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PERFIL EPIDEMIOLOGICO E AS DIFICULDADES DE DIAGNOSTICO DA
DOENCA DE CHIARI TIPO I

ANA CLAUDIA NEVES CAVALCANTE
RESUMO

Introducio: A sindrome de Arnold-Chiari descrita por Julius Arnold e por Hans Chiari ha
pouco mais de 100 anos, ¢ uma doenga rara que representam anomalias na base do cérebro que
envolvem estruturas como cerebelo, do tronco encefélico e a jungdo cranio cervical, causando
aumento do didmetro do Forame Magno e adensamento da fossa posterior do cranio.Objetivo:
Analisar o perfil epidemilogico dos pacientes e prevaléncia de casos de doenca de Chiari Tipo
I, destacando o quadro sintomatoldgico, e a dificuldade de se ter um diagnostico precoce.
Metodologia: Trata-se de uma revisao da literatura, elaborada por meio de fontes indexadas
como ScieLo, PubMed, BVS. Sendo utilizado os descritores:“Sindrome de Chiari”, “Herniacao
cervical”, “Doencgas raras”, “Epidemiologia”, “Prevaléncia”, extraido dos Descritores em
Ciéncias da Saude (DeCS). Resultados e Discussao: Por se tratar de uma doenga rara os sinais
e sintomas sao sempre confundidos com outras doecas, causando um diagnostico tardio.
Diagnosticada, quase sempre, na vida adulta, quase sempre acompanhada de hidrocefalia. A
real prevaléncia da malformagdo de Chiari tipo 1 € desconhecida, porém estudos estimam que
a malformacao de Chari tipo I € de 1 paciente para cada 1.000 a 5.000 individuos. Os sintomas
sdo consequéncias da compressao de nervos cranianos, cerebelo, tronco cerebral e medula
espinhal. Porém, os pacientes podem ser assintomaticos, ter sintomas inespecificos ou ter
déficits neuroldgicos progressivos e graves. Conclusao: A sindrome de Arnold Chiari, possui
uma apresentagao clinica diversa, fato este que torna essa doenga rara e de dificil diagndstico
que afeta de forma negativa a qualidade de vida do paciente e a maior probabilidade de
mortalidade. Sendo assim, o diagndstico precoce ¢ essencial para maior probabilidade de vida
desses pacientes.
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1 INTRODUCAO

A sindrome de Arnold-Chiari descrita por Julius Arnold e por Hans Chiari ha pouco
mais de 100 anos, representam anomalias na base do cérebro que envolvem estruturas como
cerebelo, o tronco encefalico e a jungdo cranio cervical, causando aumento do didmetro do
Forame Magno e adensamento da fossa posterior do cranio. (Hoederath et al., 2014; Oliveira et
al., 2011; Mascarenhas et al., 2018).

E uma doenga rara e sua prevaléncia dos casos de Sindrome de Arnold-Chiari tipo I é
superior entre os adultos, com predominancia de 92% dos casos, tendo em vista que os
sintomas, na maioria das vezes, iniciam a manifestacao entre os 30 ¢ 40 anos de idade (Abilel
et al.,2013).

As malformagdes de Chiari podem ser classificadas em quatro tipos, conforme sua
morfologia e gravidade dos defeitos anatdmicos, diferenciadas por meio de exames de imagens
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ou autopsia (Hidalgo et al., 2020).

O tipo I é o mais comum e ¢ caracterizado pelo deslocamento caudal das tonsilas
cerebelares e da parte medial e inferior do lobo posterior do cerebelo pelo canal vertebral, acima
de 3 a Smm a partir do forame magno. Raramente ¢ visto abaixo de C2 e geralmente ¢
diagnosticada na vida adulta. A mielomeningocele ¢ ausente e a fossa posterior
possuidimensdes reduzidas (Oliveira et al., 2011; Vale et al., 2014; Brito et al., 2019; Magalhaes
et al., 2019).

No tipo I, os sintomas aparecem entre 30 e 50 anos de idade, mais frequente em
mulheres, acompanhadas de manifestagdes motoras, sensoriais e autondmicas como cefaléia
occipital, atrofia muscular e parestesia das extremidades superiores, com incoordenagdo motora
e desequilibrio ( Hidalgo et al., 2020).

Considerando ser uma doencga rara e que muitas vezes diagnosticada tardiamente por
conta de seus sintomas serem confundidos com outras doengas, o diagnostico precoce impacta
positivamente em maior sobrevida do paciente.

