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RESUMO

Introducgio: A sindrome de Chiari é malformacdo subdividida em 4
tipos cldassicos e 2 mais atuais. O ponto de conexdo de todas as suas
formas clinicas seria a malformacéo occipitocervical, caracterizada pelo
alongamento em sentido caudal do tronco encefdlico e do cerebelo até
a porcéo cervical da medula espinhal, através do forame magno. Os
sinftomas comuns se relacionam com a compresséo das estruturas herniadas
no forame magno.

Objetivos: Revisar o papel e oportunidade do tratamento cirdrgico
destinado a essas malformacdoes malformacées.

Método: Revisdo narrativa colhendo informacdes publicadas em
plataformas virtuais em portugués e inglés existentes no SciELO,
Google Scholar, Pubmed e Scopus. Inicialmente foi realizada busca por
descritores relacionados ao tema que foram: “Chiari syndrome, respiratory
insufficiency, minimally invasive surgical procedures”” com busca AND ou
OR, considerando o titulo e/ou resumo. Apés, considerando-se somente
os que tinham maior relacdo ao tema, foi realizada a leitura da integra
dos textos.

Resultados: Foram incluidos 25 artigos.

Conclusido: No cérebro maduro, a rafe serotoninérgica contém neurénios
derivados de varios dominios embriondrios, fornecendo a maior parte
da inervacdo serotoninérgica para parte inferior do tronco cerebral e
da medula espinhal. Assim, esses neurénios podem contribuir para a
modulacdo do estado de excitacdo de multiplos sistemas, incluindo a
respiracdo.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de Chiari. Insuficiéncia respiratéria.

Procedimentos cirirgicos minimamente invasivos.

Mensagem Central

A sindrome de Chiari pode estar associada
€M Mros Casos ad ﬂfferu«;ées sinfomdficas
dos cenfros respiratorios do ronco cerebral
Os sinfomas comuns se relacionam com
a compressdo das estuturas hemiadas no
forame magno. Adultos costumam apresentar
quemgées no pc:drﬁo de respiracdo, certos
movimentos oculares involunidrios e depressﬁo
no reflexo do womito, por exemplo; jd as
criancas, pargparesia ou quadripﬂreaicr, afraso
no desemvolimento & afrerugées da agifidade
a depender de sua foixa etdria. Esta revisdo
procura atualizar o conhecimento e manuseio
dessa sindrome.

Perspectiva

Mo cérebro maduro, a rafe serofoninérgica
contém neurénios derivados de vérios dominios
embriondrios, com os niclkos ponfino e
medular da rafe fornecendo a maior parte da
inervacdo serofoninérgica para parfe inferior
do tonco cerebral & da medula e.spl'nhc:f.
Assim, 0s neurdnios serotoninérgicos do fronco
cerebral  inferior provuvefmenre contribuem
para a modu.fcrgc':o dependenre do estado de
excitacdo de mt_'lJrIpfo& sistenas, incluindo a
respiracdo. O conhecimento mais crprofundc:do
dos wdrios fipos da sidome e saber de sua
grc:vidﬂde crescenfe & importante para orienfar
a conduta cﬁnicocfn_l'rgiccr a ser adolada.

(oo

ABSTRACT

Introduction: Chiari syndrome is a malformation subdivided into 4 classic
types and 2 more current ones. The connecting point of all its clinical forms
would be the occipitocervical malformation, characterized by the caudal
elongation of the brain stem and cerebellum to the cervical portion of the
spinal cord, through the foramen magnum. Common symptoms are related
to compression of herniated structures in the foramen magnum.

Objectives: To review the role and opportunity of surgical treatment aimed
at these malformations.

Method: Narrative review collecting information published on virtual
platforms in Portuguese and English on SciELO, Google Scholar, Pubmed
and Scopus. Initially, a search was carried out for descriptors related to the
topic, which were: “"Chiari syndrome, respiratory insufficiency, minimally
invasive surgical procedures” with AND or OR search, considering the fitle
and/or abstract. Afterwards, considering only those that were most related
to the topic, the full texts were read.

