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‘Resumen 
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Introducción 

Con el advenimiento de la resonancia magnética (RM) 
se facilitó y multiplicó el diagnóstico de varias enferme- 
dades. Entre ellas, la malformación (o malformaciones) 
‘de Chiari ocupa LU> primer plano. Como consecuencia de 
los aportes de la RM se han aumentado los conocimien- 
tos, se han desarrollado nuevas explicaciones fisiopato- 
lógicas y su col-olario, un nuevo enfoque terapéutico. Son 
estos conceptos los que analizaremos a continuación, así 
como la experiencia adquirida en nuestro medio en el 
diagnóstico y tratamiento de los pacientes portadores de 
esta malformación. 

Historia 

Según las exhaustivas investigaciones de Koeljler (‘), la 

primera clescripción cle ectopía cerebelosa corwesponcle- 
ría a Cleland en 1883, quien describicí colateralmei~te y 
sin darle trascendencia, la existencia de un descenso del 
cuarto ventrículo con el nódulo cerebeloso en su interior. 
Pero fue Hans Chiari quien en 189 I describió en exten- 
sión la ectopía cerebelosa. Inicialmente identificó tres ti- 
pos y los atribuyó a la hidr-ocefalia asociada. Tres ahos 
después el patólogo alembn Julius Arnolcl describió un 
caso de espina bífida que se asociaba a un descenso del 
cerebelo y del cuarto ventrículo a través del foramen 
magnum. En 1896 Chiari publiccí un trnba,jo mk extenso. 
en el que citaba a Cleland y a Arnold, donde describe 14 
casos de ectopia cerebelosa tipo 1, 7 del tipo II. una del 
tipo III y qrega dos casos de lo quc llama tipo TV. A 
partir de ese momento tomó cuerpo la nueva entidad de 
ectopía cerebelosa, o malformación de Chiari. también 
conocida desde 1907 como de Arnoltl-Chiari. ep6nimo 
creado por autores que provenían clel labowtol-io de Ar- 
nold. Co7no lo demuestra Koehlel-, la labor dc Hans Chin- 
ri ha sido no sólo pionern sino la m5s completa en relo- 
ción a la descripción anatómica y en especial :I su CIX- 
ficación en tipos, por lo que corresponde que SLI nombre 
vaya unido a estas malfo!niacioncs co11 ectopías cerebe- 
losas. 

Hasta la aparición de la resonancia magnética el tliag- 
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nóstico de esta entidad t’~~e difícil y tardío. Así lo revelan 
las CSC~SLIS publicaciones de nuestro medio (‘.‘J. Pero la 
nueva técnica demostró con claridad la anomalía y la 
puso en evidencia en pacientes con diagnóstico diversos 
de enferniedades degenerativas o desmielinizantes 0 de 
sirin~omielia. Los trabajos de varios autores, en especial 
de Oldfield y colaboradores W han llevado a una r;ípida , 
evolución conceptual de la enlèriJJedad. 

Conceptos actuales 

SolaiJJente lJ:u-emos mención de los conceptos de la en- 
fermedad que se han JJJodificaclo en los últimos años, a 
saber: clasificación, patogenia y tratamiento. 

Clasificación 

Se acepta la existencia de dos tipos de ectopía cerebelosa, 
que coinciclen con los tipos 1 y II originalmente ciescrip- 
tos por Chi:iri 

