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Introducción

Bajo el término de Malformación de 
Chiari, se incluyen un número de ano-
malías congénitas de la base del cere-
bro, siendo las más frecuentes: (1) La 
extensión de las amígdalas cerebelosas 
por debajo del agujero magno y (2) el 
desplazamiento de la médula y el seg-
mento inferior del IV ventrículo dentro 
del canal cervical, siempre asociado a 
espina bífida abierta. 1, 2 

Estas anomalías fueron claramente des-
critas por primera vez por Chiari (1891, 
1896), siendo inicialmente descritas 
cuatro variedades clínicas, de las cua-
les sólo se aceptan en la actualidad las 
dos anteriormente referidas. El estudio 
de esta entidad por diferentes autores, en 
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Resumen

Se realiza un estudio descriptivo retrospectivo  para caracterizar el comportamiento de la malformación de Chiari tipo I en los 
pacientes atendidos durante el período de 2003 al 2007 en el servicio de Neurocirugía del Hospital Universitario “Carlos J. Fin-
lay”. El estudio se basa en la comparación de nuestros resultados con lo referido en la bibliografía especializada consultada y 
donde se comprobó que la totalidad de los casos pertenecían al sexo femenino, sólo dos de los casos no tenía piel blanca  y 
el rango de edad osciló entre los 16 y 55 años de edad, con una media de 37.7   12.6 años. Se constató que predominaron la 
inestabilidad para la marcha, la cervicalgia y la pérdida de la fuerza muscular dentro de los síntomas de debut, al igual que la 
ataxia, la hiperreflexia y la paresia como signos clínicos. El período sintomático pre-quirúrgico promedio fue de 3.016 años. Más 
de la mitad de los casos presentó alguna enfermedad asociada, resaltando por su frecuencia la siringomielia y la aracnoiditis 
periamigdalina. Todos los casos fueron sometidos a tratamiento quirúrgico, mediante una descompresión de la charnella occi-
pitocervical y duroplastia en “tienda de campaña”, apareciendo alguna complicación solo en la tercera parte de ellos, siendo el 
pseudomeningocele la más frecuente. Teniendo en cuenta que las tres cuartas partes de los pacientes han tenido una evolución 
favorable después del tratamiento, consideramos que el manejo terapéutico de estos  pacientes fue adecuado.

relación a los factores etiopatogénicos in-
volucrados en su aparición, el tratamiento 
más adecuado, así como  la falta de con-
senso en relación a la técnica quirúrgica  
más apropiada, hace que sea una enti-
dad clínica controversial. 3 La prevalencia 
de dicha enfermedad está aún por deter-
minar, después de la utilización sistemáti-
ca de la Resonancia Magnética Nuclear 
(RMN), hace que nuevos casos puedan 
ser diagnosticados. En relación a su for-
ma de debut, esta es diversa, desde un 
cuadro de cefalea y dolor cervical hasta 
verdaderos cuadros de hipertensión intra-
craneal. 4, 5

Estudios realizados por Sahuquillo plan-
tean que comúnmente la edad de debut 
oscila entre 30 y 40 años. Es frecuente 
encontrar un determinado número de 

enfermedades asociadas, como ano-
malías óseas a nivel de la unión cráneo 
- espinal, siringomielia e hidrocefalia. 3

Objetivos

General
- Mostrar el comportamiento de los pa-
cientes atendidos con malformación de 
Chiari tipo 1 en el servicio de Neurociru-
gía del Hospital Militar Central “Carlos J. 
Finlay”, en el periodo 2003 - 2007.

Específicos
- Mostrar el comportamiento de la en-
fermedad en relación a variables como 
edad, sexo y raza.
- Identificar las principales formas clíni-
cas de debut en la muestra estudiada.

Trabajo Original
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- Relacionar las enfermedades asocia-
das a la malformación de Chiari tipo I.
- Mostrar las complicaciones postqui-
rúrgicas que más se presentaron en 
nuestro estudio.