Results: 25 articles were included.

Conclusion: In the mature brain, the serofonergic raphe contains neurons
derived from several embryonic domains, providing the majority of
serofonergic innervation to the lower brainstem and spinal cord. Thus, these
neurons can coniribute to the modulation of the arousal state of multiple
systems, including respiration.

KEYWORDS: Chiari syndrome.

invasive surgical procedures.

Respiratory insufficiency. Minimally
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INTRODUCAO

sindrome de Chiari é malformacéao

subdividida em 4 fipos cldssicos e 2 mais

atuais. O ponto de conexdo de fodas as suas
formas clinicas seria a malformacéo occipitocervical,
caracterizada pelo alongamento em sentido caudal do
tronco encefdlico e do cerebelo até a porcéo cervical
da medula espinhal, através do forame magno. Estima-
se que enire 0,1% e 0,5% da populacdo mundial é
portadora de algum de seus fipos.!

Os sinfomas comuns & doenca se relacionam com a
compress@o das estruturas herniadas no forame magno.
Pacientes adulios costumam apresentar alteracées no
padrdo de respiracdo, certos movimentos oculares
involuntarios e depressdo no reflexo do vémito, por
exemplo. J& os pacientes pedidtricos podem apresentar
paraparesia ou quadriparesia, atraso no desenvolvimento
e alteracdes da agilidade a depender de sua faixa
efdria.’

O conirole neural da homeosiase do CO2 ¢
dependente de alteracées no pH cerebral e receptores
de prétons. Para isso, a modulacéo de quimiorreflexores,
como os nicleo refrofrapezoide e corpo carotideo e de
neurénios serotoninérgicos da rafe, é fundamental nos
ajustes de frequéncia respiratéria, afividade muscular
inspiratéria e expiratéria e resisténcia das vias aéreas.
Com base nisso, lesées no fronco encefdlico podem
ocasionar déficits importantes no reflexo respiratério.

O presente artigo ftem enfoque destinado ao
fratamento cirdrgico das malformacdes de Chiari e
suas sequelas no reflexo da respiracéo. O objefivo dos
aufores é reunir os principais aspectos dessas doencas
necessdrios para o seu entendimento no contexto da
neurocirurgia.

METODO

RevisGo narrafiva da
informacdes publicadas em plataformas virtuais em
poriugués e inglés. O material para leitura e andlise
foi selecionado das plataformas SciELO - Scientific
Electronic Library Online, Google Scholar, Pubmed e
Scopus. Inicialmente foi realizada busca por descritores
relacionados ao tema, os quais foram identificados por
meio do DeCS/MESH utilizando os seguintes termos:
“Chiari syndrome. Respiratory insufficiency. Minimally
invasive surgical procedures”” com busca AND ou OR,
considerando o fitulo e/ou resumo. Apés, considerando-
se somenfe os que tinham maior relacéo ao temaq, foi
realizada a leitura da infegra dos textos e finalmente
incluidos 25 artigos.

literatura feita colhendo

DISCUSSAO

Fisiopatologia

Ao longo do tempo foram criadas inimeras teorias
que tenfavam, sem sucesso pleno, jusfificar a origem
das malformacées de Chiari. Em consenso, é claro, as
malformacées de Chiari séo alteracdes heterogéneas e
muliifatoriais, as quais contemplam causas congénitas
ou adquiridas e apresentacdes isoladas ou com
antecedentes familiares.? O ponto de conexéo de todas

as suas formas clinicas é o fechamento inadequado do
tubo neural, resultando, posteriormente, em malformacéao
occipifocervical, caracterizada pelo alongamento em
sentido caudal do tronco encefdlico e do cerebelo até a
porcéo cervical da medula espinhal, airavés do forame
magno.

Dentre as teorias existentes, chama a atencéo a que
correlaciona o liquido cefalorraquidiano (LCR) com
a expansibilidade da abébada craniana. Segundo
Mclone e Knepper,® defeitos na ocluséo do tubo neural
causam perda do LCR e a queda subsequente da pressdo
infracraniana. Como o LCR néo fica refido no sistema
ventricular, a expansibilidade da abébada craniana
é deficitaria, gerando fossa posterior diminuida. Por
consequéncia, ocorre o deslocamento caudal do tronco
cerebral e do cerebelo através do forame magno,
processo denominado de “herniacéo”.

