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MALFORMAGAO DE CHIARI TIPO |
RELATO DE DOIS CASOS COM APRESENTAGOES CLINICAS POUCO USUAIS

EDUARDO R. PUPPI MORO*, HELIO A.G. TEIVE - SILVIA M.P DE SOUZA***,
FLORISBERTO LAMBRECHT*, LINEU CESAR WERNECK™****

RESUMO - Relatamos dois casos de malformacédo de Chiari do tipo 1, com apresentagdes clinicas pouco usuais.
O primeiro caso refere-se a uma paciente de 17 anos, com quadro agudo de insuficiéncia respiratoria e o segundo
caso a uma paciente com sindrome vestibular associada a sindrome cerebelar leve e cefaléia. Em ambos os casos
o0 exame neurologico demonstrou a presencga de nistagmo do tipo “downbeating”. Enfatizamos a valorizagdo da
semiologia neuroldgica, determinando a investigacdo complementar adequada e o tratamento efetivo.

PALAVRAS-CHAVE: Chiari, insuficiéncia respiratoria, sindromes vestibular e cerebelar, nistagmo
“downbeating”.

Type I Chiari malformation: report of two cases with unusual clinical presentation

ABSTRACT - We describe two patients with Chiari type I malformation with unusual clinical presentation. The
first one with clinical picture of acute respiratory insuficiency and the second one with vestibular and mild
cerebellar syndrome and headache. In both cases the neurological examination demonstrated the presence of
“downbeating nystagmus”. We emphasize the value of neurological semiology, determining a correct
complementary evaluation and effective treatment.

KEY WORDS : Chiari, respiratory insuficiency, vestibular and cerebellar syndrome, downbeating
nystagmus.

A malformacao de Chiari tipo I, herniacdo das tonsilas cerebelares através do forame magno,
gera grande interesse clinico neurologico devido a dificuldade diagnoéstica, pois mimetiza outras
condigdes em que patologias cerebelares estdo envolvidas'>. O diagnostico, por vezes, ¢ de dificil
realiza¢do, em face do quadro clinico neurologico multiforme e de exames complementares pouco
elucidativos, sendo raras as apresentagcdes com insuficiéncia respiratoria aguda, sindrome vestibular
e cerebelar associadas e cefaléia®’.

Apresentamos aqui dois casos de malformacéo de Chiari tipo I com apresentagdo clinica
pouco usual, sendo o primeiro com quadro agudo de insuficiéncia respiratoria ¢ o segundo, com
quadro vestibular associado a sindrome cerebelar e cefaléia.

RELATO DE CASOS

Caso 1. Paciente feminina,17 anos, admitida na unidade de terapia intensiva com quadro de dispnéia,
cianose, hipoxemia e hipercapnia severa. Havia antecedente de déficit pondero-estatural e retardo do
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Fig 1. Caso 1. Mielotomografia da jun¢do cranio-cervical, plano coronal,
demonstrando a presenga de ectopia cerebelar através do forame magno e
de siringomielia ao nivel da medula espinhal cervical.

desenvolvimento dos caracteres sexuais
secundarios. O exame neurologico evidenciou
apresenca de nistagmo vertical, tipo “downbea-
ting”, sinais piramidais bilaterais nos membros
inferiores, discreta atrofia dos musculos
interosseos das maos bilateralmente e ataxia de
marcha (avaliado posteriormente). Nao foi
possivel a realizagdo de exame de ressonancia
magnética e a mielotomografia da juncio
cranio-cervical revelou a presenga de ectopia
cerebelar e de siringomielia na medula espinhal
cervical (Fig 1). A paciente foi submetida a
neurocirurgia descompressiva na regiao cranio-
cervical, com melhora do quadro clinico.

Caso 2. Paciente feminina, 49 anos,
historia de ha dois anos do internamento com
quadro de vertigem episddica frequente,
associado a sensagdo de tontura ndo rotatoria
constante, cefaléia sub-occipital continua, de
moderada intensidade e dificuldade para
deambulagéo. Neste periodo foi avaliada em
varios servi¢os de neurologia e fez uso apenas
de medicagdes sintomaticas. Ao exame fisico
geral ndo foram encontradas alteragdes dignas
de nota, a excec@o da observacdo de pescogo
curto. Ao exame neuroldgico apresentava
nistagmo vertical na mirada vertical para baixo
(downbeating), discreta dismetria nos membros

