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Presentacion de caso
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RESUMEN

Introduccion: La malformacion de Chiari tipo 1 incluye un grupo heterogéneo
de malformaciones congénitas, caracterizadas por el descenso caudal del
cerebelo a través del foramen magno. En un 30-70 % de los casos tiene
siringomielia asociada. Existen controversias en torno a la técnica quirdrgica
ideal.

Objetivo: Presentar un caso de MC-1 asociada a siringomielia en el que no se
aplica una duroplastia expansiva.

Presentacion de caso: Paciente femenina de 43 anos, con antecedentes de
hipertension arterial. Acudié a consulta neuroquirurgica por dolor cervical
irradiado al miembro superior derecho. Al examen neurologico mostré signos
de afectacion de primera y segunda motoneurona. La resonancia magnética
confirmé el diagnostico de MC-1. Se intervino quir(rgicamente mediante
descompresion de fosa posterior sin duroplastia expansiva. La paciente
evoluciono sin complicaciones y egreso a las 48 horas. Durante el seguimiento
mejoraron las manifestaciones parestésicas; sin embargo, el examen
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neurologico se mantuvo igual. A los seis meses, la resonancia magnética indicé
una marcada disminucién de la siringomielia y la reconformacién de la
cisterna magna. Hasta los 18 meses del tratamiento, los sintomas no habian
empeorado y la capacidad funcional resultaba aceptable (Karnofsky 90/100).

Conclusiones: La descompresion de fosa posterior sin duroplastia expansiva,
seguida de re-permeabilizacion microquirtrgica del foramen de Magendie,
tuvo resultados favorables en este caso.

Palabras clave: malformacion de Chiari; siringomielia; descompresion de fosa
posterior; duroplastia.

ABSTRACT

Introduction: Chiari malformation type 1 includes a heterogeneous group of
congenital malformations, characterized by caudal descent of the cerebellum
through the foramen magnum. It has associated syringomyelia in 30-70% of
cases. Controversies exist regarding the ideal surgical technique.

Objective: To present a case of MC-1 associated with syringomyelia in which
an expansive duroplasty is not applied.

Case report: Female patient, 43 years old, with history of arterial
hypertension. She went to the neurosurgical consultation for cervical pain
radiating to the right upper limb. On neurological examination, she showed
signs of first and second motor neuron involvement. MRI confirmed the
diagnosis of MC-1. She underwent surgery by decompression of the posterior
fossa without expansive duroplasty. The patient evolved without
complications and she was discharged after 48 hours. During the follow-up,
the paresthetic manifestations improved; however, the neurological
examination remained the same. At six months, MRI indicated a marked
decrease in syringomyelia and reshaping of the cisterna magna. Until 18
months after treatment, symptoms had not worsened and functional capacity
was acceptable (Karnofsky 90/100).

Conclusions: Posterior fossa decompression without expansive duroplasty,
followed by microsurgical re-permeabilization of Magendie's foramen, had
favorable results in our case.

Keywords:  Chiari  malformation;  syringomyelia; posterior  fossa
decompression; duroplasty.

Recibido: 02/01/2023

@) ev-rc |

Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES




€CIMED Revista Cubana de Ortopedia y Traumatologia. 2023;37(4):614

/A EDITORIAL CIENCIAS MEDICAS

Aceptado: 04/012023

Introduccion

La malformacion de Chiari tipo 1 (MC-1) incluye un grupo heterogéneo de
malformaciones congénitas, caracterizadas por el descenso caudal del
cerebelo a través del foramen magno. Este descenso provoca una obstruccion
en el flujo normal del liquido cerebroespinal.!” Aunque muchas teorias existen
al respecto, se desconoce la patogenia exacta de la MC-1. Algunos expertos
consideran que la génesis del trastorno se halla en la insuficiencia del
mesodermo paraxial que, debido al desarrollo limitado de la fosa posterior,
resulta en un problema de relacion entre el “contenido” neural y el
“continente” 6seo.?

En el sindrome de Chiari se agrupan varios sintomas neuroldgicos, algunos
inespecificos como cefalea, alteraciones oculares u otologicas, afectaciones
de nervios craneales bajos, ataxia cerebelosa o espasticidad. Sin embargo,
muchos pacientes con MC-1 permanecen asintomaticos. )

Morfoloégicamente, la siringomielia se define, en las imagenes por resonancia
magnética, como la presencia de cavidades, Unicas o multiples, con contenido
liquido dentro del parénquima medular o el bulbo (siringobulbia). Alrededor
del 50 % de los pacientes tienen una lesion neurolédgica severa o discapacidad
crénica progresiva con pérdida de la independencia funcional.

