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RESUMEN

Antecedentes. El tratamiento de la malformacién de Chiari tipo I es adn controvertido. Se ha propuesto una descompresién de fosa
posterior creando una megacisterna magna artificial (RFP) como alternativa. Objetivos. Cuantificar el beneficio que esta modifica-
ci6n de la técnica quirtrgica ofrece. Disefio y método. Revisamos 54 pacientes diagnosticados e intervenidos por Chiari-I en el
Hospital «12 de Octubre», estudiados con RM craneal pre y postoperatoria seguidos durante un tiempo minimo de un afio. Se cla-
sificaron en tres grupos segtin fueron manejados con descompresién del foramen magno (DFM), DEM y otras técnicas o con RFP.
Evaluamos la evolucién y calculamos la distancia al puente y al fastigium de cada paciente pre vs postoperatoriamente en la RM
craneal en un plano sagital medial. Resultados y conclusiones. Comparando los tres grupos encontramos una mejor evolucién cli-

nica en los tratados con RFP. No hubo diferencias significativas en los desplazamientos de las estructuras de la fosa posterior.

PALABRAS CLAVE: Malformacién de Chiari tipo I - Reconstruccién de fosa posterior - evolucién clinica.

INTRODUCCION

"En 1883 Cleland describi6 esta malformacién como un des-
censo de las estructuras de la fosa posterior en el canal cervical
alto (1). Pero fue el patélogo aleman Hans Chiari quien en 1891
publicé una primera serie de casos obtenida de estudios necrép-
sicos (2). Este autor clasificé la malformacidn en tres grados,
considerandose como malformacién de Chiari Tipo I (MC-I) el
desplazamiento de las amigdalas cerebelosas por debajo del agu-
jero magno. La MC-I puede asociarse con hidrocefalia (20-25%
de los casos), siringomielia (30-60%, que aumenta hasta el 60-
90% considerando sélo los cuadros sintomdticos) (3, 4) y ano-
malias esqueléticas (25%) como invaginacion basilar (25-50%),
malformacién de Klippel-Feil (5-10%) o asimilacién atloidocci-
pital (1-5%).

" Desde la generalizacion de los estudios craneales con reso-
nancia magnética (RM), se consideran criterios diagndsticos de
MC-I un descenso amigdalar bajo el agujero magno mayor a tres
milfmetros sin una lesién de masa que lo justifique y sin signos
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radiolégicos de MC-II que incluye desplazamiento vermiano,
del IV ventriculo o del tronco en el canal espinal (5). Desde el
punto de vista etiopatogénico Miiller y O'Rahilly propusieron
como causal una disembriogénesis con desproporcién entre el
crecimiento del hueso de la fosa posterior y su contenido (6).
Gardner lo atribuy6 a un defecto en el desarrollo de los agujeros
de salida del IV ventriculo, por 1o que la onda del pulso arterial
transmitida al LCR, provocarfa la impactacién de las amigdalas
en el agujero magno (7). Esta herniacién produce una compre-
sién del espacio subaracnoideo (ESA) a nivel del agujero
magno, causando fibrosis y adherencias y una disociacién cra-
neoespinal de presién que se considera responsable de la pro-
gresidn clinica del cuadro.

Para explicar la génesis de la siringomielia asociada se han
elaborado diferentes teorfas que van desde la persistencia de una
situacién embrioldgica con hidromielia e hidrocefalia postulada
por Chiari (2), al paso de LCR por el 6bex impulsado por la onda
del pulso arterial por no encontrar permeables los agujeros del
IV ventriculo (7). Se ha propuesto la entrada de LCR desde el
ESA espinal a través de los espacios de Virchow-Robin (8), a
través de los espacios perivasculares e intersticiales por la pre-
sién de la onda sistélica del pulso en la superficie del cordén
medular (9), o el paso de LCR a través del agujero magno d-nte
las maniobras de Valsalva, actuando las amfgdalas como un sis-
tema valvular que impide el retorno del flujo y crea un gradien-
te de presién que serfa responsable del paso del liquido al canal
central medular (10). Ninguna de estas propuestas explica sin
embargo todos los hallazgos de la MC-1, pero al no ser exclu-
yentes, pueden ser consideradas en conjunto. Se acepta en tér-
minos generales que estos hallazgos serian secundarios al blo-
queo mecanico a la circulacién del LCR entre los compartimen-
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tos craneal y espinal (11) y, se acepta también que existe una ten-
dencia a la expansién de la cavidad intramedular una vez que
ésta aparece.

