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Resumen

El grupo de anomalias congénitas de la fosa posterior se clasifica en tres tipos: la malformacion de
Chiari 1 es la méds frecuente y la malformacion de Chiari 3 es la menos comun. El tipo 1 se caracteriza
por un descenso de las amigdalas cerebelosas a través del foramen magno y se asocia, entre otras
anomalias, con siringohidromielia. Virtualmente todos los pacientes con malformacion de Chiari
2 presentan mielomeningocele, que es el responsable de una distensién inadecuada del cuarto
ventriculo, con la consecuente hipoplasia de Ia fosa posterior; los pacientes con Chiari 3 presentan
un encefalocele occipital o cervical alto. La resonancia magnética es la modalidad imaginoldgica de
eleccion en el estudio de los pacientes con malformacién de Chiari. En el presente articulo se revisa
|a literatura pertinente y se muestran casos representativos de los diferentes tipos de malformacion
de Chiari en estudios de resonancia magnética.

Summary
The group of congenital anomalies of the posterior fossa is classified into three types; Chiari 1
malformation is the most frequent one and and Chiari 3 the least common. Type 1 is characterized
by downward displacement of the cerebellar tonsils through the foramen magnum; among other
anomalies, it is associated with syringohydromyelia. Almost all patients with Chiari 2 have a
myelomeningocele, which is responsible for the inadequate distention of the fourth ventricle with the
consequent hypoplastic posterior fossa; patients with Chiari 3 have occipital or cervical cephalocele.
Magnetic resonance (MR) is the imaging modality of choice in the evaluation of patients with Chiari
malformation. In this article we review the pertinent literature available and demonstrate representative
cases of the different types of Chiari malformation in magnetic resonance studies.

Introduccion término que se ha propuesto utilizar para describir un

En 1981, el patélogo Hans von Chiari describid
lo que parecia ser un grupo de malformaciones no
quisticas del rombencéfalo, que estaban relacionadas
entre si y asociadas con la hidrocefalia, y las dividio
en tres tipos: Chiari 1,2y 3 (1,2).

La malformacién de Chiari 4 originalmente fue
utilizada para designar lo que hoy en dia se conoce
como agenesia cerebelosa primaria y no para hacer
referencia a una hernia del rombencéfalo, por lo que
el término ha entrado en desuso. Algunos autores han
expandido el espectro Chiari para incluir variantes
como Chiari 0, que hace referencia a la presencia

fendmeno caracterizado por una hernia de los l6bulos
occipitales a través del foramen magno. Aunque tienen
algunas caracteristicas en comun, estas variantes son
desordenes patogenéticamente diferentes y todavia
son objeto de controversia (1,3-5).

Malformacion de Chiari 1

Se define como una hernia de las amigdalas cerebe-
losas a través del foramen magno (1,6-9). Un descenso
de las amigdalas cerebelosas de 5 mm o mas, por de-
bajo de la linea basion-opistion, en la poblacion adulta, ha
sido ampliamente aceptado como el punto de corte para

de siringohidromielia sin franca hernia amigdalina;
Chiari 1,5, que consiste en una protrusion caudal de
las amigdalas y del tallo cerebral, y Chiari 5, que es un
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definir Chiari 1 (2,10-12); otros investigadores insisten
en que se deben tener en cuenta otras anormalidades,
como la deformidad de las amigdalas, la obliteracion
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de los espacios retrotonsilares y una hidrodinamica alterada del
flujo de liquido cefalorraquideo (LCR) (1,6). Esta malformacion puede
estar asociada con la siringohidromielia (entre un 40 y un 75 %) y con
la hidrocefalia (10 %) (9,11,13,14).

La patogénesis de esta malformacion congénita todavia no es en-
tendida en su totalidad y permanece controversial. Se han propuesto
factores genéticos, no genéticos y epigenéticos. La teoria mas acep-
tada es una insuficiencia mesodérmica paraxial primaria con somitas
occipitales poco desarrollados. Otras teorias sugieren que desordenes
de elementos derivados de la cresta neural pueden llevar a una hiper o
hipoosificacion de la base del craneo, lo que resulta en cambios mor-
fogenéticos en la fosa posterior. Una combinacion de una anatomia
osea alterada y una hidrodinamica anormal del LCR, es el concepto
mas ampliamente aceptado (1,13,15).

