de una hidrocefalia concomitante en estos
pacientes condicionaria un descenso del tentorio, con
la consiguiente reduccién volumétrica de la fosa poste-
rior y la ectopia amigdalar caracteristica®”. Las oscila-
ciones de presion del LCR caracteristicas del ciclo car-
diaco, dirigidas en sentido caudal hacia el canal epen-
dimario, tendrian un efecto que Gardner denominé
water-hammer effect, provocando la dilatacién mas o
menos rapida del conducto central®. La teoria de
Gardner requiere como condicién que la comunica-
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cién entre el IV ventriculo y el canal central medular
se mantenga permeable.

La teorfa de Gardner ha tenido numerosos defenso-
res durante las ultimas dos décadas. Sin embargo, los
hallazgos de RM demuestran que en muchos casos de
Chiari-I/siringomielia existen cavidades aisladas y a
una distancia considerable del IV ventriculo y sin
comunicacién aparente con el mismo. Para justificar
estos hallazgos, algunos autores defienden la hipétesis
de que la comunicacién entre el IV ventriculo y el
canal central existiria en algin momento de la evolu-
cién de la cavidad, aunque ésta podria bloquearse con
posterioridad”’’. Esta hipétesis, sin embargo, no ha
sido hasta el momento demostrada. Otros autores
como Williams han sugerido que quiza el tamafio de la
comunicacion entre el IV ventriculo y la cavidad es
imperceptible incluso para el patélogo, pero suficiente
para permitir la entrada de LCR"'.

La hipoétesis de Gardner ha encontrado apoyo en
modelos experimentales en los que se inducia una
hidrocefalia provocando aracnoiditis de la cisterna
magna mediante la introduccién de caolin intracister-
nal®®. Este modelo provoca en todos los animales una
hidrocefalia de tipo obstructivo y una dilatacion del
conducto central medular. Sin embargo, se ha obser-
vado que en determinadas especies animales la persis-
tencia del canal medular es constante en la etapa adul-
ta, por lo que la dilatacién del conducto central es un
hallazgo préacticamente constante en muchos tipos de
hidrocefalia.

La disociacion craneo-espinal. Teoria de Williams

Uno de los estudiosos mas importantes del fenéme-
no de la siringomielia fue Williams, y muchos de sus
trabajos son clasicos en este tema’’°'. Williams fue
uno de los primeros autores en cuestionar las teorias
de Gardner. Este autor, a partir de observaciones repe-
tidas de las presiones ventriculares y subaracnoideas,
tanto en los modelos experimentales como en los
pacientes con siringomielia, propuso su teoria. Esta se
basa en el hecho de que cuando existe un bloqueo en
el foramen magnum, se produce una disociacién entre
la presién intraventricular y la subaracnoidea raquidea
que se manifiesta, fundamentalmente, durante las
maniobras de Valsalva®! °7 5% 2 Esta disociacién cra-
neo-espinal generaria un vector de fuerza que, ademas
de favorecer la herniacién del cerebelo, propulsaria al
LCR desde el espacio subaracnoideo al interior de la
cavidad siringomiélica. Para Williams, existiria una
comunicacion entre el IV ventriculo y el canal ependi-
mario que quedaria cerrada por la misma presién
mecéanica ejercida por la ectopia amigdalar sobre la
médula cervical. Una vez formada la cavidad, ésta
adquirirfa vida propia, siendo capaz de progresar por
los factores que se describen en un apartado poste-
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rior”'.

El trabajo reciente de Tachibana et al63 apoya el con-
cepto fundamental de la contribucién del bloqueo del
foramen magnum a la formacion de las cavidades
siringomiélicas, confirmando ademas la posibilidad de
que estas cavidades aparezcan de forma tardia en los
adultos sin malformaciones congénitas. En un estudio
retrospectivo, estos autores demuestran que, en
5 casos de un total de 24 pacientes estudiados con
tumores de la fosa posterior y herniacién amigdalar,
aparecfan cavidades siringomiélicas®’. Este trabajo
demuestra, mas alld de cualquier duda razonable, que
el origen de estas cavidades tiene una relacion directa
con la ectopia amigdalar y que la formacién de una
cavidad siringomiélica puede producirse tnicamente
por la herniacién de las amigdalas, sin que sea necesa-
rio que coexistan lesiones tales como la aracnoiditis o
las anomalias membranosas en la region del foramen
magnum®®. En este estudio, ninguno de los 140 pacien-
tes con tumores de la fosa posterior, en los que no
existia ectopia amigdalar, presentaba cavidades intra-
medulares.

Teoria de Ball y Dayan

Estos autores propusieron como explicacién alterna-
tiva que la cavitacion medular se produce por una
entrada a presion del LCR desde el espacio subarac-
noideo raquimedular al interior de la médula a través
de los espacios perivascularse de Virchow-Robin®.
Recientemente, otros autores han apoyado estas teo-
rias a partir de las observaciones efectuadas en estu-
dios dinamicos del LCR practicados por RM®> ¢, Pujol
et al°®, en un estudio mediante resonancia por contras-
te de fase, observan en 14 casos con una malformacién
de CH-I una mayor velocidad en la pulsatilidad des-
cendente de las amigdalas del cerebelo, al compararlos
con un grupo control. Las observaciones de estos auto-
res indican que la misma dinamica del LCR, muy alte-
rada en estos pacientes, favoreceria la progresiva her-
niacién de las amigdalas. De acuerdo con estas mis-
mas teorias, el llamado efecto pistén, propuesto por
Oldfield, sobre las presiones del espacio subaracnoi-
deo raquimedular, o un vector de fuerza anémalo
sobre la parte posterior de la médula durante la diasto-
le, favorecerian la entrada del LCR a través de los
espacios perivasculares® °°. Aunque estas anomalias
han sido también observadas en estudios dinamicos de
RM efectuados en nuestro centro, en nuestra opinién
estos hallazgos no justifican la migracion del LCR a
través de los espacios perivasculares®’.

La principal objecién a estas teorias se basa en que
ninguna explica de una forma razonable por qué
mecanismos entra el LCR en una cavidad que, por
estar rodeada de LCR, estd sometida a las leyes fisicas
que gobiernan las presiones hidrostéticas. En estas
condiciones, el aumento de la presién en el LCR que
rodea a la médula espinal se transmite de forma casi
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instantdnea al interior de la cavidad siringomiélica,
incrementando también su presion. Desde el punto de
vista de las leyes que rigen en la dindmica de fluidos,
es casi imposible justificar la entrada de liquido desde
el espacio subaracnoideo al interior de la cavidad
siringomiélica sin que exista un gradiente de presién
negativo entre ambas. De forma experimental, se ha
demostrado que las presiones intracavitarias en las
cavidades siringomiélicas son siempre superiores a la
presion intraventricular y a las registradas en el espa-
cio subaracnoideo raquimedular®®. En un estudio de
Hall et al*°, las presiones intracavitarias excedian a las
del sistema ventricular en 3-4 mmHg. De una forma
mas simple, la turgencia habitual de las cavidades no
atréficas demuestra la existencia de una presién supe-
rior a la existente en el espacio subaracnoideo raqui-
deo.

Algunos autores han sugerido que la entrada de
metrizamida al interior de las cavidades siringomiéli-
cas justificaria las hipétesis que apoyan la migracién
transmedular del LCR en la formacion de estas cavida-
des. Sin embargo, la entrada de metrizamida (peso
molecular 789) u otros contrastes al interior de las
cavidades siringomiélicas estd justificada por la exis-
tencia de gradientes osmoéticos y no puramente hidros-
taticos®®. Este punto queda ampliamente demostrado
por el hecho conocido de que diferentes sustancias con
un bajo peso molecular son capaces de difundir al
interior del espacio intersticial de las médulas norma-
les®.

