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Malformaciones de la union craneo-cervical, lo que el
radiologo necesita saber.

NEURORRADIOLOGIA

Eduardo Herrera Romero, Marco De Lucas Enrique, Ana Belén
Barba Arce, Victor Fernandez Lobo, Enrique Montes Figueroa,
Yasmina Lamprecht L

Hospital Marqués de Valdecilla, Santander, Espana



: \ - - N ‘ .

*d U

| SeRam 34="

mociedad Espanola de Radiologia Medica

~.y.‘ - ..f'.o ’.'e...

Objetivos:

- Presentar la definicion, clasificacion, diagnostico
radiologico, tratamiento y monitorizacion de
malformaciones de la union craneocervical

- Revisar la relacion de siringomielia y descenso
tonsilar con la presencia de escoliosis en pacientes
con siringomielia asociada a CM-|

- Evaluar el papel de las caracteristicas de la union
craneovertebral (UCC) como factores de riesgo
adicionales para la escoliosis

e _Revisar las diferentes clasificaciones de la
malformacion de Chiari, Siringomielia y escoliosis
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Introduccion:

Entre las malformaciones de la union craneo-cervical
por su frecuencia de presentacion vy la gravedad de los
sintomas destacan el sindrome de Chiari tipo | (Fig. 1)y
siringomielia (Fig. 3). La malformacion tipo | de Chiari
(CM-1) es una malformacion del desarrollo de los
somitas mesodérmicos occipitales. La forma mas
extrema es la hernia de las estructuras de la porcion
inferior del cerebelo, las amigdalas cerebelosas vy el
tallo cerebral a traves del foramen magnum, que llega
incluso al canal espinal. Ademas, (CM-I) a menudo se
asocia con escoliosis. (Fig. 7)

La tasa de escoliosis en pacientes pediatricos con CM-|
se ha descrito hasta en un 80% sin estar
necesariamente asociada a la siringomielia. Algunos
autores han especulado que la etiologia de la escoliosis
esta relacionada con el efecto expansivo sobre |a
meédula espinal, afectando asi la funcion de las
neuronas motoras medial, produciendo un
desequilibrio de la musculatura paraespinal y
predisponiendo al individuo a la deformidad espinal.
Otros autores han sugerido que la compresion
amigdalina es una etiologia alternativa de la escoliosis
en pacientes con CM-I.
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* A pesar de la incertidumbre de la etiologia, |a
escoliosis en el contexto de la siringomielia y CM-I| a
menudo se trata con descompresion quirurgica para
estabilizar la deformidad espinal. Varios estudios
han demostrado la importancia de la intervencion
neuroquirurgica temprana en pacientes con
escoliosis para prevenir o ralentizar la progresion de
la curva porque los tratamientos ortopédicos son a
menudo insuficientes en estos casos. (Fig. 8).
Aunque este enfoque es ampliamente practicado, no
existen pautas para identificar pacientes con riesgo
de deformidad espinal concurrente.

* La hipotesis ha sido planteada en un estudio en el
gue un tamano de jeringa mayor a 6 mm presenta
un mayor riesgo de deformidad espinal. (CM-I)

* Afecta a ambos sexos, con un ligero predominio en
las mujeres. Los sintomas iniciales pueden aparecer
a cualquier edad, aunque generalmente aparecen
entre los 25 y 30 anos y son muy raros entre 10s
mayores de 60 anos.
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Definicion:

* -La malformacion de Chiari es una enfermedad
generalmente congénita, que consiste en una alteracion
anatomica de la base del craneo, en la que hay una hernia
del cerebelo y el tronco del encéfalo a traveés del foramen
magnum hasta el canal cervical. (Figura 2.)

