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MALFORMAGAQ DE CHIARI DO TIPO Il SINTOMATICA

J. FRANCISCO SALOMAO*, ANTONIO R. BELLAS**, RENE D. LEIBINGER™,
ANA PAULA A. BARBOSA™*, MARIA ANNA P B. BRANDAO**

RESUMO - Os autores analisam uma série de 17 criangas portadoras de mielodisplasias que desenvolveram
sinais e sintomas da malformagao de Chiari do tipo Il. De acordo com a idade, dois grupos ficaram bem definidos:
Grupo |, criangas no primeiro ano de vida, em que predominaram sinais e sintomas de comprometimento do
tronco encefalico e nervos cranianos bulbares (n=13); Grupo |l, composto por criangas com idade superior a um
ano, em que as principais manifestagdes foram dor cervical e sinais cerebelares (n=4). O resultado do tratamento
cirdrgico nos dois grupos foi distinto: enquanto a mortalidade no Grupo | atingiu 46,1%, nenhum paciente do Grupo

Il veio a falecer. O tratamento inicial consistiu na instalagéo ou reviséo de derivagao ventricular, sendo a descompresséo
cranio-vertebral reservada aqueles que nédo se beneficiaram com esses procedimentos. Os autores enfatizam a
necessidade do imediato reconhecimento e tratamento do quadro, de modo a se obter resultados satisfatorios.

PALAVRAS-CHAVE: mielomeningocele, malformacéo de Chiari do tipo Il, malformagdo de Arnold-
Chiari, desconpresséo de fossa craniana posterior, hidrocefalia, paralisia de cordas vocais.

Symptomatic Chiari type Il malformation

ABSTRACT - The Chiari type Il malformation is the leading cause of death in infants with myelomeningocele.
The authors report 17 cases of symptomatic Chiari type || malformation occurring in two distinct age dependent
population. In Group |, 13 neonates and infants in the first year of life presented with cranial nerve and brain
stem dysfunction characterized by vocal cord paralysis, apnea, dysphagia and laryngeal stridor. In Group II, 4
patients developed signs and symptoms after the first year of life. In this group, the presentation was more
insidious and included neck pain and cerebellar manifestations. The surgical treatment consisted initially in
shunt implantation or revision and when there was no improvement, posterior fossa decompression was performed.
The response to the surgical treatment differed considerably between the two groups: older patients improved
promptly after surgery and there was no casualties; in newborn and infants, especially those under 6 months of
age, the mortality rate was 46.1%. The authors stress that prompt diagnosis and surgical intervention should be
performed in order to produce a favorable outcome.

KEY WORDS: myelomeningocele, Chiari type Il malformation, Arnold-Chiari malformation, posterior
fossa decompression, hydrocephalus, vocal cord paralysis.

A malformacao de Chiari do tipo Il (MChll) compde o espectro das herniagdes cerebelares
inicialmente descritas em 1883 por Cleland (de acordo com K§ehl@osteriormente, em 1891 e
1896, por Chiari (citado por Koehtee Carmel)). O eponimo Arnold-Chiari foi introduzido em
1907 por Schwalbe e Gredig (de acordo com Koehlearmé), discipulos de Arnold no laboratério
de patologia de Heidelberg, para caracterizar as herniagdes cerebelares associadas a spina bifida
cistica. Alguns autorésconsideram a participagdo de Arnold discreta, por ser limitada a um Unico
caso, preferindo a denominacéo de malformacéo de Chiari do tipo II.
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Conforme a descricdo de Chiari, o tipo | consiste no deslocamento caudal das amigdalas
cerebelares através do foramen magno; o tipo Il, na herniacdo das amigdalas, verme cerebelar, I\V°
ventriculo e porcao inferior do bulbo, através do foramen occipital; o tipo Ill na herniagéo do cerebelo
e tronco encefalico dentro de uma meningocele cervical alta sendo que, no tipo IV, ha hipoplasia
cerebelar sem herniagdo. Varias anomalias do sistema nervoso se associam a MChll e incluem,
dentre outras, craniolacunia, alargamento do foramen magno, hipoplasia de nucleos de nervos
cranianos e olivas cerebelares, embicamento (“beaking”) da placa tectal, poligiria, heterotopias,
laminacédo desordenada, aumento da massa intermédia do talamo, colpocefalia, auséncia de septc
peldcido, migragdo superior do cerebelo pela incisura tentorial, hipoplasia da foice do cérebro e da
tenda do cerebeté

Embora presente em todos os portadores de mielomeningocele, a malformagéo nem sempre é
sintomatic&”°. Quando isso ocorre, porém, torna-se a maior responsavel pela mortalidade em
portadores de mielodisplasi&s'

Neste estudo analisamos aspectos clinicos e cirdrgicos da malformacéo de Chiari do tipo Il
em uma populacéo de portadores de mielodisplasias acompanhadas no Instituto Fernandes Figueire
(M.S. - Fiocruz), Rio de Janeiro, R.J. (IFF-Fiocruz).