Teoria de Aboulker

Esta teoria fue propuesta por este autor en 1979,
De acuerdo con la misma, la existencia de malforma-
ciones o de patologia en el foramen magnum es tam-
bién un factor imprescindible para el desarrollo de la
siringomielia. La normal circulacién del LCR en los
espacios subaracnoideos raquimedulares, que este
autor estimaba en aproximadamente el 30% de la pro-
duccién normal, se veria impedida por la obstruccién
en el foramen secundaria a la ectopia amigdalar®”.
Este exceso de LCR conduciria a la cavitacién medular
a través de una migraciéon transparenquimatosa del
LCR que se produciria, sobre todo, en la zona de
entrada de las raices posteriores de los nervios raqui-
deos®”. Las limitaciones de esta teorfa son las mismas
que las expuestas en el apartado anterior. La entrada
del LCR desde el espacio subaracnoideo al interior de
la cavidad no es posible en contra de un gradiente
positivo de presion.

Teorias vasculares

Para algunos autores, las cavidades siringomiélicas
asociadas a las malformaciones de CH-I tendrian su
origen en factores de tipo vascular. Lichtenstein’’
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sugirié que la presion sobre la arteria espinal anterior
y el estasis venoso producidos por la herniaciéon amig-
dalar y otras anomalias existentes en la regién del fora-
men magnum serian los responsables del inicio de la
cavidad siringomiélica.

El proceso de formacion de la cavidad siringomiéli-
ca es probablemente el tinico punto del complejo Chia-
ri-I/siringomielia que, en nuestra opinién, no ha sido
explicado de una forma satisfactoria. Las multiples
teorias existentes reflejan la complejidad de los meca-
nismos implicados y también el poco conocimiento
que todavia tenemos de la dinamica del LCR. De una
forma tradicional, se asume que el LCR se produce
mediante un proceso de filtracién en los plexos coroi-
deos y también en el parénquima cerebral. Una vez
formado el LCR, discurre por mecanismos de bulk
flow hasta su reabsorcion en los espacios subaracnoi-
deos de la convexidad. Sin embargo, este concepto tra-
dicional ha sido recientemente cuestionado por algu-
nos autores’ " 2. Estos demuestran en modelos experi-
mentales que el LCR no circula en el sentido literal,
sino que Unicamente se desplaza por los movimientos
sistodiastélicos del ciclo cardiaco’! 72, Por sus caracte-
risticas fisicoquimicas, el agua cruza libremente la
barrera hematoencefilica y se produciria, segtin estos
autores, en los capilares por mecanismos de presién
hidrostética y osmética. En los casos de siringomielia
provocada en modelos experimentales por caolin, seria
la fuerza de la sistole cardiaca transmitida al canal
central lo que provocaria esta dilataciéon. Para estos
autores, la existencia de un bloqueo en el espacio
subaracnoideo cervical provocaria la pérdida de las
propiedades de amortiguacién del fondo del saco
dural que quedarian parcial o completamente anula-
das. En esta situacion, la dilataciéon del canal central
no serfa mas que un mero mecanismo de compensa-
cién’! 72,

Factores que influyen en la progresion
de la cavidad siringomiélica

Este punto es quiza el mas claro en lo que respecta a
esta entidad. Es un hecho bien conocido que las cavi-
dades siringomiélicas progresan con el tiempo. Esta
progresién puede ser mas o menos rapida en funcién
de una serie de factores, algunos de ellos todavia no
bien definidos. La teoria mas plausible que explica la
progresiéon de la cavidad siringomiélica es la que pro-
puso Williams>! 77> 5% 92, De acuerdo con este autor, las
pulsaciones arteriales normales de las arterias espina-
les serian transmitidas al interior de la cavidad provo-
cando ondas de presion dentro de la misma. Estas
ondas de presién se generarian también durante las
maniobras de Valsalva normales y, especialmente,
durante la tos, el estornudo o la defecacion’! >7 5% 62,
Estas ondas de presion actuarian de forma preferente
sobre los extremos proximal y distal de la cavidad,
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TABLA 1. Cuadro clinico predominante en las
malformaciones de Chiari tipo I

Cefaleas/nucalgias 61%
Parestesias de las extremidades superiores 60%
Déficit motor de las extremidades superiores 44%
Déficit motor de las extremidades inferiores 39%

Modificada de Jacob y Rhoton?’.

facilitando su distension y, por lo tanto, su progresién
por factores puramente mecanicos.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Las manifestaciones clinicas de los pacientes afecta-
dos de una malformaciéon de CH-I son muy variables y
dependen del complejo malformativo asociado y de la
existencia o no de cavidades siringomiélicas en el
momento del diagnéstico. Una descripcién exhaustiva
de la clinica esta fuera de los objetivos de esta revision.
En la tabla 1, se describen las manifestaciones clinicas
mas frecuentes asociadas a este tipo de enfermedad en
la revisién efectuada por Jacob y Rhoton, que resume
tres de las series mas importantes de la bibliografia*".
Aunque las manifestaciones clinicas de esta enferme-
dad han sido descritas en general en los pacientes
jovenes’’, existe una gran variabilidad en la edad de
presentacion del cuadro que traduce de nuevo la falta
de unos criterios uniformes en las indicaciones quirtr-
gicas. En nuestra serie, la edad media de los pacientes
en el momento de su ingreso fue de 40,6 + 12,7 anos.
Sin embargo, en la mayoria de nuestros casos la histo-
ria clinica se remontaba a varios afios antes de su
ingreso.

Las cefaleas y las cervicalgias son sintomas frecuen-
tes en la malformacién de Chiari. Su semiologia y
caracteristicas diferenciales han sido ampliamente
descritas por Pascual et al en un trabajo reciente’*. Sin
embargo, en muchos casos las cefaleas tienen caracte-
risticas inespecificas y se localizan en la regién occipi-
tocervical. En un estudio retrospectivo de 36 pacientes
con malformacién de Chiari, mas del 80% de los casos
presentaban algin tipo de cefalea y/o molestia
cervical’. Los “mareos” son probablemente uno de los
sintomas mas frecuentes asociados a esta malforma-
cién. Estos cuadros de sensaciéon de mareo son a
menudo vértigos, que con frecuencia se desencadenan
por los movimientos rotacionales de la cabeza'”.

Algunos autores han intentado sistematizar los sin-
tomas que aparecen en estas malformaciones en tres
grandes apartados: a) sindrome comprensivo en el
foramen magnum; b) sindrome centromedular, y ¢)
sindrome cerebeloso”®. La presencia de signos y sinto-
mas de afectacién cerebelosa traduce en estos pacien-
tes el compromiso frecuente del cerebelo y/o del tron-
co del encéfalo'’. La prevalencia de sintomas/signos
cerebelosos es muy variable y puede llegar hasta el
75% en algunas series. La ataxia y el nistagmo son

probablemente los hallazgos mas frecuentes en este
tipo de pacientes. El nistagmo traduce con frecuencia
alteraciones del tronco del encéfalo y puede asociarse
a oscilopsia en algunos casos'”.

En la exploracién neurolégica, estos pacientes pre-
sentan con mayor frecuencia una afectacién corticos-
pinal con alteraciones de reflejos y/o déficit motores
mas o menos perceptibles. La atrofia muscular gene-
ralmente de predominio en las extremidades superio-
res y el sindrome siringomiélico méas o menos evolu-
cionado son signos frecuentes en la exploraciéon neuro-
l6gica de aquellos pacientes en los que la
malformacion de Chiari se asocia a una cavidad sirin-
gomiélica®’. El cuadro clinico caracteristico del sin-
drome siringomiélico ha sido revisado en un trabajo
reciente por Pou-Serradell et al”®. La afectacién de los
pares craneales bajos puede observarse en un 15-25%
de los pacientes, siendo el signo mas frecuente una
disminucién del reflejo nauseoso’”.

Hipertension intracraneal
y malformacién de Chiari

La asociacién entre hipertensién intracraneal y mal-
formacién de CH-I requiere por su importancia una
discusién aparte, ya que existe un gran desconoci-
miento de esta asociacién por parte de los clinicos y
una cierta confusién en cuanto a sus factores etiopato-
génicos. En general, los pacientes con malformaciones
de CH-I pueden presentar dos tipos de cuadros de
hipertension intracraneal: a) hidrocefalia, y ) cuadros
asociados de seudotumor cerebrii. Este ultimo punto
no ha sido referido hasta el momento en la bibliogra-
fia, pero es una asociacion frecuente observada en
nuestra serie y confirmada por el registro continuo de
la presion intracraneal (datos no publicados).