* -Las amigdalas cerebelosas varian con la edad. En los recién
nacidos, las amigdalas se encuentran justo debajo del
foramen magnum y descienden mas durante la infancia,
alcanzando su punto mas bajo en algun lugar entre los 5 y
15 anos de edad. A medida que el individuo envejece, las
amigdalas generalmente ascienden llegando a descansar al
nivel del foramen magnum. Como tal, aunque el descenso
de 5 mm en un adulto debe ser visto con sospecha, en un
nino lo mas probable es que sea normal.

e -El término siringomielia deriva del latin syrinx, que significa
"tubo”. Es un trastorno crénico de la meédula espinal en el
que una cavidad tubular (central) se extiende a través de
varios segmentos y generalmente se produce en la region
cervical, aunque puede extenderse cranealmente al tronco
del cerebro o caudal a los segmentos toracico o lumbar. Se
admite que el 40-75% de las malformaciones de tipo | de
Chiari estan asociadas a la siringomielia. Por el contrario,
casi el 90% de las siringomielia estan asociadas con |a

malformacion de Chiari. (Fig. 3) (Fig. 4) (Fig. 5) (Fig. 6).

* - La presencia de un angulo de Cobb mayor o igual a 102 es
un criterio de diagnostico para la escoliosis. La escoliosis
gue se asocia con la siringomielia segun la serie casi siempre
tiene la curvatura hacia la izquierda, a diferencia de |la
escoliosis idiopatica que suele ser una escoliosis dextrogira.

Fig. 7).
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e _|La clasificacion de la malformacion de Chiari
comprende cuatro subtipos:
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* - Malformacion de Chiari tipo I: hay un descenso de las
amigdalas cerebelosas y algunas veces del vermis a través del
foramen magnum, por debajo de C1-C2. Descenso de las
amigdalas a través del foramen magnhum (> 5-6 mm). No hay
hidrocefalia y el ventriculo IV esta en su ubicacion normal.

(Figura 2)

* -Malformacion chiari tipo ll: La hernia de las amigdalas
cerebelosas, el vermis, el cuarto ventriculo y el tronco cerebral
se produce a traves del foramen magnum. Casi todos los
pacientes tienen un cordon anclado con un mielocele
lumbosacro o un mielomeningocele. (CM-Il) puede asociarse a
otros tipos de alteraciones intracraneales (hipoplasia tentorial,
craniolacunia y anomalias en Silvio).

- Malformacion de Chiari tipo lll: Encefalocele occipital o
cervical. Se acompana de heterotopias, disgenesia del cuerpo
calloso, heterotopias, siringohiromielia, defectos 6seos a nivel
del occipucio y en los elementos posteriores de la columna
cervical superior. El diagnostico se realiza actualmente en la
fase prenatal.

- Malformacion de Chiari tipo IV: Hipoplasia cerebelar severa
sin observarse un desplazamiento de los contenidos de la fosa
posterior a traves del foramen magnum. También se observa
una hipoplasia del tallo cerebral.
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* Hay cuatro tipos de siringomielia:
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* - Tipo I: Siringomielia con obstruccion del foramen magnum
v dilatacidon del conducto central, se asocia con Chiari tipo |
y con otras lesiones obstructivas del foramen magnhum. (Fig.

6)

* - Tipo ll: Siringomielia sin obstruccion del foramen magnum
o idiopatica.

* - Tipo lll: Siringomielia asociada a otras enfermedades de |a
meédula espinal como tumores de la médula espinal
(intramedular), mielopatia traumatica, aracnoiditis y

paguimeningitis espinal, mielomalacia secundaria a la
compresion de la médula espinal (tumor, espondilosis).

Tipo IV: hidromelia pura, generalmente asociada a
hidrocefalia

e -Escoliosis:

* Se considera que una curvatura mayor de 102 en el plano
coronal corresponde a la escoliosis.

 Los valores inferiores a 102 se consideran escoliosis de
"actitud” o "posicion". (Fig. 7)

* Segun su magnitud, las curvas escolidticas pueden
catalogarse en:

e -Mild: curvas de menos de 20 °
e -Moderado: Curvasde 20°a40°

* -Severe: curvas mayores que 50 °
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 Diagnostico radiologico:
MRI

* Aunque historicamente visible en la mielografia, en la
actualidad se utilizan imagenes transversales
(especialmente MRI) para diagnosticar con precision y
evaluar las malformaciones de Chiari |, por esa razon la
técnica de eleccion es la resonancia magnética (MRI) para

el diagnostico en pacientes sintomaticos y asintomaticos.
Fig. 9).

