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RESUMO

Introdugao: A Malformacgao de Chiari tipo | € uma alteracdo congénita e pouco
prevalente que é originaria de anomalias estruturais da base do cranio com uma
fossa craniana posterior hipoplasica que leva a herniagdo das tonsilas
cerebelares pelo forame magno. Relato do caso: Relatamos um paciente com
Malformagao de Chiari tipo | diagnosticado apds trauma cranio-encefalico com
exames de imagem que ndo mostraram alteragdes relacionadas ao trauma,
entretanto com achado da anomalia, evidenciada pela insinuagao inferior das
tonsilas cerebelares no forame magno por cerca de 1,8 cm, hidromielia e
colecdes cisticas na fossa posterior. Correlacionados o achado de imagem com
sintomas prévios do paciente caracteristicos, indicou-se a cirurgia e foi
submetido a descompressado da fossa posterior do cranio com boa evolucgao.
Conclusdo: O tratamento cirurgico adequado é capaz de obter resultados
satisfatorios e duradouros com melhoria da qualidade de vida dos pacientes.

PALAVRAS-CHAVE: Malformacdo De Chiari |. Descompressdo Da Fossa
Posterior. Cefaleia Occipital. Hidromielia

ABSTRACT

Introduction: Chiari Malformation Type | is a congenital and less prevalent
alteration that originates from structural abnormalities of the skull base with a
hypoplasic posterior cranial fossa leading to herniation of the cerebellar tonsils
by the foramen magnum. Case report: We report a patient with Chiari
Malformation Type | diagnosed after cranioencephalic trauma with imaging tests
that showed no trauma-related changes, however with anomaly finding,
evidenced by the inferior insinuation of the cerebellar tonsils in the foramen
magnum for about 1.8 cm, hydromielia and cystic collections in the posterior
fossa. Correlated the image finding with characteristics patient's previous
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symptoms, the surgery was indicated and was submitted to decompression of the
posterior fossa of the skull with good evolution. Conclusion: The adequate
surgical treatment is capable of obtaining satisfactory and long-lasting results
with improvement of patients’ quality of life.

KEYWORDS: Chiari Malformation Type |. Posterior Fossa Decompression.
Occipital Headache. Hydromyelia.

INTRODUGAO

Anatomicamente a base do cranio forma o assoalho do compartimento
intracraniano e relaciona a maioria das estruturas do Sistema Nervoso Central
(SNC) ao compartimento extracraniano. E dividida em 3 segmentos principais:
anterior, central e posterior. A base posterior do cranio € formada pelo osso
occipital e partes dos ossos temporal e esfendide. O forame magno € o maior
forame da base do cranio e esta localizado na linha média da base posterior do
cranio no 0sso occipital, por ele atravessa a medula espinhal. (POLICENI, 2015).
A fossa craniana posterior (FCP) contém o tronco cerebral, nervos cranianos e
cerebelo. O assoalho da FCP é formado pelos musculos basilar, condilar e
escamoso, partes do 0sso occipital e a parte mastoidea do osso temporal. O teto
da FCP é formado pela tenda do cerebelo, que € uma dobra da dura mater,
separando a fossa posterior da fossa média do cranio (BASARAN et al., 2018).

Existem quatro tipos de anormalidades morfologicas da fossa posterior
craniana descritas por Arnold-Chiari em 1891. Essas denotam um grupo
heterogéneo de deformidades anatdbmicas envolvendo o cerebelo, o tronco
encefalico e a juncao cranio cervical. A Malformagao de Chiari do tipo | (MC-I)
decorre da protrusdo caudal das amigdalas cerebelares no canal espinhal.
(PORETTI etal., 2016). O tipo Il é caracterizado pela herniagdo caudal do vermis
cerebelar, da porcao inferior do tronco cerebral e do quarto ventriculo pelo
forame magno e ocorre concomitantemente com mielomeningocele, associada
ou ndo a hidrocefalia. No tipo Ill, o mais raro das malformagdes de Chiari,
geralmente associado a um mau progndstico, é caracterizado pela associagao
de encefalocele cervical ou occipital juntamente as caracteristicas do tipo I,
podendo levar a uma incapacidade severa ou morte precoce. (MORENO et al.,
2015) O tipo IV é incomum e raramente esta associado a herniagdo tonsilar,
sendo evidenciado por hipoplasia severa ou aplasia de cerebelo, associada a
fossa posterior com tamanho pequeno (BIASI et al., 2016). A MC-l é uma
malformagdo congénita, mas que também pode ser consequéncia de
procedimentos cirdrgicos na coluna lombar, como nas derivagdes liquoricas
lomboperitoneais para o tratamento da hidrocefalia de pressao normal.