Los sintomas de la hipertensién intracraneal han
pasado a menudo desapercibidos en las series clinicas
comunicadas en la bibliografia, aunque en algunos
trabajos se ha asociado el papiledema a la malforma-
cién de CH-I'7. Por otra parte, la asociacién hidrocefa-
lia/CH-I probablemente haya sido infraestimada en la
bibliografia, ya que en casi ningin trabajo se definen
los criterios de dilatacién ventricular. Como ya hemos
comentado con anterioridad, practicamente en casi la
mitad de nuestra serie se detecté un indice de Evans
superior a 0,30. La hidrocefalia en estos pacientes
suele ser en muchos casos oligosintomatica o asinto-
matica, no presentando estos pacientes signos de
hipertension intracraneal. Desde el punto de vista
hidrodinamico, estas hidrocefalias suelen ser del tipo
compensado (presiones intracraneales medias norma-
les, pero con abundantes alteraciones del registro de
PIC)’°. Este hallazgo, sin embargo, tiene importantes
implicaciones para el tratamiento en estos pacientes.
Hay que recordar que en algunos casos estas hidroce-
falias no dan sintomatologia tipica de hipertensién

233



NEUROLOGIA. VOLUMEN 13, NUMERO 5, MAYO 1998

intracraneal y se comportan clinicamente como hidro-
cefalias de tipo “normotensivo”’’.

La asociacién seudotumor cerebrii/malformaciéon de
CH-I no ha sido descrita hasta el momento en la
bibliografia. Sin embargo, existen casos descritos de
papiledema asociados a malformaciones de CH-I sin
que exista dilatacién del sistema ventricular’®. En el
caso descrito por Vrabec et al’®, estos autores interpre-
tan que en el caso comunicado la explicaciéon maés fac-
tible es la existencia de dilataciones intermitentes del
sistema ventricular secundarias a bloqueos periédicos
del acueducto de Silvio. Aunque este mecanismo no
puede descartarse por completo, éste es en nuestra
opinién poco probable. En nuestra experiencia con
varios casos de este tipo, en ninguna de las mudltiples
exploraciones de TC o RM repetidas se observé una
dilatacién del sistema ventricular. Por otra parte, el
cuadro clinico y el registro de PIC fueron caracteristi-
cos del sindrome de hipertensién intracraneal benig-
na. Las anomalias Gseas existentes en la fosa posterior
en estos casos (reducciéon volumétrica, anomalias de la
charnela 6sea etc.) descartan en estos pacientes una
herniacién de tipo secundario al cuadro de hiperten-
sion intracraneal (datos no publicados).

TRATAMIENTO DE LA
MALFORMACION DE CHIARI

Es obvio que en la malformacién de CH-I sintomati-
ca no existe un tratamiento médico que haya demos-
trado su efectividad en el control de la enfermedad.
Sin embargo, las indicaciones del tratamiento quirir-
gico son todavia motivo de debate, especialmente en
aquellos casos oligosintomaticos o asintomaticos que
son detectados de forma casual. Debido al mayor acce-
so de la poblacién a los métodos de diagnéstico neuro-
radiolégico, este dltimo grupo de pacientes es cada vez
mas numeroso y ha hecho que esta enfermedad ocupe
un lugar destacado en la practica clinica diaria tanto
de neurdlogos como de neurocirujanos. Por otra parte
es cada dia mas frecuente que los afectados por este
problema soliciten una segunda opinién, a menudo
discrepante, a otros especialistas. El acceso cada vez
mas rapido y facil a la informacién y la popularidad
creciente del fenémeno de Internet hacen que existan,
ademas, sistemas no convencionales de obtener infor-
macion y opinién. Existe ya una pagina Web dedicada
monograficamente a esta enfermedad, que actia como
un verdadero foro de discusién y grupo de apoyo a los
pacientes con malformaciones de Chiari (http://
www.geocities.com/HotSprings/2830/). En este foro,
los pacientes, discuten y comentan los resultados del
tratamiento e incluso seleccionan y aconsejan centros
hospitalarios y médicos que, de acuerdo con sus crite-
rios, tienen una especial predileccién por el tema.

La primera referencia histérica al tratamiento de la
malformacion de Chiari (tipo II) es la de Van Houwe-
ninge, referida en el trabajo de Penfield y Coburn y
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con resultado catastréfico para el pacientelé. Todavia
en la actualidad, el tratamiento quirdrgico de esta mal-
formacién dista mucho de ser homogéneo. La variabi-
lidad en el tratamiento queda reflejada en el reciente
trabajo de Klekamp et al’®, en el que se resume la
experiencia de dos importantes servicios de neurociru-
gia con una casuistica de 133 pacientes intervenidos
durante un periodo de 16 afios. En este trabajo, la téc-
nica utilizada para el tratamiento en los dos servicios
(uno europeo y otro en EE.UU.) varia ampliamente
desde la practica de una pequefa craniectomia hasta
la craniectomia descompresiva amplia, asociada en
algunos casos con el taponamiento del conducto cen-
tral. El disefio y el tipo de plastia utilizada son tam-
bién muy variables en esta serie. En algunos casos, la
duramadre se dejaba abierta sin colocacién de injerto,
mientras que en otros se utilizaba el injerto de dura-
madre homologa y también la plastia con fascia lata’®.
Esta gran variabilidad en la técnica quirdrgica no es
mas que un reflejo de la falta de una actitud uniforme
de los neurocirujanos ante este tipo de enfermedad y
también de la importante variabilidad todavia existen-
te en los conceptos fisiopatolégicos implicados en el
desarrollo de esta malformacién. Una actitud pesimis-
ta sobre el tratamiento quirtrgico, pero que refleja en
parte la realidad de estos pacientes, es la expuesta por
Long, paciente afectada y responsable de la formacién
de un grupo de afectados por esta enfermedad. Esta
autora, en un trabajo en el que se recogen los sintomas
maés frecuentes de un grupo de 36 pacientes, afirma
textualmente que “El tratamiento quirargico de la
malformacién de Arnold-Chiari no ha variado de
forma significativa en los dltimos 20 afios; quiza la
todavia elevada frecuencia de recidivas sintomaticas y
de progresién de la enfermedad suministre el incenti-
vo necesario para el desarrollo de técnicas mas refina-
das que mejoren en el futuro el prondstico a largo
plazo de esta compleja y todavia mal comprendida
malformacion”’*.

Objetivos del tratamiento quirdrgico

A pesar del namero considerable de teorias existen-
tes sobre la malformacién de CH-I y su asociacién con
la siringomielia, la mayoria de éstas coinciden en defi-
nir las anomalias en el foramen magnum como el fac-
tor mas decisivo tanto en el cuadro sintomético como
en la formacién y la evolucion de la cavidad siringo-
miélica. Para la mayoria de los autores resulta eviden-
te que, independientemente de las teorias implicadas,
el tratamiento quirdrgico debe ir dirigido a desblo-
quear de una forma efectiva los espacios subaracnoi-
deos del agujero magno, y en especial de la cisterna
magna. De acuerdo con Bartzdorf, de una forma ideal
e independientemente de los factores etiopatogénicos
implicados en la herniacién amigdalar, los objetivos
del tratamiento quirtrgico en este tipo de anomalias
deberian ser los siguientes: a) mejorar o anular el gra-
diente de presién craneo-espinal existente en el fora-
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men magnum, b) restaurar la anatomia normal de los
espacios subaracnoideos; ¢) eliminar la cavidad sirin-
gomiélica en los casos en los que ésta coexista con la
malformacién de Chiari, v d) aliviar la compresién
sobre el tronco del encéfalo’.

Por ello, el tratamiento quirurgico generalmente
aceptado en esta malformacion es la descompresion
de la fosa posterior o del foramen magnum. Sin embar-
go, las variaciones en la técnica quirargica basica son
considerables y a menudo motivo de importantes con-
troversias. Debido al numero considerable de técnicas,
centraremos la discusién en exponer la técnica basica
con algunas de las variantes mas utilizadas.