* En cualquier caso, el diagnodstico se realiza midiendo qué
tan lejos sobresalen las amigdalas debajo de los margenes
del foramen magnum. La distancia se mide dibujando una
linea desde los margenes internos foramen magnum, y
midiendo la parte inferior de la mayoria de las amigdalas.

* Algunos autores dicen que las amigdalas superiores al
foramen magnum vy la ectopia amigdalina <3 mm son
normales, entre 3 y 6 mm son indeterminadas y deben
correlacionarse con los sintomas y la presencia de syrinx,
finalmente se considera un descendente tonsilar de> 6 mm
(CM -YO). Los autores de Ohter abogan por una regla mas
simple, los foramen magnum superiores son hormales, el
descenso amigdalino <5 mm también es normal y se
considera el descenso amigdalar de>5 mm (CM-I).

* Los estudios volumetricos de resonancia magnetica de |a
fosa posterior y los estudios de dinamica de flujo también
pueden ser utiles para evaluar el flujo que rodea la union
cervicomedular, porque la secuencia proporciona una
evaluacion dinamica casi en tiempo real de las
caracteristicas del flujo de LCR.

* El diagnostico de siringomielia debe hacerse con una RM
espinal completa (cervical, dorsal y lumbar) (Fig. 6) (Fig 4).
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 Anormalidades de flujo CSF:

* Varios investigadores han estudiado las anomalias
del flujo de LCR en la malformacion de Chiari I. Se
observa una prolongacion de la sistole del LCR en el
area por encima del foramen magnum. En el espacio
subaracnoideo anterior debajo del foramen
magnum vy en el espacio subaracnoideo posterior
iInmediatamente debajo de las puntas de las
amigdalas cerebelosas, las velocidades sistolicas se
reducen vy la duracion de la sistole del LCR y Ia
relacion del desplazamiento del LCR sistdlico a
diastolico se reducen. Estos hallazgos indican una
alteracion de las pulsaciones sistolicas
(craneocaudal) del LCR. El flujo diastolico no esta
danado.

* Se puede observar una reduccion del flujo de liquido
cefalorraquideo en el espacio subaracnoideo de |a
fosa craneal posterior (cisterna magna, cisternas
retrocerebelosas, premedulares y prepontinas),
junto con un movimiento pulsatil compensatorio
hacia abajo de las amigdalas cerebelosas. Se ha
demostrado que estas anomalias de flujo vuelven a
los niveles normales después de la descompresion
craneal.

* Sin embargo, las anomalias del flujo de LCR no estan
correlacionadas con el grado de ectopia amigdalina
o la presencia de sintomas clinicos o su gravedad.

(Fig. 13).
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e TC craneal:

* Es util para el control de la hidrocefalia y los controles
postoperatorios, también la TC ayuda a encontrar
cisterna magna obliterada, hidrocefalia, médula espinal
aplanada, ectopia amigdalina, amigdalas cerebelosas.

* Angio-CT:

* Se utiliza para la evaluacion del sistema vascular,
especialmente el eje vertebrobasilar. Es muy importante
evaluar las variantes de la normalidad o cualquier
anomalia vascular que pueda cambiar el procedimiento

quirurgico. (Fig. 10) (Fig. 11) (Fig. 12)

 La TC también se puede utilizar para evaluar anomalias
O0seas asociadas de |la base del craneo y la columna
vertebral. La tomografia computarizada puede ser
valiosa en pacientes en quienes la resonancia magnetica
esta absolutamente contraindicada

* Rayos X:

* Los rayos X se usan para estudiar anomalias 6seas y
realizar controles de catéter si es necesario para colocar
una valvula de derivacion. (Fig. 18) (Fi
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* Protocolos:

