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Objetivos Docentes

1. Revisar el espectro de patologias muy diferentes entre si recogidas bajo el nombre de malformacion de
Chiari, que incluye desde anomalias en el flujo del liquido cefalorraquideo (LCR) sin alteracion
estructural asociada hasta malformaciones cerebro-espinales muy complejas.

2. Exponer la clasificacion actual e ilustrar el valor de las pruebas de imagen avanzada en el manejo de
estos pacientes.

Revision del tema

- Introduccion

Pese a que se describio por primera vez a finales del siglo XIX [7], la malformacién de Chiari esa une
patologia que permanece de actualidad (mas de 250 publicaciones nuevas desde 2014).

Bajo el nombre de anomalia de Chiari se recoge un amplio espectro de patologias que histéricamente s¢
han agrupado aunque sus manifestaciones clinicas y su abordaje terapéutico son muy diferentes. Se trate
de una enfermedad generalmente congénita, en la que existe una alteracion anatomica de la base de
craneo, con una herniacion de parte del cerebelo y del tronco del encéfalo a través del foramen magnc
hacia el canal cervical.

El paciente con malformacion de Chiari, independientemente del tipo, es un paciente complejo, en cuyc
manejo intervienen varios profesionales; el conocimiento de las caracteristicas de imagen de este grupc
de patologias favorecera el correcto tratamiento de estos pacientes.

-Historia

En 1883, John Cleland (1835-1925) describe e ilustra por primera vez una malformacién congénita cor
espina bifida y herniacion de parte del cerebelo al canal espinal, que asociaba hidrocefalia [7].
Posteriormente, Chiari en 1891 y Arnold en 1894 completan esa descripcion. Las descripciones iniciales
se basaron en observaciones de la autopsia.
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Chiari describi6 tres malformaciones de la fosa posterior que se asociaban con hidrocefalia [7].

El tipo 1 mostr6 "elongacion de las amigdalas y las porciones mediales de los lobulos inferiores de
cerebelo que se proyectaban en forma de cono y acompaiaban al bulbo raquideo en el canal espinal.
Describio el tipo 2 en un solo caso, en el que encontré6 un descenso de la protuberancia en el cana
espinal de mas de 6 mm, con extension del bulbo hasta la tercera vértebra cervical. Ademds asociabe
hidrocefalia y una cavidad centromedular ("hidromielia"), asi como una

diastematomielia, un mielomeningocele, con el cono descendido hasta el sacro.

El tipo 3 correspondia a una malformacién con la ausencia parcial del tentorio y el prolapso del cerebelc
y el cuarto ventriculo en el canal cervical, con una cavidad hidromielia asociada en comunicacioén con e
cuarto ventriculo.

- Etiopatogenia
A lo largo de la historia se han postulado multiples teorias acerca del origen de esta patologia.

1. La hidrocefalia como factor desencadenante: esta hipotesis la introdujo Chiari en el afio 1891;
segun esto, la hidrocefalia seria el factor primario que condicionaria un descenso de las amigdalas
del cerebelo y del tronco hacia el canal espinal [2]. Aunque la discordancia entre el grado d¢
atrofia y la ectopia amigdalar condujo a pensar que podria haber otros factores asociados, como le
insuficiencia en el desarrollo del craneo 6seo. En la actualidad se considera que la hidrocefalia es
un factor secundario y no primario; la herniacion amigdalar bloqueo mecdnico del espacic
subarcanoideo en el foramen magno que dificulta el flujo del LCR en la fosa posterior.

2. Teoria mecanica: la hipotesis de la traccion medular. Introducida por Penfield y Coburn en 1938,
inicialmente descrita en casos de médula anclada, donde observaban ademas del descensc
amigdalar un descenso de los pares craneales y de las raices cervicales [3]. Esta teoria no est:
vigente ya que en todos los casos de mielomeningocele no existe herniacion amigdalar.

