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ACHADOS CIRURGICOS EM 260 CASOS DE IMPRESSAO BASILAR
E/OU MALFORMAGAO DE ARNOLD-CHIARI
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RESUMO - A impressdo basilar ¢ maiformagio frequentemente observada no Nordeste do Brasil. No periodo
de 1971 a 1992 foram operados, em nosso Servigo, 260 pacientes com malformagdes occipitocervicais, sendo
29 (11,1%) casos de impressdo basilar pura, 18 (6,9%) com malformagao de Amold-Chiari € 213 (81,9%) com
impressdo basilar associada a malformagao de Arnold-Chiari. Séo relatados os achados cirtirgicos do plano
Gsseo, da dura-mdter, do tecido nervoso e dos vasos da fossa posterior.

PALAVRAS-CHAVE: impressao basilar, malformagdo de Arnold-Chiari, anormalidade craniovertebral,
achados cirtrgicos.

Basilar impression and Arnold-Chiari malformation: surgical findings in 260 cases

SUMMARY - The surgical findings observed in a series of 260 patients with craniovertebral anomaly are
presented. There were 29 (11.1%) patients only with basilar impression, 18 (6.9%) cases of pure Arnold-Chiari
malformation and 213 (81.9%) cases of basilar impression associated with Chiari malformation. The surgical
findings on bone, dura-mater, nervous tissue and blood vessels of this region are reported.

KEY WORDS: basilar impression, Arnold-Chiari malformation, craniovertebral abnormality, surgical
findings.

A impressio basilar ocupa lugar de destaque entre as malformagdes occipitocervicais. A forma
priméria decorre de erro embriogénico, enquanto a forma secundéria € causada por afecgdes Gsseas
diversas, como doenga de Paget, displasia fibrosa, osteoporose e osteomalacia. A descrigdo original
da impressdo basilar foi feita por Ackermann', em 1790, em estudos sobre o cretinismo. Virchow™,
em 1857, denominou-a de platibasia e rejeitou a relacdo entre impresséo basilar e cretinismo, como
fora admitida por Ackermann!. Virchow®, em 1876, denominou a malformagdo de impressao basilar,
tendo descrito detalhadamente as modificacfes dsseas e sendo o primeiro autor a admitir a origem
congénita em muitos de seus casos. Homén?, em 1901, foi o primeiro autor a correlacionar os dados
clinicos com os achados andtomo-patoldgicos. A necropsia de seu paciente evidenciou achatamento
do bulbo e cerebelo, bem como presenca de cavidade cistica na medula espinhal. Explicou a patogenia
dos sintomas clinicos através da compressdo das estruturas comprometidas na invaginagio da ap6fise
odontéide. Quanto 2 clinica, a impressdo basilar sintomética pode apresentar sindromes clinicas
diversas, isoladas ou combinadas, tais como sindrome dos nervos intracranianos, sindromes sensitivas
superficial e profunda, cerebelar, de hipertensdo intracraniana, bulbar, medular, de insuficiéncia
vertebrobasilar?624%,
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A primeira publicagdo sobre o tratamento cirdrgico da impressdo basilar foi feita por Ebenius',
em 1934, tendo sido a primeira operag@o realizada em setembro de 1932, por Olivecrona. Dentre as
malformagdes nervosas associadas a impresséo basilar, a malformacgio de Arnold-Chiari, 81,9% de
nossa casuistica, é a mais frequente?’1013161821 Do ponto de vista histérico, a primeira descri¢do foi
feita por Cleland'?, em 1883, em estudos necroscépicos de 9 criangas, observando que o tronco
cerebral era alongado e que o quarto ventriculo se estendia ao interior do canal cervical. Chiari'!, em
1891, observou que as amigdalas cerebelares se achavam localizadas no canal cervical e descreveu
o caso de uma crianga de 6 meses de idade, na qual a ponte, bulbo e quarto ventriculo cervical se
achavam no interior do canal raqueano, alcangando a quinta vértebra cervical. Arnold?, em 1894,
descreveu 1 caso de mielomeningocele lombossacra num prematuro ponderal, em que por¢ées do
cerebelo desciam em direc@o caudal, alcangando a porg¢do média da coluna cervical.