* Un protocolo de MRI util para la evaluacion
preoperatoria y postoperatoria de la malformacion de
Chiari | puede incluir secuencias de eco de espin rapidas
ponderadas en T1y T2 axiales y sagitales, imagenes
sagitales en modo cinematografico de contraste de fase
con bloqueo cardiaco, cine sagital con bloqueo cardiaco,
imagen verdadera rapida con precesion de estado
estable (FISP verdadero) y secuencias cisternograficas
sagitales de alta resolucion espacial. Ademas, las
imagenes DW y FLAIR son utiles para los infartos agudos,
v se pueden incluir secuencias ponderadas en T1 con
contraste si se sospecha infeccion.
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. Tratamiento:

* Algunas malformaciones de Chiari son asintomaticas y no
interfieren con las actividades diarias de la persona. En
otros casos, los medicamentos pueden aliviar ciertos
sintomas, como el dolor.

* La cirugia es el unico tratamiento disponible para corregir
alteraciones funcionales o detener la evolucion del dano en
el sistema nervioso central. Hay varias técnicas para tratar
esta malformacion, pero todas tienen en comun la
descompresion del foramen magnum que sirve para crear
mas espacio para el cerebelo y disminuir la presion sobre |a
columna vertebral. (Fig. 14) En general, la descompresion se
logra a traves de una incision suboccipital en la linea media,
que va desde la protuberancia occipital hasta
aproximadamente la tercera vertebra cervical. Después de
resecar la porcion 0sea, generalmente se trata de una
membrana anormalmente engrosada que actua como un
elemento de constriccion de las meninges en este nivel. Se
denomina membrana atlantooccipital y debe extraerse en
su mayor parte, también dependiendo de la descompresion
del neurocirujano puede ser completado por una

duroplastia (Fig. 15.)

* La hidrocefalia se puede tratar con un sistema de derivacion
que drena el CSF y disminuye los PIC. La cirugia consiste en
la colocacion de un tubo de drenaje intraventricular,
insertado quirurgicamente conectandose a un tubo flexible
que se coloca debajo de la piel, donde puede drenar el
liquido cefalorraquideo en el torax o el abdomen donde se

absorbe el liquido cefalorraquideo (Fig. 16)
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e Conclusion:

* Los radiologos desempenan un papel fundamental
en el diagnostico y la monitorizacidn de pacientes
con malformaciones en la union craneocervial.
Existen multiples técnicas como resonancia
magneética, tomografia computarizada e incluso
rayos X que pueden ser utiles para realizar un
diagnhostico eficaz, seguroy completo.

* Los radiologos deben ser capaces de reconocer estos
hallazgos con el fin de realizar un diagnostico preciso
teniendo en cuenta que la resonancia magnetica
debe ser una pieza angular en el diagnostico
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Fig. 1: Secuencia sagital T1: donde se observa una disminucion de 11 mm
de amigdalas cerebelosas a través del foramen magnum, en relacion con
(CM-I). Referencias: Departamento de Radiologia, Hospital Marqués de
Valdecilla. Santander

Fig. 2: Secuencia sagital T2: donde las amigdalas cerebelosas descienden
por el foramen magnum, en relacion con (CM-I) Referencias:
Departamento de Radiologia, Hospital Marqués de Valdecilla. Santander



.
v!'

Congreso Nacional

Fig. 3: Secuencia Sagital T2: Cavidad Centromedular isointensa con respecto al
LCR visto en todas las secuencias de pulso que van desde la porcidon cervical
hasta practicamente el cono medular (T11-T12) Referencias: Departamento de
Radiologia, Hospital Marqués de Valdecilla. Santander

Fig. 4: Secuencia Sagital T2: Cavidad Centromedular isointensa con respecto
al LCR visto en todas las secuencias de pulso que van desde la porcion
cervical hasta practicamente el cono medular (T11-T12) Referencias:
Departamento de Radiologia, Hospital Marqués de Valdecilla. Santander.
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Fig. 5: Secuencia Sagital T2: Cavidad Centromedular isointensa con respecto al
LCR visto en todas las secuencias de pulso que van desde la porcidon cervical
hasta practicamente el cono medular (T11-T12) Referencias: Departamento de
Radiologia, Hospital Marqués de Valdecilla. Santander

Fig. 6: secuencia axial T2: cavidad centromedular isointensa con respecto al CSF
visto en todas las secuencias de pulso. Referencias: Departamento de
Radiologia, Hospital Marqués de Valdecilla. Santander.