Técnica convencional

En su forma tradicional, la descompresion de la fosa
posterior se basa en la practica de una craniectomia
suboccipital, con reseccion del foramen magnum y de
las laminas cervicales de la primera y a menudo de la
segunda vértebra cervical’’. Después de efectuada la
descompresién 6sea, la mayoria de autores son parti-
darios de abrir la duramadre previa escision de las
bandas fibrosas que rodean a la misma en la parte
posterior del foramen magnum y que haran inefectiva
cualquier descompresién 6sea sin su eliminacién?’’.
Isu et al® han demostrado la ineficacia de la descom-
presion sin la reseccién de estas bandas fibrosas, que
de una forma casi constante se observan alrededor del
foramen magnum. La apertura de la duramadre y la
practica de una plastia dural de distintos materiales
(duramadre humana liofilizada, materiales sintéticos,
plastias heterdlogas, etc.) han sido, en general, las téc-
nicas mas utilizadas. Algunos autores como Williams
han preferido dejar la duramadre abierta en un intento
de recrear un espacio en la fosa posterior con un volu-
men suficiente como para restaurar la dindmica del
LCR.

Las mayores discrepancias en la técnica quirtargica
se encuentran en el tamafo propuesto de la craniecto-
mia, en el tipo de plastia utilizada y en la mayor o
menor manipulacién aconsejada de las estructuras
neurales. Mientras algunos autores han recomendado
la lisis de las adherencias aracnoideas, otros han suge-
rido la escisién de las amigdalas, la apertura del
IV ventriculo, el taponamiento del conducto central en
el 6bex con fragmentos de musculo, la retracciéon de
las amigdalas mediante suturas aracnoideas e incluso
su amputacién?” 79 81-85,

La mayoria de los autores que han utilizado estas
técnicas han presentado en sus comunicaciones un
analisis de los resultados clinicos, pero sin definir si
los objetivos perseguidos con la técnica quirdargica
habian sido obtenidos. Con esta ambigiiedad, es muy
dificil incluso en la actualidad definir si los mediocres
resultados clinicos obtenidos en algunas series son el
resultado de una incapacidad del tratamiento para
detener la evolucién natural de la enfermedad o, al

contrario, el empleo de una técnica quirtrgica ineficaz
para conseguir los objetivos terapéuticos propuestos.
La importancia clinica de una u otra explicacién es
fundamental de cara a definir el tratamiento adecuado
en los pacientes con malformaciones de Chiari-I/sirin-
gomielia oligosintomaticas o en aquellas en las que el
diagnéstico ha sido fortuito. En este dltimo grupo, el
tratamiento sé6lo estaria justificado si los resultados
del mismo fueran superiores a la evolucién natural de
la enfermedad.

El incremento volumétrico de la fosa posterior y la
creacién de una nueva cisterna magna son los objeti-
vos terapéuticos fundamentales en estos casos. De
acuerdo con Williams®°, la recreacién de una cisterna
magna de tamaino suficiente debe ser el objetivo ana-
témico primordial en el tratamiento quirtargico de los
pacientes con una malformacién de CH-I. Sin embar-
g0, los estudios postoperatorios practicados en los
pacientes intervenidos han demostrado que con las
técnicas tradicionales estos objetivos se obtienen en
muy pocos casos’’ 8. El resultado anatémico “ideal”
consistente en el ascenso de las amigdalas del cerebe-
lo es una excepcion y no la regla en el control posqui-
rargico de estos pacientes®”. Duddy y Williams®” sugi-
rieron que la falta de formacién de una cisterna
magna adecuada se debe en muchos casos al “hundi-
miento” del cerebelo a través de la craniectomia. Este
hallazgo es frecuente en el control por RM de estos
pacientes y, de acuerdo con estos autores, seria la
causa primordial del mal resultado y del deterioro
neurolégico tardio observado después de la cirugia
en algunos de estos casos®® 7. La razén fundamental
de este hundimiento del cerebelo es atribuible para
algunos autores al exceso de reseccién 6sea en la cra-
niectomia de la fosa posterior’? & 86 87 Algunos
autores han llegado a afirmar que la descompresion
amplia de la escama del occipital es un factor de mal
pronéstico y que este tipo de cirugia aumenta de
forma significativa las posibilidades de recidivas del
cuadro clinico’®. El mismo grupo ha sugerido que la
técnica correcta en estos casos consiste en una des-
compresion del foramen magnum mas que de la fosa
posterior’®.

Sin embargo, en nuestra opinién, la ineficacia de la
cirugia en restaurar la dindmica normal del LCR y en
elevar las amigdalas no es una consecuencia del tama-
fio de la craniectomia, sino de la ausencia de forma-
cién de una cisterna o seudocisterna magna con capa-
cidad suficiente para evitar el descenso postoperatorio
del cerebelo. Esta falta de formacién de una coleccion
liquida de suficiente volumen es la que provoca el hun-
dimiento del cerebelo y no al contrario*’. La ausencia
de formacién de una adecuada cisterna se debe, en
general, a la fibrosis reactiva de las leptomeninges des-
pués de la cirugia y a la falta de un volumen adecuado
del LCR capaz de mantener al cerebelo en su posicién
normal. En el estudio de Duddy y Williams®’, el des-
censo posquirudrgico del cerebelo se observé en el 53%
de los casos, y este hundimiento coexistia siempre en
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los exdmenes de neuroimagen con la ausencia de una
cisterna magna adecuada.

En un andlisis de los casos intervenidos en nuestro
servicio con la técnica convencional o alguna de sus
modificaciones, confirmamos los resultados observa-
dos por Duddy y Williams*>, siendo frecuente en estos
pacientes el deterioro neurolégico tardio. A partir de
estos resultados y del concepto propuesto por Marin-
Padilla, iniciamos en 1989 el desarrollo de una nueva
técnica quirurgica que fue publicada en 1994 y que
denominamos, de acuerdo con los principios propues-
tos por Marin-Padilla, “reconstruccién de la fosa pos-
terior”*> %,

Reconstruccion de la fosa posterior

Esta tiene como finalidad aumentar volumétrica-
mente la fosa posterior para resolver el conflicto de
espacio existente entre ésta y el cerebelo, recrear una
cisterna (reexpansién aracnoidea) o seudocisterna
magna (coleccién de LCR subdural) capaz de restaurar
por lo menos parcialmente la dinamica normal del
LCR en el foramen magnum, provocar el ascenso de las
amigdalas del cerebelo, evitar el hundimiento del cere-
belo en la zona de la craniectomia y conseguir el
colapso de la cavidad siringomiélica. De una forma
ideal, la restauracion de una anatomia lo mas cercana
posible a la normalidad deberia persistir en el tiempo
y, a ser posible, mantenerse de una forma permanente.
La existencia de la RM y las pruebas dinamicas de
LCR permiten hoy dia objetivar de una forma no inva-
siva los resultados obtenidos con la cirugia tanto en
estadios tempranos como tardios.

La cirugia se practica normalmente con el paciente
en decubito prono y con la cabeza flexionada. Previa-
mente a la cirugia, se han descartado anomalias éseas
de la charnela craneocervical que impidan esta posi-
cién forzada, y en todos los pacientes se ha efectuado
un test de tolerancia en el que el paciente se ha mante-
nido en la posicién de hiperflexién quirtrgica durante
por lo menos dos horas y media.

Los pasos a seguir en la técnica quirurgica han sido
previamente descritos y los resumimos a continua-
Ciél’l'ﬁ' L)(i.

1. Préctica de una extensa craniectomia suboccipi-
tal. La craniectomia se extiende habitualmente hasta
visualizar el limite inferior de ambos senos transver-
sos. La extension lateral desde la linea media es en
general de unos 3-4 cm (fig. 4).

2. Reseccion 6sea amplia de los margenes posterola-
terales del foramen magnum.

3. Reseccioén sistematica del arco posterior del atlas
complementada en algunos casos con una laminecto-
mia de las laminas de C2 y, excepcionalmente, de seg-
mentos vertebrales subaxiales. La extensién de la lami-
nectomia no debe planificarse en funcién de la magni-
tud de la herniacién amigdalar, sino segtn la
morfometria de la fosa posterior y la capacidad qui-
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Fig. 4. Esquema que ilustra la reseccion dsea habitualmente
practicada en la reconstruccion de la fosa posterior. De forma
constante, se practica una craniectomia suboccipital cuyo limi-
te superior es el nivel de los senos transversos. El arco posterior
del atlas se reseca siempre, mientras que la laminectomia par-
cial o completa de C2 indicada en el esquema es necesaria en
miuy pocos casos.

rargica de reconstruir una fosa posterior lo mas cerca-
na posible a la normalidad.

