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Se describe el caso de una paciente de 10 afios diagnos-
ticada de mielomeningocele y malformacion de Chiari ti-
po II, que presenté un cuadro de paralisis bulbar aguda
que requirio ventilacién mecinica. Se realizaron descom-
presion quirtirgica del tronco cerebral y plicatura de he-

que marca el borde posterior del foramen magnum. El
término malformacion de Arnold Chiari ha sido sustitui-
do por el de malformaciéon de Chiari como reconoci-
miento de un error histérico!, ya que la contribucién de

midiafragma derecho por parilisis frénica asociada, sien- Arnold al estudio de estas malformaciones se produjo 3
do su evolucion favorable. anos después de la descripcion original de Chiari, en
Se discuten las distintas formas de presentacion clinica 1891.
de esta entidad, asi como el diagnéstico y las técnicas qui- Clasicamente se ha dividido en tres formas?. El tipo I
rurgicas. Se destaca la importancia del diagnéstico y el consiste en un descenso de las amigdalas cerebelosas
tratamiento quirdrgico temprano como factor clave para hacia el canal vertebral cervical. En estos casos, el IV
la buena evolucién clinica. ventriculo se encuentra siempre situado en posicién nor-
Palabras clave: mal. El tipo II se asocia de forma practicamente cons-
Malformacion de Chiari tipo II. Pardlisis bulbar agu- tante a espina bifida y mielomeningocele. En estos pa-
da. Pardlisis frénica. Ventilacion mecdnica. cientes existe un descenso del vermis inferior en el ca-

nal cervical y una elongacion del IV ventriculo, que con
frecuencia se sitta por debajo del foramen magnum.

ACUTE BULBAR PALSY DUETO Por dltimo, la malformacién de Chiari tipo III, muy rara,
MYELOMENINGOCELE AND CHIARI 11 se caracteriza por descenso del cerebelo y, en ocasiones,
MALFORMATION del cerebro a través del defecto espinal hasta C1-C2.

We describe a case of a 10-year-old girl with myelome- Se describe el caso de una paciente afectada de mie-
ningocele and type II Chiari malformation. She presented lomeningocele y malformacién de Chiari tipo II, que de-
with an acute bulbar palsy requiring mechanical ventila- sarroll6 una parilisis bulbar aguda.

tion. Surgical decompression of the brainstem was per-
formed and, because of a phrenic nerve palsy, surgical
plication of the right diaphragm was also required. The
patient’s evolution was favourable. We discuss the va- o ) ;
tious forms of clinical presentation of this pathology as cele al nacimiento, a la que se intervino a los 2 meses
well as its management. The importance of early diagno- de vida implantdndose una vilvula de derivacién ventri-
sis and surgical correction are also stressed as a key fac- culoperitoneal. Ha tenido un desarrollo intelectual nor-
tor for favourable evolution. mal y presenta como secuelas del mielomeningocele pa-
raplejia e incontinencia esfinteriana.

Estando previamente bien, comenzé con un cuadro
de vomitos, dificultad para la deglucion y la fonacion,
sin acompanarse de cefalea, fiebre ni disminucién del
nivel de conciencia. Presentd bruscamente un cuadro de

OBSERVACION CLINICA
Paciente de 10 anos diagnosticada de mielomeningo-
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Type II Chiari malformation. Acute bulbar palsy. Pbre-
nic palsy. Mechanical ventilation.

INTRODUCCION insuficiencia respiratoria de origen central, que obligé a
Las malformaciones de Chiari se caracterizan por ec- la intubacién endotraqueal y ventilacién mecanica en el
topia de las amigdalas del cerebelo por debajo del nivel curso de 24 h desde que se inici6 el proceso.
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Parélisis bulbar aguda

Figura 1. Resonancia magnética. Malformacion de Chia-
ri tipo II y pequenia cavidad siringomiélica.

En la exploracién neurolégica se objetivaron paralisis
de VII, IX, X y XII pares craneales izquierdos, desviacion
ocular conjugada a la derecha con nistagmos horizontal
rotatorio espontineo y en mirada lateral izquierda, pa-
resia e hipoestesia con reflejos exaltados en miembro
superior izquierdo y parilisis residual en miembros in-
feriores.

Figura 2. Hemidiafragma derecho elevado, secundario a
pardlisis frénica unilateral.

Se realiz6 despistaje de proceso infeccioso, con ha-
llazgos negativos en sangre y liquido cefalorraquideo
(LCR), asi como en la tomografia axial computarizada
(TAC) cerebral, descartindose mal funcionamiento val-
vular. La resonancia magnética (RM) evidencié malfor-
macion de Chiari tipo II y pequena cavidad siringomié-
lica en médula cervical (fig. 1). Se practicé una descom-
presion bulbar y de amigdalas cerebelosas mediante
craniectomia suboccipital y laminectomia completa de
arco posterior de atlas, con amplia apertura de durama-
dre. Se comprobo6 que la amigdala cerebelosa izquierda
se encontraba descendida en el tercio medio de C, y la
derecha en el borde superior de dicha vértebra. Se rea-
liz6 traqueotomia por precisar ventilacion mecanica pro-
longada. Se aprecié comienzo de la mejoria clinica a
partir de las 2 semanas de la intervencién, con recupe-
racion de la ventilacion espontinea, aunque la paciente
ain precisaba presién de soporte. La imposibilidad de
retirada de la ventilacion mecinica hizo sospechar la
presencia de una paralisis diafragmadtica, que se confir-
mo al realizar una radiografia de térax y radioscopia en
ventilacion espontanea (fig. 2), y electromiograma del
nervio frénico, que evidencio lesion del 90% de las
fibras motoras del frénico derecho. Se realiz6 plicatura
del diafragma derecho, tras lo cual la paciente siguid
una evolucion favorable, con lo que pudo retirarse la
ventilacién mecanica en el curso de una semana tras
la cirugia.

