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edema de papila bilateral

Arnold Chiari type | malformation with
bilateral papilledema
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RESUMEN

Introduccién: La malformacion de Arnold Chiari o ectopia ton-
silar cerebelosa caudal es un defecto congénito de la fosa posterior,
consiste en el descenso de las amigdalas cerebelosas 5 mm por debajo
del formen magno. La forma clinica de presentacion: cefalea por hiper-
tension endocraneana, nistagmo, diplopia, pardlisis del VI par, tinnitus,
disfagia, debilidad, parestesias, espasticidad. Caso Clinico: Nifio de
7 aiios sin antecedentes morbidos previos, con historia de 4 meses de
ojo rojo bilateral, cefalea holocraneana, de tipo opresivo, discontinua,
acompanada de vomitos ocasionales no precedidos de nduseas. Dismi-
nucion de la agudeza visual y vision borrosa. Examen Oftalmoldgico:

Edema de papila bilateral: Agudeza visual disminuida. TAC de crianeo .

simple y contrastada: normal. RMN de craneo: descenso de las amig-
dalas cerebelosas a través del foramen magnum de 16 mm de longitud.
Discusién: La malformacién de Amold Chiari tipo I asociada con
edema de papila bilateral en ausencia de hipertension endocraneana o
hidrocefalia, es rara vez descrita en literatura internacional. No existe
tratamiento médico que haya demostrado efectividad. Las indicacio-
nes del tratamiento quirtirgico son todavia motivo de debate. Para la
mayoria de los autores, el tratamiento consiste en la descompresion
quirdrgica de la fosa posterior, dirigido a desbloguear los espacios
subaracnoideos del agujero magno, del tallo encefalico, la cisterna
magna, cuyo fin es evitar la aparicion de sirigomielia, hidrocefalia u
otras manifestaciones asociadas a esta enfermedad.

Palabras claves: malformacion de Arnold Chiari tipo I, edema de
papila bilateral. nifio.

SUMMARY

Introduction: The Arnold Chiari malformation, or caudal ce-
rebellar tonsilar ectopy, is a congenital defect of the posterior fossa,
consisting in the descent of the cerebellar amygdalae Smm below the
foramen magnum. Clinically it presents as craneal hypertension hea-
dache, nystagmus, diplopia, VI craneal pair paralysis, tinnitus, dyspha-
gia, weakness, paresthesia and spasticity. Case report: A 7 year old
child wth no significant previous illness presented with 4 months of

red eyes, a pressing, discontinous headache affecting the entire head.
and occasional vomiting with no previous nausea, decreased visual
acuity and blurriness. Ophthalmic exam showed bilaterai papillede-
ma and decreased visual acuity. Craneal CT was normal. but MRI
showed a descent of both cerebellar amygdalae 16 mm below the fora-
men magnum. Discussion: The Arnold Chiari type | maiformation wth
bilateral papilledema, without craneal hypertension or hydrocephalus
is rarely described in the international literature. No medical treatment
has been shown to be effective. The indications of surgical treatment
are still the subject of debate. For most authors, treatment consists of
surgical decompression of the posterior [ossa, to release the subarach-
noid spaces of the foramen magnum, the brainstem and the cisterna
magna, to avoid the appearance of syringomyelia, hydrocephalus and
other associated manifestations of the disease.

Key words: Arnold Chiari type | maltormation, bilateral papille-
dema, children.

INTRODUCCION

La malformacion de Arnold Chiari es un defecto congénito
de la fosa posterior, cavidad que aloja al segmento pontobulbar
del tallo cerebral y el cerebelo. Se clasifica en 4 tipos (1.2).

Tipo I: Se define como una ectopia tonsilar cerebelosa cau-
dal, es decir extension de las amigdalas cerebelosas por debajo
del formen magno.

El descenso de 5 mm se cita como el punto por debajo del
cual califica para la denominacion de malformacion de Chiari
tipo I. Los sintomas pueden presentarse tardiamente.

Tipo II: Descenso del cerebelo y el bulbo. Usualmente
asociada con mielomeningocele y raramente con espina bifida
oculta.

Tipo III: Es la forma mas severa. Es la herniacion cere-
belar a través del foramen magnun dentro del canal cervical
alto. Conforma el cuadro denominado de encefalomeningocele
suboccipital.
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Tipo 1V: Hipoplasia cerebelosa sin herniacién. Puede pre-
sentarse concomitante a la malformacion de Dandy- Walker (3),
la cual consiste en la agenesia del vermis cerebeloso v la dilata-
cion quistica del cuarto ventriculo.

La malformacion de Arnold Chiari tipo I es el tipo mas
comun, parece ser causada por una fosa posterior anormalmen-
te pequeiia, debido a que la apofisis basilar de hueso occipital
es corta en los pacientes afectados; esta reduccién andmala de
la capacidad volumétrica de la fosa posterior seria el factor em-
brioldgico primario que condicionaria este tipo de malforma-
cion. Esta teoria, introducida por Marin-Padilla, es en opinion
de muchos autores la hipétesis que mejor explica todo el proce-
so etiopatogénico en este tipo de malformacion (1,4,5).