CASUISTICA E METODOS

Foram revistos os prontuarios médicos de 114 criangas portadoras de mielodisplasias, acompanhados
pelo Servico de Neurocirurgia Pediatrica do IFF-Fiocruz entre janeiro-1987 e dezembro-1996. Em todos os
casos, avaliaram-se os dados referentes a sinais e sintomas relacionados & MChll, bem como a idade do pacients
por ocasido do inicio do quadro, métodos diagndsticos empregados, procedimentos realizados, resposta ao
tratamento e causa da morte. Os pacientes foram divididos em Grupos | (idade inferior a 12 meses) e Grupo I
(idade superior a 12 meses).

Dentre 114 portadores de mielomeningocele, 17 (14,9% ) exibiram sinais e sintomas atribuiveis a MChll,
sendo 13 durante o primeiro ano de vida (Grupo I) e quatro apos este periodo (Grupo Il). Do total, 11 eram do
sexo feminino e 6 do sexo masculino. O diagndstico foi sempre estabelecido com base no quadro clinico. A
tomografia computadorizada do cranio (TCC) foi realizada em todos os casos e ressonancia nuclear magnética
(RNM) do encéfalo e medula cervical, obtida em 6. Em nenhum caso, estes exames serviram para contra-indicar
qualquer procedimento cirdrgico.

Em todos os casos do Grupo |, a sintomatologia desenvolveu-se entre 8 e 120 dias de vida (média 60,5
dias). Todos os pacientes tinham paralisia de cordas vocais, confirmada por laringoscopia, 7 pacientes apresentaran
apnéia acompanhada de cianose, em 4, a primeira manifestacdo foi estridor laringeo, 1 paciente desenvolveu
tetraplegia (Tabela 1). Cinco eram previamente derivados e em 1, a TCC mostrou volumosa dilatacdo hidro-
siringomiélica com extensé&o a fossa posterior, confirmada por ocasido da intervenc¢éo cirdrgica (Fig 1).

Tabela 1. Malformag&o de Chiari do tipo Il no pri- Tabela 2. Malformacéo de Chiari do tipo Il apds o

meiro ano de vida: sinais e sintomas (N=13). primeiro ano de vida: sinais e sintomas (N=4).
Sinais e Sintomas Ne Sinais e Sintomas Ne
Paralisia de cordas vocais 13 Dor cervical 3
Disfagia neurogénica 11 )
Crises de apnéia 7 Nistagmo 2
Pescoco retrovertido 5 Espasticidade 1
Opistétono 2 <basi
Apnéia sustentada 1 Disbasia L

Tetraplegia 1 Sinais bulbares 1
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Fig 1. Malformac&o de Chiari do tipo
Il sintomatica. TCC mostrando dila-
tacéo cistica da fossa posterior,
correspondendo a hidro-siringomielia
com extensdo ao bulbo raquideo.

Fig 2. Lactente sintomatico devido a
posicionamento defeituoso do catéter
proximal do sistema de derivagéo
ventricular.
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Fig 3. Mesmo caso da Figura 2, nota-se herniacdo das amigdalas cerebelares e
cavitagado siringomiélica na regido cervical.

No Grupo Il, a evolugéo foi mais insidiosa, com sinais e sintomas se manifestando entre 14 meses e 6
anos de idade (média 3,8 a). Em 3 pacientes as queixas foram dores na regido cervical e limitacdo dos movimentos
do pescogo, o quarto apresentava frequentes crises de opist6tono, 2 pacientes apresentavam nistagmo, um tinh.
espasticidade com hiperreflexia nos membros superiores, enquanto outro tinha acentuada disbasia, 1 paciente
tinha disfagia e regurgitacdo de alimentos pelas fossas nasais (Tabela 2). Dois pacientes deste grupo tinham
disfuncéo do sistema de derivacéo.

