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La importancia del correcto diagndstico en los subtipos de
malformacion de Chiari tipo | en pediatria

The importance of accurate diagnosis in subtypes of type I Chiari
malformation in pediatrics
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La malformacion de Arnold Chiari tipo 1 (MC1) es la
anomalia congénita mas frecuente de la unién craneo-
cervical en paciente pediatricos. Tradicionalmente defi-
nida por el descenso de las amigdalas cerebelosas en
mas de 5 mm por debajo del foramen magno, esta enti-
dad abarca un espectro clinico y morfolégico sumamente
amplio. Histéricamente, nuestro abordaje diagndstico se
ha basado en esta simple medicién anatémica, sumado
a una variable sintomatologia. Sin embargo, la evolucion
de la neurcimagen y la neurocirugia pediatrica han evi-
denciado que clasificar a todas las MC1 bajo un mismo
estandar resulta insuficiente y erréneo. La correcta
identificacion de las distintas variantes de MC1 y, prin-
cipalmente, del fenotipo denominado “malformacion de
Chiari compleja” (MCC) exige una actualizacion en
nuestra vision radioldgica y préctica neuroquirdrgica'.

El desafio diagnéstico principal radica en diferenciar
la malformacion de Chiari simple (MCS) de su variante
compleja. Los pacientes con MCC presentan una mani-
festacion clinica mas grave y a edades méas tempranas,
frecuentemente asociando sintomas provocados por la
compresion directa del tronco encefélico y, en algunos
casos, la inestabilidad de la charnela occipito-cervical.

En este contexto, el rol del neurorradidlogo tras-
ciende la mera cuantificaciéon del descenso amigda-
lino. La evidencia actual destaca la importancia de
evaluar la cifosis craneocervical mediante parametros
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morfométricos. indices radiograficos como un angulo
clivus-canal menor a 125° una distancia pB-C2 mayor
a 9 mm, una alineacién sagital vertical condilar-C2
mayor a 5 mm, la invaginacion basilar, la siringomielia,
la angulacion/kinking bulbar o el Chiari tipo 1.5 (des-
censo de las amigdalas cerebelosas y del tronco ence-
falico inferior a través del foramen magno) actuan como
predictores fundamentales de la complejidad del cua-
dro y definen a la MCC?*.

La anatomia radioldgica estatica nos brinda solo una
parte del panorama real. Por esta razon, resulta cada
vez mas importante contar con la visidén dinamica de la
resonancia magnética (RM) craneo-cervical sagital en
flexion-extension y, principalmente, con el analisis de la
dinamica del liquido cefalorraquideo (LCR) mediante
resonancia magnética con contraste de fase (RM-CF),
lo que permitira discriminar entre MCS y MCC.

En nuestro medio, la mayor accesibilidad a la RM-CF
prequirdrgica puede facilitar la identificacion de aque-
llos pacientes que sufren mecanismos de compresion
anterior, siendo una herramienta cualitativa invaluable
para definir el tratamiento®.

En Patrones de dindmica del LCR en RM para dife-
renciar malformacion de Chiari 1 simple y compleja, de
Vigliano et al.5, publicado en el presente nimero, los
autores identifican con claridad la ayuda proporcionada
por este método.
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¢Por qué es vital esta diferenciacion diagndstica?
Las implicancias terapéuticas son clave. El abordaje
quirdrgico estandar para una MCS sintomatica suele
centrarse en la descompresion de la fosa posterior (con
0 sin duroplastia) y la laminectomia de C1.

No obstante, aplicar este procedimiento estandar a
un paciente con una MCC no diagnosticada puede
derivar en un fracaso quirurgico, empeorando la ines-
tabilidad biomecanica. Estos pacientes pueden reque-
rir una mayor ampliacion de la fosa posterior o
estrategias quirdrgicas mas agresivas, como la fijacion
occipito-cervical (para estabilizar la charnela) con o sin
la odontoidectomia transnasal o transoral (para la des-
compresidén ventral del tronco encefalico)®”.

Al integrar los patrones anatdmicos y funcionales
dinamicos, el neurorradiélogo asume un rol central en
el algoritmo de tratamiento, facilitando la eleccion del
procedimiento quirdrgico ideal. Con esta vision por el
equipo radiolégico y neuroquirirgico, se optimiza la
planificacion quirdrgica, mejorando el prondstico neu-
rolégico y la calidad de vida.

Se necesitan estudios cooperativos amplios para poder
definir si la mayor agresividad quirtrgica debe ser el pri-
mer paso o si se debe realizar una terapéutica escalo-
nada comenzando por los procedimientos mas simples.
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