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RESUMO 

A Malformação de Chiari (MC) pertence a um amplo grupo de raras deformidades 

estruturais da junção craniocerebelomedular. O tipo I da doença caracteriza-se pela 

herniação tonsilar ou amigdaliana cerebelar devido à anomalia da base do crânio e da 

parte superior da coluna cervical, além de a porção medial do lobo inferior do cerebelo 

pelo canal cervical também se protuberar através do forame magno, impedindo que o 

líquor flua normalmente através do canal. A real prevalência da doença é desconhecida, 

pois muitos pacientes com herniação cerebelar são assintomáticos e o problema agrava-

se na fase adulta, com queixas de cefaleia intensa e, por vezes, parestesia. O objetivo deste 

estudo é relatar um caso de síndrome de Chiari (SC) em uma paciente de 53 anos, ao 

abordar sua apresentação clínica, diagnóstico e tratamento. Paciente do sexo feminino, 53 

anos, foi admitida em um hospital da rede pública de referência se queixando de cefaleia 

occipital intensa e cervicalgia com irradiação da dor para os membros superiores, 

acompanhada de parestesia nos quatro segmentos. Relatou já sentir dor há 2 anos, mas 

apresentou piora do quadro clínico há 8 meses. Foi, também, observada incontinência 

urinária devido à dissinergia detrusora-esfincteriana por provável bexiga neurogênica. 

Foi, então, realizado exame de imagem de ressonância magnética (RNM) do crânio e da 

coluna cervical, com obtenção de sequências ponderadas em T1, T2 e STIR, nos planos 

sagital e transverso com contraste, o qual evidenciou leve alargamento medular, além de 

sinais de hidrossiringomielia difusa, com hipossinal na sequência T2 intramedular na 

altura de D1-D2 (coluna dorsal). Foi notada discreta herniação das tonsilas cerebelares 

junta ao forame magno, típica da SC, sendo, por fim, confirmado o diagnóstico. A 

paciente, no entanto, não apresentava hidrocefalia, mesmo com a interrupção do fluxo do 

líquido cefalorraquidiano (LCR) para o canal vertebral. Ela encaixou- se nos parâmetros 

de indicação cirúrgica, sendo realizada craniotomia occipital, com acesso ao plexo 

coroide do quarto ventrículo do tronco encefálico com o intuito de elevar as tonsilas 

cerebelares baixas, herniadas no canal espinhal cervical e bloqueando o fluxo do LCR. 

Após a descompressão craniocervical, o curso do líquor foi restaurado e a paciente foi, 

por fim, encaminhada à sala de recuperação pós-operatória. A SC é uma rara doença que 

apresenta quadro clínico e alterações radiológicas complexas e extensas e, por vezes, o 

diagnóstico é retardado devido à inespecificidade dos sintomas confundidos com 

cervicalgias e cefaleias comuns. A hipótese diagnóstica deve ser embasada nas queixas 

do paciente, na anamnese minuciosa, exame clínico e nos exames de imagens, sendo a 

prevalência desta patologia de difícil definição e com faixas etárias distintas. 

 

Palavras-chave: cefaleia, malformação de Chiari, tonsila do cerebelo, neurocirurgia.  

 

ABSTRACT 

Chiari malformation (CM) belongs to a broad group of rare structural deformities of the 

craniocerebellar medullary junction. Type I disease is characterized by cerebellar tonsillar 

or tonsillar herniation due to the anomaly of the base of the skull and the upper part of the 

cervical spine, in addition to the medial portion of the lower lobe of the cerebellum 

through the cervical canal also protruding through the foramen magnum, preventing CSF 

from flowing normally through the canal. The real prevalence of the disease is unknown, 

as many patients with cerebellar herniation are asymptomatic and the problem worsens 

in adulthood, with complaints of severe headache and sometimes paresthesia. The aim of 

this study is to report a case of Chiari syndrome (CS) in a 53-year-old patient, addressing 

its clinical presentation, diagnosis and treatment. Female patient, 53 years old, was 

admitted to a reference public hospital complaining of severe occipital headache and neck 

pain with pain radiating to the upper limbs, accompanied by paresthesia in the four 
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segments. She reported already feeling pain for 2 years, but presented worsening of the 

clinical condition 8 months ago. Urinary incontinence was also observed due to detrusor-

sphincter dyssynergia by a probable neurogenic bladder. Magnetic resonance imaging 