Pacientes com hidrocefalia ndo tratada foram inicialmente submetidos a derivag&o ventriculo-peritoneal.
Nos previamente derivados, a primeira medida foi certificar-se que o sistema funcionava adequadamente. As
alternativas terapéuticas empregadas podem ser analisadas na Tabela 3. Em 8 pacientes o tratamento definitivc
consistiu em implantagdo de sistema de derivacéo ventricular; em trés em revisdo do mesmo (Fig 2 e 3) e, nos
outros 6, em descompressao cranio-vertebral. Estes Ultimos haviam sido previamente derivados e os ventriculos
encontravam-se drenados, sem que nenhuma melhora fosse observada (Fig 4 e 5). A descompress&o cranio:
vertebral consistiu na remocéo de varidvel nimero de laminas, de modo a expor todo o cerebelo herniado no
canal cervical. O limite superior da descompressao foi o foramen magno, que se encontrava invariavelmente
alargado. Em todos os casos, uma banda fibrosa foi identificada comprimindo a dura-mater no nivel de C1. Em
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um caso havia auséncia de arcos posteriores em praticamente toda a extensdo do defeito, sendo a compresséo
exercida quase exclusivamente pela banda fibrosa. A inspec¢édo do contetdo dural revelou aracnoidite de variada
intensidade, em todos os casos. Em um deles, ja mencionado, o procedimento foi complementado com derivagao
siringo-subaracnoéidea. A descompresséo foi completada com enxerto de fascia.

Fig 4. Lactente sintomatico a despeito do funcionamento adequado do sistema de deri-
vagao ventriculo-peritoneal.

Tabela 3. Malformac&o de Chiari do tipo Il sintomatica: tratamento definitivo e resultados (N=17)

Grupo | Grupo Il
Pacientes Obitos Pacientes Obitos
Derivacéo ventricular 8 3 - -
Descompressao de fossa posterior 4 3 2 -
Revisao de derivagao 1 - 2 -

Total 13 6 4 -




Arg Neuropsiquiatr 1998;56(1) 103

Fig 5. TCC em reconstrucao tridimensional mostrando elementos da fossa craniana posterior herniados
no canal cervical.

RESULTADOS

Todos os 6bitos ocorreram no Grupo |. No total, 6 pacientes (35,3% do total e 46,1% do
Grupo |) faleceram. Dos 4 lactentes submetidos a descompresséao da fossa posterior, 3 faleceram &
despeito da melhora observada no pés-operatério imediato. Em todos os 3 houve ventriculite
precedendo o quadro. Destes, 2 faleceram por complicac¢des clinicas (septicemia por infec¢ao urinaria
e pneumopatia) e o terceiro continuou apresentando crises esporadicas de apnéia, falecendo por
ocasido de uma delas. Uma paciente encontra-se clinica e neurologicamente estabilizada, apesar dé
tragueostomizada. O intervalo de tempo entre o inicio do quadro e a descompresséo cranio-cervical
variou de 3 a 12 dias (media de 6,6 dias). Dos 8 pacientes submetidos a derivacdes ventriculares, 3
faleceram e, em apenas 1, a causa da morte teve relagdo direta com a MChll (crise de apnéia). Nos
outros 2, os 6bitos relacionaram-se a complicagdes de derivagdes valvulares (hemorragia ventricular
e ventriculite, respectivamente).

No Grupo I, todos 0s pacientes apresentaram imediata e dramética regresséo dos sinais e
sintomas, ndo se registrando 6ébitos ou complicagdes.

DISCUSSAQ

Penfield e Coburn 6 explicaram a patogenia da MChll como consequéncia da tragdo exercida
pelo ancoramento medular no nivel da mielomeningocele, o que, segundo GrieBgl retcal.
justificaria as demais malformagdes associadas. A teoria hidrodinamica de &&rdrepde que
a imperfuragdo da fossa rombdide leve a distensdo excessiva do tubo neural e consequente
deslocamento caudal das estruturas da fossa posterior. Casugfene que a herniagdo ocorra em
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razdo de um diferencial de pressado cranio-espinhal causada pelo escoamento de liquido
cefalorraquidiano para o saco amniético, durante a vida intra-uterina® Beachenta que a pressao

do liquido amniético seria igualmente aplicada ao cranio e ao saco da mielomeningocele, motivo
pelo qual este diferencial ndo existiria. McLone e Knéppereditam que a malformacéo de Chiari

tenha origem na neurulagdo defeituosa e que a incapacidade em manter a distensdo do sistema
ventricular primitivo seria responséavel pela falta de indu¢éo mesenquimal, gerando uma fossa posterior
de pequenas dimensdes, incapaz de acomodar suas estruturas.