Fig 2. Caso 2, Ressondncia magnética da transi¢do encéfalo-
medula espinhal, plano sagital, demonstrando a presen¢a da
malformagao de Chiari do tipo 1.
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superiores, ataxia de marcha discreta (tandem gait) e sinal de Romberg exuberante. O exame de sensibilidade
profunda (palestesia e nogao de posigdo segmentar nos membros) foi normal. A paciente foi entdo investigada
com tomografia computadorizada de cranio e planigrafia de jungdo cranio cervical, as quais se encontravam
dentro dos limites da normalidade. O exame de ressondncia magnética do encéfalo evidenciou amigdalas
cerebelares com formato triangular, descendo através do forame magno até nivel de C1-C2 (malformagdo de
Chiari do tipo 1). Nao foi evidenciada siringomielia (Fig 2). A paciente foi submetida a tratamento neurocirtrgico,
com descompressdo de fossa posterior, tendo boa evolugao clinica no pos-operatério.

DISCUSSAO

As malformagdes de Chiari sdo um grupo de condigdes originalmente descritas em 1891 e
1896 por Hans Chiari, patologista alemdo. Foram descritos 3 graus de herniacdo de estruturas
cerebelares envolvendo ou ndo o tronco cerebral. Um quarto tipo de malformacao foi adicionado a
classificagdo por Arnold/Cleland, sendo elas:

Tipo 1: Protrusdo caudal das tonsilas cerebelares no canal espinhal cervical; Raramente visto
abaixo de C2; Nao associada com mielomeningocele; Ocasionalmente pode-se associar hidrocefalia.

Tipo II: Protrusdo caudal do vermis cerebelar e da porgéo inferior do tronco cerebral (medula
oblonga e ponte) no canal espinhal; Comumente visto abaixo de C2; Multiplas anomalias de fossa
posterior e cerebrais associadas com a hérnia (mesencéfalo dorsal em forma de “bico”, aumento da
massa intermédia, hipoplasia de tentorium); Hidrocefalia quase sempre presente; Concomitancia
com mielomeningocele ocorre muito frequentemente.

Tipo III: Mesmas caracteristicas do tipo II associadas a encefalocele occipitocervical.

Tipo IV: Hipoplasia severa ou aplasia de cerebelo, associada a fossa posterior com pequeno
tamanho 1,3,4,5,10,11

O termo malformacdo de Arnold-Chiari, comumente usado na literatura neuroldgica para
designar todos os tipos de herniagdo das amigdalas cerebelares através do forame magno, deve ser
restrito apenas ao tipo 2 ¢ ndo aos demais tipos'?.

A malformagdo de Chiari do tipo I, por ndo ser tdo 6bvia clinicamente, ¢ geralmente apenas
diagnosticada na vida adulta. Corresponde ao deslocamento caudal de mais de 3 mm das tonsilas
cerebelares, abaixo do forame magno. Esta herniagdo raramente atinge um nivel abaixo da segunda
vértebra cervical (C2). O tronco cerebral ¢ posicionado normalmente na maioria dos pacientes e

siringo-hidromielia ¢ vista comumente. Este tipo de malformagdo nido ¢ associado com
mielomeningocele, ¢ hidrocefalia surge entre 10% e 25% dos casos!>!1%1113,

Entre as anormalidades associadas pode-se encontrar siringomielia em 30 a 60% dos casos
(entre 60 e 90 % dos casos sintomaticos), anormalidades esqueléticas em 25%, invaginagdo basilar
em 25 a 50 % e malformagdo de Klippel-Feil entre 5 e 10 % dos casos'.

Varias teorias tentam explicar a origem desta anomalia. A mais aceita enfatiza a dificuldade
do réapido restabelecimento do equilibrio da presséo liquérica ap6s manobras de Valsalva, havendo
um vetor de for¢a centrifugo a cavidade craniana em dire¢do ao compartimento intra-espinhal,
resultando na migracgdo caudal das tonsilas através do forame magno. Condigdes que impecam o
fluxo liquérico no forame de Magendie, como septa¢des ou adesdes na regido, ou pressdes intra-
espinhais artificialmente baixas em “shunts” lomboperitoneais estdo associadas com o aumento da
incidéncia da malformagao'"'.