(MRI) of the skull and cervical spine was then performed, obtaining T1-, T2-, and STIR-

weighted sequences in the sagittal and transverse planes with contrast, which showed 

mild medullary enlargement, in addition to signs of diffuse hydrosyringomyelia, with 

hyposignal on the intramedullary T2 sequence at D1-D2 (dorsal column). Discreet 

herniation of the cerebellar tonsils close to the foramen magnum, typical of CS, was 

noted, and the diagnosis was finally confirmed. The patient, however, did not have 

hydrocephalus, even with the interruption of cerebrospinal fluid (CSF) flow to the 

vertebral canal. Then, it fit the parameters of surgical indication, and an occipital 

craniotomy was performed, with access to the choroid plexus of the fourth ventricle of 

the brainstem in order to raise the lower cerebellar tonsils, herniated in the cervical spinal 

canal and blocking the CSF flow. After craniocervical decompression, the CSF course 

was restored and the patient was finally transferred to the postoperative recovery room. 

CS is a rare disease that presents a clinical picture and complex and extensive radiological 

alterations, and sometimes the diagnosis is delayed due to the lack of specificity of the 

symptoms, which are confused with neck pain and common headaches. The diagnostic 

hypothesis must be based on the patient's complaints, on the detailed anamnesis, clinical 

examination and imaging tests, the prevalence of this pathology being difficult to define 

and with different age groups. 

 

Keywords: headache, Chiari malformation, amygdala, neurosurgery. 

 

 

1 INTRODUÇÃO 

A Malformação de Chiari pertence a um amplo grupo de raras deformidades 

estruturais da junção craniocerebelomedular, dentre as quais, os tipos II–IV. Nesse 

sentido, visto que muitas literaturas classificam o tipo I como parte das malformações, é 

válido ressaltar que, em comparação com os demais tipos, sua fisiopatologia, aspectos 

clínicos e sintomatológicos, história natural da doença e proposta terapêutica do tipo I 

devem ser compreendidos como parte de uma síndrome, e não uma malformação (FRIČ; 

EIDE, 2020; MCCLUGAGE; OAKES, 2019; FRIČ et al., 2019). 

A característica que mais distingue os tipos é a associação quase exclusiva de 

defeitos embrionários do tubo neural, como disrafismos espinhais ou cranianos. Por outro 

lado, a única característica em comum é a herniação do cérebro posterior, eventualmente 

acompanhada de siringomielia, com exceção do tipo IV (ALEXANDER et al., 2019; 

SHARMA et al., 2021). 

A Síndrome de Chiari (SC) é definida pela herniação tonsilar ou amigdaliana 

cerebelar devido à anomalia da base do crânio e da parte superior da coluna cervical, além 

de a porção medial do lobo inferior do cerebelo pelo canal cervical também se protubere 
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através do forame magno, o que impede o fluxo normal do líquido cefalorraquidiano 

(LCR) por meio do canal (LABUDA et al., 2022; MCCLUGAGE; OAKES, 2019). 

De apresentação clínica variável, a SC tem como principais sintomas a cervicalgia 

e cefaleia occipital, classicamente produzidos por atividades de Valsalva, como tossir, 

espirrar ou rir. Em crianças, as manifestações sintomáticas mais frequentes incluem choro 

excessivo, irritabilidade, distúrbios no crescimento e, em situações extremas, opistótono 

(LABUDA et al., 2022; CIARAMITARO et al., 2022). 

A real prevalência da doença é desconhecida, pois muitos pacientes com herniação 

cerebelar são assintomáticos e o problema é agravado na fase adulta, com queixas de 

cefaleia intensa e, por vezes, parestesia. Nesse sentido, a síndrome é encontrada em menos 

de 1% dos indivíduos submetidos à ressonância magnética com ponderações sensíveis ao 

fluxo, padrão-ouro diagnóstico (SHARMA et al., 2021; LANGRIDGE et al., 2017). 

Os critérios de indicação cirúrgica variam entre neurocirurgiões, tendo em vista 

que, nos pacientes, a regressão espontânea da ectopia tonsilar pode ocorrer em até 12%. 

Pacientes com achados de ressonância magnética, histórico médico e sintomas 

característicos da malformação de Chiari tipo 1 e que afetam a qualidade de vida 

geralmente são bons candidatos à neurocirurgia, a qual consiste em uma descompressão 

do forame magno com o intuito de restaurar o fluxo liquórico (ZHAO et al., 2016; 

CIARAMITARO et al., 2022). 

