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RESUMEN

Introduccion: la malformacién de Chiari tipo I
fue descrita en 1891 por Hanz Chiari, se
caracteriza por una ectopia o descenso de las
amigdalas a través del agujero magno. Esta
malformacién se manifiesta mas frecuente en la
adolescencia o la adultez. Los pacientes pueden
estar asintomaticos o presentar sintomas
neuroldgicos, incluyendo cefalea, dolor cervical,
ataxia, vértigos, hemiparesia o sindrome de vias
largas entre otros, dependiendo del grado de
descenso y de patologias asociadas. La ectopia
unilateral pura es rara, por lo que reportamos un
caso clinico.

Caso clinico: paciente de 46 anos, con
antecedentes de cefalea suboccipital de 2 afos
de evolucion, pérdida progresiva de la fuerza
muscular del hemicuerpo derecho con temblor de
actitud, mas marcado en el brazo derecho vy
dificultad para la marcha. Se le indica resonancia
magnética de craneo visualizando descenso de la
amigdala cerebelosa izquierda de 9mm,
Realizandole craniectomia descompresiva de fosa
posterior mas lateralizada a la izquierda,
osteotomia del arco posterior del atlas, ademas
de expansiva dural interna, presentando
evolucién satisfactoria.

Conclusiones: la malformacién de Chiari tipo I
asimétrico es frecuente aunque no existe mucha
literatura al respecto, la asimetria puede
desencadenar sintomas unilaterales. La
hipertrofia amigdalina unilateral es una entidad
rara, la cual puede estar asociado a
malformaciéon de Chiari tipo I.

DeCS: Malformacion de Arnold-Chiari;
hipertrofia.

ABSTRACT

Introduction: type I Chiari malformation was
described in 1891 by Hanz Chiari. It s
characterized by an ectopia or descent of the
cerebellar tonsils through the foramen magnum.
This malformation more often occurs in
adolescence or adulthood. Patients may be
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asymptomatic or present neurological symptoms
that include: headache, neck pain, ataxia,
dizziness, hemiparesis or long-ways syndrome,
among others, depending on the degree of
descent and associated pathologies. Pure
unilateral ectopy is rarely found, thus why this
clinical case is reported.

Case report: a 46 year-old patient, with a
history of sub-occipital headache of 2-year
evolution, progressive loss of muscle strength of
the right hemisphere with attitude trembling,
more marked on the right arm and gait difficulty.
A cranial magnetic resonance [MR] was
indicated, visualizing a descent of 9mm in the left
cerebellar tonsil. Decompressive craniectomy of
the posterior fossa was performed, more
lateralized to the left, osteotomy of the posterior
arch of the atlas along with the internal dural
expanding; showing satisfactory progress.

Conclusions: asymmetrical Chiari  type-I
malformation is frequent, but not much medical
literature on the subject is found, asymmetry
may trigger unilateral symptoms. The unilateral
amygdaloid hypertrophy is a rare entity, which
may be associated with type-I  Chiari
malformation.

DeCS: Arnold-Chiari malformation; hypertrophy.

INTRODUCCION

La malformacién de Hans Chiari tipo I se
caracteriza por una ectopia o descenso de mas
de 5 mm de las amigdalas cerebelosas de forma
simétrica a través del agujero magno.}?3° La
ectopia asimétrica en pacientes adultos es rara,
pocos estudios en la actualidad hacen referencia
a la asimetria de ambas tonsilas asi como a la
correlacién clinico-radioldgica’™®.

La incidencia real de la malformacion de Arnold
Chiari es desconocida. Sin embargo, Meadow* y
col. reportaron que de 22 591 pacientes que se le
realizaron resonancia magnética craneal, 175
(0,77%) tenian herniacion de las amigdalas
cerebelosas de mas de 5 mm. En la actualidad no
existe consenso de la patogénesis exacta ni del
régimen de tratamiento ideal. Muchos han
formulado teorias como la disgenecia cerebelar y
el desarrollo de la teoria de arresto, teoria de
traccion caudal, teoria de fosa posterior
pequefa/con crecimiento cerebelar y la teoria

hidrodinamica de Gardner, todavia ninguna ha
podido probar un via en la patogénesis.'*?

En el presente trabajo se reporta un caso clinico
con ectopia amigdalina asimétrica con 9 mm de
descenso a través del agujero magno, ademas de
hipertrofia tonsilar izquierda que produce
compresion unilateral del bulbo raquideo.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 46 afios, con antecedentes
de cefalea suboccipital crénica de 2 afios de
evolucidon, pérdida progresiva de la fuerza
muscular del hemicuerpo derecho con temblor de
actitud en el brazo derecho y dificultad para la
marcha. Se le indica resonancia magnética
integral RMI de la unién craneo-espinal,
visualizando descenso de la amigdala cerebelosa
izquierda de 9mm, asociado con hipertrofia de la
misma, asi como el resto del hemisferio
cerebeloso izquierdo, presentando compresion
unilateral del bulbo raquideo por encima de la
decusacion de las piramides, ademas de
elevacion de la articular de C2 derecha (fig. 1).

