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Malformacion de Chiari tipo I en una
embarazada. Reporte de caso

Chiari malformation type I in pregnant
women, case report.

Diana Marcela Hoyos-Guerrero,* Rafael Leonardo Aragén-Mendoza,? Michel
Hernéndez-Restrepo,® Erika Andrea Alba-Romero*

La malformacién de Chiari es un padecimiento neurolégico, congé-
nito o adquirido, infrecuente. Se caracteriza por el desplazamiento de las estructuras
rombencefalicas hacia el canal espinal, por debajo del foramen magno. Se desconoce
lafrecuencia y evolucién que puede tener durante el embarazo porque existen cambios
durante el trabajo de parto que pueden predisponer a la herniacién del tronco ence-
falico con compresién medular. Esta situacién plantea un desafio terapéutico porque
no se dispone de recomendaciones unificadas acerca del momento del parto, via del
nacimiento y mejor técnica anestésica en estas pacientes.

Paciente primipara, de 24 afnos, con 34 semanas de embarazo.
Acudié a Urgencias del Hospital Universitario de la Samaritana debido a un cuadro
clinico de cefalea con signos de alarma. En la resonancia magnética cerebral se en-
contré una malformacion de Chiari tipo I. Con el objetivo de limitar las maniobras de
Vasalva durante el trabajo de parto se decidi6 la cesarea, con anestesia neuroaxial,
sin complicaciones y con recién nacido sano.

La malformacién de Chiari tipo | durante el embarazo es infrecuente.
Las pacientes con diagnéstico previo al embarazo condicionan un seguimiento en el
que se valora la indicacién de tratamiento neuroquirtdrgico antes de la concepcién.
Durante el embarazo no puede recomendarse un tnico método de finalizacién o
anestesia y la atencién médica debe estar a cargo un equipo multidisciplinario que
formule un plan de atencién individualizado para mejorar el desenlace materno y fetal.

Malformacion de Arnold-Chiari; embarazo; tratamiento.

Chiari malformation is a rare congenital or acquired neurological
disorder, characterized by the displacement of the rhombencephalic structures towards
the spinal canal below the level of the foramen magnum; The frequency and progres-
sion that can occur during pregnancy are unknown, since there are changes during
labor that can predispose to brainstem herniation with spinal cord compression; which
poses a therapeutic challenge since there are no unified recommendations about the
moment of delivery, delivery route and the best anesthetic technique in these patients

A 24-year-old patient, G1PO with a 34-week pregnancy, consulted
the emergency room of the Hospital Universitario de la Samaritana, due to a clinical
profile of headache with warning signs; to the study of cerebral magnetic resonance
with a finding of Chiari type | malformation. In order to limit the Valsalva maneuvers
during labor, a caesarean section was performed at term under neuraxial anesthesia
without complications with a healthy newborn.

Chiari malformation type | during pregnancy is rare. Patients diagnosed prior
to pregnancy condition a follow-up in which the indication for neurosurgical treatment prior
to conception is assessed. During pregnancy, no single method of termination or anaesthesia
can be recommended and medical care should be provided by a multidisciplinary team
formulating an individualized care plan to improve maternal and fetal outcome.

Arnold-Chiari Malformation; Pregnancy; Treatment.
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La malformacién de Chiari es una alteracion
neuroldgica congénita o adquirida, infrecuente,
que se caracteriza por el desplazamiento de las es-
tructuras romboencefalicas hacia el canal espinal,
por debajo del foramen magno.! Se reconocen
varios tipos; la malformacién de Chiari tipo | es
la mas prevalente.? Su incidencia no esta adn
debidamente determinada pero se ha reportado
1 caso por cada 1280 estudios de resonancia ce-
rebral practicados.’ Afecta a las personas de todas
las razas, con mayor frecuencia en mujeres que
hombres, con una relacion de 3:1.4°

La malformacién de Chiari tipo | se caracteriza
por un descenso de las amigdalas cerebelosas de
al menos 5 mm a través del foramen magno, lo
que impide el flujo adecuado del liquido cefalo-
rraquideo y origina una compresion progresiva
de la unién cérvico medular.! La patogénesis de
esta enfermedad es motivo de debate donde se
proponen multiples teorfas. Son la consecuencia
de defectos primarios en la programacion gené-
tica de la segmentacion del cerebro posterior,
con desarrollo mesodérmico anormal.® Puede
estar asociada con malformaciones esqueléticas,
sobre todo en las primeras vértebras cervicales y
en el 50% de los casos con siringomielia causa-
da por el liquido cefalorraquideo que forma un
quiste o cavitacion dentro de la médula espinal .’