A diferenciacdo entre as formas clinicas da
malformacéo congénita estd no tecido embriondrio
envolvido. Anomalias na neuroecioderme foram
visualizadas nas malformacées de Chiari tipo 11, 1l e IV,
enquanfo que no fipo | foram evidenciadas defeitos na
mesoderme.? Em vista disso, fica evidente a sua diferenca
dos diversos fipos com a malformacdo “pseudo-
Chiari”, visto que a ultima é resuliante de malformacéao
vascular responsdvel por provocar hipertensdo venosa
intracranianq, seguida de congestéo endovenosa e, por
consequéncia, herniacéo progressiva das amigdalas.*

A “teoria unificada” de Mclone e Knepper’
conseguiv também elucidar a hidrocefalia presente
em muitos casos. De acordo com os autores, a saida
bloqueada ou dificuliada do LCR através do forame
de Luschka e Magendie seria capaz de proporcionar
ventriculomegalia progressiva.! Em oposicdo a este
efeito adverso, ha casos de Chiari | com fossa posterior
com refencéo de LCR, mas de tamanho normal. Nestes
casos, a explicacdo se daria por condicées insuficientes
de absorcdo do LCR, o qual estaria aumentado pelo
aumento da pressdo venosa infracraniana por um
pseudotumor cerebral.*

Estudos de caridtipo revelaram grupos familiares
de pacientes, sugerindo fator hereditdrio ao problema.
Dois estudos genéficos iniciais correlacionaram certos
genes a vdrias caracteristicas da fossa posterior, como
morfologia do @ngulo basal, o dngulo de Wackenheim e
a altura da fossa posterior.2 Foram encontrados relacées
enire os genes ALDH1A2 e CDXI e a sinalizacdo do
4cido refinoico durante a somitogénese de precursores
da mesoderme paraxial,® o que foriificou ainda mais
a efiopatogenia da malformacédo de Chiari tipo I. Em
conirapartida, estudos relataram caracteristicas da
malformacdo mais relaciondveis com o ambienie do que
com a genética, como por exemplo o grau de herniacdo
das tonsilas cerebelares e o comprimento do clivus.

As formas adquiridas de malformacées de Chiari sdo
frequentemente causadas por alteracées no gradiente de
presséo cranioespinhal em individuos que apreseniam
a fossa posterior de tamanho considerado normal para
aquele sexo e para aquela faixa etdria. Procedimentos
médicos de shunt lombar, drenagem exierna e puncées
lombares seriadas para o fratlamento de pés-operatério ou
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p6s- vazamento fraumdtico de LCR ocasionaram aumento
deste gradiente através do forame magno.* O resuliado
deste fendmeno seria o deslocamento descendente, isto
é, na herniacdo das tonsilas cerebelares.

Epidemiologia

A malformacdo de Chiari apresenta taxa de
prevaléncia mundial estimada entre 0,1% e 0,5% em
ambos os sexos ou com pequena predominéncia
feminina.! Ao considerar faixas etdrias, encontra-se taxa
de até 0,9% para a populacéo adulta e 0,6% para a
populacéo pedidirica em geral.® Além disso, até entéo
ndo foi constatada nenhuma distribuicdo étnica ou
geogrdfica especifica.’

Apresentacdo clinica

A maioria dos casos de malformacdo de Chiari
séio assinfomdticos. Quando sinfomdticos, os pacientes
tendem a apresentar sinais e sinfomas comuns a todos
os tipos. Os pacientes adultos costumam apresentar
alteracdes no padrdo de respiracéo, o qual inclui
periodos de apneia, disfagia e estridor; movimentos
oculares involuntdrios, rdpidos e para baixo; reducdo na
forca do braco; e depresséo no reflexo do vémito.!