A impressio basilar é anomalia muito frequente no Nordeste do Brasil, fato este verificado
por diversos autores*”1%1822 No entanto, as causas desta maior ocorréncia permanecem desconhecidas.
A partir de 1970, passamos a ter maior interesse por esta patologia, em virtude de sua elevada
ocorréncia em nosso meio. A finalidade do presente estudo é apresentar os achados cinirgicos
observados em 260 casos operados em nosso Servigo.

CASUISTICA E METODO

Nossa casuistica consiste de 260 pacientes com malformagdes occipitocervicais, operados no periodo
de margo-1971 a outubro-1992. Destes, 29 (11,1%) apresentavam impresso basilar pura; 18 (6,9%), malformagao
de Arnold-Chiari; e 213 (81,9%), impressdo basilar associada 2 malformagio de Arnold-Chiari. Quanto ao
sexo, 156 (60%) pacientes eram do sexo masculino e 104 (40%) do feminino. A idade variou de 2 a 66 anos
com média de 34,6 anos. Quanto ao tratamento neurocirtrgico empregado, os pacientes foram divididos em 2
grupos.

No grupo I estdo os primeiros 64 pacientes, nos quais a operagfo consistiu em craniectomia occipital
inferior com o paciente em posigdo sentada e moderada anteflexio da cabega, laminectomia cervical alta, cuja
extensdo dependia do grau de migragdo das amigadalas cerebelares herniadas. A dura-méter permanecia aberta
¢ suturada & musculatura cervical lateral. Neste grupo conseguiu-se, com especial cuidado cinirgico, que a
membrana aracnéide permanecesse intacta, na maior parte dos casos.

No grupo Il estdo os restantes 196 pacientes. Nestes, a dura-miter foi fechada com emprego de plastica.
A maior parte dos pacientes deste grupo foi submetida a intubagio endotraqueal sem retroflexido da cabega e o
posicionamento na mesa cirirgica foi sentado, com a cabega ereta ou em moderada anteflexdo.

RESULTADOS

As anormalidades anat6micas encontradas durante a operagio de nossos pacientes s acham nominadas
na Tabela 1. As complicagGes pés-operatérias e a mortalidade sdo apresentadas nas Tabelas 2 € 3, respectivamente.

COMENTARIOS

Em relagdo ao tamanho da craniectomia deixamos de praticar a craniectomia restrita as
imedia¢bes do forame magno, como proposta por vérios autores®>'*!5% e passamos a realizar
craniectomia ampla da fossa posterior, baseados no fato de que a fossa posterior costuma ser menor
na impressdo basilar e na malformagio de Arnold-Chiari, como foi demonstrado por Nyland®. Os
cuidados com a intubag@o de paciente, a extubag?o ulterior, o posicionamento na mesa cirdrgicae a
plastica da dura-méter representam fatores decisivos para o sucesso do ato cirtirgico.

Os limites de retroflexdo da cabega (para a intubag@o) e de anteflex&o (para o posicionamento
na mesa operatdria) devem ser testados na fase pré-operatéria. Os movimentos de ante e retroflexio
da cabega podem acarretar deslocamentos da ap6fise odont6ide, anormalmente situada, comprimindo
o bulbo e/ou medula cervical, desencadeando, desta forma, distirbios respiratérios graves, lesdes
motoras e sensitivas.
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Tabela 1. Achados cirirgicos.

Tipo de achado N° casos % (260 casos)

Escama occipital papiricea 77 29,6
Escama occipital espessada 39 15,0
Ligamento atlantatoccipital espessado 53 30,3
Dura-miter sem pulsar 38 14,6
Aracnoidite 175 67,3
Bloqueio do forame de Magendie 32 12,3
Chiari I 180 69,2
Chiari II s1 19,6
Cisto amigdalar 6 2,3

Impressdo cerebelar 50 19,2
Hemisfério cerebelar maior 38 14,6
Anomalias vasculares 65 25,0
Hidrocefalia 13 5,0

Siringomielia 40 15,3

Tabela 2. Impressdo basilar e/ou Arnold-Chiari: causas de 6bitos em 25 pacientes.

