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La malformacién de Chiari tipo II es la principal causa
de muerte en nifios con mielomeningocele, habitualmente
por disfuncién respiratoria, y por desgracia no tiene un
tratamiento eficaz. Es frecuente la sintomatologia episédi-
ca con signos de disfuncién de tronco.

Se presenta un nifio afectado de malformacién de Chia-
ri tipo II con disfuncién de tronco que habia precisado tra-
queotomia y alimentacién por sonda nasogastrica desde el
mes y medio de vida, que a partir de los 8 meses presenté
sintomatologia episédica y que falleci6 a los 9 meses de
vida por disfuncién progresiva de tronco, sin que pudie-
ran evitarlo los cuidados intensivos. Se presenta también
nuestra experiencia de 12 afios con otros 4 casos de mal-
formacién de Chiari tipo Il y sintomatologia episédica de
disfuncién de tronco, con fallecimiento de los 2 casos que
habian precisado ventilacién mecanica.

Ni la descompresién quirtrgica ni los cuidados intensi-
vos pudieron evitar los desenlaces fatales, que se presen-
tan de forma imprevisible e inevitable. Tal vez haya una in-
terpretacién mas positiva para los casos menos graves,
pues los 2 casos que no precisaron ventilacién mecanica
evolucionan favorablemente hasta el momento.
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CHIARI TYPEIl MALFORMATION WITH BRAIN
STEM PAROXYSTIC DYSFUNCTION.
WHAT CAN WEDO?

The Chiari type II malformation is the main cause of de-
ath in children with myelomeningocele, usually due to
respiratory dysfunction, and unfortunately there is no ef-
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fective cure. Episodic symptoms of brain stem dysfunction
are frequent.

We report a child with Chiari type II malformation and
brain stem dysfunction who required tracheotomy and
who was fed through a nasogastric tube from the age of
1.5 months. He first presented episodic symptoms at the
age of 8 months and died at 9 months due to respiratory
dysfunction despite intensive care. We also report our ex-
perience in the last 12 years with four patients with Chia-
ri type Il malformation and episodic symptoms of brain
stem dysfunction. Both patients who required mechanical
ventilation died.

Neither surgical decompression nor intensive care pre-
vented the fatal outcome, which was unpredictable and in-
evitable. Prognosis may be more positive in less severe
cases, because the two patients that did not require me-
chanical ventilation show favorable outcome to date.
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INTRODUCCION

El paciente con mielomeningocele asocia a los proble-
mas motores, sensitivos y esfinterianos derivados de la le-
sién medular, los derivados de las anomalfas craneales y
medulares habitualmente asociadas. Tanto los problemas
intracraneales como los medulares son evolutivos y con
repercusiones variables. Dado que no existe un tratamien-
to curativo y que las medidas son de tipo paliativo, inclu-
so con 6ptimos cuidados, el prondstico estd determinado
por la gravedad y extension de la afectacién del sistema
nervioso central (SNC) presente ya al nacimiento!2.
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Figura 1. RMcraneocervical. Secuencia ponderada en
T1. Corte sagital. Adelgazamiento de cuerpo ca-
lloso. Aumento del tamafio de la masa inter-
media. Tectum picudo hacia atrds. Apelotona-
miento de las estructuras de fosa posterior con
IV ventriculo adelgazado. Herniacién de es-
tructuras de fosa posterior en canal medular.

La malformacién de Chiari tipo II, que se observa en
hasta el 70 % de los nifios con mielomeningocele3, es la
principal causa de muerte en nifios con mielomeningoce-
le, habitualmente por disfuncién respiratoria*?, y por des-
gracia no existe un tratamiento eficaz?#%°. Es frecuente la
sintomatologia episddica con signos de disfuncién de
tronco?.

Se presenta el caso de un nifio afectado de malforma-
cién de Chiari tipo II con disfuncién de tronco y sinto-
matologfa episddica, que falleci6 a los 9 meses de vida
por disfuncién progresiva de tronco, sin que lo pudieran
evitar los cuidados intensivos. Se presenta también nues-
tra experiencia de 12 afios con 5 casos de malformacién
de Chiari tipo II y manifestaciones clinicas episédicas de
disfuncién de tronco.