También se cita como causa a estados de hipotensién endo-
craneal debido a punciones lumbares o colocacién de catéteres
de derivacion de liquido cefalorraquideo (1.6,7,).
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Figura 1. Recuerdo anatémico, fosa posterior y sistemas
ventriculares

Recuerdo Anatémico:

La fosa posterior es un compartimiento formado por el piso
posterior de la base del craneo (occipital, peiasco v esfenoi-
des), limitado hacia arriba por la tienda del cerebelo, donde se
comunica con los hemisferios cerebrales y hacia abajo con el
canal raquideo a través del foramen magnun formado por la
apofisis basilar del occipital. (Fig. 1)

Este reducido espacio contiene desde atrds hacia delante: el
cerebelo (vermis, amigdalas y hemisferios); el IV ventriculo y
el segmento ponto bulbar del tallo cerebral (1.6).

CASO CLINICO

El caso corresponde a un nifio hospitalizado en el Servicio
de Pediatria del HC-IPS del 16 al 22 de mayo 2006.

Se trata de un paciente de 7 aios de edad procedente Bella
Vista (Itapta) nacido de un embarazo de término sin complica-
ciones, con ausencia de consanguinidad, desarrollo psicomotor
normal, y sin antecedentes mérbidos previos.

Presentd 4 meses antes del ingreso ojo rojo bilateral, sin
secrecion y escasas molestias local. Concomitantemente cefa-
lea holocraneana de tipo opresivo. que no bloquea la actividad
diaria, acompariada de vomitos ocasionales no precedidos de
nauseas. Disminucion de la agudeza visual y vision borrosa.
Consultd con oftaimologo y reumatélogo, se le diagnostico
uveitis cronica por lo cual fue medicado con Azatioprina, mas
Prednisona por tres semanas.

Como el cuadro de cefalea, y los transtornos de la agudeza
visual no mejoraron, aunque si el “ojo rojo™ consulté en el Ser-
vicio de Pediatria del HC-IPS quedando hospitalizado

El paciente fue sometido a los siguientes estudios:

a) Examen Oftalmolégico: Edema de papila bilateral:
Papilas redondas, ligeramente hiperemicas. de bor-
des borrados y sobreelevados. Ausencia de pulso ve-
noso. Agudeza visual 20/30. Al descartarse uveitis
activa, se suspende la administracion de Azatiopri-
na. También se observaron sinequias anteriores.

Figura 2. RMN del paciente. muestra el descenso del tallo inferior y el cerebelo a través del foramen magnun
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b) TAC de craneo simple y contrastada: no evidencié
signos de edema cerebral ni hidrocefalia

¢) Laboratorio: Se descartd la existencia de enferme-
dades colagénicas mediante estudios laboratoriales:
complementemia C; C , anti-DNA, ANA, ANCA-
P, ANCA-C.

d) RMN de craneo: Objetivo un descenso de las amig-
dalas cerebelosas a través del foramen magnum de
16 mm de longitud, patrén compatible con Malfor-
macion de Arnold Chiari tipo 1. (Fig. 2)

e) Interconsulta con Neurocirugia y Reumatologia. No
se realizo puncion lumbar por el riesgo de agravar la
herniacion.

Con estos resultados, v por la presencia de la malforma-
cion observada en la RMN, se descartd seudotumor cerebrii y
se considerd el caso como edema de papila bilateral asociado a
malformacion Arnold Chiari tipo 1.

Se instaur¢ tratamiento médico con diuréticos osmoticos
mas Prednisona.

El paciente fue reevaluado a la 3° semana de su egreso hos-
pitalario: presentd cefalea intensa en una oportunidad en este
lapso. y el examen oftalmolégico reveld mejoria de la agudeza
visual, aunque persistia el edema de papila

DISCUSION

La malformacion de Arnold Chiari ha sido motivo de polé-
mica ya desde su descripcion original a finales del siglo XIX.
Un mejor conocimiento de este proceso puede ser de utilidad
para el clinico en la finalidad de comprender la evolucién tem-
poral de los distintos aspectos de este sindrome (8).

Referente a los antecedentes del paciente, la uveitis, se des-
cribe como un proceso inflamatorio que afecta a las estructuras
tisulares de la Gvea o tracto ciliar y que incluye al iris, al cuerpo
ciliar y a las coroides, siendo la tercera causa de ceguera evita-
ble en el mundo desarrollado. Suele identificarse también con
los términos de iritis e iridociclitis. Su asociacion con enferme-
dades reumaticas en el nifio es frecuente, 71% de los pacientes
presentan artritis reumatoide juvenil, 7% espondiloartropatia
seronegativa, vasculitis 4%, sarcoidosis 4%, v el restante 14%
presenta panuveitis idiopatica bilateral. En cuanto a las secue-
las, las mas comunes fueron las sinequias (9).

Siendo la uveitis cronica una patologia asociada frecuen-
temente a enfermedades colagénicas, se realizo al paciente el
despistaje laboratorial de las mismas, con resultados negativos.
Se considero por lo tanto una patologia concurrente pero no
causal de los signos que trajo al paciente a la consulta.