A apresentagdo clinica ¢ multiforme, com os sintomas variando conforme a disfun¢do da
medula espinhal cervical, compressdo primaria do tronco cerebral ou cerebelo*>!41¢, A compressdo
do cerebelo acarreta ataxia e nistagmo, particularmente o nistagmo vertical, na mirada vertical para
baixo, conhecido como “downbeating nystagmus”!15,
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Halmagyi e colaboradores, em uma revisdo de 62 pacientes com “downbeating nystagmus”
publicada em 1983, encontraram 25% dos pacientes com ectopia cerebelar'*. Du Pasquier e
colaboradores definem o nistagmo “downbeating” como decorrente de desequilibrio do sistema
vestibular central e relaciona trés principais etiologias, quais sejam, lesdes da jungdo cranio-cervical,
principalmente a malformagao de Chiari, doengas da por¢ao inferior do tronco encefélico e do cerebelo
e distarbios toxicos e metabolicos, como o abuso de tolueno, e as deficiéncias de vitaminas Bl e
B12 ou de magnésio®.

Quando o tronco cerebral estd envolvido pode ocorrer cefaléia ou dor na nuca e alteragdes
dos nervos cranianos baixos, causando paresia facial, nistagmo vertical, paralisia bulbar, atrofia ou
fasciculagdes da lingua, alteragdes da fungio respiratoria e “drop attacks”>>1617,

No presente relato, o primeiro caso refere-se a uma paciente jovem internada com quadro de
insuficiéncia respiratoria aguda, com hipoventilagio de origem central, secundéria a descompensagio
aguda de uma malformacdo de Chiari do tipo I, associada com siringomielia cervical até entdo nao
diagnosticada.

Fish e colaboradores enfatizaram a parada respiratoria como uma complicagdo de ectopia
cerebelar em adultos’.

Halpin e colaboradores descreveram o caso de uma paciente do sexo feminino, septuagenaria
(77 anos), que desenvolveu quadro de perda da consciéncia e insuficiéncia respiratoria aguda,
associado a sinais neuroldgicos de disfuncdo de tronco encefalico e do cerebelo. Na investigacao foi
detectada a presenga de malformagdo de Chiari do tipo . Este relato enfatiza a apresentagdo pouco
usual da malformagdo de Chiari com descompensagado clinica na oitava década de vida e com
insuficiéncia respiratoria aguda. Nao ha uma explicagdo definida da descompensagio stibita de uma
malformagao congénita, contudo o papel do trauma, as alteragdes degenerativas da coluna cervical
e mesmo a doenga cérebro-vascular, poderiam contribuir para a deteriorizagdo neurologica®.

Outro disturbio respiratdério encontrado em associagdo com a malformagdo de Chiari ¢ a
sindrome da apnéia do sono obstrutiva®®.

A malformacéo de Chiari pode provocar disfun¢do da medula espinhal com quadro clinico de
disestesia de tronco e extremidades, paresia de membros superiores, com hipo/atrofia de musculatura
das maos, espasticidade nos membros inferiores, perdas sensitivas dissociadas (dor/temperatura) no
tronco e membros superiores e incontinéncia urinaria®>'®.

Paul e colaboradores em estudo realizado em 1983, revisando 71 casos de malformagao de
Chiari do tipo I, encontraram, como manifesta¢des clinicas mais comuns, a dor em 69% dos pacientes,
fraqueza muscular em 56 %, parestesias/déficit sensitivo em 52% e desequilibrio em 40%. Os sinais
do exame fisico neurologico definiram uma sindrome de compressao do forame magno em 22% dos
casos, sindrome medular do tipo central em 65% e sindrome cerebelar em 11%°.

Quanto aos achados do exame fisico geral deve-se relembrar os estudos de Caetano de Barros
e colaboradores, em brasileiros nordestinos com platibasia e impressdo basilar, muitas vezes
associadas a malformacao de Chiari, descrevendo a presenga do pescogo extremamente curto nestes
pacientes'$2,

No segundo caso relatado encontramos basicamente uma associag@o clinica de sintomas
vestibulares, com presenga do sinal de Romberg (sem déficit da sensibilidade profunda), com quadro
de ataxia cerebelar discreta e queixa de cefaléia sub-occipital.