4. Apertura de la duramadre intentando preservar la
aracnoides intacta. Esto se consigue habitualmente
con técnica microquiridrgica o con el uso de lupas con
una magnificacién moderada. Los pequefios desgarros
aracnoideos que se produzcan intentan sellarse
mediante el uso de la coagulacién bipolar.

5. En ningan caso se manipulan las estructuras
intradurales, ni tan siquiera en aquellos pacientes
(muy poco frecuentes en nuestra experiencia) en los
que se encuentra una aracnoiditis leptomeningea.

6. Practicamos una amplia plastia de duramadre
usando como injerto duramadre liofilizada homologa
(Lyodura-S, Braun-Melsungen AG, Alemania, desde
1989 hasta 1995, y Tutoplast, Primmer-Vigo,
GmbH+Co, Erlangen, Alemania, desde la retirada de la
Lyodura® a finales de 1995). Las ventajas de la dura-
madre homoéloga son considerables respecto a otros
tejidos biolégicos o sintéticos, e incluso en algunos
casos a los procedentes del mismo paciente (resisten-
cia, tamario, etc.). Por otra parte, en nuestra opinion,
el riesgo real de contraer la enfermedad de Creutz-
feldt-Jakob (CJ) a partir de injertos de duramadre
homologa ha sido en algunos casos magnificado.
Hasta la fecha se han publicado 61 casos de enferme-
dad de CJ transmitida por implantes durales’!. De
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estos 61 pacientes, 43 corresponden a una serie japo-
nesa que ha sido analizada con detalle recientemente y
de la que pueden extraerse las siguientes conclusio-
nes’!: a) todos los casos de enfermedad de CJ guardan
relaciéon con un solo tipo de proveedor de duramadre
(Lyodura®, Braun-Melsungen AG); b) todos menos
uno de los injertos utilizados y supuestamente trans-
misores de la enfermedad fueron procesados antes de
mayo de 1987, momento en el que Braun-Melsungen
revisé su sistema de esterilizacién, introduciendo un
nuevo sistema de proceso en el que se inclufa, entre
otras medidas, el tratamiento de la duramadre con
NaOH"!, y ¢) la probabilidad de transmisién de la
enfermedad de CJ a través de injertos que no fueran de
Lyodura® o de Lyodura® procesada después de 1987 es
extremadamente baja.

Sin embargo, y a pesar de la discusién anterior, exis-
ten opiniones contrarias en este aspecto’. Es por lo
tanto obligado que el paciente esté adecuadamente
informado de estos hechos y pueda decidir libremente
el tipo de plastia a utilizar. En aquellos casos que pre-
fieran la no utilizaciéon de duramadre homoéloga, las
mejores alternativas son la fascia lata o el pericraneo
del mismo paciente”. En nuestra opinién, y por razo-
nes cuya discusion desbordarian los objetivos de esta
revisién, no es recomendable la utilizacién de plastias
no biolégicas. Como norma, la plastia debe ser amplia
y de tamarfio suficiente como para permitir una reex-
pansién suficiente de la fosa posterior que permita el
alojamiento del cerebelo. Habitualmente, la plastia se
sutura con puntos de seda y se recubre con adhesivo
de fibrina (Tissucol, Immuno, S.A., Barcelona).

7. Como estadio final en la técnica quirurgica se uti-
lizan 3-4 suturas de seda que traccionan la duramadre
y la anclan a la fascia cervical después de cerrados
todos los planos musculares. Estas suturas tienen
como finalidad la de mantener la plastia tensa y evitar
asi la formacién de adherencias con las leptomeninges
que ocurren de forma ineludible cuando se inicia el
proceso inflamatorio propio de la asimilacién de cual-
quier tipo de injerto (fig. 5).

Resultados morfolégicos vy clinicos obtenidos
con la reconstruccion de la fosa posterior

En el analisis de los resultados tanto anatémicos
como clinicos obtenidos en un estudio preliminar en
10 pacientes intervenidos, pudimos demostrar que con
esta técnica se consigue una restauracién volumétrica
de la fosa posterior muy superior a la obtenida con las
técnicas convencionales*> ?° (fig. 6). Otra observacién
importante constatada en nuestro estudio es que, coin-
cidiendo con la hipétesis de Williams, el hundimiento
del cerebelo en la zona de la craniectomia tiene rela-
cién con la ausencia de una cisterna magna de tamano
suficiente como para mantener al cerebelo en “suspen-
sién” y no con el tamafio de la craniectomia.

Las objeciones fundamentales a la comunicacién
preliminar de esta técnica fueron fundamentalmente

Fig. 5. Esquema de la técnica quirtirgica empleada para evitar
que la plastia de la duramadre se adhiera al cerebelo durante el
proceso inflamatorio propio de la incorporacion de cualquier
tipo de injerto. La técnica consiste en utilizar varias suturas de
seda que se pasan a través de los planos musculares, traccio-
nando y anclando la plastia de la duramadre a la fascia cervi-
cal. Reproducida con autorizacion de: Sahuquillo, Rubio, Poca,
Rovira, Rodriguez-Baeza y Cervera™™

dos: a) si el tratamiento quirtrgico seria igual de efec-
tivo en un namero mas amplio de pacientes, y b) si los
resultados morfolégicos y clinicos obtenidos en el
seguimiento a corto plazo de estos pacientes (12 me-
ses) se mantendrian con el paso de los afios. Nuestra
experiencia actual con esta técnica asciende a 68 pa-
cientes intervenidos, que estan en el momento actual
siendo motivo de revisién. En lineas generales, pode-
mos afirmar que los tnicos fracasos terapéuticos han
quedado limitados a un namero muy reducido de
casos en los que la cisterna magna no se desarrollé de
una forma adecuada. Sin embargo, en la gran mayoria
de los pacientes sometidos a este tipo de cirugia se
consiguieron unos resultados similares a los expuestos
en nuestra comunicacién preliminar, existiendo una
clara correlacién entre la mejoria clinica y la capaci-
dad de restaurar el volumen de la fosa posterior y de
crear una cisterna o seudocisterna magna que impidie-
ra la ptosis posquirtrgica del cerebelo. El analisis a
largo plazo de una serie ya considerable de pacientes,
indica que estos resultados parecen ser definitivos,
aunque es evidente que para poder demostrar este ulti-
mo punto se precisa un seguimiento de un nimero
suficiente de pacientes por un periodo superior a
10 afios.

En general, la técnica es bien tolerada por el pacien-
te, no existiendo hasta el momento en nuestra serie
ningun caso de deterioro neurolégico o de muerte en
relacion con la cirugia. Las tinicas complicaciones sig-
nificativas han sido las meningitis asépticas en 2 casos
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Fig. 6. Cortes sagitales de RM potenciados en T1 en 3 pacientes
intervenidos mediante la técnica de la reconstruccién de la
fosa posterior. A la izquierda se muestran las RM preoperato-
rias y a la derecha después de la cirugia. En los controles posto-
peratorios se observa en los 3 casos una coleccion de LCR en la
parte posterior e inferior del cerebelo con un ascenso de las
estructuras anatémicas de la fosa posterior en los 3 casos. (a,
b) Paciente de 37 atios de edad con cefaleas occipitocervicales y
hemiespasmo facial: examen preoperatorio (a) y 14 meses des-
pués de la intervencion (b), en donde se observa una migracion
ascendente del tronco del encéfalo y del cerebelo. (c, d) En este
varén de 32 atios de edad, se detecté una siringomielia sinto-
mdtica asociada a la malformacién de Chiari. El examen de
RM practicado 6 meses después de la intervencion demostré
una resolucion completa de la cavidad siringomiélica. (e, f)
Paciente de 23 arios de edad, con cefaleas suboccipitales, pares-
tesias en la extremidad superior derecha y amiotrofia de la
mano. La RM practicada 14 meses después de la intervencion
demuestra una migracion ascendente del cerebelo y una redu-
cion significativa de la cavidad siringomiélica. Imdgenes repro-
ducidas con permiso de: Sahuquillo, Rubio, Poca, Rovira,

Rodriguez-Baeza y Cervera®.

y la descompensaciéon de la hidrocefalia en algunos
pacientes con hidrocefalias previamente compensadas.
Este ultimo grupo requirié la implantacién en un
segundo tiempo quirdrgico de una derivacién ventri-
culoperitoneal (Sahuquillo et al, resultados en prepa-
racién). En todos los pacientes en los que se consigue
una reconstruccién efectiva de la fosa posterior se
obtiene de forma simultdnea una reduccién significati-
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va o incluso un colapso completo de la cavidad sirin-
gomiélica. Este control de la siringomielia se ha man-
tenido estable en todos los casos durante el tiempo de
seguimiento, el mas prolongado de los cuales es ya de
8 anos. Sélo en aquellos casos en los que la reconstruc-
cién no fue efectiva, recurrimos en un segundo tiempo
a cirugia directa sobre la cavidad siringomiélia (deri-
vacion siringopleural o siringoperitoneal).