Casi la totalidad de los pacientes con malformacion de Chiari 1,
tienen una geometria anormal de la fosa posterior 6sea con un conte-
nido (rombencéfalo) de tamaifio normal dentro de un continente 6seo
muy pequeiio.

Cabe resaltar varios aspectos en cuanto a una dindmica alterada
del LCR; la siringohidromielia esta presente entre el 40 y el 80 % de
los individuos con Chiari 1 sintomaticos, sin embargo, su etiologia es
controversial. La impactacion amigdalina y las adherencias aracnoideas
aumentan la resistencia al LCR entre los espacios subaracnoideos in-
tracraneales y espinales. Las amigdalas impactadas pueden crear ondas
anormales de presion del LCR intraespinal, lo cual puede resultar en
el desarrollo de una siringohidromielia en la médula cervical. Una
hidrodinamica alterada del LCR, con aumento de la velocidad de flujo
e incremento en los gradientes de presion, puede causar o contribuir al
desplazamiento del tejido encefalico fuera del craneo, dentro del canal
cervical superior (1,7,8,11,13,15-17).

De las malformaciones de Chiari, la tipo 1 es la mas comun. Se
puede identificar en pacientes de todas las edades. Su prevalencia es-
timada en la poblacion general esta entre el 0,6 y el 1 %; no obstante,
estudios recientes han reportado Chiari 1 hasta en un 3,6 % de los pa-
cientes sometidos a resonancia magnética (RM) cerebral o de columna
cervical de rutina. Esta malformacion no tiene predileccion por género.
La siringohidromielia asociada es rara en nifios menores de un aflo, pero
su incidencia aumenta con la edad, y con esta, también se incrementa
la probabilidad de presentar sintomas (1,7,17-19).

Aproximadamente entre un tercio y la mitad de los pacientes con
malformacion de Chiari 1 son asintoméaticos. Cuando los sintomas estan
presentes difieren con la edad. Los nifios menores de 2 afios manifiestan
una disfuncion orofaringea hasta en un 80 %. Aquellos con edades com-
prendidas entre los 3 y 5 afios presentan sintomas como cefalea (57 %),
sintomas relacionados con la siringohidromielia (86 %) y escoliosis
(38 %); con menor frecuencia puede manifestarse con somnolencia y
apnea del suefio. En adultos es frecuente la cefalea suboccipital inducida
por maniobras de Valsalva, dolor cervical y sincope.

La historia natural de la enfermedad es variable; de hecho, como se
menciond con anterioridad, muchos pacientes persisten asintomaticos y
son diagnosticados incidentalmente. Algunos autores describen una pro-
gresion gradual de la ectopia amigdalina, que con el tiempo incrementa
la probabilidad de presentar sintomas. Algunos estudios demuestran que
la siringohidromielia permanece estable o disminuye en casi el 90 %
de los pacientes pedidtricos con minimos sintomas neuroldgicos; otros
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desarrollan escoliosis progresiva, sintomas medulares o déficits bulbares.
En ocasiones estos déficits son precipitados o exacerbados por lesiones
relativamente menores de cabeza o cuello (1,2,8-10,18,20-23).

Hallazgos imaginolégicos

La linea basion-opistion se traza desde la punta del clivus hasta el
borde posterior del foramen magno. La medicion de la distancia entre
esta linea y el borde inferior de las amigdalas cerebelosas en el plano
sagital de RM define su posiciéon. Un descenso de 5 mm o mads por
debajo de la linea, usualmente considerado diagnoéstico de Chiari 1,
es un criterio pobre para el diagndstico definitivo. Durante la primera
década de vida, son comunes las amigdalas que se encuentran hasta
6 mm por debajo del foramen magno. Casi el 15 % de la poblacién
sana tiene amigdalas que se encuentran entre 1 y 4 mm por debajo
del foramen magno, y entre el 0,5 y el 1 % tienen amigdalas que se
proyectan 5 mm dentro del canal cervical superior.