OBSERVACION CLINICA

Se trata (caso 1) de un varén afectado de mielome-
ningocele lumbosacro cerrado quirtirgicamente el primer
dia de vida, e hidrocefalia con derivacién ventriculope-
ritoneal colocada a los 20 dfas de vida tras crecimiento
progresivo del perimetro cefdlico. Fue producto de em-
barazo gemelar de 36 semanas de gestacién. Parto vagi-
nal; primer gemelo: Apgar, 8/9, peso al nacer 1.850 g y
perimetro cefdlico, 31 cm. Tras ser dado de alta hospita-
laria, el paciente fue ingresado en la unidad de cuidados
intensivos al mes y medio de vida por episodios de atra-
gantamiento con apnea y cianosis que precisaron in-
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tubacién. Fallaron los intentos de extubacién en dos
ocasiones por presentar estridor y mala dindmica respi-
ratoria y repetidas bradicardias acomparfiadas de bajadas
de saturacién. Incluso intubado, presentaba tendencia a
la hipercapnia, apneas, bradicardias y broncospasmos,
por lo que precisé ventilacién con presion positiva con-
tinua (CPAP). Se procedi6 a revisién quirtirgica del sis-
tema de derivacién ventriculoperitoneal en tres ocasio-
nes. Alos 6 meses y medio se realiz6 una traqueotomfa.
Precis6 en todo momento alimentacién por sonda naso-
gastrica.

La exploracién neurolégica era normal salvo por au-
sencia de reflejos aquileos, tendencia a estrabismo con-
vergente del ojo izquierdo desde los 2 meses de vida y
tendencia desde los 6 meses de vida a discreta anisoco-
ria por pupila izquierda algo mayor. El crecimiento cefali-
co estaba estabilizado, con fontanela normotensa.

A partir de los 7 meses y medio presenté episodios de
disminucién del estado de conciencia y mirada perdida
de hasta 2 h de duracién, acompanados en ocasiones de
hipertonia o convulsiones clinicamente generalizadas. Los
electroencefalogramas (EEG) fueron normales, la neuro-
imagen no mostraba cambios (fig. 1), y no habia eviden-
cia de encefalopatia entre los episodios.

Alos 9 meses y medio presenté un cuadro de encefa-
lopatia progresiva hasta llegar en 20 h a la muerte cere-
bral. Present6 repetidas crisis de hasta una hora de du-
racion de hipertonia en extensién de las 4 extremidades,
de predominio derechas, con opistétonos, revulsién ocu-
lar arriba y a la derecha, sudoracion profusa, taquicardia
sinusal de hasta 200 lat. /min, cianosis peribucal y midria-
sis, de predominio derecho. El fondo de ojo evidenci6
marcada congestién venosa, mayor en ojo derecho. La
ecograffa craneal mostré un tamafio normal de los ven-
triculos laterales y III ventriculo. Se comprobé la norma-
lidad de la glucemia y de los gases e iones. Se apreci6
tendencia a presiones arteriales elevadas de hasta
147 /100 mmHg, a pesar de la ausencia de actividad es-
ponténea, y episodios de hasta 30 min de taquicardia si-
nusal de hasta 220 lat. /min. Presenté ocasionales sacudi-
das ritmicas de extremidad superior derecha limitadas
espontineamente en pocos segundos. Se administraron
bolos repetidos de diacepam intrarrectal e intravenoso y
de valproato intrarrectal, furosemida y manitol, y nitro-
prusiato, y se mantuvo con ventilacién asistida, sedado
y relajado. Tras uno de los episodios el paciente presen-
t6 una bradicardia nodal de 60 lat./min, y ya no recupe-
16 el estado de conciencia. Las pupilas alternaron de
midticas isocéricas a medias anisocdricas, algo mayor la
derecha, hasta hacerse midridticas arreactivas, compro-
bandose la muerte cerebral por los signos clinicos y el
EEG plano.

La tabla 1 refleja nuestra experiencia de 12 afios en
5 casos, incluido el caso actual, de malformacién de Chia-
1i tipo II con sintomatologfa paroxistica.
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Discuson

La malformacién de Chiari tipo II se caracteriza por una
fosa posterior pequefia y desplazamiento del cerebelo, IV
ventriculo y troncoencéfalo hacia abajo, con elongacién y
disgenesia de otras estructuras®!911. Se asocia con fre-
cuencia a hidrocefalia, anomalfas del cuerpo calloso e
hidrosiringomielia®®19-11. Tas técnicas de neuroimagen,
ecografia transfontanelar'?, tomografia computarizada
(TC) y resonancia magnética (RM)!9, permiten establecer
el diagnostico.