Material y método

Se hace un estudio descriptivo retrospec-
tivo del comportamiento de los pacientes 
atendidos, con diagnóstico de malfor-
mación de Chiari tipo 1, en el servicio de 
Neurocirugía del Hospital Universitario 
“Carlos J. Finlay”, Ciudad de la Habana, 
Cuba, en el período 2003-2007.

La muestra estuvo conformada por los 
10 casos.

La revisión de sus historias clínicas indi-
viduales nos permitió realizar el análisis 
de variables de interés:

Objetivo 1:
- Edad: en años cumplidos al momen-
to del debut según grupos etáreos (20 
años o menos, 21-30, 31-40, 41-50 y 
mayores de 50 años).
- Sexo: femenino o masculino.
- Raza: blanca, negra, mestiza.

Objetivo 2:
- Forma clínica de debut: cefalea o cer-
vicalgia, inestabilidad a la marcha, défi-
cit motor y/o trastornos sensitivos.

Objetivo 3:
- Enfermedades asociadas: siringomie-
lia, hidrocefalia, pseudotumor cerebral 
y/o anomalías óseas a nivel de la unión 
cráneoespinal.

Objetivo 4:
- Complicaciones: fístula de líquido ce-
falorraquídeo, pseudomeningocele, me-
ningoencefalitis o sin complicaciones.

Resultados

El total de los pacientes de la muestra 
pertenecen al sexo femenino, siendo la 
raza blanca la predominante con 8 de 
10 pacientes, el rango de edad osciló 
entre los 16 y los 55 años, con una me-
dia de 37,7   12,6 años (Tabla No. 1).
 
La combinación de cefalea y/o cervical-
gia, constituyeron los síntomas clínicos 

Tabla 1.
Muestra el comportamiento de los pacientes según la edad y color de la piel.

		  Piel blanca	 Piel negra	 total 
	 Grupos etáreos (años)	 No	 No	 No

	 30 o menos	 2	 0	 2

	 31-39	 2	 2	 4

	 40-49	 2	 0	 2

	 50 o más	 2	 0	 2

	 Total	 8	 2	 10

Tabla 2.
Muestra los signos clínico de debut

Síntomas clínicos al debut	 Cant. de pacientes

Cefalea y/o cervicalgia	 9

Inestabilidad a la marcha	 4

Pérdida de la fuerza muscular	 3

Síntomas visuales	 1

Trastornos sensitivos	 1

Disfonía	 1

Disfagia	 1

Tabla 3.
Muestra los signos clínicos encontrados al examen físico.

Signos clínicos al examen físico	 No

Hiperrreflexia osteotendinosa	 5

Ataxia	 4

Trastornos sensitivos	 3

Déficit neurológico motor focal	 3

Papiledema	 2

Atrofia muscular  de los miembros	 2

Hemiatrofia de la lengua	 1

Tabla 4.
Muestra las enfermedades asociadas encontradas.

Enfermedades asociadas	 No

Siringomielia	 4

Aracnoiditis peri amigdalina	 3

Invaginación basilar	 1
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de debut más comúnmente encontra-
dos, pues sólo no estuvieron presentes 
en uno de los casos, seguida de la ines-
tabilidad para la marcha y la pérdida de 
la fuerza muscular, presentes en más de 
la tercera parte de los casos y en menor 
proporción, otros síntomas como las 
alteraciones visuales, disfonía, disfagia 
y vómitos, presentes solamente en un 
paciente del total de la muestra (Tabla 
No. 2).

Al examen físico en estos pacientes, 
encontramos los siguientes signos clí-
nicos: hiperrreflexia  en la mitad de los 
pacientes, seguidas de ataxia en 4/10 
casos, los trastornos sensitivos y el défi-
cit neurológico motor focal presentes en 
3/10 pacientes estudiados. En menor 
proporción se encontraron el papilede-
ma, la atrofia muscular de los miembros 
en 2/10 casos de la muestra, solamente 
en un caso se presentó hemiatrofia de la 
lengua (Tabla No. 3).

En nuestra muestra 4/10 casos presen-
taban siringomielia asociada, mientras 
que 3/10 pacientes presentó aracnoidi-
tis periamigdalina. Solamente en un pa-
ciente se encontró invaginación basilar 
(Tabla No. 4).