a) Malformación de Chiari tipo I 

Existe un desplazamiento caudal de las amígdalas cere- 
belosas que penetran en el canal raquídeo a través del 
foramen nJa~nunJ Ile~ando hasta el atlas o el axis. No 
hay clescenso del tronco ni del cuarto ventrículo. Esta 
malformación se ve en .lóvenes o adultos. Se asocia con 
frecuencia a cavidades intrnmedulares centrales y puede 
asociarse a escoliosis, No son comunes ni la IJidrocefalia 
ni las mielotlisplasias. Para nombrar las cavidades medu- 
lares se han utilizado los términos de hiciromielia o sirin- 
gomielia. EstrictanJente. la primera sería una caviciad ori- 
@da por dilatación ciel canal medular central y estaría 
revestida por epéndimo mientras que la se,nunda sería una 
cavidad originada fuera del canal central y sin revesti- 
miento ependiniario. Como esla diferenciación no es po- 
sible IJaccrla clínica o ima’7renol«~icamente, y por otra 
parte aiJJb:is formas histológicas pueden asociarse, es 
compartible la denominación de IJidrosirin~onJielia PI-O- 
puesta por Raua/,ino y Oakes (‘) Desconformes con las 
incolierencius enlre las formas anatómicas y las clínicas 
y evolutivas, nl~unos autores insisten en subclasificai 
este tipo 1 de nialforni~tción @’ Incluso SC han descrilo 
formas adquiridas “J, por e,jenJplo luego de derivaciones 
lumbo-peritoneales (‘J. 

‘b) Malformación de Chiari tipo ll 

Aparte del descenso de las anJí&~las se procluce un cies- 
censo del tronco cerebral, del cuarto ventrículo y del ver- 
mis por debajo del agLJ.jero occipital. Pueclen coexistir 
otras múltiples malformaciones “J, ya sean craneanns 
(impresión basilar. “claiieolacuna”), encekilicns (hidro- 
cefalia. poli$ria. a$nesia clel cuerpo calloso, acuna- 
miento de la placa tectal. ausencia de septum l~elucidunJ), 
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clurales (perforaciones de la Iioz. liipoplusin del tenlot-io). 
de los senos venosos craneanos (ectopías), 0 iraquídeas 
-(mielomenitJgocelc, arco posterior del atlas no osifiwtlo. 
liicirosirin~onJielia). 

Las mallòrmaciones tipo III y IV y:t IJo se consideran 
vinculadns a las anteriores. Los casos de tipo 111 crini dc- 
fectos de cierre altos y el caso lla~JJaclo tipo IV por Cliiari 
era una agenesia de cerebelo. Todos ellos son escepcio- 
nales. 

Patogenia 

Las alter;iciones descrilas sc lJ;iiJ atribuido tan10 a I’kzlo- 
res mecanices c01Ji0 a l‘nclores del cleswollo anortnal en 
la etapa embt-ionaria. Es posible CLIC cs~as distinras hipo- 
tesis no sean excluyentes y clave se asocieii l’actorcs cli- 
sembriogénicos. conJo detencicín del desarrollo o clis~e- 
nesins primarias. Col1 factores mecánicos como l;ih teorías 
liidrodinrínJ¡cas vinculadas ;I la circulación clcl Iícluiclo 
celàlorracluídeo (LCR), que pi-oduciríw la evolutiviclacl 
de las lesiones. 

