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Introduccién

La malformacion de Chiari tipo I consiste en el descenso
de las amigdalas cerebelosas a través del foramen magno.
Con frecuencia es asintomatica, pero puede presentar cli-
nica por afectacion de cerebelo, troncoencéfalo, porcion
superior de la médula cervical y pares craneales bajos.

Objetivo

Se presenta nuestra experiencia de 16 afios con 16 casos
de malformacion de Chiari tipo I; s6lo en 2 existen sinto-
mas atribuibles a la anomalia de Chiari tipo I, y en una de
ellas la primera manifestacion clinica consistidé en un tras-
torno respiratorio durante el suefio.

Caso clinico

Nifia de 15 afios con tos cronica diaria, agravada con el
ejercicio, de 5 afos de duracion. La madre observaba des-
de hacia 1 afio que al dormir la nifia roncaba y realizaba
repetidamente pausas de apnea. Tenia cefaleas ocasionales
e hipersomnolencia diurna. Las exploraciones fisica y
neurologica fueron normales, salvo ausencia de reflejo
nauseoso bilateral. El estudio polisomnogrifico nocturno
evidencié un patron seudoperiddico con alternancia de
pausas de apnea con ciclos de respiraciones profundas,
con graves repercusiones gasométricas y sobre la frecuen-
cia cardiaca. La resonancia magnética mostré anomalia
de Chiari tipo I. La ventilacion mecanica no invasiva su-
puso una mejoria clinica y gasométrica en la paciente.
Discusion

La descompresion quirirgica es discutida. Esta indicada
de forma precoz, antes de que aparezca dafio neurologico
irreversible. Se asocia con una reduccion significativa en
el nimero de apneas centrales y microdespertamientos.
Se recomienda en casos sintomaticos o en casos con pro-
gresion radiologica de la anomalia de Chiari o de la sirin-
gomielia asociada.
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CENTRAL SLEEP APNEA SYNDROME AS THE FIRST
SIGN OF TYPE | CHIARI MALFORMATION

Introduction

Type I Chiari malformation consists on the caudal dis-
placement of cerebellar tonsils through the foramen mag-
num. It is often asymptomatic, although it may display
symptoms as a result of cerebellum, brainstem, high cer-
vical spinal cord or the lower cranial nerve, involvement.

Objective

We report our experience over the last 16 years. We have
identified 16 patients with type I Chiari malformation.
Only 2 cases showed common type I Chiari symptoms and
just one had respiratory disorder as the first clinical sign.

Clinical case

A 15 year old girl presented with a 5 years history of
chronic daily cough aggravated by the exercise. Snoring
and sleep apnea had been noted by her mother for 1 year.
The girl eventually suffered from migraine and diurnal
hypersomnolence. The physical and neurological exami-
nation was normal with the only exception being the
absence of bilateral nauseous reflex. A nocturnal poly-
somnography study demonstrated a pseudoperiodic pat-
tern with apnea pauses associated to cycles of deep breath-
ing, resulting in severe gasometric repercussion and
bradycardia. Magnetic resonance imaging of the brain
showed Chiari I malformation. Non-invasive mechanical
ventilation treatment significantly improved the clinical
symptoms and gasometric analysis.
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Discussion

Surgical posterior fossa decompression is discussed.
Early decompression before appearance of irreversible
neurological damage is recommended. It is associated
with a significant reduction in the number of central ap-
neas and sleep arousals. Surgical intervention is recom-
mended in symptomatic patients and in cases of radi-
ographic Chiari malformation or syrinx progression.

Key words:
Type I Chiari malformation. Central apnea. Sleep apnea
syndrome.

INTRODUCCION

La malformacion de Chiari tipo I consiste en el descen-
so de las amigdalas cerebelosas a través del foramen
magno como resultado de alteraciones patologicas en el
desarrollo mesodérmico que producen una fosa posterior
pequena y displasica. Frecuentemente estd asociada a si-
ringomielia’,

Puede presentarse clinicamente con gran variedad de
sintomas y signos que sugieren lesion en el cerebelo,
tronco del encéfalo, porcion superior de la médula es-
pinal cervical y pares craneales bajos. El sintoma mas
frecuente en adultos es el dolor suboccipital que se ve
agravado por maniobras de Valsalva. También puede ma-
nifestarse por vértigo, ataxia, neuropatia de los Gltimos
pares craneales como disfagia y disfonia, tetraparesia es-
pastica y pérdida sensitiva®. Habitualmente se presenta en
adultos jovenes3.