El período sintomático pre-quirúrgico os-
ciló entre 1 y 7 años, encontrando mayor 
frecuencia en los casos con 2 y 4 años 
(Tabla No. 5). Al total de los pacientes 
se les practicó una remodelación de la 
fosa posterior, con laminectomía de C1 
y C2, realizando apertura de aracnoides 
a 7 de los 10 casos y plastia en “tienda 
de campaña” con aponeurosis a toda 
la casuística. Escogimos tres casos de 
nuestra muestra para representar la me-

Tabla 5.
Muestra el período de aparición de 
los síntomas en los casos interveni-
dos quirúrgicamente con malforma-
ción de Chiari Tipo I.

Años	 Cant. Pacientes

1 Año	 1
2 Años	 2
3 Años	 1
4 Años	 2
5 Años	 1
7 Años	 1

Trabajo Original

joría imagenológica de la lesión malfor-
mativa, así como de la entidad asociada 
(siringomielia),  como podemos apreciar 
en la Figura 1 del caso 1 donde existía 
un descenso amigdalino y múltiples ca-
vidades siringomiélicas a nivel cervical, 
en el estudio posquirúrgico existe una 
franca mejoría de la circulación de LCR 
en la fosa posterior y desaparición total 
de las cavidades siringomiélicas cervi-
cales en el post-operatorio. 

En el caso 2 podemos apreciar que en 
la Figura 2 el descenso amigdalino se 
acompaña de una cavidad siringomié-
lica cervical y en la imagen post-opera-
toria, lateral, se observa la mejoría en el 
paso de LCR en la cisterna magna. En 
el caso No. 3 se puede observar en la Fi-

Figura 1: Imagen a la RMN, caso1 - preoperatoria(izq) y postoperatoria(der).

Figura 2: Imagen a la RMN, caso2 - preoperatorio(izq) y postoperatorio(der).

gura 3 ausencia total de cisterna magna 
por el descenso amigdalino sin embargo 
en la imagen postoperatoria podemos 
darnos cuenta de la aparición de una ca-
vidad de líquido dorsal a las amígdalas 
cerebelosas aun descendidas.

El pseudomeningocele constituyó la com-
plicación post-quirúrgica más frecuente, 
pues estuvo presente en 3/10 pacientes 
operados, seguidos de la meningoence-
falitis aséptica y la fístula de líquido cefa-
lorraquídeo, ambas presentes en un solo 
caso de la muestra (Tabla No. 6). Tenien-
do en cuenta que 5/10 casos no tuvieron 
complicación alguna y que en sólo uno 
de ellos persistió el cuadro clínico inicial, 
consideramos de forma general la evolu-
ción de nuestra muestra como favorable.
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Figura 3: Imagen a la RMN, caso3 - Preoperatorio(izq) y postoperatorio(der).

Discusión

Aunque las manifestaciones clínicas han 
sido descritas, en lo general, en pacien-
tes jóvenes, existe una gran variabilidad 
en la edad de presentación, pudiendo 
ser tan amplia como la muestra de di 
Rocco 6 que se extendía entre los 2 
meses y 73 años o algo más concreta, 
como la serie de Sahuquillo que encon-
tró una mayor prevalencia alrededor de 
la tercera y cuarta décadas de la vida 
3, o la de Ajay Bindal 7 cuya muestra 
se encontraba también alrededor de la 
cuarta década, con edades entre 18 y 
66 años.

