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Chiari tipo 2

Es un tipo de malformacion de Chiari, que se caracteriza por una fosa posterior pequefia con
desplazamiento hacia abajo del cerebelo y el tronco cerebral a través de un foramen amplio
(Barkovich, 2005).

El desplazamiento caudal de la unién bulbomedular, bulbo, protuberancia y IV ventriculo, se asocia a
hidrocefalia, siringomielia y anomalias del cuerpo calloso en el 90% de los casos, y a
mielomeningocele hasta en el 70% de los pacientes.

Rara vez se asocia a una espina bifida oculta.

Hans Chiari describid, en 1891 siete pacientes con la combinacién de hidrocefalia y espina bifida, en
edades que van desde el nacimiento hasta los 6 meses. Sin embargo, esta descripciéon fue publicada
por primera vez por John Cleland en 1883, unos ocho afos antes de Chiari (Chiari, 1987; Cleland,
1884).

Etiologia

Se ha descrito su relacidn con la trisomia 18 (Case y col., 1977; Kinoshita y col., 1989).
Se produce durante el desarrollo fetal del mesencéfalo (Peach, 1965).

La causa de la deformidad del troncoencéfalo puede explicarse por la pérdida de LCR a través del
neuroporo posterior abierto, el cual no puede crear suficiente presion de distension de la vesicula
para el desarrollo del romboencéfalo. Esta distensidn es critica para el desarrollo normal del cerebro.
Como resultado se presenta una fosa posterior pequefia, desorganizacion cerebral, y craneolacunia
(Ldckenschadel) (McLone y Knepper, 1989).

Sweeney y col., proponen que el nivel de la lesidn espinal es uno de los principales factores
determinantes del volumen de fosa posterior, volumen de cerebelo intracraneal y ectopia cerebelosa
(Sweeney y col., 2012).

Anatomia patoldgica

Tronco alargado que se extiende hacia el canal espinal cervical

Herniacidn hacia abajo de las amigdalas cerebelosas

En una proporcion relativamente alta se aprecia una heterotopia nodular periventricular (Hino-
Shishikura y col., 2012).

Clinica

La expresion clinica se produce en la infancia, y se puede manifestar en el neonato como un rapido
deterioro neurolégico con disfuncién troncoencefélica, incluyendo disfagia, nistagmo en la mirada
inferior, hipotonia facial, pausas de apnea, estridor, neumonias aspirativas, paresia unilateral de
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extremidades superiores y opistotonos.

En el nifio de mayor edad que no presenta esta afectacidn en el periodo neonatal la sintomatologia es
mas larvada, diagnosticandose habitualmente en una fase mas tardia.

Los trastornos respiratorios del suefio son muy frecuentes, y escasamente publicados (Alsaadi y col.,
2012).

El sindrome de apnea del suefio, incluidas apneas- hipopneas centrales, obstructivas y mixtas, puede
ser la primera y/o Unica manifestacion. Para explicar su aparicién se han postulado 2 tipos de
disfuncién: la del tracto respiratorio superior, que explicaria las apneas obstructivas, y la alteracién en
el control respiratorio, que originaria las apneas centrales.

El origen de estas se relaciona con la compresién e isquemia en el sistema neuronal pontinomedular
respiratorio causado por la propia malformacién, que se agrava si asocia siringomielia o impresién
basilar (Rabec y col., 1998; Reybet-Degat, 2001).

Aproximadamente el 10% producen sintomas ya desde la lactancia, entre ellas estridor (ruido
respiratorio sibilante y agudo), llanto débil y apnea (ausencia o suspension temporal de la
respiracion).

En una serie de 231 pacientes consecutivos con mielomeningocele, estaba presente en 228 sujetos
(98,8%), pero fue sintomatico en 74 pacientes (31,5%) y requirid cirugia sélo en 26 casos (11,4%). El
primer tratamiento se dirigid a la hidrocefalia que se asocia siempre.

La derivacién revertid los sintomas en 12 pacientes, pero fallé en 14 que requirieron la
descompresidn craneocervical.

Mortalidad en dos casos (Talamonti y Zella, 2011).
Diagnostico
Radiografia de Craneo

Craneolacunia (luckenschadel)
Protuberancia occipital interna baja
Foramen magno grande en el 70 %

Elongacién de la lamina cervical superior.
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Elgamal, Essam A. 2012. “Natural History of Hydrocephalus in Children with Spinal Open Neural Tube
Defect.” Surgical Neurology International 3 (September 28). doi:10.4103/2152-7806.101801.
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3475879/.

Resonancia sagital potenciada en T1, que muestra la malformacién de Chiari tipo Il

A.- Tronco alargado que se extiende hacia el canal espinal cervical.

B.- Herniacién hacia abajo de las amigdalas cerebelosas por el conducto raquideo cervical
C.- Pequefio cuarto ventriculo

D.- Estenosis de acueducto

E.- Fusion tectal

F.- Gran masa intermedia

G.- Cuerpo calloso delgado

El cuarto ventriculo, es tipicamente pequefio y suele visualizarse mal, y con frecuencia se desplaza
hacia el canal cervical junto con su plexo coroideo. El acueducto también es pequefo y rara vez se ve
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en las imagenes de rutina (Tamburini, 2011).
El ventriculo lateral varia desde casi normal a estar severamente deformado e hidrocefalico.

