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RESUMEN

La mayoria de las malformaciones de Chiari se
caracterizan por la herniacion de estructuras de la fosa
posterior a través del foramen magno, las cuales pueden
ser congénitas o adquiridas. Se han descrito varios tipos
de éstas malformaciones, asi como del manejo
recomendado. Se describen 2 casos con malformacion
de Chiari tipo 111, el manejo instaurado y revision de la
literatura sobre esta patologia.

Palabras claves: Malformaciones tipo Chiari,
Meningoencefalocele, Chiari tipo 111

INTRODUCCION

Las malformaciones de Chiari fueron descritas por
primera vez por Hans Chiari en 1891; ellos presentaron 3
casos con un complejo de malformaciones de la fosa
posterior, cerebelosas y del tallo cerebral asociado con
anomalias vertebrales e hidrocefalia. La mayoria de las
malformaciones Chiari se caracterizan por la herniacion
de estructuras de la fosa posterior a través del foramen
magno, las cuales pueden ser congénitas o adquiridas. Se
describen varios tipos dependiendo de la severidad de la
malformacion; el Chiari Tipo 0, descrito por Iskandar,
representa la ausencia de herniacién amigdalina pero
con siringomielia, que se resuelve con la descompresion
de fosa posterior, indicando posiblemente una
obstruccion de salida del I'V ventriculo. El Chiari tipo [
es el mas comun y se caracteriza por la protrusion de las
amigdalas cerebelosas a través del foramen magno
mayor a 5 mm, pero sin el desplazamiento del tronco
cerebral, asociado o no a siringomielia. El Chiari Tipo
1.5 ha sido descrito recientemente en un grupo de nifios
con caracteristicas del tipo I y el tipo II; no se asocia a
defectos del tubo neural pero tienen un desplazamiento
caudal tanto de las amigdalas cerebelosas como del tallo
cerebral y el cuarto ventriculo.
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SUMMARY

Chiari malformations are mostly characterized by
herniation of posterior fossa structures through the
foramen magnum, which can be congenital or
acquired. Different papers described several types of
these defects as well as the recommended treatment.
We describe 2 patients with Chiari III malformation,
their management and we review of the literature of this
pathology.

Key words: Chiari malformations,
Meningoencephalocele, Chiari type 111

Por su parte el Chiari tipo II corresponde a la protrusion
el tallo cerebral, IV ventriculo y del vermis cerebeloso a
través del foramen magno, casi siempre en pacientes
con defectos del tubo neural (mielomeningocele y
encefaloceles). El Chiari tipo III tiene las
caracteristicas de la malformacion tipo II y
adicionalmente la presencia de encefalocele occipital
y/o cervical alto. La malformacion tipo IV se clasifica
como una agenesia cerebelosa primaria y por lo tanto
no es una forma de herniacion de la fosa posterior.
Recientemente se ha descrito una malformacion con
herniacion del 16bulo occipital por el foramen magno, a
la cual se ha propuesto el término de Chiari V..

A continuacién se presentan 2 casos clinicos de
pacientes con diagndstico de malformacion de Chiari
tipo 111, el manejo realizado en cada uno de ellos y su
evolucion postoperatoria.

NUESTRAEXPERIENCIA

Recién nacida femenina de un embarazo de 37
semanas, producto de cuarto embarazo de madre de 27
aflos quien asiste a 5 controles prenatales. Se realiza un
diagnodstico prenatal de encefalocele occipital con
microcefalia a las 30 semanas, sin embargo, lamadre no
continuo asistiendo al control prenatal. La paciente
tuvo un parto vaginal domiciliario atendido por partera
y fue remitida a nuestra institucion para valoracion y
manejo por nuestro servicio. Al ingreso paciente en
buenas condiciones generales sin signos de dificultad
respiratoria ni respuesta inflamatoria sistémica,
hemodinamicamente estable, con un peso de 2.973
gramos, Ballard de 37 semanas. Se evidencia en region
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occipital gran masa cubierta por piel de 13 cm de
diametro, fontanelas amplias normotensas, tono
muscular adecuado, activa, reactiva a estimulos.