3. Hipertrofia focal del sistema nervioso central: Barry y colaboradores sostenian que en pacientes
con Chiari en las primeras fases del desarrollo embrionario sufrian un desarrollo excesivo de las
estructuras infratentoriales [4].

4. Reduccidn volumétrica de la fosa posterior: la reduccion anémala de la capacidad volumétrica de
la fosa posterior seria el factor primario que condicionaria este tipo de malformaciones. Es Ie
teoria mas aceptada actualmente [5]; los primeros en defender esta teoria fueron Marin-Padilla y
colaboradores [6], para ellos la malformacion de Chiari traduce una insuficiencia primaria de
mesodermo paraaxial que ocurriria en la etapa del desarrollo embrioldgico inmediatamente
posterior al cierre del tubo neural.

- Clasificacion
Se clasifican por la gravedad del trastorno y las partes del cerebro que protruyen en el canal espinal

[7]. (Fig. 1, Fig. 2)

* TIPO 0: alteracion de la dinamica del LCR en el foramen magno. Pueden tener siringomielia con
minimos datos de herniacion amigdalar o sin ellos.

* TIPO 1: herniacion caudal amigdalas cerebelosas superior a 5 mm por debajo del foramen magno.
Caracteristicamente asociado a hidrosiringomielia. No suele asociar descenso del tronco de
encéfalo o del 4° ventriculo ni hidrocefalia. Fig. 3

* TIPO 1.5: variante bulbar: herniacion de las amigdalas + herniacion caudal del tronco
(habitualmente el obex del bulbo) a través del foramen magno. Un descenso amigdalar superior ¢
12 mm sugiere este tipo. Fig. 4

* TIPO 2: herniacion caudal a través del foramen magno del vermis, tronco del encéfalo y 4°
ventriculo. Se asocia con mielomeningocele e hidrocefalia y menos frecuente cor
hidrosiringomielia. Puede asociar otras alteraciones intracraneales (hipoplasia del tentorio
anomalias del acueducto de Silvio...). Fig. 5

* TIPO 3: encefalocele occipital +/- anomalias intracraneales asociadas al Chiari II. (Fig. 6)
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* TIPO 4: aplasia o hipoplasia del cerebelo asociada con aplasia del tentorio.
* TIPO 5: ausencia de cerebelo, el 16bulo occipital se hernia a través del foramen magno (escasas
referencias en la literatura) [8].

- Valor de las pruebas de imagen

La imagen es fundamental en el manejo clinico de estos pacientes, tanto en aquellos que sufren une
anomalia de Chiari tipo 1, en los que las manifestaciones clinicas son muy variables y el diagndstico ¢
menudo se retrasa, como en aquellos con Chiari 2, 3 6 4, que son pacientes con alteraciones graves y
subsidiarios de multiples intervenciones quirurgicas.

e RM en Chiari 1

Aunque historicamente la prueba utilizada en el diagnéstico de las anomalias de Chiari era le
mielografia, hoy en dia el diagnodstico se hace con técnicas de imagen seccional, sobre todo tomografic
computarizada multidetector (TCMD) y RM.

La TC tiene una gran utilidad en el estudio de la patologia dsea asociada pero la RM es la aporte
informacion mas precisa en estas anomalias y es la técnica de eleccion. La ectopia amigdalar se puede
identificar y medir con eficacia mediante RM. La distancia se mide trazando una linea desde el marger
anterior (basion) al posterior del agujero occipital (opistion) y desde esta linea hasta el limite inferior de
las amigdalas. Fig. 7

Varios estudios han intentado determinar el limite de herniacion amigdalar para definir el Chiari tipo |
aunque no existe consenso. Se acepta que una herniacion por debajo del foramen magnum superior a £
mm tiene una sensibilidad y especificidad altas, por lo que es el limite elegido como punto de corte pare
el diagnodstico de Chiari tipo 1 mediante técnicas de imagen [9].