La cefalea en la hipertension endocraneana tipicamente
es diaria, retroocular con empeoramiento asociado a los movi-
mientos oculares y aumento al despertar (10). Nuestro paciente
tuvo cefaleas intermitentes y la presentacion fue mas bien ho-
locraneana y de tipo opresivo.

Se describe que en la malformacion de Arnold- Chiari tipo
I, cuando realizan maniobra de Valsaba se produce una “diso-
ciacion de presion intracraneal” de modo que el descenso de
liquido cefalorraquideo de la cabeza al raquis es bloqueado
verosimilmente por el encajamiento de las amigdalas a nivel del
foramen magno, durante la fase de relajacion de la maniobra.

Esta disociacion, con persistencia de hipertension intracraneal y
presion normal a nivel raquideo, favoreceria a su vez la impac-
tacion de las amigdalas. El dolor posiblemente esté relacionado
con la estimulacion de estructuras sensibles a nivel de aracnoi-
des y vasos que rodean las amigdalas (11).

Otros signos de la malformacion de Arnold Chiari tipo 1
incluyen nistagmo, diplopia, paralisis del VI par, tinnitus, dis-
fagia, fallas autonomicas, debilidad, parestesias, espasticidad;
nuestro paciente pese a un descenso de 16mm del cerebelo y
las estructuras inferior del tallo encefalico a través del foramen
magnun, no presentd ninguno de estos sintomas; sin embargo
el edema de papila que algunos autores citan como Gnico signo
neurolégico de presentacion de la malformacion de Chiari en
algunos casos, (2,7,12-14) fue el signo dominante en nuestro
paciente, acompanado de cefaleas, vomitos ocasionales y dis-
minucién de la agudeza visual

Por otro lado el papiledema bilateral se present solo en el
2% de los casos en una revision de 364 pacientes sintomaticos
de malformacion de Arnold Chiari tipo I reportado por Milho-
rat & col.

Thus en una serie de 10 pacientes con papiledema asociada
a malformacién de Arnold Chiari tipo [, observo que el 80%
de los mismos, presentaban tamafios ventriculares normales, es
decir ausencia de hidrocefalia. (7), la tomografia del caso que se
presenta tampoco mostro anormalidad en el tamafio ventricular
ni signos de edema parenquimatoso.

Se cita en [a literatura que una vez que se libere al paciente
de la hipertension endocraneana, el edema del disco v la retina
tardan 3 a 6 semanas en volver a la normalidad (15), tal vez en
nuestro paciente se esté presentando estd situacion pugs en su
reevaluacion la cefalea y la agudeza visual han mejorado, per-
sistiendo el edema de papila .

La asociacion entre hipertension intracraneal y mal-
formacion de Arnold Chiari tipo I requiere por su importancia
una discusion aparte, ya que existe un gran desconocimiento de
esta asociacion por parte de los clinicos y una cierta confusion
en cuanto a sus factores etiopatogénicos.

En general, los pacientes con malformaciones de Arnold
Chiari tipo I pueden presentar hipertension intracraneal por dos
mecanismos: a) secundarias a la hidrocefalia, v b) asociados al
seudotumor cerebrii llegandose a éste, solo por exclusion, por
lo tanto estudios convencionales de RMN son indispensables
para lograr el diagnostico (1). La hipertensioén endocraneana, no
fue un signo dominante en nuestro paciente, ni fue proporcional
al edema de papila.

Como esta visto las manifestaciones clinicas de los pacien-
tes afectados de una malformacién de Arnold Chiari tipo [ son
muy variables y dependen del complejo malformativo asociado
y de la existencia o no de cavidades siringomiélicas en el mo-
mento del diagnostico (1) . las cuales también pueden evaluarse
mediante la RMN de la médula espinal. La de Hidrosiringo-
mielia concurrente, tiene una incidencia de 20- 40% aproxi-
madamente (1,7). En nuestro paciente no se realizd la RMN
espinal por falta de recursos econdmicos, considerando que di-
cho estudio no se incluye entre los beneficios otorgados por el
Seguro Social, quedando pendiente realizarlo lo antes posible.

Los parametros admitidos en la actualidad para seudotumor
cerebrii seglin los criterios descritos por Ahlskog (1982) modi-
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ficados son: ausencia de signos de focalidad neuroldgica, LCR
normal con presion mayor a 200mm de H,O (en nifios mayores
de 2 afios, sedados y en deciibito lateral) y pruebas de neuro-
imagen (TAC y/o RMN craneal) normales (13,14.16). Nuestro
paciente mostrd en su RMN los signos de la maiformacion de
Chiari, con lo que el diagnéstico de pseudos tumor cerebro fue
descartado. Si bien el estandar de oro para el diagndstico de
hipertension endocraneana es la medicion de la presion durante
la puncién, (10) en nuestro paciente no se realizé este procedi-
miento por el riesgo de agravar la herniacion.

En la malformacion de Arnold Chiari tipo I sinfomatica no
existe un tratamiento médico que haya demostrado su efecti-
vidad. Las indicaciones del tratamiento quirtrgico son todavia
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