Muchos autores han descrito el sindrome de apnea del
sueno en pacientes con Chiari tipo I, incluso en algunas
ocasiones como primera manifestacion de la enferme-
dad*, aunque la insuficiencia respiratoria es mas comin
en la anomalia de Chiari tipo II.

Se presenta el caso de una paciente de 15 anos afecta-
da de malformacion de Chiari tipo I con trastornos respi-
ratorios durante el sueno. Se presenta también nuestra
experiencia de 16 anos con 16 casos de malformacion de
Chiari tipo L.

Caso cLiNniCcO

Nina de 15 anos controlada en la consulta de neumolo-
gia infantil desde los 13 anos por tos cronica diaria, agra-
vada con el ejercicio, de 3 anos de duracion y que habia
presentado mejoria tras tratamiento con betaadrenérgi-
cos y corticoides inhalados. Valorada también en la con-
sulta de endocrinologia por obesidad, con un indice de
masa corporal de 33,7. La madre refiere que desde hace
un ano viene observando aumento en los ronquidos,
somniloquia y frecuentes pausas de apnea. No se levanta
de la cama ni realiza ningiin movimiento anormal. Aque-
ja cefaleas ocasionales e hipersomnolencia diurna. La ex-
ploracion fisica y neuroldgica fue normal, salvo ausencia
de reflejo nauseoso bilateral.

An Pediatr (Barc). 2008;68(3):277-81

Se realizo6 estudio polisomnografico nocturno de
450 min de duraciéon con monitorizacion de la actividad
cerebral mediante dos canales de electroencefalograma,
actividad cardiaca con electrocardiograma, movimientos
oculares mediante dos canales de electrooculograma y
movimientos musculares con electromiograma mento-
niano y registro del esfuerzo respiratorio mediante ban-
das tordcicas y abdominales. Se registr6 mediante pulsio-
ximetria la saturacion de oxigeno. Se colocaron un
termistor nasal y bucal para valorar el flujo aéreo orona-
sal y unas gafas nasales para medir la ETCO, (dioxido de
carbono al final de la espiracion). El indice de apnea-hi-
poapnea (AHD fue de 95 eventos por hora. El AHI fue
mayor en fases de suenio REM. La totalidad de los episo-
dios fueron clasificados como centrales, dada la ausencia
de esfuerzo respiratorio durante los mismos. Se registro
una grave repercusion sobre los valores oximétricos con
caida de la saturacion de oxigeno hasta 71% y sobre la
frecuencia cardiaca, registraindose una alternancia de pe-
riodos de bradicardia y taquicardia. La respiracion pre-
sentaba un patron seudoperiddico en el que, de forma re-
petida, se alternaban pausas de apnea de 10 a
15 segundos de duracion con 3 respiraciones profundas.
Los valores de ETCO, fueron ocasionalmente anormales
con una cifra maxima de 56 mmHg (fig. 1).

La bioquimica sanguinea, determinacion de enzimas
musculares, amonio, dcido lactico, dcidos grasos libres en
suero, cromatografia de aminodcidos y estudio hormonal
(incluyendo hormonas tiroideas e hipofisarias) fueron
normales. El test de ejercicio demostrd una pobre res-
puesta ventilatoria. Tras 7 min de carrera libre la frecuen-
cia cardiaca aument6 de 84 lat./min a 110 (30%) sin pre-
sentar modificacion en el patron respiratorio (frecuencia
respiratoria de 18 resp./min a 22, sin signos de distrés)
pese a desaturacion del 88%. La espirometria forzada fue
normal con cifras de capacidad vital forzada (FVC) 2,76 1
(97,2%), volumen espiratorio forzado en el primer se-
gundo (FEV)) 2,551 (105 %), flujo medio espiratorio ma-
ximo (MMEF-s,5) 2,88 (93 %) con test de broncodilata-
cion negativo. La valoracion por parte de Cardiologia no
demostrd patologia, y la tension arterial era normal para
su edad. La radiografia de torax también fue normal y la
resonancia magnética craneo-cervical mostré6 malforma-
cion de Chiari tipo I con descenso de las amigdalas cere-
belosas hacia el canal espinal (fig. 2). Se instaurd apoyo
ventilatorio nocturno no invasivo con BiPAP nasal, y me-
joraron su sintomatologia diurna y los controles gasomé-
tricos arteriales.

