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RESUMEN

Introduccion: la malformacion de Chiari II es la mas comun dentro de los cuatro tipos de la
clasificacion y es la de mayor importancia clinica por su frecuente asociacién con el
mielomeningocele.

Objetivo: presentar un caso cuya sintomatologia resultd compatible con una malformacién de
Arnold Chiari tipo II, lo cual es Gtil como material de consulta para neonatdlogos y neurocirujanos.
Presentacion del caso: neonato masculino, nacido por cesarea debido a desproporcién céfalo-
pélvica materna. La madre, residente en el Estado Plurinacional de Bolivia en un area alejada del
centro de salud, acudié a solo a dos consultas prenatales. El tiempo de gestacion fue de 39
semanas, el peso de 3900 g y el puntaje de Apgar de 9/9. Llamo la atencién el aumento de la
circunferencia craneal y la presencia de un saco lumbar en protrusion por el que se veian las
meninges y salia liquido cefalorraquideo. Se cubrid la zona con apdsito estéril y solucién salina
fisioldgica, se inicidé el tratamiento con antibidticos de segunda linea y se realizé ultrasonido de
craneo transfontanelar.

Conclusiones: ante un neonato con defecto lumbar y circunferencia cefdlica superior al 90
percentil, el especialista debe tener en cuenta la posible existencia de malformaciones del sistema
nervioso central (especificamente del tubo neural) e hidrocefalia como manifestaciones del
sindrome de Arnold Chiari tipo II. Para confirmar el diagndstico es util, por su inocuidad e
inmediatez, el ultrasonido de craneo transfontanelar, y el neonato debe ser valorado por el
especialista en neurocirugia para definir el tratamiento. )
Palabras clave: MALFORMACION DE ARNOLD-CHIARI/diagnéstico, HIDROCEFALIA/RECIEN
NACIDO, MENINGOMIELOCELE/REGION LUMBOSACRA, INFORMES DE CASOS.

ABSTRACT

Introduction: the Chiari II malformation is the most common within the four types of
classification and is the most clinically important due to its frequent association with
meningomyelocele.

Objective: to present a case whose symptomatology was compatible with Arnold Chiari
malformation type II, which is useful as reference material for neonatologists and neurosurgeons.

Case presentation: male neonate, born by caesarean section due to maternal cephalopelvic
disproportion. The mother, resident in the Plurinational State of Bolivia in an area far from the
health center, attended only two prenatal consultations. The gestation time was 39 weeks, the
weight of 3900 g and the Apgar score of 9/9. The increase in the cranial circumference and the
presence of a protruding lumbar sac through which the meninges were seen and cerebrospinal
fluid came out attracted attention. The area was covered with sterile dressing and physiological
saline solution, treatment with second-line antibiotics was started and ultrasound of the
transfontanellar skull was carried out.

Conclusions: before a neonate with lumbar defect and cephalic circumference greater than 90th
percentile, the specialist must take into account the possible existence of malformations of the
central nervous system (specifically the neural tube) and hydrocephalus as manifestations of the
Arnold Chiari type II syndrome. To confirm the diagnosis, it is useful, because of its
innocuousness and immediacy, the transfontanellar skull ultrasound, and the neonate must be
evaluated by the specialist in neurosurgery to define the treatment.

Keywords: ARNOLD-CHIARI MALFORMATION/diagnosis, HYDROCEPHALUS/NEWBORN INFANT,
MENINGOMYELOCELE/LUMBOSACRAL REGION, CASE REPORTS.
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INTRODUCCION

La primera descripcion de una malformacion congénita del cerebro y cerebelo con herniacion de la
médula espinal data de 1883, y fue hecha por John Cleland. Posteriormente la completaron Hans
von Chiari (1891) y Julius Arnold (1894).®

La malformacion de Chiari II es la mas comun dentro de la clasificacion que abarca cuatro tipos y
es la de mayor importancia clinica por su asociacion casi universal con mielomeningocele. Esta
malformacion es un defecto variable en la formacion del tronco cerebral, a menudo asociada a
hidrocefalia debido al bloqueo de los orificios de salida del IV ventriculo o por estrechez del
acueducto. Su forma mas extrema consiste en la herniacién de estructuras de la porcion mas baja
del cerebelo (amigdalas cerebelosas) y del tronco cerebral a través del foramen magnum. De esta
forma algunas partes del cerebro alcanzan el canal espinal, engrosandolo y comprimiéndolo.®3%

El mielomeningocele es el disrafismo mas grave de la columna vertebral. Consiste en una forma
de espina bifida que se produce cuando el canal espinal y la columna no se cierran antes del
nacimiento. Debido a ello la médula espinal y su membrana protectora sobresalen a través de un
orificio, parecido a un saco, en la espalda.®® El saco que protruye estd compuesto por meninges
y médula espinal, de ahi que los pacientes sufran disfuncidon orgdnica y estructural de los sistemas
nerviosos central y periférico, el esqueleto, la piel y el tracto urinario.”