Clasicamente la MC-I se ha tratado con diferentes técnicas
quirdrgicas actuando bien sobre el hueso u otras estructuras de
la fosa posterior (coagulacién de las amigdalas, taponamiento
del Gbex, descompresién del foramen magno) o bien sobre el
sirinx (mielotomias, derivaciones del IV ventriculo-ESA, cisto-
peritoneales). Recientemente se ha propuesto una modificacion
técnica a la descompresién del foramen magno (DFM), denomi-
nada reconstruccién de fosa posterior (RFP), que crea una neo-
cisterna magna mediante la fijacion de la plastia d-1 al plano de
fascia muscular (12).

Si aceptamos que la clinica en las MC-I se debe a la impac-
tacién amigdalar en el foramen magno (11) podemos suponer
que resolviéndola cederdn los sintomas por compresién directa,
del mismo modo que la normalizacién del flujo del LCR reduci-
14 el tamafio de las cavidades quisticas secundarias (9, 13). Por
ello parece razonable esperar que la RFP, al crear una megacis-
terna magna artificial en la charnela occipito-cervical, permitird
el flujo normal de LCR entre créneo y raquis de manera precoz,
acelerar el ascenso de las estructuras de la fosa posterior y la
recuperaci6n clinica, y dificultard la aparicién de aracnoiditis.

El objeto del presente trabajo es cuantificar los cambios mor-
folégicos producidos en las estructuras de la fosa posterior en
una serie de enfermos con MC-I tratados con RFP, comparando
los résultados con los obtenidos en otros pacientes intervenidos
con técnicas cldsicas.

PACIENTES Y METODO

Se revisé una serie de 54 pacientes consecutivos operados
por MC-I en el Hospital «12 de Octubre» de Madrid entre 1986
y 1996. Todos ellos eran adultos sintométicos y fueron estudia-
dos y seguidos con RM craneoespinal. Se excluyeron del estu-
dio los sujetos oligosintométicos no intervenidos, 6 enfermos
con procesos granulomatosos crénicos y aquellos de los que no
se. dispuso de historia, evolucién clinica posterior y/o estudio
RM craneocervical completo pre y postoperatorio de al menos
12 meses.

Los enfermos se dividieron en tres - grupos, atendiendo al tipo
de procedimiento quirdrgico realizado. En 19 de los 54 casos
(35%) el abordaje consistié en una DEM. En un segundo grupo
de 19 pacientes (35%), ademds de una DFM se realizaron una o
més técnicas complementarias (cirugfas previas a 1991) como
taponamiento del 6bex en 14 enfermos (26% del total), implan-
tacién de catéteres en IV ventriculo en 11 (20,3%) y derivacio-
nes quisticas en 5 (9,2%). A los 16 enfermos (29,6%) tratados
con RFP se les realiz6 una craniectomifa suboccipital amplia,
incluyendo el foramen magno, con laminectomias hasta visuali-
zar el extremo caudal de las amigdalas cerebelosas, incisién de
la duramadre enY, respetando en lo posible la aracnoides y colo-
cacién de plastia de duramadre liofilizada ﬁJada al plano de fas-
cia muscular.