MANEJO TERAPEUTICO
DEL PACIENTE CON UNA
MALFORMACION DE CHIARI
I/SIRINGOMIELIA

Nuestra experiencia en los tltimos afos con este
tipo de pacientes nos ha ensefiado que la mayoria de
los fracasos terapéuticos en este tipo de enfermedad
suele obedecer a tres factores distintos: a) ineficacia de
la técnica quirdrgica en obtener los resultados anaté-
micos deseados; b) tratamiento inadecuado de las mal-
formaciones 6seas asociadas, en especial de la impre-
sion basilar, y ¢) infravaloraciéon o tratamiento de
forma inadecuada las dilataciones ventriculares que
con frecuencia se observan en estos pacientes. El pri-
mer apartado ha sido ya ampliamente comentado, por
lo que comentaremos brevemente los dos dltimos.

Tratamiento de las malformaciones
dseas asociadas

Dentro de las malformaciones de CH-I podemos dis-
tinguir dos grandes grupos. En el primero, esta mal-
formacion se presenta aislada o asociada a anomalias
minimas de la charnela craneocervical, aparte de la
reduccion volumétrica de la fosa posterior, ya descrita
en apartados anteriores. En el segundo grupo, la ecto-
pia amigdalar es una manifestacién mas dentro de un
amplio complejo malformativo que hemos denomina-
do malformaciones complejas de la charnela craneocer-
vical. La constante en este segundo grupo es la asocia-
cién de la ectopia amigdalar a grados clinicamente sig-
nificativos de impresién basilar y de otras anomalias
de la charnela ésea (asimilacién del atlas al occipital,
clivus corto, etc.).

En este dltimo grupo, el tratamiento debe centrarse
en primer lugar en la malformacién 6sea que con fre-
cuencia condiciona una compresién anterior del tronco
del encéfalo. El tratamiento quirdrgico por via poste-
rior en estos casos causa a menudo resultados catastré-
ficos con deterioro neurolégico secundario al aumento
de la compresion anterior del tronco o por inestabili-
dad de la charnela secundaria a la descompresion 6sea.
En la mayoria de estos pacientes, estas malformaciones
6seas son irreductibles y requieren una descompresién
anterior por via transoral o transmaxilar. Muchas cavi-
dades siringomiélicas no se resolveran hasta que la
compresion anterior no esté adecuadamente resuelta.
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Chiari-I/siringomielia

<I'ndice de Evans < 0,30>

<I'ndice de Evans > 0,30>

Monitorizacion
de la PIC
\ 4 \
Activa Compensada Detenida
Y Reconstruccion de la fosa
posterior \ 4
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fosa posterior
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Aumento del Reduccion del Estabilidad del
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Fig. 7. Algoritmo en donde se
expone el manejo de los pacien-
tes admitidos en nuestro servi-

cio con una malformacion de
CH-I y una dilatacion ventricu-
lar asociada. TC: tomografia
computarizada; RFP: recons-
truccion de la fosa posterior;

' '
> B> >

PIC: presion intracraneal.

En algunos casos poco frecuentes, la descompresién
anterior solventa la cavidad siringomiélica en incluso la
herniaciéon amigdalar al aumentar el volumen efectivo
de la fosa posterior. En estos pacientes con enfermedad
asociada, el tratamiento de la malformacion de Chiari
debe hacerse siempre en un segundo tiempo. La
reconstruccion de la fosa posterior acompanada de una
artrodesis occipitocervical para evitar la inestabilidad
de la charnela suele ser el tratamiento quirdrgico de
eleccion. El riesgo quirdrgico de este tltimo grupo de
pacientes es elevado y su tratamiento complejo, requi-
riendo en la mayoria de los casos dos o mas interven-
ciones quirtrgicas.

CONTROL DE LA HIDROCEFALIA

La hidrocefalia desempefia un papel importante en
la fisiopatologia y el manejo terapéutico del paciente

con una malformacién de Chiari. Su deteccién y el tra-
tamiento temprano son fundamentales ya que en algu-
nos casos la implantaciéon de una derivacién ventricu-
loperitoneal puede mejorar la clinica del paciente’’ y
evitar problemas que pueden aparecer con frecuencia
después de la cirugia directa sobre la malformacion.
Cualquier maniobra quirdrgica sobre la fosa posterior,
incluso las mas efectivas, puede, en algunos casos, y
por mecanismos todavia poco claros, descompensar o
activar algunas hidrocefalias. Esta descompensacion
puede agravar el cuadro clinico, siendo en algunos
casos la causa de deterioro neurolégico o del aumento
de las cavidades siringomiélicas después de la cirugia
sobre la fosa posterior’’. Williams, en uno de sus ulti-
mos trabajos, afirmaba que “La hidrocefalia no precisa
ser sintoméatica para que deba ser tratada de una
forma inicial””’.

En estudios efectuados en nuestro centro, hemos
podido observar que muchos de los pacientes con dila-
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taciones incluso minimas del sistema ventricular pre-
sentan alteraciones clinicamente significativas de la
dindmica del LCR. El algoritmo de tratamiento segui-
do en nuestro centro en los tltimos afios se expone en
la figura 7. En todos aquellos pacientes en los que la
TC demuestra un indice de Evans superior a 0,30, se
procede de una forma sistemética y como primera
medida a la monitorizacién de la presién intracraneal
utilizando un sensor extradural de fibra 6ptica. Este
tipo de monitorizacién tiene una morbilidad extrema-
damente reducida y permite registros prolongados,
practicamente sin riesgos.

De acuerdo a los hallazgos del registro de PIC man-
tenido por lo menos durante 72 h, los pacientes son
catalogados en tres grupos previamente descritos:
hidrocefalias activas, compensadas y detenidas’®. En
los pacientes con una hidrocefalia activa (PIC media >
12 mmHg), se procede a la implantaciéon de una deri-
vacién ventriculoperitoneal incluso en aquellos casos
en los que los pacientes no refieren sintomatologia
atribuible a la hidrocefalia. En los pacientes en los que
la hidrocefalia se considera detenida (PIC media < 12
mmHg y ausencia de ondas patolégicas), la cirugia se
dirige inicialmente al tratamiento de su malformacion.