Pacientes  pedidiricos  costumam  apresentar
pariicularidades dentro dos sinais e sintomas mais
genéricos. Em bebés, a malformacéo pode ocasionar
paraparesia ou quadriparesia, hipofonia, opistétono,
nistagmo, choro fraco e atraso no desenvolvimento. J&
nas criancas mais velhas, os sintomas tendem a ser mais
insidiosos e progressivos, visualizados muitas vezes nas
alteracdes da agilidade, da caligrafia e do autocuidado.!

A predicéo de intensidade sinfomatolégica com base
na disténcia de descida fonsilar é ponto de conclusdes
confroversas.  Alguns estudos ndo  correlacionam
dor, fraqueza, dorméncia, tontura, visdo dupla e
sensibilidade & luz com o quanto as tonsilas cerebelares
foram heriadas.? Em contrapartida, outros propuseram
progndstico de piora de cefaleias e sintomas de
compresséo do tronco cerebral 7

Classicamente a malformacéo de Chiari foi dividida
em 4 fipos, os quais, além de levarem em consideracéo
o grau da herniacéo no forame magno, apresentam
especificidades clinicas.

Malformacéo de Chiari |

Malformacéo caracterizada pela descida varidvel
das amigdalas cerebelares para o canal cervical
superior (Figura 1). A faixa etdria predominante durante
o diagnéstico seria entre o final da inféncia e o inicio
da vida.! Pode vir acompanhada de hidrosiringomielia
ou hidrocefalia, a qual seria do fipo obstrutiva. Né&o
apresenta associacdo com hérnia de tronco cerebral ou
anomalias supratentoriais.’

Os sinfomas clinicos mais comuns destes pacientes
sdo cefaleia e dores cervicais, geralmente associadas
a disestesia no dermdtomo C2. A dor torna-se
intensificada pela tosse ou espirro.” A compresséo dos
nervos cranianos pode levar & rouquidéo, paralisia das
cordas vocais e assimefria da lingua.'’ J& a compresséo
do cerebelo pode ocasionar ataxia, nistagmo e apneia

central do sono."

Uma ampla gama de taxas de prevaléncia de
siingomielia em pacientes com malformacéo de Chiari
| foram relatadas, sendo considerado desde 38% a
mais de 50%.'2"° Embora seja uma uma apresentacéo
ndo t&o rara, a patogénese que correlaciona a
siringomielia com a malformacéo em questdo néo é
completamente compreendida.' Outro sinal fisico que
pode ser enconirado seria a escoliose, incluindo aquelas
aparentemente idiopdticas, em funcdo do crescimento
assimétrico da coluna, seja por causa da Siringomielia
seja pela malformacéo de Chiari propriamente dita.’

Uma variedade de autores tentou encontrar formas de
explicar o que seria necessdrio para gerar um paciente
sinfomdtico ou assinfomdtico utilizando como parémetro
a radiografia. H& autores que obfiveram correlacdo
enire o comprimento reduzido do clivus,™® basisfenoide
e supraoccipital e éangulo tentorial aumentado com
pacientes sintomdticos. Por outro lado, houve pesquisas
que associaram o aumento do comprimento do clivus
com as disfuncées respiratérias durante o sono dos
pacientes.'> Somado a isso, descobriram que a atrofia da
musculatura paraespinhal extensora e flexora profunda
estava associada com a gravidade sintomatolégica.'

Valendo-se de ouiros exames de imagem, a
ressondncia magnética com contraste de fase foi
empregada na avaliagdo e conexdo enire a gravidade
dos sinftomas e a dindmica do LCR. Como resultado,
parémetros como pressdo mdxima e volume do LCR
ndo foram considerados confidveis para instaurar a
correlacdo desejada. Em oposicdo, a gravidade de
sinfomas, sobretudo cefaleias, foi interligada & reducéo
do volume do LCR."7®

FIGURA 1 — Malformacdo caracterizada pela descida das
amigdalas cerebelares para o canal cervical superior
{serc: verme|ho:|

Malformacéao de Chiari Il

Malformacéo caracterizada pela descida do verme
inferior e dos hemisférios cerebelares através do forame
magno com deslocamento do fronco cerebral, isto &,
medula, quarto veniriculo e porcdo inferior da ponte,
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para dentro do canal espinhal e aqueduto e alongamento
do quario veniriculo (Figura 2).* Aproximadamente 33%
dos pacientes desenvolvem sinais e sinftomas de hérnia
ou compressdo do tronco cerebral antes da idade de 5
anos.! Além disso, estudos constataram que mais de 1/3
dos pacientes que apresentaram manifestacdes precoces
da doenca ndo sobreviveram.