A MChll é a responsavel pela maioria dos 6bitos em portadores de mielomenifigdéele
Suas manifestacOes clinicas sdo insuficientemente conhecidas e nem sempre reconhecidas. Quando
0 sdo, sua importancia é muitas vezes negligenciada ou subestimada, pois ocorrem em portadores de
malformac8es complexas, de dificil tratamento e resultados pouco gratificantes. A incidéncia dos
sinais e sintomas a ela atribuidos varia de acordo com as fontes consultadas!dnoite que
32% dos portadores de mielomeningocele tenham, em algum momento, manifestagdes relacionadas
a MChll. Para McCullough e Johns&no nimero dos que necessitam especial atengéo para este
problema néo excederia 6%. A MChll pode se manifestar em qualquer idade, e € mais severa em
recém-nascidos e lactentes com menos de um ano é&¥islendo melhor a resposta ao tratamento
em criangas maiores e adolescetff@é Estas caracteristicas sdo bastante evidentes em nossa
casuistica, em que todos os 6bitos ocorreram em pacientes com idade inferior a 6 meses.

As manifestacgdes clinicas costumam aparecer apés a segunda semanéti&itidenbora
tenham sido também descritas ja por ocasido do nascfimEntocriancas com idade inferior a 1
ano predominam as manifestacdes relacionadas ao comprometimento do bulbo e dos nervos cranianos
baixos. Paralisia de cordas vocais e estridor laringeo costumam ser as mais frequentes manifestacdes
clinicas. Dificuldade de sucgéo, apnéia, cianose, pescoco retrovertido e opistétono sao frequentemente
observados. Disfagia neurogénica resulta da compressao do tronco encefélico e nervos cranianos
baixos, a qual invariavelmente se seguem outros sinais de comprometimento bulbar. Em recém-
nascidos, estes sintomas podem se manifestar por dificuldade de ingerir leite materno, mamada
prolongada e ineficaz, acompanhada de tosse, regurgitacdo nasal, cianose e sinais de asfixia. Refluxo
gastro-esofagico, regurgitacéo de alimentos e secrec¢des, bem como perda dos reflexos orofaringeo
e traqueo-brénquico, predispéem a pneumonias recidi#&itté$2¢ Os sinais e sintomas costumam
ser mais severos em criangas com lesdo lombossacra e motilidade preservada nos membros inferiores,
gue a inicio ndo apresentariam hidrocefalia importanéscapando assim a eventuais critérios
seletivos. Cochrane et @ldividem as crises apnéicas em dois grupos: as devidas a obstrucédo de
vias aéreas e as consequentes a disfungdo bulbar. No primeiro caso, a paralisia bilateral dos abdutores
das cordas vocais seria responsavel por respiragcdo estertorosa e esforgo respiratério, precedendo a
parada respiratéria. Esta forma de apnéia é aliviada por canulagdo endotraqueal ou tragueostomia. A
apnéia mediada por mecanismos centrais também ocorre em associagao a paralisia bilateral de cordas
vocais, pode apresentar componente obstrutivo e se manifesta quando a crian¢a é manipulada ou
submetida a situagdes de desconforto emocional. Caracteristicamente, ocorre uma apnéia expiratoria
prolongada acompanhada por cianose que nédo costuma ser aliviada com as medidas acima descritas.
Criancas mais velhas, adolescentes e adultos costumam apresentar sinais cerebelares, fraqueza nos
membros superiores e espasticidade, sendo mais raro o acometimento de nervos‘traiféfios
O quadro neurolégico é de evolver mais lento e menos ameacador