Se debe tener precaucion cuando se establece el diagnostico de
Chiari 1, el cual no se puede garantizar a menos que las amigdalas apa-
rezcan comprimidas y con una morfologia puntiaguda, con orientacion
vertical de las folias y que causen una obliteracion de los espacios del
LCR retrocerebelosos a la altura del foramen magno y de C1.

Las imagenes en tomografia pueden mostrar un foramen magno
obliterado y un borramiento de los espacios del LCR retroamigdalinos.
En el hueso se observa una combinacion de una fosa craneal pequeiia,
poco profunda, asociada con un clivus corto y anomalias en la fusion de
la union craneovertebral. E1 10 % de los pacientes con craneosinostosis
de sutura inica no sindromatica tienen Chiari 1.

Las imagenes potenciadas en T1 y T2, en planos sagitales, de-
muestran unas amigdalas con morfologia puntiaguda, verticalizacion
de las folias cerebelosas y obliteracion de los espacios del LCR retro-
cerebelosos y premedulares, con un foramen magno obliterado por el
descenso de las amigdalas. La fosa posterior puede aparecer normal
o disminuida de tamafio con un clivus corto y un seno recto abrupta-
mente angulado. A diferencia de la malformacion de Chiari 2, el cuarto
ventriculo usualmente muestra un fastigium normal.

En algunos casos, el aspecto inferior del cuarto ventriculo esta
levemente elongado y el nucleo gracilis, que demarca el fin del dbex y
el inicio del canal central, puede aparecer de baja altitud. Es importante
evaluar la presencia de una siringohidromielia en la médula espinal
cervical proximal, que evidencie una dilatacion del canal medular
central de 3 mm o mas. Una hiperintensidad parenquimatosa en T2 y
FLAIR de la médula espinal sin franca formacion de quiste, indica un
estado “presiringohidromielia” (1,2,6,9,11-13,16,17) (figuras 1 y 2).

Los estudios de flujo del LCR en contraste de fase en planos sagi-
tales muestran la disminucion o la ausencia de las sefiales alternantes
brillantes (sistolica) y oscuras (diastolica) por detrds de la unién
cervicomedular; cualquier cambio en la intensidad de la sefial de las
amigdalas cerebelosas en modo cine sugiere pulsaciones amigdalinas.
Tanto el flujo alterado del LCR en el foramen magno como las pulsacio-
nes amigdalinas anormales se asocian usualmente con una morfologia
puntiaguda de las amigdalas cerebelosas (1,21,24,25).

Las anormalidades asociadas se pueden clasificar en supratentoria-
les, que incluyen una hidrocefalia de leve a moderada (10 %), disgenesia
del cuerpo calloso (3 %) y una ausencia de septum pellucidum (2,4 %);
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otras anomalias supratentoriales son raras. Las anomalias esqueléticas
asociadas incluyen la invaginacion basilar, la platibasia, las anomalias
de segmentacion y fusion de la union craneovertebral y 1a columna cer-
vical, la cifosis y la escoliosis. La siringohidromielia estd presente entre
el 10y el 20 % de los pacientes con Chiari 1 que estan asintomaticos y
entre el 40 y 80 % de los sintomaticos (6-8,11,14,17,26).

El comun denominador de los procedimientos quirurgicos para
aliviar los sintomas de Chiari 1 es el aumento en el volumen de la fosa
posterior, lo cual se logra a través de diferentes técnicas, entre las que
se incluye la descompresion de la fosa posterior, con o sin duroplastia,
y la tonsilectomia (4,11,19,27,28).