A malformacéo de Chiari Il pode vir acompanhada
de anomadlias cerebrais, espinhais e meningeas.
Frequentemente estd associado & mielomeningocele,l
predominando a lombossacral ou toracica. Mais da
mefade dos casos houve a presenca de hidrocefalia,
seja construfiva seja obstrutiva.* Nestes casos, pode-se
observar fontanelas tensas, rigidez nucal, dor no pescoco,
deterioracéo cognifiva, incontinéncia urindria e distirbios
damarcha. Por fim, assim como na malformacéo de Chiari
do fipo |, deve ser investigado siringomielia em criancas
sinftomdticas, sobretudo naquelas que apresentam perda
sensorial dissociada, atrofia das méos, escoliose, dor nas
cosfas e achados de neurdnios motores inferiores.’

FIGURA 2 — Malformacéo caracterizada pela descida do verme
inferior e dos hemisférios cerebelares através do forame
magno com deslocamento do tronco cerebral I:exrrc:fdo
de: Donal J. Sexton, Kara M. Vaughan, Carthage Moran,
William D. Plant, Michael R. Clarkson andJoseph A.
Eustace. Haemodialysis-induced syncope due to Chiari

Il malformation. NDT Plus (2011) 4: 390-391

Malformacéo de Chiari llI

Malformacéo caracterizada pelo deslocamento caudal
damedulaeherniacéo de parte do cerebelo emmeningocele
occipifal, cervical ou occipitocervical (Figura 3). Com o
passar do tempo, foi descoberto que o rombencéfalo
também pode sofrer herniagéo.* Caracterizando a tamanha
gravidade dos pacientes, os principais sinfomas presentes
seriam os defeitos neurolégicos severos do desenvolvimento
e de nervos cranianos, convulsées, insuficiéncia respiratéria
e paralisia do neurénio motor superior e inferior. Pode vir
acompanhada de hidrocefalia em cerca da metade dos
casos, sendo do fipo obsirufiva em funcdo de estenose
do aqueduto ou de malformacdo de Dandy-Walker
associada.*

FIGURA 3 — Malformacdo caracterizada pelo deslocamento
cauvdal da medula e herniacéo de parte do cerebelo
em meningocele occipital, cervical ou occipitocervical.
Extraido de htips://radiopaedia.org/articles/ chiari-iii-

malformation

Malformacdo de Chiari IV

Malformacéo rara caracterizada pela hipoplasia
ou aplasia dos hemisférios cerebelares e alteracses
da ponte com “deformidade de peito de pombo” do
tronco cerebral (Figura 4). Como consequéncia destas
alteracdes anatémicas, surgem dilatacées do quarto
ventriculo, da cisterna magna e das cisternas basais.
Pode vir acompanhada de hidrocefalia; porém, é pouco
frequente.* Ha relatos de que os acomefidos pedidtricos
morrem logo apés o nascimento.

FIGURA 4 — Malformacéo rara caracterizada pela hipoplasia ou
aplasia dos hemistérios cerebelares e alteracses da

ponte com “deformidade de peito de pombo” do fronco
cerebral.