Sua prevaléncia estimada é de 1 paciente para cada 1.000 a 5.000
individuos, sendo a maioria dos casos de ocorréncia esporadica. Padrbes de
herangca familiar autossédmico recessivo ou dominante com penetrancia
incompleta também tém sido identificados. A prevaléncia de MC-I diagnosticada
a RM varia de 0,56% a 0,77%, sendo ainda encontrada em 0,62% das
necropsias. (VIDAL, 2014)

O quadro clinico pode ser composto por cefaleia occipital, cervicalgia
posterior, vertigem, sensacao de desfalecimento principalmente ao realizar
hiperextensdo do pescoco, dispneia, paresias de nervos cranianos com
dificuldades de degluticdo, de articulagdo da fala, paresia de membros
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superiores e inferiores, alteragcdes da funcdo dos esfincteres urinario e fecal,
alteragbes de sensibilidade, apneia do sono e até comprometimento do nivel e
do conteudo de consciéncia nos casos mais graves associados a compressao
do quarto ventriculo e hidrocefalia ndo comunicante (ROSI JUNIOR et al., 2014).

De acordo com Poretti et al. (2016) , os mecanismos patégenicos que
levam a formagdo da MC-lI podem ser classificado em quatro grupos: (1)
anomalias estruturais da base do cranio, (2) segmentagdo anormal dos corpos
vertebrais cervicais, (3) superlotacdo causada por uma pequena abdbada
craniana na fossa posterior, e (4) tecido excessivo na fossa posterior ou na
abodbada craniana inteira.

O diagnostico é definido como a herniagcdo das tonsilas cerebelares de
pelo menos 5mm abaixo do forame magno em adultos e 6mm em criancgas,
definidos por Ressonancia Magnética ou Tomografica Computadorizada. A
herniacdo das tonsilas entre 3mm e 5mm pode ser denominada como ectopia
cerebelar benigna e necessita de correlagdo com outros achados clinicos e
radiologicos. No caso de deteccdo de menos de 3mm de herniagdo o achado é
considerado normal. A imagem espinhal é essencial na avaliacao inicial devido
a alta associagdo com siringomielia que pode ocorrer em qualquer parte da
medula espinhal, sendo mais comum nos niveis de C4 a C6. (FAKHRI et al.,
2015). E aceito que a classica MC-| é originario de uma fossa craniana posterior
(FCP) hipoplasica, porém as caracteristicas estruturais que determinam essa
hipoplasia ainda sdo desconhecidas (URBIZU et al., 2017).

O tratamento da MC-I em criancas inclui cuidados conservadores ou o
manejo cirurgico. O tratamento conservador € indicado para criangas
assintomaticas ou oligossintomaticas que tem ectopia tonsilar leve, achados
neuroldgicos sutis e ndo afetados na qualidade de vida. Criangas sintomaticas
podem se beneficiar de uma intervencéo cirurgica, mas o sucesso depende de
uma selegcao cuidadosa de pacientes, que incluem achados que precisam ser
identificados como a herniagdo das tonsilas cerebelares e a presenca de
siringomielia ou hidrocefalia (PORETTI et al., 2016).

RELATO DE CASO

Um paciente masculino de 7 anos deu entrada no Pronto Socorro Infantil
do Hospital Regional de Presidente Prudente em Glasgow 15, sem colar cervical
ou imobilizagdo, com exame neurologico dentro da normalidade, porém
queixando-se de cefaleia em regido occipital apdés queda de arvore de
aproximadamente 4 metros de altura com imediata perda da consciéncia.
Segundo o acompanhante ndo houve convulsées ou vémitos apds o trauma.
Paciente permaneceu sonolento e hipoativo apds a queda e n&o se lembra de
CcOmo ocorreu.

Em atendimento no Hospital Regional foi realizada Tomografia
Computadorizada de cranio e coluna cervical no mesmo dia devido ao TCE, a
TC nao mostrou alteragcbes relacionadas ao trauma, entretanto evidenciou
alteragdes confirmadas com Ressonancia Magnética do encéfalo: a insinuagéo
inferior das tonsilas cerebelares no forame magno por cerca de 1,8 cm,
sugerindo anomalia de Arnold Chiari tipo |, dilatacdo do canal central da medula
na porgao cervical (hidromielia), colegdes cisticas na fossa posterior e retificagéo
da curvatura cervical em decubito.