% %
Causas N° casos 25 6bitos 260 operados
Distirbios respiratorios 14 56 53
Fistula e meningite 5 20 1,9
Hemorragia digestiva 2 8 0,7
Per-operatério 1 4 03
Crise hipertensiva + coma 1 4 0,3
Tetraplegia + coma 1 4 0,3
Hematoma subdural (vélvula) 1 4 0,3
Total 25 100 9,6
Tabela 3. Mortalidade (260 casos de IB e/ou A-CH).
Grupo I (64 casos) Grupo 11 (196 casos) Mortalidade global
N° 6bitos % N° ébitos % N° 6bitos %
12 18,7 13 6,6 25 9,6

A extubag@o do paciente é outro fator de importancia. Em nossa casuistica, a extubagéo foi
praticada durante vérios anos, independentemente do tempo, mas baseada apenas no estado de lucidez
apresentado pelas pacientes no pés-operatério. Entretanto, a partir de 1985, passamos a praticar a
extubacdo no dia seguinte a operacio, levando-se em conta a possibilidade de surgimento de distirbios
respiratérios, ndo sé dependentes da propria patologia craniocervical mas, também, decorrentes de
lesdes pré-operatorias dos nervos glossofaringeo e vago, de brevis collis e de macroglossia.
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A partir de 1975, passamos a utilizar plastica da dura-méter com as finalidades de aumentar o
espago anatomico da fossa posterior, evitar o aparecimento de fistula liquérica, impedir a penetraggo
de secregdo sanguinolenta na regido operada (o que piora a aracnoidite), recompor a paquimeninge
e permitir maior protegdo 2s estruturas da fossa posterior. Em nossa experiéncia®, a pldstica da dura-
mater contribuiu decisivamente para a diminuigio do nimero de complicagdes pds-operatérias,
especialmente dos distiirbios respiratérios e do indice de mortalidade.

A escama occipital e a regido do forame magno sdo disformes em quase todos os pacientes.
Em 77 (29,6%) pacientes, a escama occipital era papirdcea, tendo sua espessura, em Varios casos,
menos de 1 mm, como foi verificado por Gatai'”. Por outro lado, observamos, em 39 (15%) pacientes,
aumento anormal da espessura dssea, 0 que motivou em vérios deles dificuldade técnica na realizagdo
da craniectomia.

A dura-méter comumente é mais espessada que o normal e, na regido do forame magno, ¢
mais profunda e deslocada no sentido cranial. O ligamento atlantoccipital bem como a dura-méter
justaposta a este eram bastante espessados em 53 (20,3%) pacientes. Espessamento e constric¢do da
dura-méter foram verificados por diversos autores'>!”. Em virtude do angustiamento da dura-madter
e também do ligamento atlantoccipital, observamos a ndo pulsagio da dura-méter em 38 (14,6%)
pacientes. A pulsagio normal da fossa posterior foi verificada em alguns pacientes com a sec¢do do
ligamento atlantoccipital e em outros apds a durotomia.

A aracnoidite da fossa posterior ¢ achado realmente muito frequente e de grande importancia
na fisiopatogenia do quadro clinico da impressdo basilar. Driesen'* admite que a aracnoidite é o fator
mais importante para o desenvolvimento da sintomatologia neurolégica. Em nossa casuistica
observamos a presenga de aracnoidite em diferentes graus de intensidade em 175 (67,3%) pacientes.
Em decorréncia da aracnoidite, as amigdalas cerebelares herniadas permanecem aderidas ao bulbo e
medula cervical e, muitas vezes, estranguladas por aderéncias aracnéideas, adquirindo posicéo e
conformac@o diferentes apés a secgdo dos prolongamentos da membrana aracnéide.