Outras malformacses de Chiari

Com o passar do tempo foram relatadas formas
anatémicas diferentes da malformacéo de Chiari
cléssica, porém com quadro clinico semelhante ao
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de Chiari I. A malformacéo de Chiari O é alteracao
caracterizada por algum grau de inclinacéo posterior da
ponte e medula com deslocamento caudal da medula
oblonga & ponte baixa do ébex, porém sem a descida
das tonsilas cerebelares.* Outro grupo de pacientes
foi classificado como malformacéo de Chiari 1.5 por
apresentarem migracéo caudal do fronco encefdlico e
ectopia das tonsilas cerebelares, porém com auséncia de
mielomeningocele.™

Diagnéstico

A neurorradiologia desempenha papel fundamental
na correta identificacdo dos aspectos anatémicos
que caracterizam as malformacdes de Chiari. A
ressondncia magnética (RM) representa atualmenie a
melhor modalidade de imagem, sendo considerada
padréo-ouro. Ela permite realizar andlise néo invasiva
da anatomia e da dinamica do fluxo do LCR na fossa
posterior e no forame magno.! Em funcéo disso, seu uso
ndo se restringe apenas a investigacdo pré-operatériq,
mas também no acompanhamento de pacientes fratados
cirurgicamente.

A investigacdo neurorradiolégica deve primeiro
excluir qualquer outra condicé@oinfracranianaresponsave
pelo aumento da presséo intracraniana e herniacéo
tonsilar, como tumores, quistos da fossa posterior e
hidrocefalia. Para auxiliar nas diferenciacées etiolégicas
que poderiam vir acomefer o paciente, estudos feitos em
RM estabeleceram que as pontas das amigdalas, em
condicdes normais, pode estender-se até 3 mm abaixo
do forame magno, enquanio que em pacientes afetados
por CM sua extenséo pode exceder 5 mm.2 Entretanto,
mesmo posicdo limitrofe (3-5 mm abaixo do forame
magno) deve ser considerada pafolégica quando
acompanhada por outros elementos da malformacéo,
como siringo-hidromielia e/ou torcdo cervicomedular.’
O aspecto das amigdalas e esireitamento ou apagamento
completo das espaco subaracnoideo no forame magno
foi considerado “semelhante a uma estaca”.?

Outros aspectos encefdlicos devem ser investigados
para complementar o diagnéstico, como o apinhamento
das estruturas neurais na fossa craniana posterior e sua
impactacdo no forame magno e a configuracdo das
pontas das fonsilas. Para estimar o apinhamento da
fossa craniana posterior, é feito um célculo da “razéo
de volume”, definida como o volume cerebral (via RM)
dividido pelo volume craniano da fossa posterior (via
TC).22 O volume da fossa posterior tende a ser menor
nas malformacédes quando comparado com individuos
normais, embora nem sempre seja esse o caso. Além
disso, como o apinhamento da fossa posterior resultara
na reducéio ou obliteracdo dos espacos subaracnoideos
ao nivel do forame magno, estimativa desses espacos
também fard parte da avaliacdo pré-operatéria.’
Quanto ao aspecto das tonsilas cerebelares, estas podem
apresentar configuracdo arredondada ou pontiaguda,
sendo a diferenca entre elas atribuida a diferentes causas
da malformacéo. Estudos sugeriram que tonsilas grandes
com aspecto inferior arredondado eram associadas a
anormalidades da juncéo craniovertebral, enquanto
que as com aspecto pontiagudo &s malformacses

secunddrias, como a hidrocefalia intrauterina leve.2°

A invesiigacdo por RM nédo pode ser limitada ao
compartimento intracraniano, mas também deve ser
estendida & medula espinhal, sobretudo na busca por
cavitacdes medulares, tipicas da siringomielia. Dessa
forma, devem ser ufilizadas imagens sagitais e axiais
ponderadas em T1, j@ que siringomielia pequenas
podem escapar da deteccdo em cortes sagitais. Para
interpretar as imagens, deve-se ter como conhecimento
prévio que siringomielias aparecem como cavitaces de
baixa intensidade de sinal dentro da medula espinhal e
sGo isointensas ao LCR.