La hidrocefalia aparece debido al bloqueo de los orificios de salida del IV ventriculo o por
estrechez asociada del acueducto, estructuras por donde circula normalmente el liquido
cefalorraquideo. Aunque la malformacion de Arnold Chiari puede aparecer aislada, a menudo se
asocia a otras malformaciones del cerebro y la médula espinal como siringomielia y espina
bifida.*® Por ello el diagndstico de confirmacién se hace mediante resonancia magnética nuclear
de la médula espinal completa. Esta permite delimitar la extensién de los siringomielos, evaluar
las estructuras de la fosa posterior y la presencia de hidrocefalia.(®

El tratamiento consiste en descompresidon quirdrgica, y frecuentemente es preciso efectuar varias
intervenciones. En los bebés y niflos con mielomeningocele puede ser necesaria, ademas, una
operacién para reposicionar la médula espinal y cerrar el orificio de la espalda.!”’ Por otra parte, la
hidrocefalia se puede tratar mediante un sistema de derivacion que drena el liquido en exceso y
alivia la presion intracraneal. Para ello se inserta quirdrgicamente un tubo resistente en la cabeza
del paciente, conectado a un tubo subcutaneo flexible para drenar el exceso de liquido hacia el
térax o el abdomen (derivacion ventriculo peritoneal o ventriculo atrial). De esta forma el liquido
es absorbido por el cuerpo.®

Los defectos del cierre del tubo neural son afecciones comunes en las consultas de neurocirugia
pediatrica. Durante la intervencion quirldrgica es importante crear una barrera entre el canal
espinal y el exterior. La técnica mas comunmente empleada para este procedimiento es la sutura
de la fascia toracolumbar sobre el saco dural reconstruido.®

El objetivo de este trabajo es presentar el caso de un paciente cuya sintomatologia resulté
compatible con una malformacién de Arnold Chiari tipo II, cuyas caracteristicas lo hacen util como
material de consulta para los especialistas en neonatologia y cirugia pediatrica.

PRESENTACION DEL CASO
Paciente neonato masculino, ingresado en el Servicio de Neonatologia del Hospital “Roberto
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Galindo Teran” de Cobija (Bolivia), nacido producto de un parto distdcico por cesarea debido a
desproporcion céfalo-pélvica (DCP) materna. La madre, residente en un area rural alejada del
centro de salud, acudid a solo dos consultas prenatales.

El neonato tuvo un tiempo de gestacion de 39 semanas, al nacer pesé 3900 g y el puntaje de
Apgar fue 9/9. Durante la cesarea se observd que el liqguido amnidtico era claro, y la placenta y el
cordén umbilical de aspecto normal. La prueba de laboratorio para la investigacién de
enfermedades venéreas (VDRL por sus siglas en inglés) resulté no reactiva y el grupo sanguineo
del neonato fue O positivo.

En el momento del nacimiento llamé la atencién el aumento de la circunferencia cefalica, de 38
cm, y la presencia de un defecto lumbar (saco en protrusién) por el que se veian las meninges y
salia liquido cefalorraquideo. Se cubrid la zona con apodsito estéril y solucién salina fisioldgica al
0,9 % tibia y se trasladd el paciente al Servicio de Neonatologia.

Durante el examen fisico del neonato se observé eutrofia, buena coloracién de la piel y mucosas
ausencia de apneas o cianosis, saturacion al 98% con una fraccidon de oxigeno en el aire inspirado
(Fi0;) de 0,21. Se constaté la circunferencia cefdlica de 38 cm y el defecto en la regién lumbar
consistente en un saco de aspecto tumoral donde se observaban las meninges (figura 1).

Figura 1. Mielomeningocele lumbosacro. Obsérvese el saco herniario que contiene médula y
membranas espinales).

Se coloco al paciente, en posicién de decubito prono, en un coche térmico a temperatura de 34
°C. Se le canalizé una via y se inicid el tratamiento con antibidticos de segunda linea (cefotaxima
y ampicilina) debido al riesgo de sepsis del sistema nervioso central. El defecto de la regidn
lumbosacra se mantuvo cubierto. Al paciente se le indicaron estudios de quimica sanguinea y
ultrasonido Doppler (USD) renal y transfontanelar, para descartar otras malformaciones.

Examenes complementarios

Hematocrito: 0,50 fv Monocitos: 003

Leucocitos totales (LCN): 7,5x10/L Conteo de plaquetas: 306x10/L
Linfocitos: 0,69 Glicemia: 3,1 mmol/L
Linfocitos segmentados: 0,28 Proteina C reactiva: negativa

El USD renal mostré rifiones de tamafio y posicidn normal, con buen parénquima, sin
pielocaliectasia, vejiga vacia, y glandulas suprarrenales normales.

