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Trastornos de la circulacion del liquido cefalorraquideo,
malformacién de CHIARI TIPO IV. A propésito de un caso.

Grisolia NA!, Yarez A2

Resumen

El flujo habitual del liquido cefalorraquideo puede
afectarse por varias patologias.

La malformacion de Chiari tipo IV se caracteriza
por un defecto en el rombencéfalo que resulta en
hipoplasia o aplasia cerebelosa.

Compartimos el caso de un paciente de 10 afos
con antecedente de cefalea cronica que consulto
por presentar fiebre, vomitos y diarrea de 4 dias
de evolucion.

Es importante ponderar la puncién lumbar con
manometria y la resonancia magnética nuclear con
dinamica de circulacién de liquido cefalorraquideo
para evidenciar el trastorno de flujo y su etiologia.
El tratamiento quirdrgico resuelve la mayoria de
estos cuadros con excelente prondstico.

Palabras Clave: Malformacién de Chiari, Neuro-
cirugia, Pediatria.

Summary

Cerebrospinal fluid circulation can be affected
by many diseases. Chiari type IV malformation is
characterized by rhombencephalon defect which
provokes hypoplasia or aplasia in the cerebellum.
We share a 10-year-old child case suffering from
fever, vomiting and diarrhea for 4 days. He also
referred chronic headache.

Lumbar puncture with manometry test and nu-
clear magnetic resonance with cerebrospinal
dynamic's circulation test, contribute to the
diagnosis.

Surgery resolves most of these conditions with
an excellent prognostic.

Keywords: Chiari malformation, Neurosurgery,
Pediatrics.
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Introduccioén

El flujo habitual del liquido cefalorraquideo (LCR)
puede verse afectado por varias patologias. Una
de ellas es la malformacién de Chiari, que pre-
senta variantes'.

Este grupo de patologias predominan en pacien-
tes adultos, encontrandose descriptas de mane-
ra infrecuente dentro de la poblacién pediatrica?.
El Chiari tipo IV se caracteriza por presentar un
defecto en el rombencéfalo, asociado a aplasia o
hipoplasia de la tienda del cerebelo*.

La inespecificidad de los sintomas y la falta de
reconocimiento de los patrones imagenolégicos
dificultan el diagnéstico de esta entidad*.

Caso Clinico

Paciente masculino de 10 afios con antecedente
de cefalea crénica, consulté por presentar fiebre,
vomitos y diarrea de 4 dias de evolucion, asocia-
do a fotofobia, ataxia y disartria.

Los datos de laboratorio revelaron leucocitos 8100/
mm3 (neutrdéfilos 73.2%, linfocitos 20%), hemog-
lobina 13.9 mg/dl; hematocrito 41.2%, plaquetas
386000/mm3, velocidad de eritrosedimentacion
globular 35 mm/h, TP 65%, APTT 46 segundos,
glucemia 109 mg/dl, urea 37.7 mg/dl, creatinina
0.37 mg/dl, calcio sérico 8.92 mg/dl, fosforo 4.21
mg/dl, magnesio 2.21 mg/dl, acido urico 2.8 mg/
dl, colesterol 135 mg/dl, bilirrubina total 0.5 mg/
dl, directa 0.2 mg/dl, fosfatasa alcalina leucocitica
151 Ul/I, aspartato aminotransferasa 19 Ul/I, alani-
na aminotransferasa 7 Ul/l, lactato deshidrogena-
sa 360 Ul/l, proteinas totales 6.37 g/dl, albumina
3.5 g/d|, proteina C reactiva 54.92 mg/dl. PH 7.42,
pCO2 36 mmhg, HCO3 23 meg/|, Na: 143 meq/I, K:
4.2 meq/Il, Cl: 107 meg/I, lactato 2 mg/dl.

LCR liquido limpido, incoloro, glucorraquia 50
mg/dl, lactato 1,5 mg/dl; 18 elementos predomi-
nio monomorfonuclear.

Hemocultivo, cultivo en LCR de gérmenes comu-
nes, reaccion en cadena de polimerasa en LCR
para Herpes Virus y Enterovirus negativos.
Inicialmente se interpretd el cuadro como menin-
goencefalitis a descartar etiologia y se traté con
Ceftriaxone 100 mg/kg/dia, Aciclovir 60 mg/kg/
dia y Dexametasona 0.3 mg/kg/dia.

El paciente presentd mejoria desde su aspecto
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Figura N°1. TAC cerebro sin contraste, corte axial: Lesion quis-
tica en fosa posterior, con impronta en calota occipital.
Obtenida de servicio Diagnéstico por Imagenes, Hospital Ge-
neral de Nifios Dr. Pedro de Elizalde.

infeccioso pero sin cambios en impacto neu-
rolégico, asociandose episodios esporadicos
y autolimitados de disautonomias, y paresia de
miembros inferiores asociada a hiporreflexia. Se
realizé tomografia axial computada (TAC) de ce-
rebro que informé lesidn quistica en fosa poste-
rior con impronta en calota occipital, asociada a
atrofia cerebelosa (Figura N°1).