Actualmente se emplean diversas técnicas quirdrgicas: la craniectomia
suboccipital/laminectomia de C1, la descompresion ventral trasnasal o
transoral, la estabilizacion posterior, la descompresion posterior endoscopica,
la duroplastia, la diseccion aracnoidea con/sin coagulacion tonsilar, o la
tonsilectomia minimamente invasiva.®

Existen muchas controversias en torno a la variante quirdrgica ideal. La
descompresion de fosa posterior mediante craniectomia, con o sin apertura
dural, muestra menor morbilidad; ademas de un corto tiempo quirurgico,
asociado a su relativa facilidad técnica. Sin embargo, no se han encontrado
evidencias estadisticamente significativas. ®”

En Cuba se ha investigado muy poco al respecto. En 2014 se publicaron dos
casos® que utilizaron duroplastia con injerto autélogo, previa descompresion
de fosa posterior reducida (diametro de 3 cm) y alcanzaron buenos resultados.
Por consiguiente, el objetivo de este estudio fue presentar un caso de MC-1
asociada a siringomielia en el que no se aplica una duroplastia expansiva.
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Presentaciéon de caso

Se presenta el caso de una paciente femenina de 43 anos, con antecedentes
de hipertension arterial y tratamiento médico de captopril, 25 mg cada 8
horas, e hidroclorotiazida 25 mg en dosis Unica diaria. Acudié a consulta
neuroquirurgica a causa de un dolor cervical irradiado al miembro superior
derecho, de moderada intensidad y tres meses de evolucion. Refirio debilidad
en la mano e imposibilidad de realizar sus labores habituales. Las molestias se
aliviaron parcialmente con 200 mg de carbamazepina cada 8 horas, pero los
antiinflamatorios no surtieron efecto.

Durante el examen neurolodgico, en la consulta inicial, se constataron como
datos positivos:

o Arreflexia miotatica biscipital, triscipital y flexor de los dedos en
miembro superior derecho, e hiporreflexia en miembro superior
izquierdo.

o Ausencia de signos de Hoffman y Trommer.

. Hiperreflexia crural bilateral, con signo de Babinski.

o Hipotrofia interdsea, tenar e hipotenar en la mano derecha.

o Disociacion termo-algésica en miembro superior derecho

(dermatomas C5-8).

. El resto de modalidades sensitivas sin alteracion.

Las imagenes por resonancia magnética mostraron un descenso tonsilar de 7
mm, vinculado a la cavidad siringomiélica, con extension a segmentos
dorsales superiores (fig. 1). Se confirmd el diagnostico de MC-1 con
siringomielia asociada y se propuso intervenir quirirgicamente.
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Fig. 1 - Imagenes de resonancia magnética. A) sagital ponderada en T2 y B)
ponderada en T1: se aprecia descenso tonsilar de 7 mm a nivel de la unién craneo-
espinal, que ocupa el area ausente de la cisterna magna. Se observa extensa cavidad
siringomiélica cérvico-dorsal, extendida desde el limite inferior de C2 hasta el nivel
D7-8 (IRM sagital dorsal ponderada en T2).

Durante la cirugia se coloco a la paciente en decubito prono bajo anestesia
general endovenosa, (posicion concorde), con drenaje espinal cerrado. Se hizo
una incision lineal, vertical, en linea media, desde el inion hasta la proyeccion
de C3. Se disecciond con electrobisturi monopolar, se siguio el plano avascular
del rafe medio, y se expusieron la porcion horizontal del hueso occipital y el
borde posterior del foramen magno, asi como los procesos espinosos de C2-3 y
el arco posterior de C1. Se destap6 el drenaje espinal para facilitar la
craniectomia y la durotomia. Con pinza Kerringson, se procedido a la
craniectomia occipital medial, con diametro de 2,5 cm y la laminectomia de
C1. Se abrié la duramadre, de forma vertical, desde 1 cm por encima de la
union bulbo-medular hasta 1,5 cm inferior, y se extendié hacia ambos lados
con suturas de poliester 5,0, sin perder la tension.