O forame de Magendie pode ser obstruido pelo processo de aracnoidite, por membrana ou
pela herniagdo das amigdalas cerebelares que comumente o cobrem. Em 32 (12,3%) pacientes
verificamos a obstrugfo total deste forame, especialmente nos casos associados a siringomielia,
achado frequentemente registrado na literatura'>!>16,

A malformagio de Amold-Chiari é anomalia do rombencéfalo, constituida da migracao caudal,
isolada ou combinada de estruturas do cerebelo, ponte, bulbo e quarto ventriculo e, frequentemente,
se acha associada a impressdo basilar. Em nossa casuistica de 260 casos de malformagdes
occipitocervicais, verificamos a presenga de 18 (6,9%) casos de malformagdo de Arnold-Chiari
isolada e 213 (81,9%) casos de impressdo basilar associada & malformagio de Arnold-Chiari.

Dos 231 pacientes com malformacdo de Arnold-Chiari, 180 (69,2%) eram do tipo I, isto &,
apresentavam herniacio apenas de estruturas cerebelares e 51 (19,6%) do tipo II, nos quais havia
deslocamento caudal do bulbo, parte da ponte e quarto ventriculo. O bulbo e a porgdo inicial da
medula cervical eram disformes, em alguns casos apresentando-se o bulbo alongado e noutros
encurtado e de forma arrendondada, achados também verificados por outros autores'*?"%,

As amigdalas cerebelares herniadas sdo comumente disformes, variando de delgadas a atréficas
e de aumentadas de volume a bastante espessadas, bem como apresentavam topografia varidvel e
coloragdo anémica, esbranquicada, amarelada e, por vezes, cor aparentemente normal. Quanto a
topografia das amigdalas cerebelares, verificamos sua herniac@o bilateral e no mesmo nivel em 143
(61,9%) pacientes e niveis diferentes em 80 (34,6%). A herniagdo unilateral foi detectada em 8
(3,4%) pacientes.

Cisto, em uma amigdala cerebelar herniada, cujo contetido era claro e incolor, foi observado
em 6 (2,3%) casos. Achado semelhante foi verificado por List® e Lougheed e col.%. Cisto na cisterna
magna foi descrito por Garcin e Oeconomos'’ e em um hemisfério cerebelar por Phillips®.
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Impressdes provocadas no verme inferior ¢ hemisférios cerebelares foram observadas em 50
(19,2%) casos. Estas impressdes decorrem da compressdo da crista occipital interna e da elevagdo
das bordas do forame magno sobre o cerebelo, fato também observado por Caetano de Barros’e
Driesen’?. Em muitos casos, um hemisfério cerebelar € maior de que o outro e comumente apresenta
conformago irregular, achado este verificado em 39 (14,6%) casos.

As modificagdes da rede vascular da fossa posterior, observadas em casos de impresséo basilar
e malformagio de Arnold-Chiari, provavelmente ocupam lugar de destaque na fisiopatologia do
quadro neurolégico bem como das complicagGes pos-operatérias®, pois podem acarretar distirbios
na supléncia sanguinea de estruturas desta regido. Entre as anomalias vasculares da fossa posterior,
a mais frequentemente observada € a posi¢do anormal da artéria cerebelar posteroinferior, descendo
em sentido caudal e acompanhando ou nfo a hernia¢fo das amigdalas cerebelares”®!3'%2 Por vezes,
o calibre de uma artéria poderd ser menor ou, até mesmo, uma ou ambas as artérias podem estar
ausentes, como verificado por Driesen’>. Em nossa casuistica, durante a operagdo, verificamos a
presencga de 65 (25,0%) casos de anomalias vasculares, em 30 uma ou ambas as artérias exibindo o
“loop sign”. Entre estes, 10 pacientes apresentaram agenesia de uma destas artérias, 6 agenesia
bilateral, em 3 a artéria era hipopldsica e noutro ambas as artérias vertebrais apresentavam posi¢do
andmala, encobrindo parte da medula e bulbo. Em outros 23 casos, a malformagéo vascular se
caracterizava por vasos pequenos, delgados e disformes, na maioria dos casos sobre as amigdalas
herniadas, aparecendo também sobre o bulbo e porgdo inicial da medula espinhal.

Hidrocefalia € observada em alguns casos de impressao basilar. Seu mecanismo fisiopatolégico
poderi ser decorrente do fechamento dos forames de Magendie e Luschka por aracnoidite ou pela
herniagdo das amigdalas cerebelares. Bloqueio total ou parcial do aqueduto de Sylvius e bloqueio
cisternal também sao descritos. Em nossa casuistica 13 (5,0%) casos apresentavam hidrocefalia.