Antes do advento daRM, a TC e a mielografia assistida
por TC, eram as técnicas de escolha. No entanto, ambas
as técnicas ndo eram completamente confidveis para
demonsirar tanto a malformacéo de Chiari quanto as
suas anomalias associadas, principalmente as cavitacdes
medulares. Em contraponto, mantém-se o valor da TC
na demonstracdo de anormalidades ésseas ao nivel
do forame magno, da juncéo craniocervical e da fossa
craniana posterior, que séo fipicamente observadas nas
craniossinostoses associadas a malformacéo de Chiari |,
por exemplo.’

Dados da literatura sugerem a importéncia dos
potenciais evocados auditivos do tronco encefdlico
(BEAPs) no contexto das malformacées de Chiari Il.
Nestes casos, foi observado que alteracdes destes
potenciais foram capazes de antecipar manifestacses
clinicas de disfuncdo do tronco cerebral. Partindo do
mesmo pressuposfo, os pofenciais evocados espinhais
somatossensoriais (SSEPs) também se mostraram de
grande valia, visio que sdo alterados mesmo na presenca
de disfuncéo leve da medula espinhal, podendo auxiliar
nas suspeitas de siringomielia.® Entretanto, segundo
oufros autores, os pofenciais evocados ndo devem ser
considerados confidveis na avaliacdo da presenca e
progressdo da hidrosiringomielia ou no monitoramento
de paciente aparentemente assinfomdtico.®

Cirurgia de Chiari

A avaliacdo pré e pés-cirirgica leva em consideracéo
a investigacdo das relacdes enire parémeiros
morfométricos e cirdrgicos, como resultados sintomdticos
do paciente, alteracées morfoméiricas pés-operatérias
e planejamento operatério. Para avaliar as alteracées
na base do crénio e nas propriedades do LCR durante
e apés a operacdo, é utilizado ulirassonografia Doppler
infraoperatéria e RM, bem como imagens pés-operatérias
para comparar com as medidas pré-operatérias.’

Ao planejar a descompresséo da fossa posterior, ha
varios fatores a serem considerados, incluindo a extenséo
da descompressdo, o emprego de duroplastia e a
necessidade de fusdo occipitocervical. A prdtica padréo
inclui craniectomia suboccipital e laminectomia em C1
para extensdo e descompresséo cefalocaudal, enquanto
a deciséo de empregar duroplastia apés descompresséo
Sssea estd sujeita a preferéncia do cirurgido (figuras 5
e 6).2 Geralmente a incisé@o na linha média é realizada
desde a protuberancia occipital até a regido cervical
superior, os musculos posteriores séo abertos através
do plano avascular da linha média, até a protuberéncia
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occipital e até o processo espinhoso de C1. A abertura é
sempre limitada & parte inferior do osso occipital e o arco
posterior do atlas. Em seguida, a dura-méter é aberta em
forma de T ou Y e refraida com pontos, o que permite
visualizar as amigdalas e a cisterna magna. Para ampliar
a abertura da dura-méter e do espaco ao redor das
amigdalas, é necessdrio um remendo, que pode ser feito
de material sintéfico ou parte do pericrénio do paciente.
Por fim, o adesivo dural é selado de forma estanque e
a linha de sutura é coberta com um selante dural para
reduzir o risco de vazamento do LCR.

Dependendo da extenséio da herniacdo da amigdalg,
as partes danificadas podem ser encolhidas com
elefrocautério. Esse encolhimento garante o bloqueio
da eliminacéo do LCR para fora do quarfo veniriculo.?
Além da descompresséo, os pacientes que também
apresentarem instabilidade occipitocervical necessitam
de fuséo da juncéo occipitocervical. No entanto, certas
técnicas cirdrgicas, como enxertos dsseos posteriores,
fiveram resultados inadequados, e novas técnicas que
utilizam fixacéo inferna rigida com parafusos e hastes
sGo muitas vezes fecnicamente desafiadoras devido a
forma alterada da anatomia éssea dos pacientes com a
malformacéo de Chiari.2

FIGURA 5 — RM sagital evidenciando malformacéo de Chiari tipo 1
com herniacdo das amigdalas cerebelares pelo foramen
magno (seta branca). TC de cranio no primeiro pés-
operatério evidenciando descompressGo das tonsilas
I:setc: preh:::I

FIGURA 6 — Apéds a craniectomia de fossa posterior e retirada da
parte do arco posterior de C1 as tonsilas cerebelares
estdo descomprimidcs. A seta prefa aponta o fronco
cerebral.