La situacion clinica a los 4 meses de la intervencion es
favorable, manteniendo la respiracion espontinea, aun-
que con traqueotomia abierta. Persisten discreta pérdida
de fuerza en miembro superior izquierdo, parilisis de IX
y X pares craneales izquierdos, con discreta dificultad
para la deglucion, sin otros déficit motores.

DiscusiON

Cabe destacar en este caso dos aspectos de relevan-
cia. En primer lugar, la forma de presentacién clinica,
con aparicion de paralisis de pares craneales bajos y ap-
nea de progresiéon muy rdpida, poco caracteristica de
este grupo etario, que planteé inicialmente dificultades
en el diagnéstico diferencial, obligando a descartar otros
procesos patologicos. Clasicamente, se describen dos for-
mas de presentacion, dependiendo de la edad. En neo-
natos y lactantes, la afectacion suele ser grave y rapida-
mente progresiva, con deterioro en el plazo de dias, e in-
cluye llanto débil, disfagia, estridor, signos piramidales y
apnea®>. Sin embargo, en niflos mayores por lo general
el curso es lentamente progresivo y menos grave®’, con
manifestaciones cerebelosas, cefalea, dolor de cuello y
disfagia.

En segundo lugar, la paralisis del nervio frénico dere-
cho objetivada en la paciente constituye un hallazgo ex-
cepcional en este tipo de enfermedad. En la revision bi-
bliografica efectuada, no hemos encontrado referencias
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al respecto, y en este caso el diagnéstico y tratamiento
quirtrgico resultaron de gran relevancia para la favora-
ble evolucion de la paciente.

La RM constituye actualmente la técnica mas precisa
para el estudio de las anormalidades de la unién crineo-
vertebral®?, habiendo sido clave para el diagnéstico en
el caso presentado. Teo et al%, en una serie de 30 pa-
cientes con malformaciéon de Chiari tipo II sometidos a
tratamiento quirtrgico, observan una fuerte correlacion
entre la gravedad de la afectacion radiologica y la ana-
tomia en el momento de la cirugia, tendiendo a ser am-
bas mas graves que los hallazgos clinicos. En esta pa-
ciente se dio el fenémeno inverso, ya que los hallazgos
radiolégicos e intraoperatorios indicaban una afectacion
leve-moderada, en contraposicion con la gravedad de la
clinica.

Existe importante controversia acerca de la etiologia
de los sintomas y el tratamiento quirdrgico en la malfor-
macién de Chiari tipo T Bell et al'® afirman que la dis-
funcion del tronco cerebral se debe a una disgenesia
neural y no a fenémenos de compresion, por lo que la
cirugia descompresiva serfa poco eficaz. Sin embargo,
otros autores subrayan que no existe evidencia de dis-
funcion del tronco cerebral al nacimiento en estos pa-
cientes, lo que indica que la etiologia compresiva o is-
quémica puede ser la causante de la progresion de los
sintomas, y recalcan la necesidad de un diagnéstico tem-
prano y un tratamiento quirtrgico lo mas rapido posi-
ble®1112, Esto apoya los hallazgos de Teo et al*, que de-
muestran una completa resolucién de los sintomas a las
6 semanas del tratamiento quirdrgico en el 73% de los
casos, y del 80% al afio, y concluyen que, independien-
temente de la gravedad clinica y de los hallazgos radio-
l6gicos, los pacientes sintomdticos tienen altas posibili-
dades de mejoria e incluso resolucién completa de sus
sintomas tras la descompresion quirtrgica.

El objetivo del tratamiento quirdrgico es la descom-
presion de la fosa posterior, restaurando el flujo del LCR
y eliminando las diferencias de presion entre el espacio
subaracnoideo craneal y espinal. Se realiza mediante
craniectomia, laminectomia descompresiva y, en algu-
nos casos, ampliacion de la duramadre. Antes de la era
de la RM, la apertura de la duramadre era siempre reco-
mendable, con el fin de visualizar el grado de desplaza-
miento de las amigdalas y vermis cerebeloso y asegurar
una adecuada descompresion, asi como para corregir
quirdrgicamente posibles anomalias intradurales. Actual-
mente, la RM ha eliminado algunas de estas limitaciones.
Yundt et al'? afirman que, en nifilos menores de 2 afios,
la duramadre es atin muy distensible, no representando
un factor significativo en la compresion del tronco cere-
bral, por lo que no serfa necesaria su ampliacion. Sin
embargo, en ninos mayores, como en el caso presenta-
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do, se requiere una amplia abertura con el fin de con-
seguir una adecuada descompresion y, en algunos ca-
sos, correccion quirargica de algunas anomalias intradu-
rales, como liberacion de adherencias, o colocacion de
stent en el foramen de Magendie en casos de siringo-
mielia grave'3.

Es de interés resaltar que, dada la escasa incidencia de
este proceso, se precisan un alto indice de sospecha y
un tratamiento quirtrgico temprano como factores clave
para la buena evolucién clinica. En este caso, la rapida
intervencién produjo una remisiéon parcial de los sinto-
mas en un breve periodo de tiempo tras la cirugia.
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