En el USD transfontanelar se observé dilatacion ventricular (hidrocefalia obstructiva). El corte
coronal (figura 2) permitid apreciar los cuernos occipitales derecho (de 21,3 mm) e izquierdo (de
21,7 mm, con plexos coroideos de ecogenicidad normal flotando en su interior). El corte sagital
(figura 3) mostré presencia de cuerpo calloso, tdlamo Optico y nudcleo caudado normales,
existencia de latidos de las arterias cerebrales, el ventriculo lateral al nivel del atrio de 25 mm e
hidrocefalia.
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Figura 3. Corte sagital. Obsérvese el cuerpo calloso.

En otro corte coronal (figura 4) se observaron la cisura interhemisférica, de aspecto normal, y los
cuernos frontales derecho (9,5 mm) e izquierdo (12,7 mm).

. !

Figura 4. Corte coronal en el que se observa la cisura interhemisférica normal.

53
http://www.revmediciego.sld.cu



PRESENTACION DE CASOS i

De acuerdo a la sintomatologia que presentd el neonato y los resultados de los examenes
imagenoldgicos, se le diagnosticé una malformacién de Arnold Chiari tipo II. Fue estabilizado y
trasladado al servicio neonatoldgico de un hospital de tercer nivel en La Paz para completar el
estudio y realizar el tratamiento quirdrgico correspondiente.

DISCUSION

Es importante conocer los diferentes tipos de malformacion de Arnold Chiari, sus formas de
presentaciéon y sintomatologias clinicas para llegar a la certeza diagnéstica y e indicar el
tratamiento oportuno de los enfermos en cada caso.

Segun sus caracteristicas se identifican cuatro tipos de malformacion:

e Tipo I: herniacidon caudal de las amigdalas cerebelosas, >5 mm por debajo del foramen
magnum. No suele acompafiarse de descenso del tronco del encéfalo o del cuarto ventriculo ni
de hidrocefalia. Caracteristicamente se asocia a siringomielia. Es el tipo mas frecuente en la
poblacién infantil y normalmente solo se detecta en la adultez, durante exdmenes dirigidos a
diagnosticar otras enfermedades. Todas las malformaciones de Chiari adquiridas o
secundarias pertenecen exclusivamente al tipo I.

e Tipo II: es la denominada malformacién de Chiari clasica (o malformacién de Arnold-Chiari
propiamente dicha). Las estructuras cerebelosas y del tallo cerebral protruyen a través del
foramen magnum, complicacién que puede provocar paralisis parcial o total por debajo del
mielomeningocele. Se pueden presentar otros tipos de alteraciones intracraneales: hipoplasia
del tentorio, craneolacunia y anomalias del acueducto de Silvio.

e Tipo III: es la forma mas grave de la anormalidad. El cerebelo y el tallo cerebral herniados se
introducen en el canal medular cervical, a menudo acompafiados del cuarto ventriculo
cerebral, y comprimen la médula espinal, causando sintomas neuroldgicos graves.

e Tipo IV: implica un desarrollo incompleto de las estructuras del cerebelo, enfermedad
conocida como hipoplasia cerebelosa.®

Las manifestaciones clinicas del sindrome de Arnold Chiari son muy variables, segun la posicion, el
grado de compresién, el nivel de degeneracion celular de de las amigdalas cerebelosas y la
presencia o ausencia de siringomielios. En el diagndstico se deben valorar los antecedentes, los
resultados de los ultrasonidos prenatales y la prueba de alfafetoproteina, asi como la
sintomatologia clinica y los estudios imagenolégicos como la radiografia simple, en la que es
posible observar la existencia de craneolacunia (tipicos defectos redondeados en los huesos de la
béveda craneal.®

El ultrasonido de craneo transfontanelar es Gtil en el diagndstico de la hidrocefalia. Es inocuo, no
emite radiaciones ionizantes y puede ser llevado a la cabecera del paciente, de modo que se
facilita el diagndstico inmediato de la dilatacion ventricular y otras malformaciones asociadas al
sindrome, como las del tracto urinario. La hidrocefalia casi siempre es de tipo obstructivo no
comunicante, debido a la compresion de las estructuras de la fosa posterior contra el agujero
occipital. No obstante, en ocasiones existe estenosis asociada al acueducto de Silvio. Tanto la
hidrocefalia como los defectos del tubo neural son afecciones frecuentes en las consultas de
neurocirugia pediatrica y ambas requieren tratamiento quirldrgico. Su prondstico depende del
compromiso neuroldgico y las malformaciones asociadas.*?

CONCLUSIONES

Ante un neonato con defecto lumbar y circunferencia cefdlica superior al 90 percentil, el
neonatodlogo debe tener en cuenta la posible existencia de malformaciones del sistema nervioso
central (especificamente del tubo neural) e hidrocefalia como manifestaciones del sindrome de
Arnold Chiari tipo II. Para el diagndstico es util, por su inocuidad e inmediatez, el ultrasonido de
craneo transfontanelar, una vez confirmado, el nifio debe ser valorado de inmediato por el
especialista en neurocirugia para definir el tratamiento.
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