Reflexo da respiracéo

Durante o estado eupneico, a PaCO2 é mantida
dentiro do valor fisiolégico. de 35 mmHg.? No enfanto,
pequenas flutuacdes em torno deste valor de referéncia

ndo sdo percebidos conscientemente e tém nenhum
impacto no estado de vigilancia. Por outro lado, grandes
aumentos na PaCO?2 séo capazes de produzir sensacdes
nocivas em individuos acordados, como dispneiq,
necessidade de respirar e pénico.?

Algumas das respostas a PCO?2 alto s&o adaptativas,
na fentativa de garantir a homeostasia mefabdlica. Por
exemplo, a excitacdo induzida por CO2 profege conira
a asfixia acidental, o que possibilita que os individuos
promovam alteracées posturais que aliviam a obsirucéo
das vias aéreas.”?

O confrole neural da homeostase do CO2 &
dependente de quimiorreflexores, comando central e
aferéncia somdtica. O nicleo refrotrapezodide (RTN) é um
aglomerado de neurénios quimiorreceptores respiratérios
centrais, os quais desempenham funcéo fundamental
no quimiorreflexo ceniral. Para exercer sua funcéo de
detectar alteracées no pH cerebral, é necessario a
presenca dos receptores de prétons denominados TASK-
2 e GPR4.% Somado a isso, astrécitos especializados sdo
capazes de aumentar a sensibilidade desses neurénios,
por meio da liberacéo local de ATP, a qual promove a
acidificacéo extracelular e, por consequéncia, o pH
infravascular e o fluxo sanguineo local 2 Com base nisso,
pode-se correlacionar o pHCO?2 cerebral e respiracéo
com alieracdes mediadas pela [H+] cerebrais detectadas
pelos neurénios do RTN.

Os neurénios do RTN regulam a ventilacéo alveolar
ajustando a frequéncia respiratéria, atividade muscular
inspiratéria e expiratéria e resisténcia das vias aéreas em
conjunto com os corpos carofideo. Estes efeitos ocorrem
por meio de projecdes excitatérias a multiplos segmentos
do padréo respiratério inferior do tronco cerebral, sendo
a entrada diferente do corpo carotideo glutamatérgica
com alvo nas mesmas regides ponto medulares do RTN.%?

Os neurénios RTN e os corpos carotideos
normalmente funcionam em conjunio para estimular
ou reduzir a respiracdo em resposta & hipo ou
hiperventilacdo. Durante a hipéxia, a estimulacdo
ventilatéria provocada pela hiperatividade do corpo
carotideo é contrabalanceada por uma reducéo da
atividade neuronal do RTN causada pela alcalose
concomitante. Assim, este fenémeno limita o aumento
da respiracéo provocado pela hipéxia hipobdrica. Por
outro lado, quando o impulso respiratério dos corpos
carotideos é reduzido, a confribuicdo dos neurénios
RTN para a respiracéo aumenta, minimizando o déficit
respiraiério.” Afivacdo de neurénios serofoninérgicos
da rafe estimulam a ventilacdo ao mesmo tempo que
os efeitos do CO2 na respiracéo requerem afividade
continua dos neurdnios da rafe.??

CONCLUSAO

No cérebro maduro, a rafe serofoninérgica contém
neurdnios derivados de vdrios dominios embriondrios,
com os nicleos ponfino e medular da rafe fornecendo
a maior parfe da inervacdo serofoninérgica para
parte inferior do fronco cerebral e da medula espinhal.
Assim, os neurénios serofoninérgicos do tronco cerebral
inferior provavelmente coniribuem para a modulacéo
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dependente do estado de excitacdo de multiplos
sistemas, incluindo a respiracdo. Descompressdo de
fossa posterior para cirurgia de Chiari pode, devido a
mecanismo desconhecido, afetar o ceniro respiratério do
fronco cerebral.
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