Se introdujo el microscopio quirurgico Karl Zeiss (Alemania), y se escindio la
cisterna magna. Se separaron ambas tonsilas cuidadosamente, y se
verificaron, durante la navegacion cisternal, las bridas aracnoideas en la
salida del foramen de Magendie (punto de comunicacion entre el cuarto
ventriculo y la cisterna magna). Estas se disecaron con técnica de dos micro-
forceps y se repermeabilizaron. Durante la maniobra de Valsalva
comprobatoria, se visualizé la salida de liquido a través del foramen. Se cerro
la duramadre de forma hermética, sin sustitutos durales, con los planos de
piel de forma habitual. No se colocd drenaje quirtrgico y el espinal se
mantuvo durante 48 horas.

La paciente evolucion6 sin complicaciones y egreso del hospital a las 48 horas.
En el periodo de seguimiento mejoraron las manifestaciones parestésicas; sin
embargo, el examen neuroldégico no tuvo variaciones. A los seis meses de la
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cirugia, en las imagenes por resonancia magnética se observo la disminucion
del diametro de la cavidad siringomiélica con reconformacion de la cisterna
magna (fig. 2).

Fig. 2 - Imagen de resonancia magnética posoperatoria. A) sagital, ponderada en T2 y
B) sagital, ponderada en T1: se aprecia disminucion de la cavidad siringomiélica y
reconformacion de la cisterna magna.

A los 18 meses del tratamiento, los sintomas no habian empeorado y se
mantuvo con una capacidad funcional aceptable (Karnofsky 90/100).

Discusion
La malformacion de Chiari es el desplazamiento caudal de las tonsilas
cerebelosas a través del foramen magno dentro del segmento superior del
canal espinal cervical. Produce un gran espectro de alteraciones clinicas y
radiolégicas." Con el desarrollo de las técnicas de neuroimagen, el 1 % de la

poblacion tiene diagndstico de MC-1, y esta prevalencia llega hasta un 3,6 %
en los nifos.

La mayoria de los casos se mantienen asintomaticos, pero el 7 % desarrolla
sintomas y signos, desde cefalea y nauseas, hasta compresion del tallo
cerebral;"” aunque en los adultos difieren de los nifios, por el crecimiento
craneal continuo en los infantes. El dolor resulta el sintoma mas frecuente en
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adultos y, generalmente, sobresale en las mujeres (90 %).31%1)

La siringomielia se observa entre el 30-70 % de los pacientes con MC-1.
Histéricamente, la patogénesis de esta cavitacion intramedular se explicaba
por la teoria hidrodinamica de Gardner o la teoria de William de la disociacion
de presion craneoespinal; sin embargo, los recientes estudios de resonancia
magnética han fracasado en demostrar esta hipétesis.®)

De acuerdo con Wilkinson y otros,"” en los Gltimos 14 afios, los procederes
quirurgicos asociados a MC-1 se incrementaron en la poblacion pediatrica en
un 51 % y un 28 % en la poblacion adulta. La cirugia se considera efectiva en
el tratamiento de pacientes con CM-1. La descompresion de fosa posterior,
mediante craniectomia con o sin apertura dural, tiene bajos riesgos, un corto
tiempo operatorio y, técnicamente, no resulta compleja; por lo que se ha
convertido en un método popular. Se debate en torno al abordaje quirdrgico
ideal y unas de las areas de mayor controversia se relaciona con la
duroplastia. Las opiniones sobre el manejo dural incluyen: no apertura, la
apertura y cierre primario, la duroplastia con sustitutos durales autélogos o
heterélogos, o la apertura permanente. ¥

La descompresion de fosa posterior con duroplastia se recomienda en la
poblacion adulta; a pesar de que trae consigo mas complicaciones y emplea
mayor tiempo quirirgico, garantiza mejores resultados a largo plazo y menor
indice de recurrencias. En el caso de los nifios se prefiere la descompresion
de fosa posterior, aunque no hay evidencias de nivel I-1l al respecto.™

Los resultados en la poblacion pediatrica se vinculan con el progresivo
crecimiento de la fosa posterior; por tanto, la duroplastia seria un proceder
innecesario. No obstante, la extension de la reseccion osea debe relacionarse
con la edad y las caracteristicas del paciente: en lactantes y niflos pequefos
no debe excederse por el riesgo de pseudomeningocele de las pulsaciones
cerebelosas, pero tampoco se puede reducir debido al peligro de reformacion
osea. Otros autores recomiendan limitar la descompresion en relacion con la
severidad de los sintomas clinicos y radiolégicos. "

El ultrasonido se considera una valiosa herramienta para estimar la
craniectomia, ya que visualiza directamente la reexpansion y la pulsacion de
la cisterna magna;'® no obstante, su utilidad se limita en casos con
herniacion tonsilar inferior a C1.7” El criticismo de esta estrategia ha
conducido al empleo de resonancia magnética preoperatoria y se ha
comprobado que la posicion prona, empleada en este tipo de cirugia, mejora
la dinamica del liquido cerebroespinal en mas del 90 % de los casos, por lo que
la descompresion 6sea no sumaria un beneficio significativo en este aspecto y
los hallazgos de la ecografia estarian sesgados."”