Vale ressaltar que a hidrossiringomielia, consequência da SC, eventualmente 

estabilizará após a cirurgia isolada, portanto, a intervenção direta geralmente não é 

necessária (MCCLUGAGE; OAKES, 2019). 

Nesse sentido, o objetivo deste estudo é relatar o caso de síndrome de Chiari e 

hidrossiringomielia em uma paciente de 53 anos, com abordagem de sua apresentação 

clínica, diagnóstico e tratamento. 

 

2 RELATO DE CASO 

M.J.F.R., sexo feminino, 53 anos, foi admitida em um hospital da rede pública de 

referência se queixando de cefaleia occipital intensa e cervicalgia com irradiação da dor 

para os membros superiores, acompanhada de parestesia nos quatro segmentos. 

Relatou que já sentia dor há 2 anos, mas apresentou piora do quadro clínico há 8 

meses. Foi, também, observado que a paciente apresentava incontinência urinária devido 

à dissinergia detrusora esfincteriana por provável bexiga neurogênica (CID-10: N31). Foi 

então realizado exame de imagem de ressonância magnética (RNM) do crânio e da coluna 
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cervical, com obtenção de sequências ponderadas em T1, T2 e STIR, nos planos sagital 

e transverso com contraste. 

Foram evidenciados leve alargamento medular e sinais de hidrossiringomielia 

difusa (CID-10: G95.0), com hipossinal na sequência T2 intramedular na altura de T1-T2 

(coluna torácica). Foi notada discreta herniação das amígdalas cerebelares adjacente ao 

forame magno, típica da Síndrome de Chiari (CID-10: Q07.0), conforme a Figura 1. 

 

Figura 1. Herniação tonsilar adjacente ao forame magno (seta branca), característica da síndrome. Sinais 

de hidrossiringomielia (seta amarela). 

 
Fonte: Elaborado pelos autores (2023). 

 

Por fim, o diagnóstico de SC foi confirmado. A paciente, no entanto, não 

apresentava hidrocefalia, mesmo com a interrupção do fluxo do líquido cefalorraquidiano 

(LCR) para o canal vertebral. Após avaliação pelo Serviço de Neurocirurgia, a paciente 

atendeu os critérios para indicação cirúrgica, sendo realizada craniotomia occipital, com 

acesso ao plexo coroide do quarto ventrículo do tronco encefálico com o intuito de elevar 

as tonsilas cerebelares baixas, herniadas no canal espinhal cervical e bloqueando o fluxo 

do LCR. 

Após a descompressão craniocervical, o curso do LCR foi restaurado (Figura 2) e 

a paciente foi, enfim, encaminhada à sala de recuperação pós-operatória. No 

acompanhamento pós-cirúrgico, a paciente permaneceu assintomática, com resolução 

definitiva e sem sequelas neurológicas. 
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Figura 2. Descompressão craniocervical, com restauração do fluxo liquórico. 

 
Fonte: Elaborado pelos autores (2023). 

 

3 DISCUSSÃO 

A definição clássica da Síndrome de Chiari (SC), proposta por Hans Chiari, é o 

alongamento tonsilar e das partes mediais dos lobos inferiores do cerebelo em projeções 

em formato de cone, as quais acompanham o bulbo no canal espinhal (LANGRIDGE et 

al., 2017; LABUDA et al., 2022; MCCLUGAGE; OAKES, 2019; FRIČ; EIDE, 2020; 

CAPEL et al., 2022). 

De patogênese parcialmente esclarecida, acredita-se que ela surja de uma 

insuficiência do mesoderma paraxial, caracterizada pelo subdesenvolvimento da fossa 

posterior, o que ocasiona inconformidade entre o conteúdo neural e o recipiente ósseo, 

perturbações hidrodinâmicas vasculares embriológicos e do líquido cefalorraquidiano 

(LCR) e um diferencial de pressão entre a intracraniana e intratecal (LABUDA et al., 

2022; CAPEL et al., 2022;). 

Raramente sintomática, a síndrome é mais comumente encontrada na população 

pediátrica em relação à adulta, sendo os achados radiológicos observados em apenas 4% 

e 1%, respectivamente. Entretanto, alguns pacientes podem apresentar sintomas, 

inclusive associados à hidrocefalia e siringomielia ou hidrossiringomielia. Sob outra 

perspectiva, esta pode ser, também, causadora da SC (SHARMA et al., 2021; 

CIARAMITARO et al., 2021; LANGRIDGE et al., 2017). 