En los estudios de tomografia axial computarizada
cerebral simple se observa meningoencefalocele
occipital, defecto 6seo de 1.8 cm, linea media central,
del sistema ventricular se observan cuernos frontales de
ventriculos laterales, cisternas poco visualizadas. Se
realiza resonancia nuclear magnética cerebral que
evidencia gran mielomeningoencefalocele occipital,
defecto 6seo en linea media del hueso occipital de 1.5 cm
por el cual protruye tejido encefélico: un componente de
los lobulos occipitales, otro de tejido cerebeloso y
contenido liquido. Las amigdalas cerebelosas en
posicion baja descienden casi hasta nivel de C4,
correspondiente a malformacion de Chiari tipo I11. No se
identifica cuerpo calloso, hallazgos de agenesia del
cuerpo calloso, ventriculos laterales muestran
separacion, microcefalia asociada.

Dada lalocalizacion de la lesion, se sugiere compromiso
del seno sagital y confluencia de los senos, por lo cual se
solicita angiorresonancia cerebral que demuestra un
seno longitudinal superior permeable sin evidencia de
zonas estenoticas ni trombosis, seno longitudinal se
bifurca en region occipito-parietal, en el lado izquierdo
se continua con el seno transverso y sigmoideo; en el
lado derecho se continua con una estructura venosa en el
interior del encefalocele. Hay otra estructura venosa que
se continua con el seno sigmoideo.

Con este estudio radiologico se decide llevar a
procedimiento quirGrgico para correccion de
encefalocele occipital. Se encuentra encefalocele de
aproximadamente 10 X 10 cm, quistico recubierto por
meninges con liquido xantocréomico a tension,
parénquima cerebral elastico y fibroso que pudo ser
resecado; se observa seno sagital en el defecto que se
introduce a la boveda craneana sin lesionarlo, defecto
6seo occipital de 3 X 3cm.

La paciente presenta una favorable evolucion
postquirargica, durante su recuperacion se realizan
evaluaciones de perimetro cefalico, fontanela anterior y
signos de hipertension sin encontrar evidencia clinica de
hidrocefalia, por lo cual se da egreso de la institucion 1
semana postquirirgica. No ha asistido a controles
postquirurgicos

(Figuras 1-6)
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Figura 1. Fotografia prequirtirgica demostrando el
gran tamafio del encefalocele occipito—cervical alto y
los cambios en la piel que cubre el defecto.

Paciente afrodescendiente producto de gestacion de 38
semanas, parto por cesdrea por antecedente de
encefalocele occipital diagnosticado en ecografia

Figura 2. Se muestra imagen de resonancia nuclear
magnética cerebral corte sagital en secuencia T2,
donde se evidencia la herniacion de parte del contenido
de la fosa posterior en el encefalocele occipital, con
una fosa posterior pequeiia, clivus concavo, tentorio
cerebeloso hipoplasico y herniacion de amigdalas
cerebelosas
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Figura 3. Imagen de resonancia nuclear magnética
cerebral corte axial, en secuencia T2 donde se demuestra
la presencia de corteza cerebelosa dentro del defecto,
distorsionandose el IV ventriculo.

Figura 4. Venografia por resonancia nuclear magnética
donde se descarta compromiso de estructuras venosas en
el defecto.
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Figura 5. Resonancia nuclear magnética cerebral en
cortes sagital (A) y axial (B) que muestra reseccion del
encefalocele, sin evidenciarse aumento del tamafo
ventricular.

Figura 6. Imagen de herida postquirurgica

antenatal, la madre realizé 5 controles prenatales, no
documentaron otras patologias asociadas durante la
gestacion del paciente.