Malformacién de Chiari 2

La malformacion de Chiari 2, que se incluye dentro de las malforma-
ciones de la induccion dorsal, es una malformaciéon compleja del rom-
bencéfalo que se caracteriza por una fosa posterior disminuida de tamafio
con un desplazamiento inferior y progresivo del cerebelo, las amigdalas
cerebelosas, la protuberancia, el mesencéfalo y el cuarto ventriculo hacia
el canal cervical superior, y que esta asociada virtualmente siempre con
un mielomeningocele, que es el responsable de una distension inadecuada
del cuarto ventriculo con la consecuente hipoplasia de la fosa posterior
(9,16,29-32). El término “malformacion de Arnold-Chiari” se aplica
apropiadamente solo para la malformacion de Chiari 2 (1,9,16).

La teoria embrioldgica consiste en una neurulaciéon anémala con
alteracion en el cierre del tubo neural; también involucra las anormali-
dades mesodérmicas paraxiales del craneo y de la columna. Solo si el
neuroporo posterior se cierra, los ventriculos en desarrollo se expandiran
lo suficiente para que una fosa posterior de tamafio normal se forme
alrededor del rombencéfalo. Si esto no sucede, hay escape del LCR
a través del defecto del tubo neural, lo que resulta en una falla para
mantener la distension del cuarto ventriculo. El cerebelo se desarrolla
en una fosa posterior pequefia con anclaje tentorial anormalmente
bajo; el cerebelo se “exprime” cefalicamente a través de la incisura
tentorial y se encuentra estrechado inferiormente a través del foramen
magno (1,2,33,34).

Se ha informado una prevalencia de 0,44 por cada 1000 nacidos
vivos, sin embargo, ha disminuido de manera importante debido a la
terapia materna profilactica con folatos. Se debe resaltar que es dos
veces mas frecuente en mujeres que en hombres (1,29).

Al nacimiento, las caracteristicas dominantes en mas del 90 % de
los casos son el mielomeningocele y la hidrocefalia coexistentes. Apro-
ximadamente un tercio de los pacientes desarrollan signos y sintomas
de compresion del tallo. La mortalidad en este grupo sintomatico es
del 15 al 35 % (1,35-37).

Hallazgos imaginoldgicos

Calota y dura. Por la ausencia en el cierre del tubo neural y la
no distension cerebral fetal, no se produce la induccion normal de
las placas membranosas de la boveda craneana. Son habituales las
anomalias del craneo, especialmente en pacientes jovenes, como
irregularidad de las superficies de la tabla dsea interna y externa
con adelgazamiento de los huesos parietal y occipital, que se conoce
como craneo lacunar o luckenschadel (9,16,33). Casi siempre se
observa una fosa posterior 0sea pequeiia y poco profunda con senos
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transversos bajos, un foramen magno de gran tamafo, huesos petro-
sotemporales concavos y un clivus concavo corto. Las anormalidades
durales también son frecuentes; una incisura tentorial ampliamente
abierta en forma de corazén y una hoz adelgazada, hipoplasica o
fenestrada son hallazgos usuales; la fenestracion de la hoz permite
la interdigitacion de los surcos y las circunvoluciones cerebrales a
través de la linea media (1,2,9,16,35).

Mesencéfalo, rombencéfalo y cerebelo. El vermis se desplaza
inferiormente dentro del canal cervical superior en una distancia
variable; este tejido cerebeloso tipicamente es nodular displasico.
La médula espinal también desciende, sin embargo, los ligamentos
dentados restringen su desplazamiento caudal; si la médula se ex-
tiende por debajo de estos, se forma un “pliegue” cervicomedular
que se ve aproximadamente en el 72 % de los pacientes (9,16,32).
El cerebelo herniado superiormente puede comprimir y deformar el
téctum mesencefalico, o placa cuadrigeminal, dandole una apariencia
en “pico” (9,16,31,32,38,39).

Ventriculos. El cuarto ventriculo se encuentra en una posicion baja,
esta orientado verticalmente y tiene una disminucion en su diametro
anteroposterior; tipicamente carece de fastigium (punto mas dorsal).
El tercer ventriculo usualmente esta aumentado de tamafio, con una
masa intermedia prominente. La hidrocefalia siempre esta presente,
ya sea desde el nacimiento o posterior al tratamiento quirargico del
mielomeningocele (9,16,40,41). Habitualmente, los atrios y cuernos
occipitales estdin aumentados de tamafio de forma desproporcionada
(colpocefalia), lo cual sugiere una disgenesia del cuerpo calloso. Los
ventriculos laterales adquieren una apariencia estriada o festoneada.
Comunmente persiste un gran espacio del LCR entre los 16bulos
occipitales.