Dada la evolucién térpiday el antecedente de cefa-
lea crénica, se replanted el diagndstico a trastorno
en la circulacién de LCR. Se solicitdé espinograma
frente y perfil, descartando escoliosis; resonancia
magnética nuclear (RNM) de cerebro y columna
completa con dindmica de circulacion del LCR a
nivel de la charnela occipital (contraste de fase),
confirmando lesiones mencionadas en la TAC (Fi-
gura N°2) y descartando siringomielia asociada. Se
realizé puncién lumbar con andlisis fisicoquimico
normal y presién manométrica 40 mm H20. Me-
diante maniobra de Queckenstedt-Stookey se evi-
dencio el bloqueo de la circulacion de LCR.

Se interpreté el cuadro como malformacion de
Chiari IV, agregando al tratamiento acetazola-
mida 250 mg/dia y ondansetron 5 mg/m2/dosis
con mejoria sustancial del cuadro neurolégico,
y se programo reseccion quirurgica de la lesion.
El paciente presentd resolucion total del cuadro
clinico, otorgandose alta clinica y seguimiento
ambulatorio.

Discusion
La malformacién de Chiari es una enfermedad
generalmente congénita, que consiste en una
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Figura N°2. RNM cerebro, corte sagital: Lesion quistica en fosa
posterior, asociada a atrofia cerebelosa.

Obtenida de servicio Diagndstico por Imagenes, Hospital Ge-
neral de Agudos Juan A. Fernandez.

alteracién anatomica de la base del craneo, en

la que se produce herniacién del cerebelo y del

tronco del encéfalo a través del foramen magnum
hasta el canal cervical®.

Esta se clasifica en seis subtipos®:

U Chiari tipo 0: existe alteracién de dinamica
de LCR a nivel del foramen magnum. Puede
asociarse siringomielia, con o sin herniacion
amigdalina.

U Chiari tipo I: herniacion caudal de las amig-
dalas cerebelosas mayor de 5 mm por de-
bajo del foramen magnum. Esta es la mas
frecuente, con incidencia de 1 en 1000 habi-
tantes. Caracteristicamente esta asociada a
Siringomielia.

Las variantes tipo 0 y 1 se asocian a un defec-
to mesodérmico.

O Chiari tipo ll: herniacion caudal a través del fo-
ramen magnum del vermis cerebeloso, tron-
co del encéfalo y cuarto ventriculo. Se asocia
con mielomeningocele e hidrocefalia, y de for-
ma menos frecuente, con siringomielia. Esta
variante se asocia a un defecto mesodérmico
y ectodermico.

4 Chiari tipo 1,5: presenta aspectos de Chia-
ri tipo | y ll. Se asocia con defectos de tubo
neural a nivel caudal.

U Chiari tipo lll: presenta encefalocele occipi-
tal con parte de las anomalias intracraneales
asociadas al Chiari II.

U Chiari tipo IV: se caracteriza por un defecto
en el rombencéfalo que genera hipoplasia o
aplasia del cerebelo asociado a aplasia de la
tienda del cerebelo.
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La sintomatologia comienza en la segunda o ter-
cera década (entre los 25 y los 45 afios), aunque
suele aparecer en forma mas temprana en pa-
cientes con siringomielia®. Los sintomas suelen
ser de inicio insidioso y curso progresivo, con
periodos de exacerbacion y remisién, aunque
algunas expresiones pueden ser asintomaticas?.
Actualmente este trastorno también se describe
en la edad pediatrica3.

En el caso descripto, nuestro paciente referia
sintomatologia de manera cronica con periodos
de mayor y menor intensidad. Se postula un po-
sible subdiagnostico de esta patologia debido a
su sintomatologia inespecifica y la dificultad en
la realizacion de los estudios complementarios
necesarios? 48,

Esta patologia, sin importar su variante, genera sig-
nos y sintomas inespecificos segun aparato? 4 &

e Secundarios a alteracion de la dinamica del
liquido cefalorraquideo (aumentan con manio-
bras de valsalva):

o Cefalea de localizacién occipital, opresiva.
Es el sintoma mas frecuente.

o Cervicalgias continuas, urentes. Localiza-
das en regién occipital, temporal y extre-
midades superiores.

e Sintomas oculares:

Dolor retro ocular.

Visién borrosa.

Escotomas.

Diplopia.

Fotofobia.

¢ Sintomas vestibulares:

Mareos.

Vértigo.

Desequilibrio.

Zumbidos.

Nistagmo.

e Por compresion de tronco cerebral, cerebelo
y pares bajos:

o Disfonia o disfagia.

Apnea.

Disartria.

Disautonomia.

Sincope.

Ataxia.

Dismetria.

Ausencia de reflejo nauseoso.

e Sintomas medulares:

Siringomielia.

Paresias/parestesias.

Hiper/hiporreflexia.

Debilidad muscular.

Incontinencia esfinteriana.

Analgesia/anestesia.

