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INFORMACION SOBRE POSIBILIDADES DE TRANSMISION GENETICA Y RIESGOS DURANTE EL PARTO EN
LAS PACIENTES AFECTAS DE UNA MALFORMACION DE CHIARI TIPO |.

M.A. Poca. Servicio de Neurocirugia. Hospital Universitario Vall d’Hebron. Barcelona

La malformacion de Chiari tipo | (MC-I) que se caracteriza por la existencia de una ectopia de las
amigdalas del cerebelo que se sitdan por debajo del foramen magnum. Esta disposicion anémala de
las amigdalas del cerebelo causa un bloqueo mas o menos importante a nivel de la unién craneo-
cervical, que dificulta la libre circulacion del liquido cefalorraquideo (LCR) y explica el desarrollo, en
algunos enfermos, de siringomielia o hidrocefalia asociadas. La malformacion de Chiari también
puede asociarse a otras anomalias 0seas de la charnela craneo-cervical, a aracnoiditis de la fosa
posterior, escoliosis y aumentos de la presion intracraneal. Asociada a una transmision autosémica
dominante, el origen genético y penetrancia familiar de la MC-I siguen siendo motivo de estudio en
el momento actual.

Las manifestaciones clinicas de los pacientes afectos de una MC-I son muy variables y dependen
del complejo malformativo asociado y de la existencia o no de cavidades siringomiélicas e
hidrocefalia en el momento del diagnéstico. Sin embargo, existen casos asintomaticos en los que el
diagnostico se ha realizado de forma incidental. Estos pacientes deben ser estudiados y seguidos,
aungue no requieran tratamiento quirtrgico de forma inicial.

Precauciones a considerar durante el seguimiento ginecoldgico y durante el parto en las
pacientes afectas de una malformacion de Chiari tipo |

1) Dada la potencial transmision genética de la malformacion al feto, deberia valorarse si éste
también se encuentra afecto de la malformacion cuando se realicen los estudios ecograficos
convencionales durante el embarazo

2) Dada la ectopia de las amigdalas del cerebelo, recomendamos que, en las pacientes que no
han sido tratadas de su malformacion, se consideren los siguientes aspectos de cara a
potenciales partos:

e No deben realizarse punciones lumbares por riesgo de enclavamiento de la paciente

e No es recomendable realizar una anestesia epidural durante el parto, por riesgo de
puncion dural y fistula de LCR oculta, que también supondria un riesgo de
enclavamiento para la madre

e Deben evitarse maniobras muy agresivas durante las maniobras del parto, de cara a
evitar potenciales descompensaciones clinicas. Esto es especialmente importante
cuando exista una siringomielia asociada a la malformacion de Chiari.
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