El problema es que la magnitud de la ectopia no se correlacionan con la presencia ni gravedad de
signos/sintomas. Hasta un 30% de individuos con ectopia amigdalar superior a 5 mm no presenta signos
o sintomas atribuibles al Chiari tipo I; por otra parte pacientes con minima ectopia pueden tener sintomas
similares a los encontrados en pacientes con Chiari sintomatico, ademds hay pacientes sintomaticos que
se pueden beneficiar de la descompresion quirtirgica mientras que los pacientes sin anomalias de flujc
del LCR aunque tengan una herniacion significativa puede que no se beneficien.

« ESTUDIOS DE DINAMICA DE FLUJO DEL LIQUIDO CEFALORRAQUIDEO

Los estudios mediante secuencias contraste de fase con sincronizacion cardiaca en modo cine permiter
observar el flujo del LCR a través del foramen magno y detectar anomalias en esta patologia, de manere
cualitativa y cuantitativa [10].

Esta secuencia adquiere imagenes del paso LCR a través de las zonas habituales de drenaje durante e
ciclo cardiaco. Estas imagenes se visualizan secuencialmente y permiten observar de manera cualitative
el paso del LCR a través de las vias de comunicacion del craneo por la base del craneo al canal raquideo
en los foramenes de los ventriculos y en el espacio subaracnoideo. Fig. 8

El estudio cuantitativo permite valorar diferentes parametros del movimiento del LCR en un lugai
determinado. Asi se puede calcular la velocidad, el flujo y el volumen de liquido que circula en une
localizacion.

En pacientes con Chiari y obstruccion al flujo del LCR se evidencia una ausencia de onda pulsatil de
LCR a través del foramen de Magendie y en el espacio subaracanoideo anterior y posterior de la unior
craneocervical. Como las amigdalas herniadas ocupan el foramen magnum el flujo de LCR se reduce er
la unioén craneovertebral y se observa un descenso compensatorio pulsatil de las amigdalas durante le
sistole. Fig. 9

Desde la comercializacion de las secuencias contraste de fase se han llevado a cabo multiples estudios
acerca del flujo del LCR en los pacientes con anomalia de Chiari, con resultados aparentemente
contradictorios [11, 12, 13]. En la literatura no existe suficiente evidencia relativa a la utilidad de las
secuencias que evaltan la velocidad del LCR en esta patologia.
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« ESTUDIOS VOLUMETRICOS DE FOSA POSTERIOR

Con la RM también se pueden realizar estudios volumétricos de la fosa posterior que permiten una mejoi
aproximacion tridimensional[ 14].

En una publicacion reciente [15] describen un signo que resulta de la utilidad en su serie para diferenciai
pacientes sintomadticos de asintomaticos. El signo se conoce como “tonsillar blackout sign” y Ic
describen como una hipointensidad de sefial en la secuencia T2-SPACE (“Sampling Perfection witt
Application optimized Contrast using different flip angle Evolutions”, Siemens Healthcare, Erlangen
Germany) de las amigdalas cerebelosas, que resulta mas marcada en funcién de la gravedad de los
sintomas; estos investigadores encuentran buena correlacion con la clinica y con los resultados de
estudio del flujo del LCR mediante secuencias contraste de fase. En nuestro conocimiento, hasta Ie
fecha, no se ha publicado otros estudios que avalen o contradigan sus resultados. Fig. 10

* PAPEL DE LA RM FETAL en el CHIARI 2-3-4-5

La RM fetal es una técnica disponible que cada vez se utiliza mas en la evaluacién de la patologia
neurologica prenatal gracias a los avances tecnoldgicos (secuencias mas rapidas, adquisicion en paralelo
mejoras en las bobinas y antenas de superficie, etc). Permite evaluar patologias no detectables con otras
técnicas de imagen ademas de facilitar el conocimiento del desarrollo del sistema nervioso central [16].
Aunque la malformacion de Chiari tipo II se diagnostica facilmente en la ecografia prenatal, la RM feta
puede ser complementaria cuando el estudio ecografico estd limitada, como en casos de obesidac
materna, oligohidramnios, posicion baja de la cabeza del feto, ... Ademas permite identifica anomalias
asociadas (agenesia del cuerpo calloso, anomalias de la migracion cortical, displasia cerebelosa
hidrosiringomielia).