Al nacimiento presentaba defecto occipital tipo
encefalocele de aproximadamente 10 X 10 cm, con un
perimetro cefalico de 32 centimetros y un peso al nacer
de 2675 gramos; con APGAR de 8 al minutoy 9 alos5
minutos. No se encontraron otros hallazgos anormales
al examen fisico. En los estudios complementarios, la
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resonancia nuclear magnética cerebral reportaba
encefalocele occipital con compromiso infratentorial,
disgenesia cuerpo calloso, colpocefalia secundaria,
polimicrogiria occipital. Ademas, el ecocardiograma
transtoracico evidencié comunicacion interventricular
apical y comunicacion interauricular amplia.

El paciente fue llevado a cirugia de correccion de
encefalocele occipital con una edad de 49 dias, sin
complicaciones, con adecuada evolucion
postquirurgica. Dos meses postquirurgico, reconsulta
por aumento del perimetro cefalico, encontrandose en
42 cm asociado a emesis y alteraciones del sensorio, la
tomografia evidencid una importante dilatacion del
sistema ventricular y fue llevado a derivacioén
ventriculoperitoneal, con adecuada evolucion
postquirargica.

(Figuras 7-9)

COMENTARIOS

Las variedades mas frecuentes de las malformaciones de
Chiari son los tipos I y II, este tltimo en la mayoria de
veces asociado con mielomeningocele, mientras que el
Chiari tipo III es la presentacion mas rara, con un solo
caso en el trabajo de Chiari, el cual tenia un encefalocele
cervical alto, hidrocefalia y estrabismo convergente; se
caracteriza por la herniacion de los elementos de la fosa
posterior como el cerebelo, el tallo cerebral y el cuarto
ventriculo y en algunos casos la porcion cervical alta de
la médula espinal a través de un defecto 6seo occipital
y/o cervical alto, ademés de la presencia de un
encefalocele occipital bajo y/o cervical alto, en
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Figura 7. Imagenes prequirtrgicas del gran defecto
occipital, con translucencia, de aproximadamente 10 x
10cm.
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Figura 8. Imagen de resonancia nuclear magnética
cerebral corte sagital en secuencias T1 (A) y T2 (B),
con evidencia de herniacién de estructuras de la fosa
posterior y parte del 16bulo occipital, con fosa posterior
pequeiias, clivus concavo, pliegue medular

combinacion con multiples anomalias encontradas en
el sindrome de Arnold Chiari (Chiari II), tales como una
fosa posterior pequeiia, desplazamiento caudal de las
amigdalas cerebelosas y vermis, retorcimiento
medular, tentorio displasico en forma de pico, clivus
concavo, agenesia del cuerpo calloso y del septum
pellucidum, hidrocefalia, siringomielia y médula
anclada, drenaje venoso aberrante y senos venosos
ectopicos. La incidencia real de la malformacion de
Chiari III y su distribucion por género es desconocida,
sin embargo se estima que su prevalencia oscila entre
0,64% a 4% y asociada a un ligero predominio en
hombres, con una edad de presentacion que oscila entre

Figura 9. Imagen de tomografia postquirargica que
muestra reseccion del defecto occipital, sin evidencia
de dilatacion del sistema ventricular.
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el nacimiento y los 14 afios de acuerdo con larevision de
las distintas series.

Por otra parte, los encefaloceles son protrusiones de las
meninges y/o el cerebro a través de un defecto del craneo
encontrandose en casi 3000 a 10000 nacidos vivos,
siendo mas comun el encefalocele occipito—cervical,
pueden estar aislados o asociados con las
malformaciones de Chiari, Dandy-Walker, displasias
cerebelosa, diastematomielia o el sindrome de Klippel-
Feil.

Aunque las primeras descripciones datan del siglo XIX,
en la actualidad la literatura de la malformacion de
Chiari tipo III es escasa, existiendo aproximadamente
24 reportes, por lo cual el conocimiento acerca de su
fisiopatologia, aproximacion terapéutica y pronostico
postquirargico es ain muy poco, sin embargo la mayoria
de los reportes estan enfocados en los aspectos
anatomicos y radiologicos.