Incluso hasta un 65% de los pacientes con
malformacién de Chiari tipo | permanecen
asintomaticos; sin embargo, aproximadamen-
te el 10% experimentan un aumento de la
presion intracraneal, lo que puede derivar en
una morbilidad neurolégica significativa.” Los
pacientes con sintomas se caracterizan por:
cefalea, cervicalgia, ataxia, cambios sensoria-
les y motores en las extremidades superiores
y disfuncién nerviosa autonémica que pueden
tener una repercusion negativa en la calidad de
vida.>® El diagnéstico es fortuito en la mayoria

2023; 91 (2)

de las pacientes a quienes se indica un estudio
de neuroimagen por una sospecha diferente.!
La resonancia magnética se considera la mejor
modalidad de imagen para la evaluacién de las
malformaciones de Chiari.®"

El tratamiento de las pacientes asintomaticas,
sin obstruccién al flujo del liquido cefalorra-
quideo, es conservador y se lleva a cabo con
vigilancia clinica."'>" Las pacientes sintoma-
ticas o con obstruccién completa del liquido
cefalorraquideo son idéneas para tratamiento
neuroquirdrgico.™

Se desconoce la frecuencia y evolucién de la
malformacién de Chiari tipo | que se inicia
durante el embarazo. En las pacientes que
la padecen, las contracciones, maniobras de
Valsalva y el pujo materno pueden aumentar
la presion intracraneal. Ese cambio fisiol6gico
puede predisponer a la compresion de la regién
cérvico medular, herniacion del cerebelo y del
tronco encefélico, con compresiéon medular. La
escasa presentacion de malformacién de Chiari
tipo | durante el embarazo plantea un desafio
terapéutico en virtud de que se carece de pautas
o recomendaciones unificadas para su atencion,
momento del parto, via del nacimiento y mejor
técnica anestésica en estas pacientes. El objeti-
vo de este reporte fue: describir el caso de una
paciente en el tercer trimestre del embarazo con
un primer episodio de cefalea progresiva, con
diagndstico por neuroimagen de malformacion
de Chiari tipo I. El seguimiento fue multidisci-
plinario hasta la obtencién de un recién nacido
sano, por cesarea, con anestesia neuroaxial al
término, sin complicaciones neurolégicas de la
paciente.’

Paciente primipara, de 24 afnos, con 34 semanas
de embarazo. Acudié al servicio de Urgencias
del Hospital de la Samaritana, en Bogotd, Co-
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lombia, debido a un cuadro clinico de un mes
de evolucion del primer episodio de cefalea en
la region occipital, con irradiacion a la region
cervical, continuo, con intensidad 4 de 10, que
aumento progresivamente hasta intensidad 8 de
10. El dolor aumentaba con las maniobras de
Valsalva. Carecia de antecedentes personales
patolégicos, farmacolégicos o quirdrgicos.
Antecedentes ginecoldgicos: menarquia a los
15 afios, periodos menstruales regulares, primi-
gestante de embarazo deseado, con asistencia
a controles prenatales, sin complicaciones. Al
examen fisico, la paciente se encontré con sig-
nos vitales de tensién arterial de 100-60 mmHg,
frecuencia cardiaca de 87 Ipm, frecuencia
respiratoria de 16 rpm, escala de Glasgow de
15-15 y temperatura de 36 °C, con abdomen
blando, Utero gravido de 32 centimetros, con
feto Gnico, en posicion longitudinal y fetocardia
de 140 [pm.

Al examen neurolégico la paciente se encontré
orientada en persona, tiempo, espacio sin déficit
motor o sensitivo, con reflejos osteotendinosos
y simétricos en las cuatro extremidades. En la
valoracion de los pares craneales no hubo déficit
ni zonas gatillo que reprodujeran el dolor. Con
diagnéstico de cefalea en estudio, con signos de
alarma, se hospitalizé para la administracion de
analgésicos y realizacién de estudios comple-
mentarios. Se formulé el tratamiento analgésico
con tramadol y metamizol. Como prueba de
bienestar fetal se practicé el perfil biofisico 10-10
y ecografia obstétrica con un peso fetal adecuado
para la edad gestacional. La resonancia cerebral
reporté el hallazgo de ventriculomegalia supra e
infratentorial, sin cambios de migracion transe-
pendimaria, descenso de amigdalas cerebelosas
a través del foramen magno que alcanzaba el
nivel del arco posterior de C1, con elongacién
de los mismos atribuibles a anomalia de Chiari
tipo 1. Lo anterior confirmé el diagndstico de
cefalea secundaria a malformacién de Chiari
tipo I. Figuras 1y 2

Resonancia magnética cerebral secuencia
T1. Corte sagital con herniacion caudal de 13 milime-
tros de las amigdalas cerebelosas a través del foramen
magno. Vértice inferior de las amigdalas cerebelosas
en forma de punta (flecha).