Dada essa complexidade, tais pacientes constituem um desafio no diagnóstico e 

tratamento, com sintomas potencialmente fatais se tratados inadequadamente. Hipóteses 

mais recentes acerca da fisiopatologia da síndrome indicam que o quadro clínico da 

síndrome de Chiari em adultos se devem pela combinação de restrição de LCR como 

consequência da herniação das amígdalas cerebelares e, também, pela redução da 
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conformidade cervical (MCCLUGAGE; OAKES, 2019; LABUDA et al., 202; CAPEL 

et al., 2022). 

Nesse sentido, as anormalidades anatômicas da articulação atlanto-occipital e/ou 

atlanto-axial causam instabilidade, com superativação compensatória dos músculos 

suboccipiais e sobrecarga mecânica falha do complexo da ponte miodural, as quais, com 

o passar do tempo, o enrijecem e reduzem a conformidade cervical (SHARMA et al., 

2021; FELLER et al., 2021). 

Isto posto, um ambiente de pressão de pulso elevada ocorre e causa tensão na 

região da fossa posterior, a qual resulta em danos microestruturais e gera sintomas 

diversos, como cefaleia, desequilíbrio, cervicalgia e problemas no tronco encefálico 

(MOZAFFARI et al., 2021; GIANNAKAKI et al., 2021). Na paciente do caso, o quadro 

foi tão intenso ao ponto de levar à compressão medular e levar a limitações com 

comprometimento neurológico caracterizado pela parestesia dos quatro membros e, 

também, bexiga neurogênica. 

Ademais, pacientes que apresentam comorbidades como diabetes mellitus e 

hipertensão arterial sistêmica, as quais eventualmente promovem modificações crônicas 

na parede vascular, possuem predisposição para o desenvolvimento da síndrome, de 

siringomielia – ou hidrossiringomielia – e, também, de hipertensão intracraniana 

idiopática (HII) (FRIČ; EIDE, 2020; CAPEL et al., 2022). 

Outro fator precipitante para estas condições é a astrogliose, a qual implica em 

alterações histopatológicas importantes, as quais levam à expansão patológica do 

parênquima cerebral. Tal circunstância reduz a complacência intracraniana e contribui 

para o advento da HII, ao restringir a saída do LCR craniano, conforme esquema da Figura 

3 (FRIČ; EIDE, 2020). 
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Figura 3. Proposta sobre ambos os mecanismos intrínsecos (de origem principalmente neuroectodérmica), 

possivelmente levando ao desenvolvimento de SC ou hipertensão intracraniana idiopática, permitindo 

sobreposição entre as condições (área listrada). 

 
Fonte: Adaptado de FRIČ; EIDE (2020). 

 

As manifestações sintomáticas da síndrome, por serem expressivamente 

inespecíficas e ausentes em grande parte dos casos, podem passar despercebidas, sendo a 

patologia diagnosticada incidentalmente em exames radiológicos, como a ressonância 

magnética com ponderações sensíveis ao fluxo, exame gold standard para diagnóstico 

(YUKSEL et al., 2022). Nesse sentido, em nosso caso, a RNM foi primordial para 

diagnosticar a patologia e, então, coexistir o seguimento da abordagem terapêutica. 

A decisão de realizar uma neurocirurgia descompressiva do forame magno deve 

ser baseada na gravidade e duração dos sintomas (GIANNAKAKI et al., 2022; 

ROSENBLUM et al., 2022). A paciente do caso, por apresentar um quadro progressivo 

com piora gradativa dos sintomas que prejudicaram sua qualidade de vida, foi indicada 

pelo Departamento de Neurocirurgia do serviço para a operação, com um prognóstico 

favorável. 

 

4 CONCLUSÃO 

A Síndrome de Chiari é uma rara doença que apresenta quadro clínico e alterações 

radiológicas complexas e extensas. Por vezes, o diagnóstico é atrasado devido à 

inespecificidade dos sintomas, tendo em vista os confundimentos com simples 

cervicalgias e cefaleias. A hipótese diagnóstica deve ser embasada nas queixas do 
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paciente, na anamnese minuciosa, exame clínico e nos exames de imagens, sendo a 

prevalência desta patologia de difícil definição e com distintas faixas etárias. Nos casos 

cirúrgicos, o tratamento consiste, sobretudo, na descompressão óssea, com o intuito de 

elevar as tonsilas cerebelares e restaurar o fluxo liquórico do paciente. 
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