En nuestra muestra existió un franco 
predominio del sexo femenino, lo que se 
corresponde con otros estudios como 
los de Jacob Stovner 8 donde la malfor-
mación en mujeres fue encontrada en 
las dos terceras partes de su muestra. 
Bindal también encontró la malforma-
ción de Chiari en un mayor por ciento 
de mujeres que hombres.7

Las manifestaciones clínicas en los pa-
cientes afectados por una malformación 
de Chiari tipo 1 son realmente variables 
y están en dependencia del comple-
jo malformativo y de las enfermeda-
des asociadas. Los síntomas iniciales 
pueden ser vagos y variables, por ello 
muchas veces son mandados a psicó-
logos y psiquiatras, al tener un cuadro 
tan amplio y poco evidente. La mayo-
ría de los síntomas se relacionan con 
la compresión de las estructuras del 
tronco cerebral y de nervios craneales 
bajos 9, coincidiendo con otros autores, 
como Di Rocco6, el cual encontró que 

al menos uno de cada tres pacientes 
tenía además cefalea y/o nucalgia, e 
igual proporción encontraron Stovner y 
Rinck.8

La hipertensión intracraneal asociada o 
como resultado de la malformación de 
Chiari es actualmente controversial, al 
estar originada por cuadros de hidro-
cefalia o pseudotumor cerebral, pero 
muy poco valorado por los estudiosos 
del tema a nivel internacional, de aquí lo 
poco comparativo que resulta este acá-
pite, a pesar de que se plantea por al-
gunos autores que hasta un 43% de los 
pacientes pueden tener una dilatación 
del sistema ventricular, con alteraciones 
concomitantes de la dinámica circula-
toria del líquido cefalorraquídeo.10 En 
nuestra muestra fue significativo que la 
cuarta parte debutó con síntomas y/o 
signos de hipertensión endocraneana, 
hasta esos momentos interpretados 
erróneamente como pseudotumor cere-
bral, dado este por papiledema, aumen-
to de la presión de flujo de la columna 
de LCR en el espacio subaracnoideo 
espinal por encima de 200 mmHg y es-
tudios tomográficos previos a la RMN 
negativos.11

Existe coincidencia además entre nues-
tros resultados y el de otros estudios 
similares en cuanto a la proporción de 
pacientes con siringomielia asociada, la 
cual varía entre un 30 y 40% del total de 
casos. Por ejemplo, Di Rocco encontró 
esta asociación en el 27.7% 6 y Bindal 
7 en el 39.1%. Algunos autores como 
Stovner 8 y Klekamp 12 refieren inclu-
so valores cercanos a las dos terceras 
partes de toda la casuística. En nuestra 

muestra 4 de los 10 casos se asociaron 
a siringomielia.

A pesar de encontrar la aracnoiditis pe-
riamigdalina en la cuarta parte de los 
casos, no consideramos significativa su 
incidencia al valorar que no existió una 
correspondencia entre el tiempo sinto-
mático pre-quirúrgico y la aparición de 
este proceso inflamatorio, hecho des-
crito anteriormente por otros autores 
como Hakuba.13

De acuerdo con Bartzdorf, independien-
temente de las causas de la herniación 
amigdalar, los objetivos del tratamien-
to quirúrgico en este tipo de anomalías 
son los siguientes: mejorar o anular el 
gradiente de presión craneoespinal exis-
tente en el agujero magno, restaurar la 
anatomía normal de los espacios suba-
racnoideos, eliminar la cavidad siringo-
miélica en los casos que coexista y aliviar 
la compresión del tronco encefálico.14

Según se pudo constatar en la biblio-
grafía consultada existen actualmente 
en el mundo diferentes tendencias o va-
riantes quirúrgicas, en relación al trata-
miento de esta afección, que van desde 
simples descompresiones óseas de la 
charnella o unión craneoespinal hasta 
la remoción de las amígdalas cerebelo-
sas, pasando por la duroplastia y aper-
tura de la aracnoides.15,16

Conclusiones

La malformación de Chiari tipo I en el 
adulto es una entidad que en nuestra 
muestra se presentó con mayor frecuen-
cia en mujeres, predominando además 
entre la tercera y cuarta década de la 
vida. La cefalea y/o nucalgia, la inestabi-
lidad para la marcha, la hiperrreflexia y la 
hipoestesia fueron los hallazgos clínicos 
más importantes en la serie estudiada.
La siringomielia fue la afección asociada 
más frecuente y el pseudomeningocele 
fue la complicación post-quirúrgica más 
encontrada en nuestro estudio.
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