La patogénesis de esta entidad es poco comprendida, la
cascada del desarrollo neurologico se ha estudiado en
embriones de ratones normales y mutantes, lo que ha
concluido en una falta de distension del sistema
ventricular embrionario debido a la neurulacion
anormal que resulta en una fosa posterior hipoplasica y
en un desplazamiento caudal del tronco cerebral y el
cerebelo . La principal hipotesis se basa en la “teoria
unificada” del trabajo de McLonc y Kneppen , quienes
sugieren que la malformacioén de Chiari II (asi como
Chiari III) estan asociados a una fuga continua de
liquido cefalorraquideo a través de un defecto del tubo
neural mientras el feto estd en el utero. Debido a esta
fuga los ventriculos primitivos no se expanden, la falta
de distension produce defectos mesenquimales, error en
la determinacion del volumen de la boveda craneal, lo
que resulta en una fosa posterior mas pequefia, que
durante el crecimiento cerebeloso, es inadecuada para
albergar el cerebro posterior . De acuerdo con esta
hipotesis, es el intento del cerebro por crecer dentro de
una fosa posterior pequena lo que produce los defectos
caracteristicos la malformacion de Chiari.

La teoria embrioldgica que se encuentra en la literatura
describe que el techo del rombencéfalo se hernia a través
del defecto de las estructuras déseas en desarrollo. El
encefalocele forma entonces una estructura similar a la
placaneural del mielomeningocele lumbar.
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Labase del craneo se desarrolla mediante un proceso de
osificacion endocondral, en el cual un marco
cartilaginoso se desarrolla primero y posteriormente es
reabsorbido, con una disposicion del hueso causada por
fuerzas de distorsion tales como el desarrollo del
cerebro y el ojo. Hay un caso reportado en la literatura
asociado a una malformacién del proatlas, relacionado
alaagenesia de los condilos occipitales .

Entre las diversas anomalias del cerebro posterior
descritos por Chiari, la malformacion de Chiari tipo 111
se caracteriza por un meningoencefalocele occipito-
cervical con o sin tejido cerebeloso herniado . Dado que
la distincion entre un encefalocele cervical alto y
occipital puede ser muy tedrico, la definicion mas
aceptada para el Chiari tipo II1 es que se caracteriza por
un encefalocele asociado al desplazamiento caudal del
tallo cerebral hacia el canal espinal y la herniacion de
tejido cerebeloso en el encefalocele; en otras palabras,
la malformacion combina las deformidades anatomicas
tipicas de la malformacion de Chiari tipo II con los de
un encefalocele occipital y/o cervical alto. Se
involucran alteraciones neuroectodérmicas y
mesenquimales.

Las malformaciones neuroectodérmicas incluyen una
masa intermedia del tdlamo grande, un tercer
ventriculo pequefio, disgenesia del cuerpo calloso, la
placa cuadrigémina en forma de pico, polimicrogiria y
heterotopias corticales, mientras que las anomalias
mesenquimales producen la deformidad del craneo.
Los defectos 6seos occipitales y de la base de craneo,
asociado a encefaloceles probablemente se desarrollan
debido a la falla en la induccion de hueso endocondral
por el cierre incompleto del tubo neural, o debido a la
falta de fusion completa de los centros de osificacion en
la malformacion de Chiari I11.

Son multiples las anomalias en la fosa posterior, por
ejemplo Sener describié una variante de la
malformacion de Chiari 11 en cuatro pacientes en los
que habia degeneracion de porciones del cerebelo
incluyendo los l6bulos anteriores cuadrangulares,
denominado "desvanecimiento cerebeloso",
posteriormente Boltshauser concluye que la
degeneracion cerebelosa se debe a una isquemia
adquirida mecénicamente. Otra anomalia cerebelosa
descrita que coexiste con la malformacion de Chiari 11
es romboencefalosinapsis ; ésta es una condicién
extremadamente rara, con una frecuencia de 0,13%
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aproximadamente, en la cual hay una malformacion del
cerebelo caracterizada por agenesia o hipogenesia del
vermis, fusion de los hemisferios cerebelosos y
malposicion o fusion de los nucleos dentados y
pedunculos cerebelosos, asociado a estenosis del
acueducto que causa hidrocefalia congénita , pero que a
menudo se presenta con una ataxia leve. La patogénesis
y la etiologia de la romboencefalosinapsis permanecen
en gran parte desconocidas, pero se cree que se presenta
entre los dias 28-41 de gestacion.