El grado de herniacion y la hidrocefalia también se pueden evaluar mediante RM fetal. Fig. 11

Se han llevado a cabo varios ensayos multicéntricos, fundamentalmente en EEUU que avalan la utilidac
de la reparacion prenatal del mielomeningocele dado que presentan mejores resultados a largo plazo. Por
ejemplo el ensayo MOMS, que compara los resultados de la cirugia prenatal vs cirugia postnatal er
paciente con mielomeningocele detuvo el estudio antes de acabar el reclutamiento dado que demostraror
que la cirugia prenatal del mielomeningocele disminuye la necesidad de poner valvulas de drenaje y
mejora los resultados motores a los 30 meses de vida, aunque se asocia a mayor riesgo materno-feta
[17]. Cuando se planea realizar una cirugia intrattero los cirujanos prefieren tener un estudio de RM parz
llevar a cabo la planificacion.

« ANOMALIAS MEDULARES ASOCIADAS

Mientras que los pacientes con Chiari 2 practicamente siempre asocian espina bifida, los afectados d¢
Chiari 1 solo en ocasiones asocian anomalias medulares, aunque éstas pueden ser graves como le
siringomielia (Fig. 12). Dada la potencial gravedad de las anomalias asociadas aunque es necesaric
descartarlas al diagndstico, ya que en ocasiones son subsidiarios de intervenciones quirargicas. Fig. 13
En la actualidad se admite que entre un 40 y un 75% de los pacientes con malformacion de Chiari 1
asocian hidro/siringomielia [2].

El diagnostico de siringomielia debe hacerse mediante una RM espinal completa (cervical, dorsal y
lumbar).

- Diagnéstico diferencial:
Herniacion amigdalar no es sindnimo de Chiari, existen multiples patologias que en las que existe ur

descenso de las amigdalas cerebelosas por debajo del plano del foramen magno (Fig. 14).

- Contribucion al abordaje terapéutico de las técnicas de neuroimagen:
El mejor conocimiento anatomico que aportan las pruebas de imagen facilita el abordaje quirurgico d¢
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estos pacientes, en cualquiera de los tipos de anomalia de Chiari.

Habitualmente estas cirugias no requieren asistencia de neuronavegador, aunque disponer de secuencias
tridimensionales facilita al neurocirujano la planificacion.

La comunicacion clinico radioldgica es fundamental, ya que se podré aportar medidas ttiles asi comc
informacion acerca de la localizacion exacta de limites anatomicos o de estructuras clave antes de l¢
cirugia que mejorara los resultados de la misma.

Imagenes en esta seccion:

TIPO 1.5:

T herrasoon caudal A traves del foramen
MIgNo ded i det encéalo y Se
BSOS con musiomeringocele ¢ Badrocefalia y

. menos frocuemin con hdrasinngomielia. Puede
hidrosiringomielia, NO suele 3So0ar deicemo ol
AS0CaF 0tras alteraciones intracraneales

ronco del encetfalo o del A% yventriculo ni )
= " {hipcoasia del teniono, ancenaias del atuedcto