Os familiares relatam que o escolar apresentava previamente sintomas
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frequentes como cefaleia occipitocervical, dispneia leve, roncos noturnos, dor em
membros inferiores ao caminhar, hiperemia conjuntival, dificuldade de
aprendizado na escola e mantinha uma posicdo com ombros encolhidos e mento
abaixado para amenizar desconforto cervical. Negava vertigem, disfungao dos
esfincteres, dificuldade de degluticdo ou alteragdes de sensibilidade.

Optou-se pela descompressao cirurgica da fossa posterior, que no pos
operatorio imediato o paciente evoluiu com midriase bilateral, com pupilas
fotorreagentes. Foi realizada nova TC de cranio que afastou sangramento pos
intervencdo cirurgica. Permaneceu trés dias na UTI pediatrica, estavel
hemodinamicamente, sem sinais de infeccdo com melhora espontanea da
midriase. Aceitou dieta sem problemas na degluticdo e sem microaspiragdes,
recebendo alta apds 15 dias de internacéo.

Curiosamente a mae também apresenta sintomas sugestivos de anomalia
de Chiari. Aos 18 anos, apds nascimento do filho comegou apresentar paresia
de membros superiores e inferiores, ataxia, disbasia, com dificuldade de
deambulacdo, perda da capacidade de escrever e assinar, afasia e disfasia,
sendo orientado retorno médico para realizagdo de exames diagndsticos.

Fig. 1- RM de encéfalo no plano coronal Fig 2- RM de encéfalo no plano sagital demonstrando
demonstrando a malformacéo de Chiari tipo I. a malformacéo de Chiari tipo I.
Fonte: 0 autor Fonte: o autor

DISCUSSAO

Pacientes com MC-I geralmente sdo assintomaticos ao nascer,
desenvolvendo disfungdo progressiva do tronco cerebral durante suas vidas,
produzida por episddios traumaticos, vasculares ou inflamatérios. A busca por
assisténcia médica ocorre durante a vida adulta devido a benignidade do quadro
clinico. (ROSI JUNIOR et al., 2014). A Ressonancia Magnética é a técnica de
neuroimagem de escolha para melhor avaliar e diagnosticar a MC-Il. Outros
exames de neuroimagem tem menor utilidade comparada a RM (PORETTI et al.,
2016).

Acredita-se que a origem da herniagao tonsilar se deve a uma hipoplasia
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da FCP, que pode ocorrer de modo congénito ou durante o crescimento. Essa
reducao da FCP né&o vai ser capaz de comportar o volume do cerebelo, o que
resulta na herniagdo tonsilar através do forame magno, levando a uma obstru¢ao
de fluxo do liquido cefalorraquidiano (LCR). Todas as teorias sugerem que a
formacgado de siringohidromielia resulta dessa obstrugdo do LCR ao nivel do
forame magno, pois permitira com que ele entre no canal central (DLOUHY et
al., 2017).

Segundo Schuster (2013), cerca de 50 a 70% dos pacientes com MC-I
tem associado a siringomielia, que pode ser caracterizada como uma cavitagéo
cistica na medula espinhal contendo LCR. Embora a siringomielia e hidromielia
sejam entidades diferentes, sdo usadas como terminologia classificadora para
cavidades cheia de liquidos, porém essa definicdo ainda é inconsistente
(BLEGVAD et al., 2014).

A histdria clinica e o exame fisico sdo essenciais para determinagao da
descompressao cirurgica. Muitas vezes, a decisdo da descompressao da fossa
posterior permanece exclusivamente com base no grau de ectopia tonsilar e da
sintomatologia do paciente. Ja pacientes com siringomielia associada deve ser
submetido a neurocirurgia, para que danos permanentes na medula espinhal
sejam evitados. O objetivo principal da cirurgia € a descompressao da fossa
posterior do cranio com reestabelecimento de fluxo liquérico adequado ao nivel
de forame magno (PORETTI et al., 2016).

Deve-se ressaltar que a ndao melhoria dos sintomas neurologicos poés
intervencdo cirurgica n&o significa, necessariamente, falha terapéutica. A
estabilizagdo do curso clinico progressivo da doenga €, talvez, o principal
objetivo a ser alcangado com o tratamento (VIDAL, 2014).

CONCLUSAO

O caso relatado e publicacbes levantadas trazem a luz a discusséao
terapéutica de uma situagao complexa que é a Malformagao de Chiari tipo | e
evidenciam que quando bem executada e em pacientes adequadamente
selecionados, a descompressao da fossa posterior € capaz de obter resultados
satisfatérios e duradouros no que diz respeito ao alivio sintomatico e melhoria da
qualidade de vida.
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