Al tercer dia de hospitalizacién, la paciente se
dio de alta porque se encontrd sin deterioro
neurolégico, con mejoria clinica, sin cefalea y
con adecuado bienestar fetal. La atencion mul-
tidisciplinaria estuvo a cargo de los especialistas
de los servicios de Medicina Materno Fetal,
Neurologia, Neurocirugia y Anestesiologia. Se
indico vigilancia clinica ambulatoria, por parte
de los especialistas de Medicina Materno Fetal
cada 15 dias, con pruebas de bienestar fetal. La
paciente tuvo persistencia de la cefalea con la
maniobra de Valsalva de baja intensidad que
se control6 con analgésicos comunes, sin otros
sintomas neurolégicos asociados. A fin de limitar
las maniobras, como el pujo, que promovieran
el aumento de la presién intracraneal y de los
sintomas durante el trabajo de parto, se opt6
por la cesdrea en la semana 39, con anestesia
raquidea, con Unica puncién con aguja raqui-
dea 27 y anestésico con bupivacaina al 0.5%.
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Resonancia magnética cerebral secuencia T2;

sas por debajo del agujero magno (flecha);
amigdalino (flecha).

Los procedimientos anestésico y quirlrgico se
[levaron a cabo sin complicaciones y se obtuvo
un recién nacido sano, de 3360 g, talla de 54
cm, APGAR 8-9-10, al 1, 5 y 10 minutos, res-
pectivamente. La evolucion posquirdrgica fue
adecuada al segundo dia, con indicacién de alta
hospitalaria. En el puerperio tardio se practicé
una resonancia cerebral de control, sin cambios
en relacion con el estudio de neuroimagen pre-
vio ni en el examen neurolégico. Se procedi6 al
seguimiento ambulatorio, con vigilancia clinica
de los especialistas del servicio de Neurologia
y Neurocirugia.

La malformacion de Chiari tipo | es infrecuente
durante el embarazo. La cefalea suboccipital es
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Corte sagital con descenso de las amigdalas cerebelo-
Corte axial con ligero apifiamiento de la médula por el descenso

el sintoma mas comun. Cuando asi sucede en
toda paciente con deseo de embarazo o emba-
razada con cefalea o con signos de alarma debe
practicarse un estudio formal de neuroimagen.’

Las pacientes con diagndstico previo de malfor-
macién de Chiari tipo | requieren seguimiento
por parte de los especialistas de los servicios de
Neurologia, Neurocirugia y valoracién prenatal
de los de Medicina Materno Fetal quienes en
una consulta previa a la concepcién deben ex-
plicar los riesgos durante el embarazo y valorar
la indicacion de intervencion neuroquirdrgica
antes de la concepcion. En esa valoracion y la
posterior con el embarazo puede aplicarse el
cuestionario de avance de la malformacion de
Chiari tipo | como herramienta creada por Janjua
y colaboradores para disefar planes individua-
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lizados de atencién de la paciente embarazada
con esta malformacién.

Durante el embarazo, los cambios fisiolégicos
observados en el lapso del trabajo de parto, el
esfuerzo fisico, las maniobras de Valsalva y el
pujo materno implican aumento de la presién
del liquido cefalorraquideo que puede empeorar
los sintomas y las alteraciones neuroldgicas en
las pacientes con esta malformacién. Esta es la
razén por la que debe existir un seguimiento
estrecho por parte de equipos multidisciplinarios
que incluyan: Medicina Materno Fetal, Neu-
rologia, Neurocirugia y Anestesia que valoren
a la paciente con evolucién de los sintomas
neuroldgicos para determinar si amerita o no
intervencion neuroquirdrgica. En la paciente con
malformacién de Chiari tipo | el objetivo de la
eleccion de la via de finalizacion del embarazo,
lo mismo que el tipo de anestesia obstétrica, es
evitar el aumento de la presion intracraneal que
pueda predisponer a la herniacién del tronco
encefdlico y la exacerbaciéon de los sintomas
de la madre.!

La via del nacimiento de los hijos de madres
con esta malformacion, en la mayoria de los
casos, es por cesarea, indicada en pacientes
sintomdticas, con empeoramiento de los sin-
tomas neurolégicos o con tratamientos previos
para malformacién de Chiari tipo . El trabajo de
parto y la finalizacién por via vaginal no estan
contraindicados; deben llevarse a cabo con una
analgesia obstétrica y segunda etapa del trabajo
de parto pasiva, a fin de evitar el pujo materno.
Es de elecciéon en pacientes asintomaéticas, sin
signos de presion intracraneal aumentada.>'
Autores como Jeffree indican que la via del na-
cimiento en estas pacientes debe estar dada por
la indicacién obstétrica, no por la malformacion
de Chiari como tal."