Hemisferios cerebrales. Son muy frecuentes las anormalidades
del cuerpo calloso (70 a 90 % de los casos); constantemente hay una
hipoplasia o ausencia del esplenio y el rostrum. Asociado a esto pueden
existir malformaciones del desarrollo cortical, como la polimicrogiria,
la estenogiria que suele identificarse en las porciones mediales de los
l16bulos occipitales, y la sustancia gris heterotépica (1,9,16,30,32).

Columna y médula espinal. Virtualmente todos los pacientes tienen
un disrafismo espinal con mielomeningocele, que con frecuencia es
descubierto in utero por ecografia prenatal o por elevacion de alfa-
feto-proteina en amniocentesis (2,9,40,42). La siringohidromielia se
ve hasta en el 50 % de los casos (figuras 3-10).

Los tratamientos posnatales para este defecto no son 6ptimos, no
obstante, la reparacion quirargica en las primeras 72 horas luego del
parto reduce la morbimortalidad. El tratamiento quirirgico intrauterino
de las malformaciones fetales a través de histerotomia es una opcion
terapéutica cada vez mas utilizada, debido al mejoramiento en las técni-
cas anestésicas y quirurgicas y a la notable disminucion de los sintomas
subsecuentes; es de resaltar que el tratamiento anestésico en este tipo
de intervencion debe enfocarse en mantener el adecuado control de los
factores hemodinamicos maternos y fetales, regular el flujo placentario,
la dindmica uterina, la pérdida sanguinea y el bienestar fetal (2,16,43).
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Figura 1. Corte sagital con informacién en T1. Hernia de las amigdalas cere-
belosas con una morfologia puntiaguda, mds de 5 mm por debajo de la linea
basion-opistion, con una obliteracion del espacio subaracnoideo retrocerebeloso
(flecha blanca) y una marcada siringohidromielia (cabeza de flecha).

Figura 4. Corte axial con informacion en T1: Obliteracién del agujero magno por
descenso de las amigdalas cerebelosas (flecha blanca)

Figura 2. Corte coronal con informacion en T2. Hernia de las amigdalas cerebelo-
sas a través del foramen magno con verticalizacion de las folias (flecha blanca).

Figura 3. Corte parasagital con informacion en T1. Fosa posterior pequefia y poco
profunda con senos transversos bajos (flecha blanca). Amigdalas cerebelosas
displasicas que se protruyen a través del agujero magno hasta (3 (cabeza de
flecha). El cuarto ventriculo se encuentra en una posicion baja, se orienta ver-
ticalmente y disminuye en su didmetro anteroposterior (flecha vacia).

El cerebelo se hernia superiormente a través de la incisura tentorial y deforma
la placa cuadrigeminal, ddndole una apariencia en “pico” (flecha curva).

Figura 5. Corte axial con informacion en T1. Morfologfa anormal de I3 placa
tectal con configuracion en “pico” (flecha blanca)
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Figura 8. Corte axial con informacion en T2. La incisura tentorial estd amplia-
mente abierta y hay hernia superior del cerebelo (flecha blanca).

intertaldmica (flecha blanca). Fosa posterior disminuida de tamafio. El cuarto
ventriculo se encuentra comprimido y desplazado en sentido inferior (cabeza
de flecha).

Figura 7. Corte axial con informacion en T1: Colpocefalia. (flechas blancas).