DiscusioN

En nuestra experiencia de 16 anos y 5 meses y 9.501
pacientes recogidos en nuestra base de datos hemos rea-
lizado al menos una resonancia magnética (RM) craneal o
cervical a 1.462 nifos, y 594 nifios presentan al menos
una RM alterada. La malformacion de Chiari tipo I se ha
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identificado en 16 pacientes, 9 ninos y 7 nifias. Los moti-
vos por los cuales se realizo la RM craneal en los otros
14 casos fueron los siguientes: un cuadro polimalformati-
vo, 2 encefalopatias prenatales, 2 hidrocefalias prenatales,
5 epilepsias, 2 retrasos de desarrollo psicomotor, 1 neu-
rofibromatosis tipo I, 1 estudio de deficiencia de la hor-
mona de crecimiento y 1 estudio de hiperprolactinemia.

Solo en 2 casos existe clinica atribuible a la anomalia
de Chiari I: el caso presentado y una nifa polimalforma-
da con atresia de coanas, hendidura velopalatina, hipoa-
cusia neurosensorial, hemivértebras, anomalia de la char-
nela craneooccipital y anomalia de Chiari tipo I, con
clinica de pares craneales bajos, implicados en la respira-
cion y alimentacion.

En la malformacion de Chiari tipo 1 existe desplaza-
miento caudal de una porcion del cerebelo, las amigdalas
cerebelosas, a través del foramen magno!357. Se asocia
con frecuencia siringomielia (40-80 % de los pacientes
con Chiari tipo 1), escoliosis (42%) e invaginacion basilar
(12%)> 8. Es diferente de la malformacion de Chiari tipo 11
propia del mielomeningocele, caracterizada por el des-
plazamiento caudal del cerebelo, cuarto ventriculo y tron-
coencéfalo con disgenesia de otras estructuras. Se asocia
a hidrocefalia en el 90% de los casos, anomalias del cuer-
po calloso en el 80-90% y siringomielia en el 90 %. Esta
presente hasta en el 70% de los nifos con mielomenin-
gocele?10,

La clinica mas comun de la malformacion de Chiari
tipo I en ninos menores de 3 anos es la disfuncion orofa-
ringea. En ninos mayores son la escoliosis y, al igual que
el adulto, la cefalea matutina, que empeora con manio-
bras de Valsalval. La clinica se produce por compresion
de troncoencéfalo, cerebelo y pares craneales bajos®. La

Figura 2. RM craneal. Corte sagital. Secuencia pondera-
da en T1. Descenso de las amigdalas cerebelo-
sas hacia el canal medular.

afectacion del par IX y/o X produce disfagia, ronquera,
pardlisis de cuerda vocal y pérdida de reflejo nauseoso?,
esto ultimo evidenciado en nuestra paciente.

