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RESUMEN

La malformacién de Arnold Chiari es el desplazamiento caudal de las estructuras nerviosas de la fosa posterior
(cerebelo, protuberancia y médula oblongada), que tienden a desplazarse a través del agujero occipital hacia el interior
del canal medular. Concomita con disimiles malformaciones del desarrollo del sistema nervioso, fundamentalmente,
los defectos del cierre del tubo neural y alteraciones del sistema osteomioarticular a nivel de la unién craneo cervical
y de la columna en general. Se describe un caso de diagnéstico tardio de Arnold Chiari tipo | tributario de tratamiento

quirdrgico.
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INTRODUCCION

a malformacion de Arnold Chiari es el desplazamien-

to caudal de las estructuras nerviosas de la fosa pos-

terior (cerebelo, protuberancia y médula oblongada),
que tienden a desplazarse a través del agujero occipital
hacia el interior del canal medular debido, en el tipo I, a
una malformacion del mesodermo, mientras que el tipo I,
es producto de defectos groseros del neuroectodermo du-
rante el desarrollo embrionario, cuya etiologia relacionada
con factores genéticos y familiares no ha sido aun definida.
El primer caso reflejado en la literatura en el afio 1883 lo
realiza Cleland; no obstante, corresponde a Hans Chiari el
aporte de todos los detalles y la consideracion de la entidad
como un sindrome. Schwalbe y Gredig, discipulos del doc-
tor Julius Arnold, describen en 1907, otros cuatro casos,
anteponiendo el nombre de su profesor al de Chiari en la
designacion de la malformacion (1, 2).
Este sindrome se asocia con otras anomalias del desarrollo
del sistema nervioso, ejemplos son: el mielomeningocele
en un 88% de casos y la siringomielia entre un 45% y 75%
de pacientes. En menor medida se asocia a la hidrocefalia
(3-10% de casos) y al sindrome de Klippel-Feil (3-5).
La comunidad cientifica coincide en que es mas frecuente
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en las mujeres que en los hombres; sin embargo, la pre-
valencia de esta malformacioén es controversial; antes del
advenimiento de las técnicas de imagenes se estimaba en
1/1 000 nacidos vivos (4).

Al estudiar los casos de pacientes adultos diagnosticados
por imagenes de resonancia magnética, la frecuencia de
aparicion oscila entre el 0,6 y 0,9% (6).
Venezuela tiene una incidencia general de malformaciones
congénitas de 9,2/100 000 habitantes y de anencefalia,
especificamente, de 0,26/1 000 nacidos vivos; no se reco-
gen cifras con respecto a la anomalia de Arnold Chiari (7).
En el presente trabajo se describe un caso de malforma-
cion de Arnold Chiari tipo | en un paciente adulto atendido
en el Consultorio Popular, Barrio “El Despertar”, Maracaibo,
Republica Bolivariana de Venezuela, afio 2006, durante la
colaboracion médica brindada a ese hermano pais en el
periodo octubre de 2003 a octubre de 2008.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 41 afios de edad, procedente de un
barrio pobre de la Republica Bolivariana de Venezuela, con
antecedentes prenatales, natales y postnatales aparente-
mente normales, sin antecedentes familiares de enferme-
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dades genéticas. Se mantuvo asintomatico hasta que 11
anos atras, comienza a padecer de dolor en la regién cervi-
cal posterior que se incrementa con maniobras de valsalva,
mas tarde, de forma progresiva, comienzan a instalarse
cambios en la voz con dificultad para pronunciar las pa-
labras, vértigos relacionados con los cambios posturales,
cansancio y calambres en miembros inferiores, asi como
trastornos en la marcha vy el equilibrio.

Al realizar el examen fisico del sistema nervioso el pa-
ciente esta consciente, orientado (en tiempo, espacio y
persona), con memoria retrégada y anterégada conserva-
das; lenguaje escandido (pronunciacion lenta del habla con
tendencia a dudar al inicio) y dificultad para articular las
palabras de modo adecuado (disartria). Biotipo picnico con
cuello ancho y corto en extremo; la marcha es inestable y
zigzagueante. La exploracién de la coordinacion: signo de
Romberg simple y sensibilizado positivo, maniobra indice-
indice, prueba del indice-nariz y prueba del talén-rodilla
alteradas; la fuerza muscular explorada con la maniobra
de Mingazzini fue positiva en miembros superiores, y la
de miembros inferiores (maniobra de Barré) conservada.
Tono y trofismo muscular sin alteraciones. Motilidad: pre-
senta imposibilidad para la ejecucion de actos coordinados
y finos con la secuencia requerida, ademas de dismetria
(no controla la amplitud de los movimientos) y temblor
de tipo intencional. Hiperreflexia osteotendinosa con clono
asociado. No hay rigidez de nuca, presencia de nistagmos
y vértigo posicional.

Por la clinica que presentaba el paciente, se sospecha de
la existencia de alguna malformacion craneo espinal; pero
era necesario confirmar el diagndstico.