Figuras 9y 10. Cortes con informacion T2. Interdigitacion de los surcos cerebrales
a través de la linea media (flechas blancas)
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Malformacién de Chiari 3

Es una anomalia extremadamente rara y representa el mayor
grado de severidad dentro del espectro (44,45). Consiste en una
fosa posterior pequefia con un desplazamiento caudal del tallo y una
hernia variable de las meninges y del contenido de la fosa posterior,
a través de un defecto occipital bajo o cervical alto, conformando un
encefalocele o un rombencefalocele (1,2,6,9,16,46-49). En cuanto a
la etiologia, se cree que esta malformacion puede ser secundaria a una
falla en la induccion del hueso endocondral, a un cierre incompleto
del tubo neural o a la ausencia de fusion de los centros de osificacion
en la vida intrauterina (49). La edad de presentacion varia desde los
recién nacidos hasta los 14 afios, con leve predominio en varones.
El pronostico de estos pacientes es deficiente, con una alta tasa
de mortalidad o déficits neurologicos severos. Algunos casos son
diagnosticados en el momento del nacimiento, mientras que otros se
presentan posteriormente con signos bulbares, convulsiones y retardo
en el desarrollo (2,6,9,16,49,50).

Hallazgos imaginolégicos

En escanografia simple, las alteraciones 6seas son similares a las de
la malformacion de Chiari 2; el 70 % presenta una fusion incompleta
del arco posterior de C1, lo que constituye una espina bifida cervical.
En la RM se visualiza mejor el contenido del saco, que usualmente
incluye el cerebelo y/o el tallo cerebral displasicos, espacios del LCR y
los vasos distorsionados. El cuarto ventriculo se encuentra deformado
y en ocasiones se puede observar parte del tercer ventriculo dentro del
tejido neural y meningeo herniado. Puede también existir una hernia
de las venas, los senos durales e incluso de la arteria basilar dentro del
defecto (1,6,48-50) (figuras 11, 12 y 13).

El tratamiento consiste en una descompresion de la fosa posterior
y un cierre quirtrgico del encefalocele, con lo cual se puede reducir la
tasa de mortalidad. Estos pacientes deben ser controlados estrictamente
para evaluar su progresion o el desarrollo de una hidrocefalia (50,51).
Es imperativo determinar la presencia de senos venosos dentro del
encefalocele para evitar su reseccion y el desarrollo subsecuente de
una hipertensién endocraneana (44).

Conclusiones

LaRM es el estudio de eleccion para la valoracion de las anomalias
congénitas de la fosa posterior. Aunque la malformacion de Chiari 3
es una entidad muy exotica, la tipo 1 ocurre con mucha frecuencia.
El radidlogo debe conocer los distintos tipos de malformacion para
realizar un diagnoéstico acertado. La malformacion de Chiari 1 consiste
en la hernia inferior de las amigdalas cerebelosas; su etiologia es con-
troversial y hasta la mitad de los pacientes permanecen asintomaticos.
La malformacion de Chiari 2, que es patogenéticamente diferente a la
tipo 1, es una malformacioén compleja del rombencéfalo por alteracion
de la induccion dorsal y se manifiesta por un mielomeningocele y un
descenso del tejido cerebeloso y de la médula espinal. La malfor-
macién de Chiari 3, la forma mas infrecuente, se manifiesta con un
encefalocele occipitocervical y una disminucion en el tamafio de la
fosa posterior. Aunque se han descrito otras variantes, estas siguen
siendo objeto de controversia.
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Figura 11. Corte sagital con informacién en T1. Se identifican cambios posqui-
rurgicos de correccién de un encefalocele occipital, con persistencia de marcada
retraccién del tejido encefdlico hacia el defecto 6seo en la region occipital (flecha
blanca). Existe una importante hipoplasia y displasia del tejido cerebeloso, y
una disgenesia del aspecto posterior del cuerpo calloso (cabeza de flecha). De
manera secundaria hay prominencia de las cisternas prepontica y prebulbar
(flecha vacia), y se aprecia una traccion del tallo hipofisiario.

Figura 12. Corte coronal con informacién en T2. Los ventriculos laterales estan
disminuidos de tamano y su morfologia estd muy alterada (flecha blanca).

Figura 13. Corte sagital con informacion en T2. Se demuestra una siringohidro-
mielia en el segmento cervical y en el segmento tordcico alto (flechas blancas).

Espectro de manifestaciones de la malformacion de Chiari. Marquez )., Rivera D., Quezada D., Garzon C.
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