Segundo Klaus?, Gustafson e Oldeberg, em 1940, publicaram pela primeira vez a ocorréncia
simultdnea de impressio basilar e siringomielia, Ulteriormente, surgiram outras publica¢des a respeito
do assunto®*!>*, Em nossa casuistica, observamos a incidéncia de 15,3% de siringomielia em
associacdo com a impressdo basilar.

Quanto ao tratamento cirtirgico da siringomielia, empregamos nos 20 casos iniciais a
descompressdo da fossa posterior proposta por Gardner e Angel'é, em 1958, acrescida, em alguns
casos, de mielotomia mediana ou lateral®?. Em virtude dos resultados n#o satisfatérios, praticamos
nos 10 casos seguintes a ressec¢do das amigdalas cerebelares herniadas. Apesar de ndo termos
observado qualquer complicagdo, deixamos de utilizar este método, pelos riscos inerentes de possivel
lesdo da artéria cerebelar posterior ¢ inferior que, em muitos casos, se encontra hipoplésica.

Bertrand’, em 1973, propds a resseccdo das amigdalas cerebelares herniadas com a finalidade
de se obter melhores resultados no tratamento da siringomielia, enquanto Williams*, em 1978,
intronduziu a aspiragio intrapial da por¢éo mediana de uma ou de ambas as amigdalas com fixacdo,
a dura-miter lateral, da pia-méter que as envolve. Williams** n3o emprega pldstica da dura-mater.
Fundamentados nos estudos de Williams, passamos nos tltimos 10 casos de siringomielia a praticar
a aspiracdo intrapial, ndo de parte, mas de toda a amigdala herniada bilateralmente, acrescida de
fixagdo de sobra pial a dura-méter lateral, o que deixa o quarto ventriculo completamente aberto.
Finalizamos a operagdo com plastica da dura-méter a fim de criar uma grande cisterna magna.

A utilizagdo de fascia lata para a plastica dural apresenta como complicag@o o aparecimento
de aderéncias com o cerebelo através de sua revascularizacdo, o que dificulta em muito reoperagdes.
Por este motivo, deixamos de utilizd-las. Passamos entdo a utilizar dura-mater de cad4ver conservada
em glicerina e, atualmente, empregamos pericdrdio bovino (HP Bioengenharia, Sdo Paulo) pois
apresenta inimeras vantagens em relagio a dura-méter conservada em glicerina. Tanto a dura-méter
conservada quanto o pericdrdio bovino ndo sdo revascularizados e, por isso, ndo criam aderéncias
ulteriores, como pudemos observar em alguns casos de siringomielia reoperados.
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Em todos os casos de siringomielia operados, retiramos 0 méximo de aracnéide da transi¢do
occipitocervical a fim de criar uma grande cisterna magna. Raftopoulos ¢ col.¥', por outro lado,
empregam método de aspiracfo ultrassdnica das amigdalas cerebelares com preservagio do espago
subaracnéideo, tatica mais importante do método.

Os pacientes, nos quais foi empregada a ressecgido ou a aspiracdo intrapial das amigdalas
cerebelares herniadas, vém apresentando resultados promissores.

As complicages pds-operatdrias que acarretaram 6bito de pacientes de nossa série se encontram
na Tabela 2. A causa mais frequente de 6bito decorreu de distirbios respiratérios, cuja instalagéo
variou do 1° ao 19° dia de pds-operatério. Observaram-se outras complicagdes como fistula liquérica,
meningite, hemorragia digestiva, 6bito per-operatério, crise hipertensiva, tetraplegia e coma e
hematoma subdural pés derivagdo ventriculoperitoneal para tratamento de hidrocefalia.

Os cuidados que, em fases diferentes, introduzimos no tratamento cinirgico da impressdo
basilar, quanto a intubagdo e extubagdo do paciente, seu posicionamento na mesa cinirgica, maior
craniectomia e a pldstica de dura-méter, definitivamente contribuiram na diminuigéo das complicagGes
pés-operatérias e da mortalidade.
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