Caso Clinico

Sindrome de Chiar.
Manifestaciones ORL

Chiary syndrome and ENT disorders

Presentamos un paciente con Sindrome de Chiari Tipo |,
resaltando la importancia de la sintomatologia otorrino-
laringoldgica.

El Sindrome de Chiari supone distintos grados de her-
niacion de la amigdala cerebelosa a través del agujero
occipital produciendo en consecuencia distintos grados de
afectacién en los pares craneales vecinos y descenso del
tronco encefalico.
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SUMMARY

We presented one patient with Chiari Syndrome Tipe I.
emphasizing the importance of the ENT synthoms.

The Chiari syndrome consequently supposes different
degrees from herniation of the cerebellar amygdalas
through foramen magnum producing different degrees
from affectation in the lower cranial pairs and descent of
the brainstem.
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Introduccion

La malformacion de Chiari se caracteriza por la her-
niacién de las amigdalas cerebelosas a través del foramen
magnum, con un descenso del tronco encefélico y tracciéon
de los pares craneales mas bajos (1).

Se clasifica en cuatro tipos segun el grado del prolapso
(2.3.4):

- Tipo |: Descenso de las amigdalas sin desplazamiento
cerebeloso. Este es el tipo mas frecuente. Se diagnosti-
ca en madurez, siendo asintomatico por anos.

- Tipo Il o Sindrome de Arnold Chiari: Consiste en una
protusion de los vermis cerebelosos, el puente de
Varolio y el bulbo, incluso puede haber introduccién
del cuarto ventriculo en la columna espinal cervical. Se
diagnostica en los primeros meses de la vida puesto que
se asocia en el 90% de casos al mielomeningocele (1).

- Tipo Ill: Asociado a defectos del hueso occipital con el
herniaciéon cerebelosa completa. Esta lesion es incom-
patible con la vida (5).

- Tipo IV: Hipoplasia del cerebelo, incompatible con vida.

La malformacién de Chiari Tipo | puede ser asinto-
matica por afos y presentar posteriormente desérdenes
vestibulares inespecificos, tales como inestabilidad o nis-
tagmus, acufenos, junto con otros de un caracter mas
general como jaqueca. El caso presentado comenzé con
sintomatologia otorrinolaringolégica, previa a su diagnoés-
tico definitivo.

Historia Clinica

Mujer de 61 afos, con antecedente de estapedectomia
bilateral que acude al otorrinolaringélogo presentando
episodios esporadicos de sensacion de giro de objetos,
no acompafiados con sintomatologia vegetativa y no rela-
cionados con la posicién de la cabeza o de cualquier otro
factor, asi como sensacién permanente de inestabilidad.
También refiere ronquido.

La paciente dice tener una hermana mayor que ella,
con el mismo problema neurolégico, también diagnostica-
da de enfermedad de Chiari Tipo I.

La otoscopia es normal. En la exploracion del equili-
brio, las pruebas estaticas y dinamicas son normales.

La exploracién neurolégica no encontré patologia de
pares craneales.

Las pruebas complementarias realizadas son también
normales.

En audiometria tonal liminar se comprueba hipoacusia
neurosensorial bilateral que tanto podria corresponder a
la propia enfermedad de Chiari como al escaso resultado
postoperatorio de sus estapedectomias.

Los PEATC tienen dentro de la normalidad los tiempos
de conduccién central.

La TAC craneal es normal.

La RNM evidencié la importante herniacién de la amig-
dala cerebelosa a través del foramen magnum, concluyen-
do el diagnéstico de Chiari Tipo I. (Fig. 1y 2)
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Figura 1: RNM. Descenso amigdalar a través de foramen magnun.
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Figura 2: RNM. Descenso amigdalar a través de foramen magnun.

Discusién

Varias son las teorias etiopatogénicas postuladas para
interpretar la malformaciéon de Chiari, considerada, por
algunos autores, como malformacién primaria del encéfa-
lo, secundaria a la presion de una hidrocefalia, o debido
a la traccion hacia abajo del tronco, secundaria a la fijacién
caudal de la médula en el mielomeningocele (6).

Sin embargo, la teoria mas aceptada es que una hipo-
plasia primaria del craneo de la fosa posterior obligaria al
cerebelo a crecer hacia el tronco encefalico.

Es usual encontrar una malformacién de Chiari en el
contexto de las malformaciones del hueso de la regién
craneo-occipital que son generalmente multiples, siendo
la mas frecuente el proceso odontoideo, platibasia, la occi-
pitalizacion parcial del atlas, su hipoplasia, bifidismo de su
arco posterior, desviacion de la odontoides, “vertebraliza-
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cion occipital”, las fusiones cervicales vertebrales (distrofia
brevicollis, o sindrome de Klippel-Feil) y las arrafias y bifi-
dismos en el resto de la columna vertebral.