Se analizaron pardmetros demogréficos y clinicos, a fin de
verificar la homogeneidad de las muestras, as{ como la evolu-
cién clinica y los hallazgos de neuroimagen postquirdrgicos. Los
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Figura 1. RM craneal de un paciente con MC-I en secuencia
T1, corte sagital medial en la que se han realizado las lineas que
sirvieron para calcular las distancias valoradas en la fosa pos-
terior (ver explicacion en el texto).

resultados clinicos se clasificaron segin que el enfermo estuvie-
ra asintomatico, experimentara mejorfa subjetiva y objetiva en la
exploracion fisica, o se encontrase en una situacién neuroldgica
igual o peor que la preoperatoria. El andlisis morfolégico de la
situacién de las estructuras de la fosa posterior se realizé utili-

zando imégenes de resonancia magnética crdneocervical, obte-
nidas antes y después de las intervenciones en secuencias Tly
con la cabeza en posicién neutra. Para estimar los desplaza-
mientos producidos en la fosa posterior se utilizé la modifica-
cién descrita por Sahuquillo et al. del método introducido por
Duddy y Williams (12, 14) estableciendo como referencia una
linea basal trazada como prolongacién posterior del paladar
duro, y calculando en milimetros las distancias desde ésta al fas-
tigium (FB) y hasta la porcién superior del puente (PB) (ver,
figura 1). Las medidas se convirtieron en distancias reales con la
escala de conversién de la RM. Los valores obtenidos en los
estudios postoperatorios se restaron de los prequirdrgicos, obte-
niéndose asi una estimacién de la migracién cerebelosa y del
puente (indicando las cifras positivas una migracién descenden-.
te y lo contrario las negativas). El margen de error de medida se
estableci6 en 2 mm.

Para el tratamiento estadistico de la informaci6n se utilizé el
programa informético «SIGMA 90», utilizando- el test «f de
Student» para la comparacion de medias independientes en
variables cuantitativas y la prueba de %2 para analizar datos cua-
litativos. El nivel de significacién estadistica se considerd para
intervalos de confianza del 95%, con p<0,05.

RESULTADOS
Situacién preoperatoria

La edad media de los 54 pacientes en el momento del diag-
néstico fue de 36,7+11 afios (intervalo 15 y 62), siendo la distri-
bucién por sexos de 1/1. El tiempo medio de evolucién clinica
fue de 45,8 meses (intervalo 5-240) (22,3 meses en enfermos sin
sfrinx y 50,6 en siringomiélicos). Desde el punto de vista clini-
co 36 enfermos (66,6%) presentaron cefaleas valvulares y/o cér-
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viconucalgia, 37 (68,5%) sindrome siringomiélico, 10 (18,5%)
sindrome de compresién del agujero magno y 9 (16,6%) sinto-
mas y signos cerebelosos. Tres pacientes (5,5%) presentaron sin-
copes y un enfermo (1,85%) referia hipersomnia.

En los estudios radioldgicos aparecieron cavidades medula-
res en 45 sujetos (83%), teniendo en 36 casos (66,6%) extensién
cérvico-dorsal. S6lo en dos enfermos (3,7%) se objetivd hidro-
cefalia. La distancia fastigium-basal (FB) preoperatoria fue de
31,7£7 mm (13,3-50) y la distancia puente-basal (PB) fue de
48+6,8 mm (32-61,5).

Al comparar los tres grupos, no se encontraron, antes de la
intervencién, diferencias estadfsticamente significativas ni en los
datos demogrficos, ni en los hallazgos clinicos, o de neuroimagen.

Evolucién postoperatoria

Globalmente la evolucién postoperatoria de los 54 enfermos
fue como sigue: 9 (16,6%) quedaron asintométicos, 33 (61,1%)
desarrollaron mejorfa objetiva, 6 (11,1%) continuaron igual que
en el preoperatorio y, 5 (9,2%) empeoraron clinicamente.

De las 45 cavidades intramedulares demostradas, 13 (28,8%)
desaparecieron, 27 (60%) disminuyeron y 5 (9,2%) mantuvieron
su tamafio, no encontrdndose en ningin caso aumento de las
mismas.

Hubo sjete (13% de los casos) complicaciones postquirtirgi-
cas. Tres pacientes desarrollaron tetraparesia; uno por un infarto
protuberancial relacionado con la posicién del sujeto durante la
intervencion, otro por manipulacién directa con taponamiento
del ébex y, un tercero desarrollado cinco afios tras la cirugfa, que
falleci posteriormente por atrapamiento del IV ventriculo. En la
herida quirtrgica se produjeron tres l6culos y una fistula que
fueron resueltos con drenaje lumbar excepto un caso en el que
fue necesaria una reintervencion.
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Figura 2. Evolucion clinica postoperatoria segiin la técnica
quirirgica realizada en 54 pacientes con Malformacion de
Chiari tipo L.