Figura 1. Herniacion de las amigdalas cerebelosas a
través del agujero occipital que excede 5 mm.

Se realiza resonancia magnética cerebral (T1, flair, T2,
cortes sagitales, axiales y coronales) que informa platiba-
sia y descenso de las amigdalas cerebelosas (figura 1).
La resonancia magnética de columna cervical (T1, T2 cor-
tes sagitales y axiales), evidencia una pérdida total de la
alineacion en la unién craneocervical, con tendencia a la
horizontalizacién de C1 y C2, con marcada reduccion de la
amplitud del agujero magno y descenso de las amigdalas
cerebelosas (figura 2). No se definen cavidades quisticas
o lesiones expansivas a nivel de cordon medular cervical.
No hay profusiones posteriores de los discos intervetebra-
les y los tejidos blandos paravertebrales lucen de aspecto
normal.

Conclusion del diagndstico: Platibasia con malformacion
de Arnold Chiari.

El paciente se remite a los servicios de Neurocirugia para
su valoracion, por lo cual se decide realizar la cirugia, des-
pués de ella evoluciona de modo favorable.

DISCUSION

Los defectos del cierre del tubo neural y las alteraciones
del sistema osteomioarticular a nivel de la unién craneo
cervical y de la columna en general, son susceptibles de
diagnostico prenatal. Ello se logra a través de un control
estricto y aplicable a todas las embarazadas para detectar
de forma precoz los primeros signos de una alteracién del
desarrollo embrionario en un embarazo que transcurre en
apariencia normal.

El Arnold Chiari Tipo | consiste en la herniacién de las
amigdalas cerebelosas que excede 5 mm a través del agu-

Figura 2. Pérdida de la alineacion en la unidn
craneocervical, con tendencia a la horizontalizacién de
ClycC2.
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jero occipital y que puede asociarse a siringomielia.

Las manifestaciones clinicas del Arnold Chiari suelen ser
muy variables en dependencia de las estructuras involu-
cradas en la herniacion y la asociacion con otras malforma-
ciones. En el tipo | puede cursar de forma asintomatica o
con nucalgia, hipoestesia facial, vértigo, ataxia, disartria y
disfagia. Es frecuente encontrar nistagmo, cefalea occipi-
tal o sincope tras las maniobras de valsalvas (estornudar,
toser), todos estos sintomas mejoran con el decubito. Las
manifestaciones clinicas en el adulto se presentan entre
los 25 y 45 anos de edad con periodos de exacerbacion
y remision, lo que coincide con el caso presentado (7-9).
El diagndstico confirmativo de este sindrome, hasta la ac-
tualidad, se realiza exclusivamente por medio de las ima-
genes aunque son multiples las investigaciones de labora-
torio clinico y de anatomia patolégica que se realizan con
estos fines (10).

El estudio ultrasonografico contribuye al diagndstico pre-
natal, se han identificado (dependiendo de la edad gesta-
cional) la deformidad del cerebelo como resultado de su
desplazamiento hacia el agujero magno, aplanado en el
borde anterior, y concavo en el exterior (signo de la bana-
na), y la alineacién de los huesos frontal y lateral (signo
del limén) asociadas con alteraciones a nivel de la columna
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que incluyen espina bifida, cifoescoliosis y mielomeningo-
cele.

La literatura médica recoge la descripcion de investigacio-
nes de diagnéstico prenatal en Venezuela, que van, desde
el ultrasonografico temprano hasta estudios sobre las ca-
racteristicas de la vellosidad placentaria o en la formacion
de cordoén en la malformacion de Chiari tipo 11 (10,11). La-
mentablemente, el caso que se presenta es un diagnostico
tardio, sobre todo porque en él la enfermedad transcurrio
de forma asintomatica hasta los 30 afios y nunca antes
tuvo posibilidades de acceder a los estudios imagenologi-
cos. Esta situacién comienza a revertirse en ese pais desde
el 2008, con la puesta en marcha de programas preventi-
VvOs nacionales y la asesoria genética de los expertos cu-
banos.

La Resonancia Magnética es capaz de mostrar con claridad
todos los componentes 6seos y neuronales de la malfor-
macion de Chiari, por lo que constituye la prueba diagnos-
tica de eleccion en la actualidad (11-14).

Teniendo en cuenta la clasificacién vigente, el caso de re-
ferencia coincide con un Arnold Chiari tipo 1 no asociado a
siringomielia y tributario de tratamiento quirdrgico consis-
tente en la descompresion del agujero magno.
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Arnold-Chiari malformation: clinical case presentation

SUMMARY

Arnold Chiari malformation is a caudal displacement of nervous structures of the posterior fossa (cerebellum,
pons and medulla oblongata), that tends to displace itself via the foramen magnum into the interior spinal canal.
It accompanies other different nervous system development malformations, essentially, neural tube closure
defects and osteomyoarticular system alterations at the level of cranial cervical union and the spine in general.
The described case is of a late diagnosis Arnold Chiari type | tributary from a surgical treatment.
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