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La Malformacion de Chiari
Sintomatica

Symptomatic Chiari Malformation
por W. Jerry Oakes MD, Hospital de nifios de Alabama

La Malformacién de Chiari Sintomatica - en PDF

Las personas con mielomeningocele tienen anomalias que no se limitan a la médula espinal. Estas incluyen el desarrollo de hidrocefalia (en casi
el 95 por ciento de los pacientes) y el desarrollo de los sintomas relacionados con el area donde se unen el cerebro y la columna (malformacion
de Chiari).

Hace mas de cien afios, el profesor Chiari, patélogo austriaco, estudié un grupo de pacientes que tenian una porcion del cerebro desplazado
hacia el cuello. Calific6 esas malformaciones segun su gravedad desde el Tipo | (la forma mas leve) donde la parte méas baja del cerebelo,
denominada amigdalas cerebelosas, descienden una corta distancia hacia la columna cervical, hasta el Tipo Ill (la forma més grave) donde
grandes porciones de importantes regiones cerebrales se desplazan hacia un saco ubicado en el extremo superior del cuello.

Una amplia mayoria de los pacientes con espina bifida tienen la forma intermedia (Chiari de Tipo Il o malformacién de Arnold-Chiari), en la que
el vermis del cerebelo y parte del tallo encefalico descienden hacia la columna cervical. Muchos cambios cerebrales estan asociados a esta
anomalia.

Aungue cierto grado de malformacion esté presente en la amplia mayoria de las personas con espina bifida, parece ser sintoméatica en
aproximadamente una de cada tres personas. Este 33 por ciento puede resultar ser una cifra engafiosamente baja puesto que, como seguimos
a los pacientes durante periodos prolongados, los adolescentes y los adultos jovenes parecen tener cierta propension a desarrollar un progreso
clinico atribuible a esta lesién. El desarrollo de sintomas relacionados con la malformacion de Chiari esta, en parte, vinculado con la gravedad
de la malformacion.

Por ejemplo, cuando el tejido cerebral se encuentra por debajo del nivel de la cuarta vértebra cervical (C4), es alta la probabilidad de que se
produzcan sintomas graves a raiz de esta anomalia. Por otro lado, menores grados de descenso del cerebro muy por encima del nivel de la C3
son menos susceptibles a tener sintomas progresivos claramente reconocidos.

Los sintomas, cuando ocurren, tienden a provenir de una de las tres areas del sistema nervioso central: el cerebelo, el tallo encefélico inferior y
la médula espinal. El complejo sintomatico es bastante diferente en cada una de éstas y parece ser predecible en cierta forma, segun la edad
del paciente al momento de presentarse. Los neonatos y los nifios pequefios con sintomas tienden a presentar dificultad para tragar lo que lleva
a una mala alimentacion, un llanto débil o tenue, estridor inhalatorio (ruido al inhalar), con frecuencia exacerbado por el llanto, arqueo de la
cabeza y posiblemente debilidad facial, entre otros. Cuando es grave, los sintomas pueden traer aparejada insuficiencia respiratoria que puede
poner en peligro la vida del paciente. La malformacién de Chiari sintomaética es, en la actualidad, la principal causa de muerte entre las personas
con espina bifida, en especial durante los primeros afios de vida.

El nifio o el adolescente puede desarrollar rigidez o espasticidad de brazos o manos. Esta rigidez puede ser tan grave que las extremidades
superiores no funcionardn normalmente. Si estos sintomas son progresivos, pueden dejar las extremidades superiores del paciente sin funcion.
Asociada a la rigidez puede aparecer la pérdida del tacto o sensacion en las manos o brazos. Esta pérdida puede no incluir todos los tipos de
sensaciones, sino estar restringida sélo a ciertos tipos como la pérdida de sensacion de dolor o temperatura.

La tercera area que se puede ver afectada es el cerebelo. Esta porcion del cerebro, ubicada en la parte posterior de la cabeza, controla el
equilibrio y la coordinacién. Estos sintomas son los menos probables y pueden ser los més dificiles de identificar, sobre todo en los nifios
pequefos.

Con el advenimiento de la imagen de resonancia magnética (MRI, por sus siglas en inglés), la evaluacion de las anomalias estructurales de la
columna cervical se ha simplificado notablemente. Aungue se encuentran disponibles otros métodos, la MRI brinda imagenes de altisima
resolucion del area en estudio con casi ningun riesgo para el paciente. No solo se puede obtener la posicion del cerebro sino que también se
pueden evaluar incluso quistes u otros problemas de la médula espinal. La MRI también se puede utilizar para evaluar el liquido cefalorraquideo
(CSF, por sus siglas en inglés) alrededor de la parte posterior del cerebro. Otros examenes, que evallan la integridad de los aspectos
funcionales del tallo encefalico y la columna, a veces son de utilidad. Estos incluyen una prueba de respiracién CO 2 que muestra la funcién del
centro respiratorio del cerebro, la respuesta somatosensorial evocada (consistente en cronometrar las sefiales eléctricas que conectan los
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brazos y las piernas con el cerebro), la respuesta del tallo encefalico evocada (la capacidad del cerebro de procesar sonidos), entre otros
procedimientos.

De importancia primordial en los pacientes que se sospecha que son sintomaticos a la malformacion de Chiari, es el hecho de asegurar la
presion intracraneal normal antes de cualquier consideracion de intervencion para tratar la malformacion de Chiari. Esto implica que al paciente
se le evalle su desviacion primero. El enfoque de "evaluar primero la desviacion" es de suma importancia. Si hay alguna duda respecto de la
funcién de la desviacion, el sistema se deberia inspeccionar desde el punto de vista quirtrgico. Una vez que se determina que la presion
intracraneal es normal y que la desviacion esta funcionando de manera correcta, la siguiente pregunta a responder es si los sintomas del
paciente ponen en peligro su vida y/o si son progresivos. La mayoria de los pacientes con evidencias radiograficas de una malformacion de
Chiari de Tipo Il no necesitan cirugia y no parecen ser progresivos. Si se observan sintomas graves, se debe considerar una intervencion
quirutrgica. El objetivo de la operacion consiste en destapar la columna cervical por encima del cerebro anormalmente bajo y en reestablecer el
movimiento normal del CSF.

La operacion es relativamente segura en manos experimentadas pero la deberia realizar un cirujano especialmente capacitado y con
experiencia en operaciones de nifios con malformaciones cerebrales. La excelencia técnica necesaria para realizar esta operacion es alta y una
experiencia relevante es insustituible. La estrategia alternativa de mayor atenciéon conservadora para los pacientes con malformacion de Chiari
sintomatica requiere un comentario en especial. En la actualidad se cree que la mayoria de los pacientes con espina bifida no demuestran un
rapido progreso clinico. Las opiniones van desde si un determinado paciente deberia someterse a cirugia o si sélo se lo deberia seguir
clinicamente. Por lo general, cuanto mas se percibe el progreso del paciente como secundario respecto de su malformacion de Chiari, mas
universal es la aceptacion de la intervencién quirlrgica. Algunos examenes en serie del paciente resultan fundamentales para evaluar este
problema y volver a arreglar la desviacién en primer lugar.
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