El grupo en el que es mas dificil tomar una decisién
es el de aquellos pacientes con hidrocefalias compen-
sadas (PIC media < 12 mmHg, pero con ondas beta de
alta o baja amplitud u otras anomalias en el registro).
Nuestra conducta inicial en este grupo ha sido la
expuesta en el algoritmo indicado en la figura 7. En
estos pacientes, la cirugia directa sobre la fosa poste-
rior es la primera medida terapéutica. Sin embargo,
hemos observado que en un nimero considerable de
estos pacientes el registro de PIC empeora durante las
primeras 72 h después de la cirugia, coincidiendo en
algunos casos con la apariciéon de un sindrome clinico
de hipertensién intracraneal. Los controles postopera-
torios tardios (3-6 meses) de TC demuestran que en
estos pacientes s6lo de forma excepcional se consigue
una reduccién del tamafio ventricular. En aquellos
casos con un tamafo ventricular estabilizado, el regis-
tro de PIC suele continuar siendo patolégico, incluso
cuando la reconstruccion de la fosa posterior ha sido
efectiva. El porqué de este comportamiento de la dina-
mica del LCR es dificil de explicar, y su discusién des-
borda los limites de esta revisiéon. Sin embargo, la
importancia clinica de este hallazgo estriba en el
hecho de que en la mayoria de los pacientes con una
dilatacion ventricular, incluso moderada, la implanta-
cién de una derivacién de LCR parece ser casi inevita-
ble. El no proceder a este tipo de cirugia en estos casos
es permitir que persista una dinamica del LCR altera-
da. Estas anomalias pueden ser las responsables en
algunos casos de mejorias clinicas incompletas, con-
troles parciales de las cavidades siringomiélicas, de la
persistencia de un gradiente anémalo entre el espacio
supra e infratentorial, o incluso del desarrollo de
hidrocefalias de tipo crénico que se manifestaran cli-
nicamente en un futuro mas o menos lejano. En el
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momento actual, es todavia dificil poder aconsejar una
conducta terapéutica homogénea en este tipo de
pacientes, siendo preferible individualizar el trata-
miento de cada caso en concreto.

En aquellos casos en los que se decida implantar
una derivaciéon de LCR, la selecciéon adecuada de la
valvula es importante de cara a minimizar los riesgos y
las posibles complicaciones (sindrome de hipotensién
licuoral, colecciones subdurales, etc.). Esto es especial-
mente importante en los pacientes con grandes ventri-
culomegalias (indice de Evans > 0,40) y en aquellas
hidrocefalias sin sintomatologia atribuible a la misma.
Williams”’, en un trabajo reciente, recomienda el uso
de valvulas programables en estos pacientes. En nues-
tra opinion, la vélvula seleccionada debe acompafiarse
de algan dispositivo antigravitatorio o antisifén de
cara a evitar estos problemas. Con estas precauciones,
los problemas anteriormente citados se reducen al
minimo.

Tratamiento de la siringomielia

El control de la siringomielia es un objetivo priorita-
rio en los pacientes con una malformacién de Chiari,
ya que la reversibilidad de la clinica dependera, en
gran parte, del grado de afectacion neurolégica que la
siringomielia haya provocado en el momento de ins-
taurar el tratamiento quirargico.

En una revision practicada por Aschoff en 1993, este
autor detecté 15 métodos distintos para el tratamiento
de la siringomielia con 40 variaciones en la técnica
quirargica’. Este hecho demuestra la gran variabili-
dad todavia existente entre los neurocirujanos y hace
que el analisis de los resultados obtenidos en las dis-
tintas series, en este tipo de enfermedad, sea una tarea
imposible. La irradiacién de la cavidad, la craniecto-
mia descompresiva, las laminectomias descompresi-
vas, mielotomias, derivaciones de la cavidad a perito-
neo o pleura, derivaciones lumboperitoneales y la lla-
mada ventriculostomia terminal son, por citar las mas
frecuentes, algunas de las técnicas empleadas en el tra-
tamiento de este proceso patolégico”.

En el momento actual, en el tratamiento de la sirin-
gomielia asociada a CH-I debemos distinguir dos
situaciones distintas: a) el tratamiento primario de la
enfermedad (aumento volumétrico de la fosa poste-
rior), y b) aquellas técnicas que podrian ser considera-
das de “rescate”, en aquellos pacientes en los que el
tratamiento inicial ha fracasado o en los que la cavi-
dad siringomiélica recidiva un periodo de tiempo
variable después de la cirugia sobre la fosa posterior.
En este ultimo grupo, las alternativas mas racionales
para reducir el tamafio de la cavidad serian las
siguientes: a) mielotomia simple; b) mielotomia aso-
ciada a derivacién interna siringosubaracnoidea; ¢)
derivacién siringoperitoneal; d) derivacién siringo-
pleural, y e) mielotomia asociada a una derivacién
lumboperitoneal.
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En general, la siringomielia asociada a la malforma-
ciéon de CH-I suele responder de forma rapida en aque-
llos casos en los que la cirugia es capaz de restaurar de
una forma efectiva el tamafio de la fosa posterior. En
aquellos casos poco frecuentes en los que la siringomie-
lia no se solucione después de la reconstruccion de la
fosa posterior, la derivacion siringopleural o la siringo-
peritoneal son las técnicas de eleccién en nuestro centro,
siempre que no exista una hidrocefalia concomitante.
En esta dltima situacion, la implantacién de una deriva-
cién ventriculoperitoneal serd el primer tratamiento a
considerar antes de plantear cualquier abordaje directo
de la cavidad. En estos casos, la cirugia definitiva sobre
la fosa posterior suele demorarse entre 1 y 2 meses des-
pués de la implantacién de la valvula. En muchos casos,
incluso de siringomielias supuestamente no comunican-
tes, se puede observar una resolucién casi completa de la
cavidad. Nuestra experiencia no coincide, pues, con la
de otros autores que han comentado que la siringomielia
permanece sin modificarse clinica y radiol6gicamente
tras una derivacién ventriculoperitoneal”°.

En algunos casos esporadicos, la colocacién de una
derivaciéon de LCR puede provocar un empeoramiento
del sindrome siringomiélico con un aumento concomi-
tante del tamafio de la cavidad. Esta complicacién,
descrita por Williams’’, aunque tiene un origen poco
conocido, orienta hacia la complejidad del proceso e
indica, una vez mas, las importantes implicaciones
que las alteraciones de la dindmica del LCR tienen en
esta enfermedad.

Otros autores han sugerido la practica de shunts
siringosubaracnoideos en el tratamiento de las cavida-
des siringomiélicas’®. En esta tltima técnica, se coloca
un tubo de silastic u otro material inerte a través de la
zona mas estrecha de la cavidad, procediendo a comu-
nicarla con los espacios subaracnoideos raquimedula-
res. En nuestra opinién, estas técnicas son poco ade-
cuadas por la dificultad de mantener el shunt en la
posicién adecuada y por la posibilidad teérica de que
en un namero considerable de estos pacientes exista
un trastorno asociado de la reabsorcién del LCR que
haga que éste no se reabsorba adecuadamente.

De una forma ideal, la cavidad siringomiélica debe-
ria tratar de solventarse en el primer tiempo quirdrgi-
co dirigido a reconstruir la fosa posterior. El inconve-
niente fundamental de cualquier técnica quirtargica
dirigida a la cavidad es que, aunque inicialmente se
consigue casi siempre una reduccién de su tamarfo,
existe con todas las técnicas un elevado grado de reci-
divas a medio y largo plazo. En la serie retrospectiva
de Kleekamp?®, un 75% de los pacientes sometidos a
una derivacién directa de la cavidad (shunt siringosu-
baracnoideo, siringopleural o siringoperitoneal) pre-
sentaban una recurrencia de la cavidad dentro de los
primeros 3 afos de seguimiento. Este mismo autor
refleja que, en general, los pacientes sometidos a ciru-
gia primaria sobre la cavidad presentaron peores
resultados clinicos que los intervenidos mediante una

descompresién de la fosa posterior”.

PRONOSTICO DE LOS PACIENTES
SOMETIDOS A TRATAMIENTO
QUIRURGICO

La problemaética que se plantea al intentar analizar
los resultados de las distintas series e intervenciones
sobre este tipo de malformaciéon queda muy bien defi-
nida en la reciente revisiéon de Jacob y Rhoton: “La
bibliografia referida a estudios retrospectivos en
pacientes con malformaciones de Chiari tipo I someti-
dos a tratamiento quirurgico abarca varias décadas,
diferentes modalidades diagnésticas y multiples técni-
cas quirargicas efectuadas por muchos cirujanos.
Como resultado de esto, es dificil poder hacer afirma-
ciones absolutas”*’. Es evidente que para sacar conclu-
siones que puedan ser definitivas, se precisan estudios
prospectivos con series amplias que utilicen en el tra-
tamiento técnicas homogéneas. Por otra parte, es fun-
damental que en la valoracién pre y posquirdrgica de
estos pacientes se incluyan medidas cuantitativas de
RM y escalas de valoracién neurolégica objetivas eva-
luadas por personal independiente.