By b NS S (Y wiy
. a3 ; oy . ‘
“:' .l ‘,‘l‘\ df!.'. S\ .
- # (’ ' ) o ‘," .

Jra.2: 5 S P g m Congreso Nacional
| ; A 'b \ W PAMPLONA == A A « "

mociedad Espanola de Radiologia Medica

Fig. 7: escoliosis dorsal significativa de convexidad izquierda, que adquiere
valores claramente patologicos, con un angulo de Cobb de 29,7 ° (limite
superior D6 - limite inferior D 10) vy actitud escoliotica lumbar de

convexidad derecha sin adquirir, en este caso, valores patoldgicos (Angulo
de 8.6 ° L2-L4).
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Fig. 8: Estudio realizado con un corse que muestra una escoliosis dorsal

izquierda con un angulo de Cobb de 182. Referencias: Departamento de
Radiologia, Hospital Marqués de Valdecilla. Santander.
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Fig. 9: Secuencia T2 con saturacion de la grasa donde ambos ventriculos
laterales tienen un tamano normal. Referencias: Departamento de Radiologia,
Hospital Marqueés de Valdecilla. Santander

Fig. 10: TC craneal con reconstruccion tridimensional y angio-TC de las
arterias vertebrales. Angio-CT para la evaluacion de las arterias
Intracraneales donde se observa la arteria comunicante posterior

Izquierda. No hay evidencia clara de las arterias cerebelosas
posteriores. Reconstruccion en plano coronal con MIP.
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Fig. 11: TC craneal con reconstruccion tridimensional y angio-TC de |las
arterias vertebrales. Angio-CT para la evaluacidon de las arterias intracraneales
donde se observa la arteria comunicante posterior izquierda. No hay

evidencia clara de Ias arterlas cerebelosas posterlores Reconstruccion VR.

Hospiial Valdecllla
DOPI Jul g/ 499

Fig. 12: TC craneal con reconstruccion tridimensional y angio-TC
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Fig. 13: El estudio de MR se puede completar con secuencias para evaluar el
CSF, puede obtener flujos para ver |la entrada de CSF en la cisterna Magnha y
el agujero Magno. También es posible obtener parametros de flujo de CSF a
nivel del acueducto de Silvio, obteniendo una curva de volumen / latido de
(ml / lat) y volumen por minuto de (ml / min).

Fig. 14: Cambios secundarios a la cirugia en la fosa posterior, con reseccion
del hueso occipital. Burbujas de aire en el tejido celular subcutaneo
adyacente, asi como burbujas de neumocéfalo en cisternas basales y en el
espacio subaracnoideo. Referencias: Departamento de Radiologia, Hospital
Marqués de Valdecilla. Santander
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Fig. 15: TC craneal posquirurgica que muestra una coleccion extradural
adyacente al area de craniectomia suboccipital. Referencias: Departamento
de Radiologia, Hospital Marqués de Valdecilla. Santander

Fig. 16: Trepano delantero derecho con punta alojada en el parénquima a
nivel de la cabeza del caudado en el lado derecho. Burbuja de aire en el
cuerno delantero derecho. Referencias: Departamento de Radiologia,
Hospital Marqués de Valdecilla. Santander
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Fig. 17: radiografia AP del abdomen que muestra una doble curva dorsolumbar
escolidtica de convexidad izquierda y convexidad lumbar de aspecto
compensador. Punta del catéter distal alojada en el peritoneo abdominal.
Referencias: Departamento de Radiologia, Hospital Marqués de Valdecilla.
Santander. 2Q

F1g. 18: control de rayos X del craneo de la ruta valvular de la valvula de

derivacion ventriculoperitoneal. Referencias: Departamento de
Radiologia, Hospital Marques de Valdecilla. Santander.
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