2 MATERIAIS E METODOS

Trata-se de uma revisao da literatura, elaborada por meio de fontes indexadas como
ScieLo, PubMed, BVS. Sendo utilizado o descritores “Sindrome de Chiari”, “Herniagao
cervical”, “Doengas raras”, “Epidemiologia”, “Prevaléncia”, extraido dos Descritores em
Ciéncias da Saude (DeCS).

3 RESULTADOS E DISCUSSAO

Por se tratar de uma doenca rara os sinais e sintomas sdo sempre confundidos com
outras doecas, causando um diagnostico tardio. Diagnosticada, quase sempre, na vida adulta,
quase sempre acompanhada de hidrocefalia (Araujo et al., 2017).

A malformagdo de Chiari I € habitualmente assintomatica na infancia, porém ao longo
dos anos vao surgindo disfungdes progressivas. Essas se manifestam com sintomas clinicos
diversos, variando conforme o local afetado (medula espinhal cervical ou compressao primaria
do tronco encefalico ou cerebelo). Caso comprima o cerebelo manifestam-se ataxia e nistagmo.
Ja quando afetado o tronco encefalico podem surgir cefaleia, cervicalgia e alteragdes dos nervos
cranianos baixos, causando disfuncdo das suas respectivas atividades motoras e sensitivas. Por
outro lado, quando a medula espinhal ¢ afetada o paciente pode manifestar disestesia de tronco
e extremidades, paresia de membros superiores, com hipotrofia ou atrofia de musculatura das
maos, espasticidade nos membros inferiores. Assim como perdas sensitivas dissociadas no
tronco e membros superiores € até mesmo incontinéncia urindria (Magalhdes et al., 2019;
Oliveira et al., 2019; Araujo et al., 2020; Kular, et al., 2021).

Embora ainda ndo existam respostas totalmente conclusivas acerca das causas da
sindrome de Arnold Chiari, algumas hipoteses etiologicas vém sendo apresentadas com intuito
de facilitar o entendimento dos processos patogénicos envolvidos. De acordo com McLone
(ARAUIJO et al. 2017), a malformagcio seria ocasionada pelo desenvolvimento de uma fossa
craniana posterior de pequenas dimensdes, incapaz de acomodar adequadamente o seu
conteudo, resultante de um processo de neurulacao defeituoso, o que além de provocar
compressdo e alongamento de estruturas encefalicas, consequentemente, ocasionaria um fluxo
liquérico desarmonioso no interior dos ventriculos cerebrais, o que pode ser evidenciado pelos
episodios de hidrocefalia caracteristicos da patologia.

A real prevaléncia da malformacao de Chiari tipo 1 ¢ desconhecida, porém estudos
estimam que a malformagdo de Chari tipo I € de 1 paciente para cada 1.000 a 5.000 individuos
(Milhorat et al., 2007).
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Os sintomas sdo consequéncias da compressao de nervos cranianos, cerebelo, tronco
cerebral e medula espinhal. Porém, os pacientes podem ser assintomadticos, ter sintomas
inespecificos ou ter déficits neurologicos progressivos e graves (Hale et al., 2016).

As sintomatologias usuais sdo cefaleias, dor no pescoco, déficits motores, atrofia
muscular, paralisia craniana inferior, ataxia cerebelar, nistagmo, déficits sensoriais, disfagia,
disfonia e comorbidades psiquiatricas, como transtornos de ansiedade e humor. Além de uma
anamnese com um olhar criterioso, o uso de exames de imagens, como ressonancia nuclear
magnética (RNM) do encéfalo e medula cervical e tomografia computadorizada do cranio
(TCC) sao essenciais para o diagnostico precoce da doenca (Aragjo et al., 2017).

O tratamento visa a descompressao da fossa posterior do cranio com reestabelecimento
de fluxo do liquido cefalorraquidiano adequado ao nivel de forame magno por derivagao e/ou
tratamento cirurgico (Moro et al., 1999; Vidal et al., 2015).

4 CONCLUSAO

A sindrome de Arnold Chiari Tipo I, possui uma apresentagao clinica diversa, fato este
que torna essa doenga rara e de dificil diagnostico que afeta de forma negativa a qualidade de
vida do paciente e a maior probabilidade de mortalidade. Sendo assim, o diagndstico precoce ¢
essencial para maior probabilidade de vida desses pacientes.
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