La paciente con malformacion de Chiari tipo |
durante el embarazo debe recibir una valoracién

anestésica individualizada y el procedimiento
anestésico debe ser administrado por un anes-
tesidlogo experimentado.’” La mejor técnica
anestésica sigue siendo un tema debatido, donde
se tienen que tener en cuenta las anormalidades
asociadas con la malformacion de Chiari tipo |
como la cifoescoliosis, vértebras cervicales fun-
didas (sindrome de Klippel-Feil), siringomielia,
hidrocefalia, entre otras'” y las morbilidades
obstétrica de la paciente. El objetivo de la anes-
tesia general y neuroaxial es mantener estable
la presion del liquido cefalorraquideo dentro del
craneo y del canal medular.

La anestesia general no esta contraindicada y
debe hacerse todo lo posible para estabilizar
la columna cervical y evitar la hiperextension
del cuello durante la intubacién, para evitar la
compresién del foramen magno.'?

Existen inquietudes tedricas respecto de la ad-
ministracién de anestesia espinal a pacientes
sintomaticas o sin correccién de la malformacién
de Chiari tipo | debido al potencial de compre-
sién de las estructuras en torno del foramen
magnum, aumento de la presion intracraneal o
hidrocefalia obstructiva y sindrome de la médula
cervical intramedular. Hay reportes de empeo-
ramiento de los sintomas hasta dos semanas
después de la administracién de un anestésico
espinal.’® Sin embargo, se reportan series de
casos de mujeres con malformacién de Chiari
tipo | a quienes se administré anestesia epidural
o raquidea sin que experimentaran signos que
sugirieran un aumento de la presién intracra-
neal, empeoramiento de la cefalea o sintomas
de herniacion amigdalina. En conclusién, no se
informaron complicaciones con la anestesia neu-
roaxial lo que sugiere que la anestesia raquidea
y epidural no estaria contraindicada en las em-
barazadas con la malformacion de referencia.™

En el 50% de los casos de pacientes con malfor-
macién de Chiari tipo | se asocia siringomielia,
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en quienes la anestesia general puede adminis-
trarse con seguridad.’* Por su parte, la anestesia
neuroaxial, segiin Jayaraman,?' tiene una con-
traindicacion relativa debido a la posibilidad de
empeoramiento de los sintomas neurolégicos,
sobre todo cuando no se tiene un protocolo esta-
blecido para este grupo de pacientes obstétricas
con siringomielia asociada.

Durante el puerperio, a las pacientes con mal-
formacion de Chiari tipo | se les recomienda
evitar las maniobras de Valsalva, toser, agacharse,
levantar objetos pesados entre otras que pueden
empeorar los sintomas asociados.’

En la paciente del caso se opt6 por la atencion
multidisciplinaria e individualizada. Se indic6
finalizar el embarazo mediante cesarea al tér-
mino, con anestesia neuroaxial raquidea, que
se ejecuto sin contratiempos, con una adecuada
evolucién en el puerperio y sin complicaciones
neurolégicas, ni aumento de los sintomas.

La malformacion de Chiari tipo | es infrecuente
pero debe considerarse como parte de las causas
diferenciales de cefalea durante el embarazo. Las
pacientes con diagndstico previo al embarazo
deben recibir seguimiento por parte del neuré-
logo, neurocirujano y especialista en Medicina
Materno Fetal quienes habrdn de explicar los
riesgos durante el embarazo y valorar la indica-
cién de tratamiento neuroquirdrgico antes de la
concepcion. El equipo multidisciplinario debe
identificar, oportunamente, a la paciente que, por
evolucién de los sintomas neuroldgicos, es apta
para una intervencién neuroquirirgica y trazar
un plan de atencién individualizado. No puede
recomendarse un Gnico método de finalizacion
del embarazo o anestesia. Cada paciente debe
ser valorada de manera individual en funcién de
la gravedad clinica, malformaciones asociadas,
tratamientos efectuados, hallazgos radiolégicos
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y factores de riesgo obstétrico relacionados para
mejorar el desenlace materno vy fetal.

Consideraciones éticas

Se obtuvo el consentimiento informado por parte
de la paciente y autorizacion del comité de ética
médica del Hospital de la Samaritana para la
publicacién del caso clinico.
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