Nota: Consideramos los grupos manejados con Descompresién del Foramen

Magno (DFM) y otras técnicas como «Técnicas mixtas» v los pacientes tratados
con DFM y Reconstruccién de Fosa Posterior (RFP).

Al considerar los resultados comparativamente en los tres sub-
grupos observamos una mejor evolucién clinica en los pacientes
manejados con RFP frente a los grupos tratados con DFM o DFM
y técnicas asociadas, con una p<0,013 (ver figura 2).

Al analizar las medidas obtenidas en las RM de control,
encontramos que en el grupo manejado con DFM la diferencia
pre-postoperatoria de la distancia FB fue de —2,9+8,7 mm y la
diferencia pre-postoperatoria de la distancia PB fue —2+6,4 mm.
En el grupo tratado con DFM y otras técnicas se registr6 una di-
ferencia pre-postoperatoria de la distancia FB de -2,6+7,9 mm,
siendo la diferencia pre-postoperatoria de la distancia PB de
-3,6+8,4 mm. Finalmente en el grupo tratado con RFP la dife-
rencia pre-postoperatoria de la distancia FB fue de 0,98+6,9 y la
diferencia pre-postoperatoria de la distancia PB de —~1,4+7,7 mm
(ver tabla 1). No se hallaron diferencias estadisticamente signi-
ficativas en las medidas ni en la evolucién de las cavidades sirin-
gomi€licas encontradas en los tres grupos.

DISCUSION

La MC-I se diagnostica en edades medias de la vida (30-40
afios) con una relacién hombre/mujer de dos a tres, con un tiem-
po medio de evolucién clinica de tres a siete afios, si considera-
mos como relacionados sintomas inespecificos (15).

Generalmente es una enfermedad progresiva, con cefaleas y
cervicalgia (12-69% de los casos), frecuentemente relacionadas
con maniobras de Valsalva, pudiendo asociarse varios sindromes
como el siringomiélico (20-65% de los casos), compresién del
agujero magno (22-38%), y/o cerebeloso (10-11%) (5, 16, 17).
En nuestra serie observamos estos mismos datos, excepto en lo
referido a la proporcién hombre/mujer encontrada, que fue de
uno a uno.

El diagnéstico radioldgico y la evaluacién postoperatoria se
establecen actualmente segiin criterios basados en estudios con
RM (18).

El tratamiento de ]la enfermedad, aunque sometido adn a con-
troversia derivada de la confusién existente sobre la patogenia
del proceso, es quirdrgico en pacientes sintomaticos. Se reco-
mienda realizar una DFM (reseccion amplia del foramen magno,
laminectomia hasta exponer el extremo caudal de las amigdalas
cerebelosas y duroplastia respetando la aracnoides) (19). Se ha
descrito que los enfermos con clinica de tronco o menor volu-
men de la fosa posterior son los que mejor responden a la DFM,
mientras que aquellos en los que destaca el sindrome siringo-
mi€lico, tienen discretas mejorfas o tan solo se estabilizan clini-
camente (19, 20). Dyste y Menezes refirieron que un 20% de
enfermos quedaron asintomdticos tras la intervencién, mejoran-
do el 66% y progresando el deterioro sélo en el 6% (15). Pillay
observé en su serie una evolucidn favorable en el 45% de los
casos con siringomielia frente a un 87% en los sujetos que no la
presentaron (4). Por ello, otros autores como Williams o
Bartzdorf indican DFM en pacientes sin clfnica siringomiélica y
DFM con aspiracion de las amigdalas en aquellos en los que pre-
domina ésta (10, 11).

Se ha encontrado que el 94% de los sujetos con sirinx mejo-
ran en un tiempo medio de 6,3 semanas, y sélo un 9% de los
enfermos requieren ademds una derivacién cistica (21). Se reco-
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Tabla 1. Variaciones en las medidas pre y postoperatorias.