La sospecha diagnostica es evidentemente clinica con la
observacion del defecto occipital o cervical, pero el
diagnostico definitivo se realiza con estudios
imagenologicos, entre ellos la tomografia, que puede ser
util en la definicion de la  anormalidad osea e
hidrocefalia, pero generalmente no puede demostrar
completamente los elementos neurales dentro del saco y
las anomalias cerebrales asociadas. La resonancia
magnética, sin embargo es el estudio de eleccion, que
muestra una compleja malformacion caracterizada por
un meningoencefalocele occipito-cervical que sobresale
a través de un defecto 6seo que involucra la escama
occipital inferior (ini6n) y/o el arco posterior de la
primera vértebra cervical, una fosa craneal posterior
pequefia con fijacion baja del tentorio, clivus
festoneado, herniacidon de estructuras cerebelosas
hipoplasicas en la malformacion, placa tectal en forma
de pico, disgenesia del cuerpo calloso y dilatacion
ventricular de grados variables ademas de alteraciones
en el drenaje venoso.

La resonancia nuclear magnética de columna puede
definir la presencia de defectos del tubo neural, entre
ellos siringomielia, médula anclada y otras alteraciones
asociadas , ademas de la resonancia nuclear magnética,
tanto la ecografia fetal  bidimensional como
tridimensional son utiles para un diagnostico prenatal.

En la malformacién de Chiari I11, tanto los hallazgos de
imagenes diagndsticas como clinicos pueden variar
desde un paciente con un leve defecto de la base del
craneo posterior completamente asintomatico hasta un
paciente con un importante déficit neuroldgico con un
encefalocele gigante. Pueden presentarse con dificultad
para respirar o para deglutir, asociado a signos de tractos
largos, posiblemente secundario a desorganizacion de
los nuicleos del tallo cerebral, convulsiones y retraso en
el desarrollo.
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Zolal y col. describen el uso de imagen con tensor de
difusion para el diagnostico y planeamiento quirdrgico
de un paciente con malformacién de Chiari III . El
tensor de difusion permite la visualizacion y
caracterizacion de los fasciculos de sustancia blanca en
dosy tres dimensiones.

El tratamiento de la malformacion Chiari tipo III es, al
igual que su patogenia, poco comprendido. Debido a su
excepcional ocurrencia, se sabe poco acerca de la
historia natural, enfoque terapéutico y postoperatorio .
Desde el punto de vista quirargico, los hallazgos
radiologicos son de vital importancia, ya que
proporcionan al cirujano la informacién indispensable
para su decision quirtrgica. A pesar que no se han
descritos aproximaciones quirdrgicas especificas para
la malformaciéon de Chiari III, el tratamiento de
eleccion es el cierre primario de la malformacion , el
manejo con derivacion del liquido cefalorraquideo
(LCR) de la hidrocefalia asociada se puede realizar en
una fase posterior; en grandes defectos, la principal
preocupacion neuroquirurgica es la posibilidad de una
reseccion parcial del defecto que permita realizar un
cierre primario, por lo tanto las partes de cerebro
herniado malformado tienen que ser identificadas con
seguridad antes o durante lareseccion. Sin embargo, las
opciones de tratamiento estan a menudo limitadas y
dependen del tamafio de la malformacion, el contenido
del saco, la calidad de la piel que cubre el saco y los
sintomas neurolégicos asociados.