En los casos sintomdticos, la edad y la forma de pre-
sentacion son muy variables, dependientes en parte de
las anomalias asociadas®®. Los recién nacidos general-
mente son asintomaticos; la malformacion sélo cursa con
sintomas durante la infancia en el 5-33 % de los casos*. En
los nifios que desarrollan disfuncién del troncoencéfalo
ésta generalmente se produce entre la segunda semana y
los 3 meses de vida®. Es frecuente la obstruccién del trac-
to respiratorio superior por pardlisis de las cuerdas voca-
les, con estridor, cianosis y apnea. Puede haber un patrén
mas amplio de disfunciéon de pares craneales inferiores
que produce disfagia, bradicardia y debilidad de la mus-
culatura cervical. Se pueden producir disfunciones respi-
ratorias centrales como taquipneas periédicas durante el
suefio y apnea central®.

Nuestro caso es tipico de anomalia de Chiari tipo II
con afectaciéon de tronco por las alteraciones respirato-
rias y las alteraciones en la alimentacién oral y su edad
de inicio. También es frecuente la sintomatologia paro-
xistica con signos de disfuncién de tronco, que debe
diferenciarse de la patologia epiléptica presente con una
incidencia relativamente alta en nifios con mielomenin-
gocele21314,

Se han observado algunos casos de anomalfa de Chiari
tipo II con disfunciones simpdticas que incluyen hipofun-
cién, con sindrome de Horner®!> e hiperfuncion episédi-
ca con dilatacién pupilar atribuida a hipersensibilidad de
denervacion®1>. Nuestro paciente mostré desde los 6 me-
ses de vida una tendencia a discreta anisocoria por pupila
izquierda algo mayor, lo que podia deberse a un sindro-
me de Horner derecho parcial. En la descompensacién
final se evidenci6, junto a taquicardia, hipertension y su-
doracién profusa, compatibles con hiperfuncién simpati-
ca, un mayor tamafo de la pupila derecha, que puede
obedecer a hiperfuncién por denervacion.

Se habia planteado el alta hospitalaria con ventilacién
mecénica domiciliaria, pero lo impidieron los episodios
de hipertonia y sus posibles repercusiones. Frente a nues-
tra impotencia para salvarle, nos preguntamos si no ha-
brfa tenido mejor calidad de vida en su domicilio, situa-
cién que en todo caso sélo es planteable a posteriori.
Hasta el desenlace final confidbamos en la posibilidad
de una evolucién favorable, contando con factores ma-
durativos y de desarrollo en las funciones respiratorias y
de alimentacion.
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TABLA 1. Experiencia de 12 afiosen 5 casos
de malformacion de Chiari tipo Il
con disfuncion paroxistica de tronco

Ventilacién

Sexo P Evolucién
mecénica
Caso 1 Nifo 7 meses Muerte a los 9 meses
en UCIP
Caso 2 Nina 2 veces Muerte a los 7 meses
en su casa

Caso 3 Nina (ref. 2) 3 veces Muerte a los 5 afios

en su casa, 8 meses tras

descompresién quirtirgica
Caso 4 Nina Nunca Actual 9 afios; sin crisis
durante 7 afios
Caso 5 Nino Nunca Actual 2 afos y medio;

crisis ocasionales

UCIP: Unidad de cuidados intensivos pedidtricos.

Tenemos mala experiencia con los casos graves de
malformacién de Chiari tipo II con disfuncién paroxistica
de tronco (tabla 1). Los 3 casos que habfan precisado
ventilacién asistida fallecieron de forma imprevisible e in-
evitable. Ni la descomprension quirtirgica en el caso 3?
ni los cuidados intensivos en el caso 1 pudieron evitar los
desenlaces fatales. Tal vez haya una interpretacién mas
positiva para los casos menos graves, pues los dos que
no precisaron ventilacién mecénica evolucionan favora-
blemente hasta el momento, 7 afios en el caso 4 y 2 afios
y medio en el caso 5.
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