Frequentemente, os sinais e sintomas sdo desencadeados por aumento da presséo intracraniana,
seja por agravamento da hidrocefalia pré-existente, seja por disfungdo de sistemas de derivagdo
previamente implantados, como observado em alguns de nossos casos. Assim sendo, em nosso
julgamento, o tratamento inicial deve sempre consistir em derivacao valvular ou revisdo do sistema
jainstalado, pois a sintomatologia pode desaparecer apds controle da hidtétefafid despeito
destas medidas, o quadro pode evoluir e progressao da herniacdo tem sido demonstrada em RNM
seriada¥. Isto explica o aparecimento de sinais e sintomas em pacientes previamente estaveis,
revelando o caréter progressivo da malformacéo.
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O tratamento da MChll que cursa com comprometimento de nervos cranianos é controverso,
em grande parte pelos decepcionantes resultados observados em recém-nascidos e lactentes. /
descompressao cranio-vertebral em pacientes de baixa idade é defendida por diversgs4ttores
Vandertop et & relataram mortalidade de 12% em 17 lactentes sintomaticos precocemente operados,
sugerindo que uma pronta intervencgéo cirdrgica seria capaz de reverter o quadro!Mcolace
em questdo o valor deste procedimento argumentando que muitos pacientes falecem e os que
sobrevivem o fazem com acentuados problemas e qualidade de vida muito comprometida. Este
autor acredita que para se defender a descompresséao de fossa posterior em pacientes sintomatico:
um indice de sucesso superior a 2/3 deva ser demonstrado. D#ttbehbEm registram progndstico
bastante desanimador, relatando a persisténcia de paralisia de cordas vocais, dificuldades de degluticé
e necessidade de traqueostomia e gastrostomia, situacéo idéntica a por nos observadzBell et al.
registraram mortalidade de 50% em lactentes sintomaticos, concluindo que a descompressao cirlirgica
tinha pouca influéncia na histéria natural da doenca e que a inexoravel progressao dos sintomas se
relacionaria a desorganizacao intrinseca do tronco encefalico. McCullough e Foletest@am que
nenhum de seus pacientes foi submetido a descompresséo: todos tinham deriva¢des funcionantes
alguns necessitaram traqueostomia temporaria e, os que evoluiram com estridor laringeo, tiveram o
problema contornado apenas com terapia respiratoria. Milera@etedhtam melhora gradual e
posterior desaparecimento da apnéia do sono em lactentes tratados com acetazolamida, que estimulari
0s quimiorreceptores periféricos e centrais.

Alguns autores admitem que, nas formas sintomaticas da MChll, as causas sejam
exclusivamente mecaniéds®* e que a hidrocefalia controlada tornaria a compressao no nivel da
juncéo cranio-espinal o mais importante fator etiolégico desta malformacdo. Em apoio a esta idéia,
alteracdes isquémicas e hemorragicas atribuidas a compressao tém sido?téseritaes > 71424
consideram que os sinais e sintomas estariam relacionados a desorganizacéo estrutural do tronca
encefalico, baseando-se em evidéncias clinicas e anatomopatolégicas. Gézalsteaem que os
quimiorreceptores periféricos de portadores da MChll seriam anormais, tendo como consequéncia
os disturbios respiratérios associados ao sono, frequentemente observados nestes pacientes. Mori ¢
Nishimur&® estudando potenciais evocados auditivos e somatosensitivos, observaram lenta maturagao
do tronco encefalico com sinais de deterioragado, provavelmente resultando do estiramento de nervos
cranianos baixos. Worley et%identificaram potenciais evocados auditivos anormais em 11 dentre
12 neonatos que posteriormente desenvolveriam disfungdo do tronco encefélico devido a MChll.
Em 3 de nossos pacientes do Grupo |, 0s sinais e sintomas vieram a se manifestar apds quadro de
ventriculite e, apesar de os sistemas de derivagcdo encontrarem-se funcionantes, houve progressac
do quadro neurolégico, sendo necessaria descompresséo cranio-cervical. A Unica paciente deste
grupo que permanece viva foi aquela que ndo apresentou ventriculite. A nosso ver, a infec¢éo do
sistema nervoso pode ter adicionado um componente vascular a lesdo compressiva do tronco
encefélico, explicando assim sua progressdo na vigéncia de presséo intracraniana controlada e a
auséncia de resposta a descompressao.

Torna-se 6bvio que os resultados adversos obtidos na maioria de nossos lactentes submetidos
a descompresséo cranio-vertebral foram consequéncia da gravidade do quadro, refratario as outras
medidas terapéuticas. Apesar das melhoras observadas, permaneceram com comprometimento de
nervos cranianos bulbares, o que obrigou a realizagdo de tragueostomia e gastrostomia e, em pelc
menos um deles, a persisténcia de crises de apnéia foi a causa direta de sua morte.
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