El objetivo del manejo quirurgico es resecar el
encefalocele intentando conservar la funcidn
neuroldgica intacta, reparar y reconstruir la duramadre
y el hueso, con el fin de restaurar la circulacion del
liquido cefalorraquideo y prevenir el re-anclaje de la
médulay asu vezlaaparicion de escoliosis. Ademas, en
los nifios con espina bifida sometidos a cirugia fetal
para cerrar el defecto de la columna se ha visto una
reduccion en los sintomas y signos de compresion del
tronco cerebral.

Los pacientes con microcefalia con déficit neurologico
severo y cuyo encefalocele contiene cerebro, cerebelo
y las estructuras del tronco encefalico pueden ser
pacientes irrecuperables. Si la cantidad de tejido neural
dentro del saco excede el tejido cerebral restante dentro
del craneo, no es recomendable realizar un manejo
quirurgico.
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Varios autores sugieren que la derivacion
ventriculoperitoneal ayuda a reducir el contenido de la
fosa posterior dando lugar a un mejor resultado . La
derivacion permite que el tejido neuronal regrese a la
fosa posterior y al canal espinal cervical en algunos
pacientes, especialmente en aquellos que tienen grandes
encefaloceles . Snyder reportd un caso de derivacion
temprana con un buen resultado . Existe literatura que
intenta comparar las dos formas de manejo, algunos
reportes realizan inicialmente la derivacion del liquido
cefalorraquideo y posteriormente el reparo del
encefalocele, mientras que otros realizan el cierre del
defecto directamente, sin embargo se obtuvieron
mejores resultados postquirirgicos en el primer manejo .
El estudio patologico generalmente presenta gliosis,
necrosis y heterotopias de tejido neural junto con
inflamacion meningea y fibrosis.

Por otra parte, los recién nacidos afectados a menudo

requieren tratamiento o en unidad de cuidados
intensivos para el manejo de trastornos respiratorios
asociados, de hecho la aparicion en estos pacientes de
apneas intermitentes resulta en un factor pronostico
ominoso, sin embargo parece no ser el inico.

A pesar de la poca informacion acerca de la historia
natural y el pronostico de la malformacion de Chiari 111,
se sabe que tiene un peor pronodstico que las
malformaciones de Chiari I y II, inclusive ha sido
reportada como una entidad incompatible con la vida.
Por otra parte, Raimondi informo que esta malformacion
no estaba necesariamente relacionada con un mal
prondstico vital "quoad vitam ", aunque el prondstico
funcional sigue siendo pobre. De hecho, casi todos los
pacientes reportados han sido afligidos por varios
grados de retraso en el desarrollo, epilepsia, hipotonia
y/o espasticidad, déficit de neurona motora
inferior/superior y disfuncion de pares craneales bajos.

Estas manifestaciones clinicas severas suelen ser
atribuidas a los efectos mecanicos de la distorsion y
traccion ejercida por la malformacion de las estructuras
del tronco cerebral. Por otro lado, también podrian ser
interpretadas como una expresion de la disfuncion del
tallo cerebral, que pondria en entredicho la posibilidad
de lograr una mejoria por medio de un tratamiento
quirurgico.

Entre los factores asociados a un mal pronéstico en estos
pacientes se encuentran la presencia de insuficiencia
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respiratoria y la cantidad de tejido cerebral herniado en
el defecto, el cual si sobrepasa los 20 cm’ es casi
imposible predecir un buen resultado neuroldgico a
diferencia de si se trata de un volumen menora 5 cm’. El
déficit neurologico encontrado en la valoracion inicial,
la cirugia en recién nacidos prematuros y el nimero de
anormalidades cerebrales también parecen influir en el
prondstico de estos pacientes.

Sin embargo, si se realiza el procedimiento quirdrgico
adecuado, en el momento adecuado, los resultados de
los pacientes con malformacion de Chiari III puede ser
satisfactoria con una baja tasa de mortalidad.

En conclusién, aunque la malformacion de Chiari tipo
III es rara, es necesario conocerla y concientizarnos
sobre las posibilidades de manejo y de sobrevivencia de
éste tipo de pacientes.
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