Varios investigadores preconizan la duroplastia a partir de la experiencia en
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adultos,"™ mientras otros la reservan para los pocos pacientes que
experimenten recurrencias luego de la descompresion Osea, se logra asi un
descenso de las complicaciones (especialmente de la fistula de liquido
cerebroespinal). "

Durham vy Fjeld-Olenec'® en 2008 sefialaron que, en una muestra de 582
pacientes pediatricos tratados mediante descompresion de fosa posterior
Unica (266 <casos) Yy duroplastia (316 casos), los hallazgos eran
estadisticamente similares para ambos casos, en términos de reduccion de la
cavidad siringomiélica; la descompresion de fosa posterior con duroplastia
mostré un menor indice de recurrencia (2,1 % versus 12,6 %) y mayor
incidencia de fistula de liquido cerebroespinal (18,5 % versus 1,8 %), sin
diferencias en torno a otras complicaciones. Los autores senalan como
limitante la gran variabilidad en términos de seguimiento de las cohortes
incluidas, en un rango entre dos y 120 meses, lo cual dificulta el analisis de
los resultados.

En cambio, Chai y otros'"™ concluyeron en 2018 que la disminucion de la
cavidad siringomiélica resulta mejor en pacientes tratados con descompresion
de fosa posterior con duroplastia que en los tratados con descompresion de
fosa posterior solamente. Sin embargo, no existieron contrastes en la mejoria
clinica y los indices de reintervencion, entre ambas técnicas.

Estos estudios muchas veces no explicitan la variante de descompresion de
fosa posterior con duroplastia, o su combinacion; por tanto, la descompresion
de fosa posterior se compara con un grupo heterogéneo de técnicas
quirurgicas. Cuando se revisa la experiencia publicada sobre el fallo de la
cirugia inicial, en el grupo de pacientes con MC-1 y grandes cavidades
siringomiélicas, en algunas cohortes no se especifica si se explord el foramen
de salida del cuarto ventriculo. Ambas causas pueden limitar las conclusiones.

A pesar de que la mejoria de los sintomas constituye el objetivo fundamental
del tratamiento quirlrgico, solo el 13 % de las series de casos evaluaron este
aspecto. Se emplearon diferentes escalas validadas: Karnofsky, Chicago
Outcome Score, the Chicago Severity Index o Klekamps Outcome Scoring
System. La mayoria de los datos corresponden a pacientes pediatricos, por la
frecuencia de esta patologia en este grupo etario. Los adultos presentan un
periodo mas largo de sintomas, lo cual sugiere un peor prondstico. ¥

La mejoria radioldgica, definida como una reduccion en el diametro de la
cavidad quistica, se ha reportado hasta 10 meses después de la recuperacion
clinica parcial posquirurgica, y algunos autores utilizan esta variable como
Unico indicador del éxito de la cirugia.*” En este sentido, esta presentacion
de caso mostro detencion de la progresion clinica y se evidencié la mejoria
radiologica.
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Los sustitutos durales afectan los resultados quirdrgicos e influyen en las
complicaciones. Se sugiere la superioridad de los injertos autdlogos de
pericraneo, pero en otra serie los injertos de politetrafluoroetileno mostraron
mejores resultados. Los cirujanos prefieren el pericraneo autélogo.® %"

Mucho se ha debatido en cuanto a la tonsilectomia. Diversos autores sugieren
su uso, asociado a la reconstruccion de la cisterna magna, en los casos de
adultos con MC-1 y siringomielia. Se demuestra una baja incidencia de fistula
de liquido cerebroespinal posquirirgica (alrededor de 2,5 %) asociada al
método de reposicion 6sea (craneoplastia), y se recomiendan otros estudios
prospectivos para aclarar esta interrogante. 1®

Esta presentacion de caso se encuentra limitada por el corto periodo de
seguimiento a la paciente, solo 18 meses; se necesita una cohorte prospectiva
mas amplia para emitir conclusiones sobre el tratamiento quirdrgico 6ptimo.
La descompresion de fosa posterior sin duroplastia expansiva, seguida de
repermeabilizacion microquirirgica del foramen de Magendie, garantiza
resultados favorables.
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