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Una malformacion del tronco cerebral

U Laura D. Rédenas
Clinicamente puede ser difi-
cil de diferenciar de una es-
clerosis maltiple. Ambos
son, de hecho, trastornos
del sistema nervioso central
que afectan al cerebro, al
tronco del encéfalo y a la
médula espinal. Sin embar-
go, basta con una simple re-
sonancia magnética para
aclarar el diagnéstico.

"El sindrome de Arnold
Chiari, descrito hace mas de
cien afios, indica general-
mente la herniacién de la
parte inferior del encéfalo’,
explica Miguel Royo, direc-
tor del Instituto Chiari de
Barcelona, que tiene su ré-
plica en Nueva York.

Se trata de un defecto
congénito en la formacién
del tronco cerebral que pue-
de asociarse con hidrocefa-
lia. Su manifestacién més
extrema "consiste en la pro-

-tusién de las amigdalas cere-

belosas y la parte inferior
del cerebelo por el agujero
occipital’, de modo que algu-
nas partes del cerebro alcan-
zan el canal espinal, compri-
miéndolo.

Controversia
Con una prevalencia de
ocho pacientes por cada
100.000 habitantes, su cau-
sa exacta ain se desconoce y
.es, desde luego, un tema que
genera controversia. Entre
las diferentes ideas, a menu-
do contrapuestas, que circu-
lan en el 4mbito académico
destacan tradicionalmente
dos teorfas: la de la altera-
ci6n de la dindmica de flujo
y la del desarrollo insufi-
ciente de la fosa posterior.
Segin la primera, la pre-
sencia de hidrocefalia pre-
sionaria el cerebelo y el
tronco desplazindolos a tra-
vés del foramen magnum. El
-segundo de los casos impli-
carfa el desarrollo del cere-
belo en la direccién inade-
cuada debido al escaso volu-

men de la fosa posterior. No
obstante, ambas teorias se-
rian erréneas segiin Miguel
Royo.

Empeiiado en descifrar el
origen de este sindrome, el
también director del Institu-
to Neurol6gico de la ciudad
condal aboga por la teoria
de la traccién de la médula
espinal por una malforma-
cién del filum terminale, una

La seccién del 'filum
terminale’ se reflleja en
un cese inmediato del
avance de la
enfermedad, al eliminar
la principal fuerza que
la hacia progresar

idea que vertebr6 su tesis y
en la que ha continuado tra-
bajando durante los tGltimos
treinta afios.

La secci6n de este liga-
mento, que no es mds que
"el resultado de la unién en-
tre las membranas que recu-
bren la médula espinal ad-
heridas al fondo del canal
vertebral’, permitiria aliviar
la presi6n a la que esta so-
metida la médula espinal.

En este sentido, "lo prime-
ro que se consigue con la
seccién del filum terminale
es la eliminacién de la prin-
cipal fuerza que hace avan-
zar la enfermedad, de tal
modo que su progresién se
detiene al suprimir la causa”.

Mis de 300 pacientes que
ya se han sometido a la sec-
cién del filum terminale, una
prolongacién de la piama-
dre, que, por otra parte, es
absolutamente prescindible
para un adulto, avalan esta
téenica. Su principal baza a
favor es precisamente ésa,
subraya Royo. En compara-
cién con el procedimiento
estindar, que no es otro, que
la craneotomia, la seccién
del filum terminale se ha re-
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Miguel B. Royo dirige el Instituto Neurolégico de Barcelona.

Resonancia magnética de un caso de Arnold Chiari.

velado eficaz en el cien por
cien de los casos, mientras
que la cirugia craneal pre-
senta un indice de mortali-
dad de entre el 0,5y el 3 por
ciento.

Clinica y evolucién

El cuadro sintomdtico es
amplio y variable. De hecho,
"existen més de un centenar
de manifestaciones clinicas

posibles”. El comienzo insi-
dioso del sindrome provoca,
ademds, que a menudo se
deriven pacientes a la con-
sulta psicolégica, a falta de
evidencias fisicas. En cual-
quier caso, lo mds comiin es
que el paciente presente di-
versas alteraciones de la sen-
sibilidad y cefalea.
"Hablamos principalmen-
te de visibilidad borrosa,

movimientos oculares acele-
rados hacia delante y hacia
detréds, pérdida de fuerza en
las extremidades y pesados y
constantes dolores de cabe-
za', que pueden ir acompa-
fiados de una sensacién de
rigidez en la nuca, siendo
este Gltimo el sintoma mds
comin. El dolor occipito-
cervical se debe al impacto
de las estructuras del cere-
bro posterior en el foramen
magnum y suele intensificar-
se con la tos y el ejercicio.

Diplopia, parestesias, vér-
tigos, disfagia, contraccio-
nes involuntarias de los
musculos y fatiga general
son otras posibles manifes-
taciones de una lista innu-
merable. Y es que la clinica
del sindrome puede variar
en funcién de aspectos co-
mo el grado de compresi6n,
el nivel de degeneracién ce-
lular de las amigdalas cere-
belosas o la presencia o no
de siringomielos.

El cuadro sintomético
es amplio y variable,
aunque lo mas comin
es que el paciente
presente diversas
alteraciones de la
sensibilidad y cefalea

"Los sintomas de la enfer-
medad se deben al sufri-
miento del tejido encefélico,
al estar éste encastrado en el
agujero occipital’, comenta
Royo. "Asi, al seccionar el fi-
lum y a pesar de que en las
resonancias magnéticas no
se vea ningn cambio apa-
rente en la posicién de la
herniacién del encéfalo, la
congestién y la falta de san-
gre en la zona impactada
mejora y con ello los sinto-
mas que se producian”. Uno
de los retos futuros estd en
hallar los locus que favore-
cen las malformaciones.

TIPOS

Existen cuatro tipos
de malformaciones
de Chiari. EI primero
de ellos consiste en
un simple descenso
de las amigdalas
cerebelosas. El tipo
Il es el mas comin y
responde a un
descenso de todo el
cerebelo inferior, asf
como del tronco del
encéfalo y espina
bifida quistica,
pudiendo estar
acompafiado de
siringomielia o, lo
que es lo mismo, de
la aparicion de
quistes dentro del
corddn espinal. El
tercer tipo, por su
parte, incluye los
casos en los que la
porcién posterior
del encéfalo
protruye a través de
un orificio en la
parte posterior del
craneo. Y por
Gltimo, el tipo IV
engloba los casos de
hipoplasia
cerehelosa.

DIAGNOSTICO
Los antecedentes
familiares son uno
de los principales
factores que hay
que tener en cuenta
en la sospecha del
sindrome de Arnold
Chiari. En adelante,
y puesto que el
trastorno se asocia
a desérdenes
neuromusculares,
cabe preguntarse
por el normal
desarrollo del
paciente con
cuestiones como a
qué edad gated o
cudndo fue capaz de
ponerse en pie de
nifio. Una
radiografia, una
tomografia
computarizada o
una resonancia
magnética son los
exdmenes mas
indicados para
confirmar el
diagnéstico.