Se le realizdé craniectomia descompresiva de fosa
posterior con mayor extension a la base
izquierda, retirando el anillo posterior del agujero
magno, el arco posterior del atlas y las
adherencias aracnoideas relacionadas con la
amigdala cerebelosa herniada. Ademas |la
duramadre fue reconstruida con fascia lata del
musculo trapecio, desarrollando expansiva dural
interna anclando la misma al plano muscular en
linea media, presentando evolucién satisfactoria
sin complicaciones postquirurgicas.

Fig. 1. Imagen que muestra |3 Resonancia Magnética realizada:(A) vista sagital en T2
que muestra descenso tonsilar;(B) vista coronal en T2 que muestra asimetria e
hipertrofia tonsilar.



DISCUSION

Las amigdalas cerebelosas raramente descienden
mas de 3 mm por debajo del agujero magno en
adultos, la mayoria de los pacientes son
sintomaticos con mas de 5 mm de descenso, por
lo tanto los autores toman la medida de 5 mm
como corte inicial para determinar el grado I de
Chiari sin descenso del vermis, IV ventriculo y
tronco cerebral.'™!3

La malformacién de Chiari tipo I es conocida
también como ectopia amigdalina segun Hans
Chiari.! Las amigdalas adoptan una forma de
estaca o clavija produciendo compresiéon de la
porcion terminal del tallo cerebral, en su primera
publicacion del tipo 1 describe la autopsia de un
paciente con la amigdala izquierda a nivel del
borde inferior del cuerpo del axis y la derecha a
nivel del borde inferior del atlas, pero en la
mayoria de sus series las tonsilas estaban
simétricas.

R. Shane Tubbs et al.,? de una serie de 42
pacientes con Chiari tipo 1 en edad pediatrica
reportaron que el 77,3% tenia asimetria en el
descenso de las amigdalas cerebelosas, 64% de
la tonsila derecha, que presentaron en su
mayoria asimetria en el crdneo ademas.

Karppinen A, et al. * describen 11 pacientes con
craneosinostosis no sindrémica con
craneoestenosis de una sutura en que la
asimetria de la herniacion amigdalina es
frecuente.?

El caso reportado ademds de la ectopia
amigdalina asimétrica de la amigdala izquierda
presentaba hipertrofia de la misma de 18,50 mm
de grosor, con una diferencia de 8,20mm, la
tonsila izquierda tenia un descenso de 9mm vy la
derecha de 5mm. Esto producia compresion
unilateral izquierda de los dos tercios superiores
del bulbo raquideo, lo que justifica las
alteraciones del hemicuerpo derecho; ademas se
pudo determinar deformidad en la carilla articular
superior derecha del axis, la cual se encontraba
mas elevada, asociado con asimetria del craneo
al igual que los casos reportados por Tubbs y
Karppinen A.*?

La mayoria de los estudios realizados son en
edad pediatrica, mientras que en edad adulta no
se recoge estudio hasta el momento de paciente
con hipertrofia amigdalina unilateral asociado con
malformacién de Chiari tipo1l.

En la actualidad es motivo de discusion la
etiologia y fisiopatologia de la malformacion de
Chiari. Numerosas teorias han sido propuestas
para definir el origen y desarrollo, pero sin
embargo no hay unificacion de criterios.!*?

Existe poca literatura médica que haga referencia
a la etiologia de la ectopia amigdalina asimétrica,
pero en los pocos casos publicados presentan
resultados similares, ya que estan asociados con
asimetria craneal y alteraciones de la columna
cervical como la escoliosis, sindrome de Klippel-
Feil entre otros.?3!113

El tratamiento quirdrgico varia en dependencia
de la patologia asociada, pero existe unificacidon
de criterio en desarrollar craniectomia de fosa
posterior, laminectomia de C1, C2 y en ocasiones
hasta C3, ademas de retirar el anillo que forma el
agujero magno y las adherencias aracnoideas.>*3

El tratamiento quirdrgico aplicado al caso clinico
coincide con los criterios de la literatura médica
actual, '3 pero en el caso presentado existia
compresién unilateral izquierda (figura 2) por lo
que se desarroll6 descompresiva de fosa
posterior mas amplia a la izquierda. Presentando
evolucién satisfactoria en los primeros 30 dias vy
a los 3 meses se identific6 mejoria de los
sintomas clinicos.

Fig. 2. Imagen transoperatoria que

muestra hipertrofia amigdalina izquierda.



CONCLUSIONES

La malformacién de Chiari tipo I asimétrico es
frecuente, la asimetria puede desencadenar
sintomas unilaterales. La hipertrofia amigdalina
unilateral es una entidad rara que puede estar
asociada a malformacién de Chiari tipo I,
aumentando el grado de compresion unilateral de
tallo cerebral, favoreciendo los sintomas
deficitarios asimétricos y respondiendo
favorablemente a la craniectomia descompresiva
de fosa posterior con mayor extension ipsilateral
a la compresion.
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