Si se analiza la bibliografia tradicional sobre el
tema, un concepto que se repite con frecuencia es el de
que en muchos casos la cirugia alivia el cuadro clinico
s6lo temporalmente, siendo frecuente el deterioro cli-
nico tardio anos después del tratamiento quirargico.
Este tipo de evolucién ha sido descrito, en general, en
series anteriores al uso sistemético de la RM?*°. Por
otra parte, en estos estudios no se aportan exploracio-
nes con RM posquirirgicas que permitan definir el
problema del supuesto deterioro. En nuestra opinion,
los déficit neurolégicos tardios suelen asociarse a:
a) una técnica quirargica que ha sido incapaz de res-
taurar la anatomia normal; b) la presencia de una
hidrocefalia activa o compensada; ¢) la existencia de
malformaciones de la charnela 6sea que provoquen
una compresion anterior del tronco del encéfalo;
d) inestabilidad de la charnela craneocervical secunda-
ria al tratamiento quirdrgico, y e) la recidiva o nueva
creacion de una cavidad siringomiélica asociada gene-
ralmente a una cirugia ineficaz o insuficiente, tal
como se ha descrito con anterioridad.

Existe, sin embargo, un acuerdo generalizado de que
en aquellos pacientes que se someten al tratamiento
quirdrgico en fases avanzadas de la enfermedad y en
los que predomina el sindrome siringomiélico, la ciru-
gia aporta poco a la mejoria funcional de estos pacien-
tes. El objetivo terapéutico fundamental en estos casos
es detener la progresion de la enfermedad, pero sin
que en general sea posible que retrograden los déficit
neurolégicos ya instaurados. Es por ello que la selec-
cién de los pacientes para el tratamiento quirdrgico
tiene que ser temprana y debe hacerse antes de que
existan déficit neurolégicos importantes que van a ser
irreversibles. En la actualidad, no existe ningtin funda-
mento cientifico ni tiene ningtn sentido, desde el
punto de vista clinico, demorar la cirugia y plantear
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una conducta expectante en espera de un deterioro
neurolégico que justifique la cirugia.

ACTITUD TERAPEUTICA ANTE
PACIENTES OLIGOSINTOMATICOS
O ASINTOMATICOS

En los ultimos anos, la RM ha puesto en evidencia
que existe un numero considerable de pacientes oligo-
sintomaticos o asintomaticos con malformaciones de
CH-I, en algunos casos importantes e incluso asocia-
das a cavidades siringomiélicas. ¢Cuél debe ser la acti-
tud del neurocirujano o neurélogo ante este tipo de
pacientes?, ¢esta justificada la cirugia en los pacientes
en los que estos hallazgos han sido fortuitos? Las res-
puestas a estas preguntas no admiten simplificaciones
y dependen ineludiblemente del conocimiento adecua-
do de la evolucién natural de esta enfermedad. El
tema se complica si tenemos en cuenta que, aunque la
evolucién de estos pacientes suele ser lentamente pro-
gresiva, se han descrito casos de deterioro neurolégico
subito o incluso de muertes repentinas tanto en los
pacientes adultos como en los adolescentes y nifios.
Estos deterioros rapidos han ocurrido en algunos
casos después de traumatismos minimos, mientras
que en otros no se objetivé ninguna causa desencade-
nanted7-102.

Otro punto sometido a debate es el mismo diagnoésti-
co de la malformacién y la significacion clinica de lo
que podriamos denominar formas minor. Barkovich,
en un trabajo con RM de 200 casos con enfermedad no
relacionada con la malformacién de Chiari, estudio el
grado de herniacién amigdalar comparandolo con los
resultados de 25 pacientes con una malformacién de
Chiari sintomética'®®. En el grupo considerado “nor-
mal”, este autor encontré que las amigdalas del cere-
belo valoradas en los cortes sagitales y medios se
encontraban 1 mm (media) por encima del nivel del
foramen magnum (linea opistién-basién). Sin embar-
go, en el 14% de los casos con malformacion las amig-
dalas se encontraban entre 1 y 5 mm por debajo del
foramen magnum'". Este autor consideré que el punto
de corte mas adecuado para definir la malformacion
de CH-I seria la existencia de mas de 2 mm de hernia-
cién por debajo del limite del foramen magnum'’®. En
estos casos en los que la ectopia amigdalar supera los
2 mm, el diagnéstico de CH-I tiene una elevada sensi-
bilidad y especificidad'’®. La objecién principal a este
estudio es que en el grupo control podrian haberse
incluido accidentalmente pacientes con una malfor-
macién de Chiari asintomatica. Este hecho lo sugieren
los mismos comentarios de los autores, que refieren
que todos los pacientes con una ectopia amigdalar
superior a 1 mm mostraban una reduccién significati-
va de los espacios subaracnoideos en el foramen mag-
num y en la cisterna magna. Este hecho, junto a la
falta de una descripcion detallada del tipo de pacientes
incluidos en el grupo considerado “normal” (edad,
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sexo, clinica, etc.), hace dificil valorar adecuadamente
esta serie. Los mismos autores advierten que: “Proba-
blemente, el mayor riesgo en la evaluacién de los
pacientes con una malformacién de Chiari es conside-
rar los hallazgos positivos observados (ectopia amigda-
lar) como normales y, por consiguiente dar por termi-
nado su estudio”%?.

En los casos dudosos, una opcién diagnéstica pro-
puesta por algunos autores consiste en definir con mas
precisién mediante RM la situacién del 6bex y del
nucleus gracilis, ya que de acuerdo con Quisling'’*, en
los individuos normales estas estructuras estan siem-
pre por encima del reborde posterior del foramen.
Otra alternativa para evaluar a estos pacientes es el
estudio de la dinamica del LCR mediante técnicas de
RM de contraste de fase. Estas técnicas permiten eva-
luar la existencia de compromisos significativos en la
circulacién del LCR en el foramen magnum. Esta ulti-
ma técnica, una vez conocidos los criterios de normali-
dad, puede ser en nuestra opinién de extremada utili-
dad en la selecciéon quirargica de los pacientes oligo-
sintomaticos.

Los casos oligosintomaticos que presentan una cavi-
dad siringomiélica asociada deben, en nuestra opi-
nioén, ser intervenidos precozmente, especialmente si
estos pacientes son jovenes. Existen datos suficientes
que indican que estos pacientes evolucionan clinica-
mente con el tiempo y que los déficit neurolégicos que
se instauran son, en la mayoria de los casos, irreversi-
bles. En la actualidad, la cirugia permite un control
efectivo de la enfermedad con un riesgo minimo en
términos de mortalidad/morbilidad. Por otra parte, en
nuestra opiniéon, los cambios que aparecen en el fora-
men magnum se establecen con el tiempo. Asi, por
ejemplo, la aracnoiditis es mas frecuente en los
pacientes con mas edad, traduciendo probablemente
un mayor tiempo de evolucién de la malformacién. En
las malformaciones intervenidas en fases avanzadas, el
patrén caracteristico de las folias cerebelosas se pierde
y se observan cambios gliéticos en las amigdalas
secundarios a la compresién crénica de las mismas”’.

También deben ser tributarios de estudio y trata-
miento temprano aquellos pacientes con malformacio-
nes de Chiari que presenten una hidrocefalia asociada.
En este ultimo grupo, la hidrocefalia puede agudizar
algunos aspectos de la clinica y ser causa de importan-
tes problemas. El registro de PIC es extremadamente
util para indicar la actitud terapéutica mas adecuada
en los casos en los que existan dudas sobre la actividad
de la hidrocefalia.

La conducta terapéutica mas apropiada en los
pacientes con malformaciones de CH-I sin hidrocefalia
ni siringomielia asociadas es todavia motivo de impor-
tantes controversias. En aquellos casos con herniacio-
nes superiores a los 5 mm y con una compresién evi-
dente del tronco del encéfalo, debe ofrecerse al pacien-
te la alternativa quirdrgica. En los casos restantes, sélo
un mayor conocimiento de la evolucién natural de la
enfermedad procedente de un seguimiento clinico ade-
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cuado puede darnos en un futuro la respuesta apro-
piada.
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