Muchos autores han descrito el trastorno respirato-
rio como la primera manifestacion clinica del Chiari
tipo 1340711 E] trastorno respiratorio durante el suefo,
suele ser comunicado por el companero de cama o algin
familiar. Es dificil valorar la prevalencia real de este pro-
blema ya que el espectro de la afectacion abarca desde
episodios frecuentes de apnea durante el sueno hasta in-
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suficiencia respiratoria grave que requiere ventilacion me-
canica?, y que se ve desenmascarada ante situaciones que
suponen un aumento de la demanda ventilatoria’. Los
trastornos respiratorios durante el sueno aparecen hasta
en el 72-75% de los pacientes con malformaciones de la
uniéon crineo-cervical, y 1a mayoria son apneas centra-
les*51213 aunque también pueden encontrarse apneas
obstructiva y mixta®’. Otros autores encuentran una pre-
valencia menor, del 60%?2 o solamente del 8,3 %°®. Varios
mecanismos han sido propuestos en la génesis de la ap-
nea central del sueno: compresion del troncoencéfalo al-
terando la sensibilidad de los quimiorreceptores centrales
o la funcion del centro respiratorio; compresion o trac-
cion de pares craneales bajos que transmiten la senal de
quimiorreceptores periféricos situados en el bulbo caro-
tideo; compresion de sistema reticular ascendente?35, La
apnea del sueno se acompana de una comorbilidad im-
portante: hipertension arterial, riesgo de afectacion coro-
naria y arritmia cardiaca'?!3, Han sido descritos numero-
sos casos de muerte subita en nifos y adultos con
enfermedades malformativas crineo-cervicales, posible-
mente como consecuencia de la retencion de CO, y el
consiguiente aumento de la presion intracraneal por va-
sodilatacion, que conlleva mayor herniacion de las amig-
dalas cerebelosas!?.

Nuestra paciente tiene una pobre respuesta ventilato-
ria al ejercicio. Haouzi et al' estudiaron la respuesta de
un paciente de 25 anos que no mostrd incremento de la
frecuencia respiratoria inducida por el ejercicio, pero si
pudo aumentarla voluntariamente, demostrando una alte-
racion del control automatico de la respiracion.

La RM permite establecer el diagnostico de la malfor-
macién? y el incremento en el uso de esta técnica ha su-
puesto que las malformaciones crineo-cervicales sean
identificadas tempranamente y con frecuencia, en pacien-
tes asintomdticos*!1>. La cefalea matutina y los trastornos
del sueno pueden pasar inadvertidos en la historia clini-
ca, por ello habria que detallar cuidadosamente las carac-
teristicas del sueno en los pacientes con malformacion de
Chiari tipo I y realizar polisomnografia en aquellos casos
sospechosos?10, Y a la inversa, la RM crineo-cervical estd
indicada en pacientes con apnea central del sueno o
inexplicable insuficiencia respiratoria®!!, También debe
ser considerada en ninos con apnea obstructiva’.

La intervencion quirGrgica habitualmente consiste en la
descompresion de la malformacion mediante craniecto-
mia suboccipital, laminectomia cervical y duraplastial®.
Puede ser beneficiosal?3 aunque no existen amplios estu-
dios controlados relacionados con sus resultados?®. Estd
indicada de forma precoz, antes de que aparezca dano
neurolégico irreversible3?, Se asocia con una reduccion
significativa en el nimero de apneas centrales y micro-
despertamientos’. La recurrencia del trastorno tras la in-
tervencion puede ser un indicador precoz de la recu-
rrencia del Chiari'?. Existe un consenso de la Seccion
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Pediatrica de la Asociacion Americana de Neurocirugia
en cuanto al tratamiento quirargico en la malformacion
de Chiari tipo T mediante el cual se promulga el trata-
miento conservador en pacientes asintomaticos, y se re-
comienda la intervencion quirtrgica en pacientes sinto-
maticos o con progresion radiologica de la anomalia de
Chiari o de la siringomielia asociadal”. Una de las mas te-
midas complicaciones de la cirugia es la depresion respi-
ratoria con empeoramiento de la apnea del sueno que si-
gue a la descompresion quirtrgica de la fosa posterior.
Puede suponer hasta el 14% de los casos dentro de los
primeros 5 dias postintervencion y puede causar la
muertet15,

La ventilacion no invasiva ha sido descrita con buenos
resultados en el tratamiento de estos pacientes. Consigue
normalizar los gases sanguineos, lo que supone mejorar
la apnea central del sueno, aunque muchos pacientes
contintian con ella a pesar de la cirugia® 7.

En nuestra paciente nos planteamos la idoneidad de la
cirugia, sopesando los riesgos y potenciales beneficios de
la cirugia y el riesgo de progresiva agravacion del dano
neurologico.
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