El factor hereditario deberia tenerse en cuenta en esta
paciente presentada, dado que tiene una hermana mayor
que ella con la misma enfermedad.

En la malformacion de Chiari, la presentacion clinica
esta condicionada por varios factores, como son el grado
de herniacion de las estructuras cerebelosas de la fosa pos-
terior y su traccién sobre los pares craneales, la asociacion
con siringomielia y, finalmente, por los segmentos medula-
res afectados por la mielopatia.

Aunque representa una malformacion congénita, las
manifestaciones neurolégicas clasicas pueden aparecer con
caracteristicas evolutivas, en cualquier edad, generalmente
durante la juventud.

Algunas series han revelado aproximadamente un 30%
de casos asintomaticos en la malformacion de Chiari Tipo |
(7). El sintoma clinico general mas frecuente encontrado
es la jaqueca occipital en el 90% de los casos. (Tabla ).

TABLA |
Sintomas del Chiari Tipo |
- Sintomas generales:

Cefalea
Fatiga
Pérdida de memoria
Pesadez y dolor cervical
Trastornos del suefio
Nauseas
Hipotermia
Alteraciones respiratorias
Drop attacks

- Sintomas cerebelosos:
Hipotonia
Temblor
Disartria
Ataxia
Dismetria

En el campo otorrinolaringolégico, la inestabilidad es
el sintoma mas frecuente (el 77%) (8). El vértigo, el nistag-
mus y la hipoacusia pueden también aparecer (Tabla II).

TABLA I
Sintomas otorrinolaringolégicos del Chiari Tipo
- Sintomas vestibulares:
Desequilibrio
Acufenos
Vértigo posicional
Vértigo espontaneo
Nistagmus
Hipoacusia
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- Sintomas por alteraciones de pares craneales:
Disfagia
Disfonia
Alteracién en la motilidad lingual.
Hiposmia
Parestesias faciales

- Otros sintomas ORL:
Sindrome de apnea de suefio.

En algunos estudios se ha observado hipoacusia pro-
gresiva unilateral (3) y las alteraciones de los nervios cra-
neales bajos son caracteristicos (9), produciendo disfagia,
disfonia, estridor laringeo o paralisis del paladar (5).

Graham documenta un caso de paralisis vocal bilateral
(10) mientras que la parestesia facial puede ocurrir debido
a la compresién del trigémino (11). La causa de la lesién
de pares craneales se piensa que puede ser debido a su
alargamiento y traccion por el descenso cerebeloso.

Las apneas del suefo son frecuentes en estos pacientes
(12). Pueden tener un componente central debido a la
compresién del centro respiratorio debido a hidrocefalia o
de la traccion del tronco del encéfalo, asi como un compo-
nente obstructivo.

La electronistagmografia y videonistagmografia ayu-
dara a alcanzar un diagnoéstico con alteraciones en el
movimiento pendular y sacadico que aparecen en altera-
ciones centrales y fundamentalmente cerebelosas y que no
son exclusivos de esta malformacion, ya habréd que hacer
diagnéstico diferencial con atrofias cerebelosas, neoplasias
cerebelosas, infartos a nivel del tronco encefélico y escle-
rosis multiple (13,14).

Los potenciales evocados auditivos del tronco cerebral
no son especificos. Una TAC especifica de la [dmina basilar
puede ser realizada, aunque la resonancia magnética sera
la prueba definitiva para el diagnéstico (6).

El estudio mielografico demuestra una imagen caracte-
ristica de la obstruccién del contraste en la region cervical
debido al tejido cerebeloso herniado (1) aunque es una
prueba que suele realizarse habitualmente.

El tratamiento quirdrgico consiste en craniectomia
suboccipital en adultos con la malformacién de Chiari |
con sintomas discapacitantes, y en pacientes de Chiari de
Il como tratamiento temprano ademas del mielomeningo-
cele (15).

Conclusién

Existen manifestaciones clinicas inespecificas y fre-
cuentes en pacientes que acuden a la consulta ORL, por
ejemplo, inestabilidad, acufenos, roncopatia y trastornos
del suefio, no facilmente justificables por la exploraciéon
rutinaria ORL y que pueden corresponder a etiologias poco
comunes como la malformacién de Chiari. Por este motivo
estimo debemos tenerlo presente dentro del diagnéstico
diferencial de estos procesos.
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