Intervencién FB previo FB posterior FB pre-post PB previo PB posterior PB pre-post

1 T. Mixtas 25 27,5 2,5 45 37,5 75
2 T. Mixtas 36,6 30 6,6 4485 50 - 15
3 T. Mixtas 23,3 36,6 -13,3 433 56,6 -13,3
4 T. Mixtas 50 35 15 60 : 52,5 75
5 T. Mixtas 26,6 36,6 -10 46,6 56,6 C-10°
6 T. Mixtas 33,8 27,5 6,3 41,6 40 1,6
7 T. Mixtas 30 32 ) 50 : 52 -2
8 T. Mixtas 28,3 30 -1,7 41,6 475 , -59 .
9 T. Mixtas 40 43,7 -3,7 475 495 )
10 T. Mixtas 44 40 4 60 60 0
11 T. Mixtas 32,7 50 -173 49 75 26
12 T. Mixtas 30 32 -2 50 50 0
13 T. Mixtas 233 33,3 -10 46,6 50 34
14 T, Mixtas 13,3 23,3 -10 40 433 33
15 T. Mixtas 40 42 -2 56 50 6
16 T. Mixtas 36,6 33,3 33 56,6 56,6 0
17 T. Mixtas 27,5 36 -85 37,5 50 12,5
18 T. Mixtas 30 30 0 40 40 0
19 T. Mixtas 16,6 23,3 -6,7 46,6 50 3,4
20 ‘RFP 30 - 25 5 40 425 25
21 REP 34 36 -2 52 .50 1 2
22 RFP 37,5 33 45 50 55 5
23 RFP 7 18 34 -16 38 55 -17
24 RFP 27,5 375 -10 45 575 -12,5
25 RFP 27.5 29 -1,5 45 47 -2
26 RFP 38 36,5 1,5 50 52 2
27 RFP 43 35,4 7.6 60 479 12,1
28 RFP 37,5 27 10,5 50 43 7
29 RFP 33 32,1 0,9 46 446 14
30 RFP 28 28 0 45 45 0
31 RFP 30 32,5 25 43 52,5 95
32 RFP 38 33 5 52 45 7
33 RFP 31,8 o4 : 7.8 44 40 4
34 RFP 35 31 4 41 46 -5
35 RFP 31 31 0 42 43 -1
36 DFM 22,5 36,6 -14,1 35 53,3 -18,3
37 DFM 46 32,5 13,5 61,5 59 2,5
38 DFM 33,3 433 -10 53,3 533 0
39 DEM 40 60 -20 50 - 5715 5
40 DFM 22 26 -4 32 32 0
41 DFM 35 40 -5 55 60 -5
42 DFM 36,6 38 -1,4 60 54 6
43 DFM 25 25 0 55 55 0
44 DEM 26,6 37,5 -10,9 433 50 -6,7
45 DFM 22,5 28 -55 45 46 -1
46 DEM 37,5 32 55 45 44 1
47 DFM 32,5 31 1,5 55 50 5
48 DFM 23 24 -1 37 37 0
49 DFM 32 31 1 40 38 2
50 DFM 40 35 5 52,3 50 2,3
51 DFM 35 33 2 50 47. 3
52 DFM 22,9 16 6.9 46 41 5
53 DFM 36 46 -10 52,7 ' 60 -7,3
54 DFM 29 31 -2 50 49 1

Variaciones en la distancia, medida en milimetros, del fastigium y desde el pons a la linea basal antes y después del tratamiento quirirgico (FB
previo — FB posterior= FB pre-post/PB previo — PB posterior = PB pre/post) en 54 pacientes con Malformacion de Chiari tipo I. :
Nota: Consideramos como grupo 1) los manejados con y otras técnicas como «T. mixtas», 2) aquellos a los que se practicé una reconstruccion de
fosa posterior (RFP) y 3) los pacientes tratados con descompresion de foramen magno (DFM).
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mienda reservar estos abordajes directos tras la craniectomia
suboccipital para pacientes con quistes voluminosos y/o con
rdpida progresién clinica sin mejorfa de la imagen RM, ya que
existe el riesgo de aumentar la lesién medular y/o producir
mayor impactacién amigdalar (que no se describen en series
recientes) (21). En el caso de que se indiquen, se aconsejan rea-
lizar, a través de un DREZ, derivaciones siringosubaracnoideas
o siringopleurales (20).