Stovner analisou a cefaléia associada com a malformacdo de Chiari do tipo I e define-a como
semelhante a cervicogénica, acompanhada frequentemente por tontura, ¢ por vezes desencadeada
por tosse. As hipoteses fisiopatogénicas seriam a hipertensio intracraniana, a compressao do tronco
encefélico e a degeneragdo da parte central da medula espinhal'’.
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A sindrome vestibular consiste de vertigem, associada a nausea, vomitos, nistagmo espontaneo
e instabilidade postural'®*'. A sindrome cerebelar tem sinais bem definidos como dismetria,
disdiadococinesia, manobra do rechago presente, tremor intencional, ataxia de tronco e de marcha,
fala escandida, reflexos profundos pendulares, hipotonia muscular, distasia e pode também apresentar
nistagmo'¢. Por vezes doengas que acometem o cerebelo manifestam-se com sintomas vestibulares.
Um exemplo desta situagdo sdo os acidentes vasculares encefalicos, particularmente o infarto do
cerebelo (acometendo a sua porgdo inferior), os quais muitas vezes sdo avaliados como sendo
disturbios vestibulares agudos (neuronite vestibular, entre outros diagndsticos)*'2.

A separagdo semioldgica entre quadros vestibulares e cerebelares pode desta forma nao ser
tdo bem definida clinicamente e, eventualmente, estas sindromes podem estar associadas?*.

Baloh e colaboradores estudaram o balango corporal em pacientes portadores de patologia
cerebelar (atrofia cerebelar) e vestibular (lesdo vestibular periférica bilateral, como por exemplo as
de natureza ototoxica), através de postugrafia estatica e dindmica. Os autores demonstraram claramente
que nenhuma das medidas do exame de posturografia foi fidedigna para distinguir os dois grupos de
pacientes. Tanto os pacientes com quadro vestibular como os com quadro cerebelar tinham aumento
do balango corporal com o fechamento dos olhos, critério este tradicionalmente aceito para a
confirmagéo de lesdes vestibulares e ndo cerebelares (é a base do sinal de Romberg)®.

No segundo caso relatado enfatiza-se que os sinais vestibulares, mais evidentes clinicamente
que os cerebelares, sdo decorrentes da disfungdo da porgéo inferior do cerebelo e suas vias vestibulares
(cerebelo-vestibular).

A radiografia simples da juncdo cranio-cervical ou o estudo com planigrafia pode trazer
indicios indiretos da presenca de malformacao de Chiari pela observacdo de platibasia, impressao
basilar, malformagdo de Klippel-Feil, occipitalizacdo do atlas, disrafias estas que acompanham a
malformagdo de Chiari com grande frequéncia'>>1011,

A posigdo das tonsilas cerebelares é de dificil avaliagdo no exame de tomografia
computadorizada do cranio, desta forma o uso de contraste intratecal é necessario para um estudo
tomografico mais detalhado. O estudo de mielotomografia pode definir a presenga da malformacéao
de Chiari do tipo I. A imagem através de ressonancia magnética ¢ sem sombra de divida a melhor
técnica para mostrar a anatomia da regido de tronco cerebral, cerebelo e regido cervical, comumente
afetadas pela malformacdo de Chiari. Cortes sagitais ponderados em T1 através do tronco cerebral,
acima da regido cervical, podem demonstrar que as tonsilas cerebelares estdo alongadas e se
estendendo abaixo do nivel do forame magno. Comumente siringomiclia é observada associada
com certo grau de compressdo medular!-'%!1113:24,

Opgdes terapéuticas incluem tratamento clinico sintomatico com fisioterapia ou intervengao
cirurgica. Pacientes assintomaticos sem siringomielia sdo acompanhados clinicamente, principalmente
através de ressondncia magnética. Sintomas significativos ou progressivos pedem tratamento cirargico
que consiste na descompressio da fossa posterior. E realizada uma craniectomia sub-occipital de
aproximadamente 3 cm, com remogao do arco posterior do atlas, objetivando o restabelecimento do
fluxo liquérico na fossa posterior, cabendo ao cirurgido avaliar a necessidade de eletrocoagulagao,
ressecgdo de tonsilas ou retragdo das tonsilas através de pontos ancorados na dura-mater>>!!.

A malformacao de Chiari tipo I ¢ a mais benigna dos 4 tipos de anomalias descritas por Chiari
e tem apresentacdo clinica multiforme. Deve ser sempre lembrada em pacientes com sindrome
vestibular associada a sindrome cerebelar, particularmente quando se encontra a presenga de nistagmo
do tipo “downbeating”. Outra apresentacdo clinica pouco usual ¢ a com insuficiéncia respiratoria
aguda. O exame de neuroimagem de escolha ¢ a ressonancia magnética, a qual sempre confirma o
diagnostico.
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