O OO0 O0Oo

O OO0 O0Oo

O O0OO0OO0OO0OO0OO0

O O O0OO0OO0Oo

Es importante destacar que si bien estas ma-
nifestaciones se describen para la variante tipo
1, se observan en todos los subtipos debido al
bloqueo de circulacién de LCR compartido en su
patogenia? 4 €2,

El paciente presenté cefalea y sintomas vestibu-
lares de manera crénica, asi como también foto-
fobia, ataxia, disartria, disautonomias, paresias,
hiporreflexia e incontinencia esfinteriana durante
su internacién.

La técnica de eleccion para el diagnéstico de es-
tas malformaciones es la resonancia magnética,
realizando estudios volumétricos de la fosa pos-
terior y de dinamica de circulacion de LCR2. Las
caracteristicas del Chiari IV son*:

¢ Hipoplasia cerebelosa.

Tienda del cerebelo estrecha.

Ausencia de la hoz del cerebelo.

Hidrocefalia.

Indentacion de la pared posterior en el 4to
ventriculo.

Los hallazgos positivos en la TAC y RNM en el
caso expuesto han sido hipoplasia cerebelosa,
tienda del cerebelo estrecha, foramen magnum
estrecho y lesion quistica occipital. Mediante
RNM se descartd siringomielia, lo cual coincide
con esta variedad diagnéstica®.

El estudio de dindmica de circulacion de LCR
no se realiz6 por dificultades técnicas. Se logro
constatar el bloqueo de circulacién de LCR me-
diante el aumento de presion manométrica y la
maniobra de Queckenstedt-Stookey negativa’.
Se postula la utilizacién de acetazolamida para
atenuar la clinica y ayudar asi a diagnosticar la
alteracion del flujo de LCR". Se constaté mejoria
parcial del paciente al iniciar tratamiento con este
farmaco.

El tratamiento quirdrgico es la Unica alternativa
disponible para corregir las perturbaciones fun-
cionales o detener la evolucién del dafo en el
sistema nervioso central 2 4.

Conclusion

Es importante tener en cuenta este grupo de pa-
tologias en aquellos pacientes con sintomas neu-
rolégicos inespecificos, e indagar de manera mi-
nuciosa sus antecedentes personales buscando
signos de bloqueo de circulacion de LCR.

Se debe ponderar la puncién lumbar con ma-
nometria y la RNM con dinamica de circulacion
de LCR para evidenciar el trastorno de flujo y su
etiologia.

El tratamiento quirdrgico resuelve la mayoria de
estos cuadros con excelente prondéstico.

Vol 9 N° 1 Afio 2018



Bi
1

bliografia

Garcia MS, Pérez PC, Gutiérrez JC: Alteracio-
nes del liquido cefalorraquideo y de su circu-
lacién: hidrocefalia, pseudotumor cerebral y
sindrome de presion baja. Medicine. 2011 Feb
1; 10(71):4814-24.

Amado Vazquez ME, Garcia Ramos R, Ave-
llaneda Fernandez A, Garcia Ribes M, Barrén
Fernandez J, Gomez Triguero C: Malformacio-
nes de la union craneo-cervical (Chiari tipo | y
siringomielia). Documento de consenso [Inter-
net]. Madrid: Editorial Médica AWWE; 2009 [ci-
tado 12 Jun 2015]. Disponible en http:/www.
sen.es/pdf/2010/Consenso_Chiari_2010.pdf.
Massimi L, Novegno F, Di Rocco C. Chia-
ri type | malformation in children. Adv Tech
Stand Neurosurg. 2011; 1(37):143-211.

Tubbs RS, Demerdash A, Vahedi P, Griesse-
nauer CJ, Oakes WJ: Chiari IV malformation:
correcting an over one century long historical
error. Childs Nerv Syst. 2016; 32(7):1175-9.
Tubbs RS, Oakes WJ: Introduction and Classi-
fication of the Chiari Malformations. En: Tubbs
RS, Oakes WJ: The Chiari Malformations.

Revista Pediatrica Elizalde

Springer Science and Business Media, Nueva
York, 2013, péag. 1.

Salle F, Spagnuolo E, Aramburu |, et al.: Trata-
miento Quirdrgico en Malformacion de Chiari
| en la Edad Pediatrica: Estudio y Resultados
en Serie de 57 Casos. Rev Argent Neuroc.
2013; 27(2): 51-58.

Rozzelle CJ: Clinical Presentation of Pediatric
Chiari | Malformations En: Tubbs RS, Oakes
WJ: The Chiari Malformations. Springer Scien-
ce and Business Media, Nueva York, 2013,
pag. 247.

Blount JP: Symptoms of the Chiari Il Malfor-
mation En: Tubbs RS, Oakes WJ: The Chiari
Malformations. Springer Science and Busi-
ness Media, Nueva York, 2013, pag. 283.
Milhorat TH, Chou MW, Trinidad EM, et al.
Chiari | malformation redefined: clinical and
radiographic findings for 364 symptomatic
patients. Neurosurgery. 1999; 44(5):1005-17.

10 Marino DJ, Dewey CW: Chiari-Like Malforma-

tion in Dogs. En: Tubbs RS, Oakes WJ: The
Chiari Malformations. Springer Science and
Business Media, Nueva York, 2013, pag. 135.

27