ndrocerfaha de Sikdo.. )
O 2NN,

TIPO K

por debiaio del foramen magne
Caractemsticamente asociado 2

+/- anomaliss
intracraneales asooadas al Chiar asociada con aplasia del tentorio

Fig. 1: Tipos de anomalia de Chiari
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Fig. 2: Tipos de anomalia de Chiari
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Fig. 3: Sagital T2 que muestra un descenso amigdalar superior a 5 mm, en una mujer de 16 afios con
cervicalgia y mareo.
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Fig. 4: CHIARI 1,5. A. Sagital T1, herniacion amigdalar y del bulbo con descenso del obex,
evidenciandose un conflicto de espacio con compresion de la union bulbomedular. B. Coronal T2 que
demuestra la hernacion de las amigdalas. C. Sagital T2, herniacion amigdalar y del bulbo, sin datos de
siringomielia
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Fig. 5: A. Sagital T1 columna completa, defecto en los elementos posteriores de L4, L5 y sacro, con
mielomeningocele asociado. En la porcion valorable de la fosa posterior se aprecia una herniacion
amigdalar. B. Sagital T2, se identifica una siringomielia dorsal, con la médula anclada en el
mielomeningocele en LS. C. Sagital y axial FIESTA donde se delimita la cavidad siringomiélica con
mayor precision
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Fig. 6: A. y B. Sagital HASTE: ENCEFALOCELE OCCIPITAL (estructura sacular que protruye en la
porcion posterior de la unidon craneo-cervical y que contiene el cerebelo y meninges) C. Axial HATE:
donde se confirma la herniacién cerebelosa y de las estructuras del tronco del encéfalo
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42 VENTRICULO
CEREBELO

BASION ‘»y

AMIGDALA
CEREBELOSA

Fig. 7: Sagital T1 donde se muestran las referencias anatomicas que ayudan a delimitar la herniacién
amigdalar
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Fig. 8: Secuencia dindmica contraste de fase con sincronizacion cardiaca, sagital. Ausencia de
movimiento pulsatil del LCR en el espacio subaracnoideo anterior en fase sistolica (A) y en fase
diastolica (B).
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Fig. 9: Secuencia contraste de fase, sagital. Se observa movimiento pulsatil de las amigdalas,
descendente en fase sistélica (A) y ascendente en fase diastolica (B).
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Fig. 10: Sagital SPACE T2 donde se evidencia herniacion amigdalar sin clara hipointensidad de las
amigdalas asociada.
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Fig. 11: A. B.Sagital HASTE, se aprecia herniacion amigdalar asociado a hidrocefalia, mucho mas
evidentes los hallazgos en B. C. Coronal que muestra descenso amigdalar asociado a hidrocefalia D.
Sagital HASTE de columna, defecto en elementos posteriores en region dorsal con mielomeningocele.

Pagina 15 de 19 www.seram.es




SIRINGOMIELIA

= 40-75% pacientes con
Chiari asocian
siringomielia

= Cavidad medular revestida
de células gliales (a veces
indistinguible por imagen
de la HIDROMIELIA)

Fig. 12: Sagital T2 donde se identifica una siringomielia
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Fig. 13: A. Sagital y C. Axial T2, en paciente con Chiari 1 + siringomielia cérvico-dorsal. B. Sagital y D
Axial T2 en el mismo paciente, tras intervencion quirurgica en la fosa posterior con craniectomia
occipital
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* Anomalia del mesodermo parxcal
*Menegocele

« Anomalia de 13 osificacion encondral
* Cranosnostoss

Meonerooee

* Tumor
s Memorraga

WAL LAl

MPTRTENSON INTRACRANT AL

MPOTENSION INTRACRANEAL

+Espontinea
+Secundaria 3 puncion lumbar

Fig. 14: HERNIACION AMIGDALAR NO ES SINONIMO DE CHIARI. Existen multiples patologias
en las que se detecta un descenso de las amigdalas cerebelosas, como se recoge en esta tabla.

Conclusiones
Las pruebas de imagen juegan un papel importante en el diagnéstico y manejo de los pacientes con
malformacion de Chiari, una buena comunicacion entre el clinico y el radidlogo facilitara la seleccion de

la mejor técnica de imagen y el momento adecuado para realizarla, en cada caso, favoreciendo el
diagnostico y ayudando en la toma de decisiones terapéuticas.
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