Al analizar la evolucién clinica postoperatoria de nuestra
serie encontramos un 16,6% de enfermos asintométicos, mejorfa
en el 61%, ausencia de cambios en el 11% y empeoramiento en
el 9%. El 100% de los pacientes que no presentaron sirinx evo-
lucionaron de manera favorable (encontrandose mejor o asinto-
méticos), mientras que la proporcién fue del 77% en sujetos con
quiste cérvico-dorsal y del 57,2% en pacientes con quistes bul-
bares y/o cervicales (ver figura 3). Radiol6gicamente, el 28,8%
de los sirinx desaparecieron, el 60% disminuyeron y no encon-
. tramos crecimiento en ninguin caso.

El tipo de craniectomia a realizar estd en discusién dado que,
pese a una favorable evolucién clinica, en RM postoperatorias,
raramente se encuentra migracion craneal de las amigdalas cere-
belosas. Es frecuente el descenso de las estructuras de la fosa
posterior a través del defecto 6seo (siendo el desplazamiento
encontrado en el cerebelo superior al del tronco) pudiendo ser
¢sta la razon fundamental de la mala evolucién clinica en algu-
nos enfermos (10). Contrariamente, Sahuquillo et al. observaron
en diez pacientes tratados con RFP ascenso postoperatorio del
cerebelo y de las estructuras del tronco en todos 10s casos, apre-
cidndose en todos ellos la creacién de una cisterna magna artifi-
cial, necesaria segtin estos autores, para obtener mejorfa clinica
y la normalizacién hidrodindmica del flujo de LCR (12).
Previamente habia sido descrita una técnica similar en el trata-
miento de los lipomielomeningoceles con el objeto de evitar
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Figura 3. Evolucidn clinica postoperatoria segiin la presencia
de siringomielia en 54 pacientes con Malformacién de Chiari
tipo L

Nota: Consideramos los grupos manejados con Descompresién del Foramen

Magno (DFM) y otras técnicas como «Técnicas mixtas» y los pacientes tratados
con DFM y Reconstruccién de Fosa Posterior (RFP).

adherencias en el injerto dural, también con buenos resultados
(22). En cuanto al tratamiento de los sirinx, tanto la DEM como
la RFP ofrecen unos resultados similares (11, 12). En nuestra
serie, encontramos comparativamente una mejor evolucién cli-
nica en los pacientes tratados con RFP aun cuando la evolucién
radiolégica de las estructuras de la fosa posterior no fue signifi-
cativamente diferente a la encontrada en los sujetos de los otros
dos subgrupos terapéuticos y los controles de las cavidades
siringomiélicas no fueron tampoco diferentes en los tres subgru-
pos.

CONCLUSIONES

De los resultados obtenidos en nuestra serie y el andlisis de
los referidos en 1la literatura, podemos concluir que la MC-I es
una enfermedad con escasa morbilidad quirtrgica y buena evo-
lucién postoperatoria, incluyendo una evolucién satisfactoria de
los sfrinx asociados.

Que no hay datos que avalen la utilidad de la prictica del
taponamiento del 6bex, derivaciones del IV ventriculo, o del
sirinx, etc. por lo que no parece indicado realizarlas en una pri-
mera instancia quirdrgica, incluso en pacientes con cavidades
siringomiélicas voluminosas y clinica exclusivamente debida a
éstas.

Que la RFP parece mejorar los resultados clinicos aun cuan-
do no se encuentren variaciones radiolégicas estadisticamente
significativas. Dada su simplicidad técnica podria recomendarse
como sustitutiva de técnicas més convencionales, si bien, es
deseable una valoracién definitiva de los resultados de esta
nueva técnica con series mas amplias.
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