La colpocefalia es comudn con los cuernos occipitales desproporcionadamente amplios con respecto a
los cuernos frontales. Este hallazgo esta a menudo presente incluso en pacientes con
mielomeningocele que no tienen hidrocefalia y con frecuencia persiste en pacientes en los que se ha
colocado una derivacién.

La distancia mamilopontina y ancho del cerebelo hace que estas medidas sean particularmente Utiles
en casos en los que el diagndstico de la malformacién de Chiari tipo Il es ambiguo (Geerdink y col.,
2012).

Tratamiento

El tratamiento consiste en la derivacidn ventriculoperitoneal.

Descompresion de fosa posterior en los casos de disfagia neurdgena, estridor o apnea (previa
comprobacion de la funcion del sistema de derivacién).

Consiste en una craniectomia suboccipital y laminectomia de C1 y C2 con apertura de la duramadre y
plastia para aumento del espacio espinal y de fosa posterior.

La descompresién dsea a través de una laminectomia cervical sola, sin craniectomia suboccipital o
aumento dural es un abordaje razonable para la descompresién (Akbari y col., 2013).

La cirugia endoscépica con reseccidon completa de laodontoides seguida de una artrodesis craneo-
cervical también ha sido descrita (Tomazic y col., 2011).

El estudio aleatorizado (estudio MOMS) ha demostrado que la cirugia fetal puede preservar la funcién
neuroldgica, invertir la hernia en la malformacién de Chiari Il, y obviar la necesidad de colocacion
postnatal de una derivacion ventriculo-peritoneal. Sin embargo, este estudio también demuestra que
la cirugia fetal se asocia con riesgos significativos relacionados con la cicatriz uterina y el parto
prematuro (Adzick, 2013).

Prondstico
Los resultados malos en algunos casos probablemente se deben a la compresion crénica del
troncoencéfalo.

La mortalidad en el grupo sintomatico es de 15 a 35% (McLone, 1992; Oakeshott y Hunt, 2003).

A pesar de la intervencion en la infancia y la adecuada derivacion de liquido cefalorraquideo, el
prondstico para la vida independiente en la edad adulta sigue siendo pobre. Todos los pacientes
tienen elementos de deterioro cognitivo. Las anomalias estructurales pueden ser determinantes, y
mas importantes en el rendimiento cognitivo que los de la disfuncién (Jenkinson y col., 2011).
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Casos clinicos del Hospital General Universitario de Alicante

Q5467

Paciente de 24 afios, que ingresa por deformacién de Chiari tipo 2 para descompresion suboccipital.

Intervenido de mielomeningocele tras el nacimiento y portador de derivacion ventriculoperitoneal
intervenido en otro hospital.

Tras artrodesis cervicodorsolumbar por escoliosis, preciso retirada parcial del material por ulceracion-
supuracién de la piel.

Ampliacién de vejiga.

Ingresa por clinica subaguda de pérdida de movilidad en extremidades superiores con
empeoramiento subagudo de mano derecha (paciente diestro) con imposibilidad de la flexién de
mufeca y de dedos.

Paraplejia precisando de movilizacion en silla de ruedas y sondajes vesicales intermitentes.

Deficit de flexion de mufieca derecha, mano en garra con limitacion de la flexion de las falanges
distales de la mano derecha.

RM:
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En las pruebas de imagen se aprecia malformacion de Chiari tipo 2 con quistes asociados que
alcanzan a C2 y siringomielia que se dilata a nivel de la artrodesis y queda artefactado por los
implantes.

Agenesia parcial del cuerpo calloso con afectacion del esplenio y de la region posterior del cuerpo y
con hipoplasia de la rodilla y la regién anterior del cuerpo. Valvulas de derivacién ventriculoperitoneal
con entrada parietal derecha.

Se realiza RM lumbar para despistaje de anclaje medular secundario, pero no es concluyente debido a
los artefactos de los tornillos vertebrales.

Bajo anestesia general, intubacion orotraqueal y profilaxis antibiética con cefazolina 2 gr IV.
Colocacién del paciente en decubito prono con apoyo en U sobre cabezal de Mayfield® en posicién
neutra. Incision suboccipital mediana. Diseccidn de la musculatura paravertebral hasta exponer
apofisis espinosa de C2 y arco de C1. Se procede a ampliar el agujero magno posteriormente, con
Kerrison y se procede a reseccién del arco de C1. Apertura dural y lisis de las adherencias, intensas,
que presenta la aracnoides, con reseccién parcial amigdalar, hasta apreciar tegmento del IV
ventriculo, en posicion muy distal respecto a lo habitual. Plastia dural con Duraguard.
Complementado con musculo y tissucol. Espongostan para cubrir la plastia. Se deja drenaje externo al
espacio subaracnoideo, para realizar MieloTC en el inmediato postoperatorio. Hemostasia del lecho
quirargico. Cierre de plano subcutaneo con reabsorbible. Cierre de piel con sutura monofilamento.

En el postoperatorio inmediato, se realiza MieloTC que no evidencia claros signos de anclaje
secundario, dentro de las limitaciones de la prueba.

Postoperatorio favorable. El paciente no ha presentado empeoramiento clinico y se ha realizado TC de
control que no evidencia complicaciones. Ante estabilidad clinica, se procede al alta.
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