En c~1u1J1o al desarrollo de la IJicli-osirin~omielia. tan l‘w 
cuentemeiite asociada. se han propuesto esplic:tcioiJcs 
distintas. Gardner (“J’ lo hacía con 1~1 formncilín de l:iY c:I- 
vidades por desl~l~iz~iiiiieiilo de LCR con cada pulsacicín 
arterial del cuarto ventrículo 31 c;ni;il medular ;I través de 
LJIJ óbex periJJe:rble. distendiendo así el c;uJ;tl central me- 
dular y produciendo 111 cavilnción. Se li;i ar~unientado en 
contra de esta teoría que cl óbex tJJuch;rs veces no esta pcr- 
meable, o que, aún est:inclolo. SLI oclusión no necesaria- 
mente lleva a la solución del probleina. WillianJs (J J’ IJa 
adelantado otra teoría. de clisociación clc las presiones ch- 
neo-espinales durante la maniobra de Valsulv;r. Duranle 
esta maniobra. por la plétora venosa espinal, se clcspla~.an 
de raquis 21 crríneo hasta S nJl de LCR. que normalniente 
vuelven al continente raquídeo al f’in;ilizar la maniobrk 
Pero si el retorno de este LCR esta dii‘icultndo por XIIW 
reiicias ~iracnoidales 0 por la iinpactación del cerebelo. se 
ac~~mula LCR en el contineJJte craneano y se tren LIIJ Fra- 
diente tensional que se clisip:t por descelibo cerebeloso 0 
por penetracion de LCR en 1111 óbex permeable. Esto últ i- 
ni0 determina acumulación de LCR en el ciiii;il medulai 
central, dando Iusar ;t la I~iclrosiringonJielin, en este cxo 
comunicante cori los restantes compartimentos Iicluicli~J- 
nos. Un óbex inicialmente permeable puede ocluirse CWJ 
el tiempo por descenso del tronco y transformarse I¿I hi- 
clrosirin~oniielia de conJunic;inte en no coniunicante. 
Oldfield y colaboradores (” han pro1 JLICSIO OllK, lllecallii- 

1110 de crecimiento de In hitlrosil-¡n~oInielia. CLIC 110 I-C- 

quiere la existencia de conJunicac¡cín enri-e c;111;11 CCIJIIKII 5 
cuarto ventrículo. Sosliencn cl~~c d~11-;1n1c las onda\ dc pi-c- 
sión sistólica el LCR se despl:wa nornJ:ilmentc dc las cis- 
ternas basales a la resion cervical alt;J. pero cl~~c CLIXJ~O cl 
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Figura 1. Caso 1. Malformación de Chiari tipo 1, con 
descenso de las amígdalas cerebelosas atravesando el 
agujero occipital (flecha superior) y llegando hasta borde 
superior de la segunda’vértebra cervical (C2) (flecha 
inferior). 

foramen magnum cstd bloqueado por te.jido herniado. las 

amí~clalas descienden como un pistón con cada pulso sis- 

tólico. A SLI vez, esta propulsión amigdalina provoca hi- 

pertensión del LCR subaracnoideo de la superficie rnedu- 

lar, empu.jando líquido hacia el interior de la médulaa tra- 

ves de los espacios perivasculares e intersticiales; intlando 

y haciendo cl-ecer las cavidades medulares. 

Tratamiento 

Estas concepciones llevan :t que el tratamiento intente 

restituir anatomía y función it la cisterna magna y mejorai 

la circulk’in del LCR sin preocuparse por derivar las 

‘cavidades medulares cuando éstas existen. Para ello se 

aconseja realizar unn decompresión de fosa posterior y 

del qujero occipitnl con plastia generosa de duramadre. 

Material clínico 

El material clínico que se analizará a continuación consta 

dc cinco pacientes asistidos en el Hospital de Clínicas, 

en las institución de asistencia médica colectiva CASMU 

(Centro de Asistencia del Sindicato Médico del Uruguay) 

y en MIDU (Mutualista Israelita del Uruguay). Todos 

ellos fueron sometidos a evaluación neuroló$ca, RM de 

raquis y cráneo-cervicnl y tomqrafía computadorizada 

(TC) de crríneo. La decisión de realizar ciru$a se baso 

Figura 2. Caso 1. En el postoperatorio ha desaparecido la 
ectopia cerebelosa, la amígdala cerebelosa ha ascendido 
hasta por encima de la primera vértebra cervical (Cl) y 
por detrás del bulbo se ha formado una amplia cisterna 
magna (flecha). 

en la pro_cresión del cuadro clínico. ya sea en rcl:iciOn a 

la ectopía cerebelosa o a la hidrosirin~omielia. El trak- 

miento quiriir$co consistió en decompresion dc losa 

posterior con ampliación del agujero occipital y rcscc- 

ción del arco posterior del atlas y se$in los casos clc C? 

y C3 (segunda y tercera vértebra cervical); libcracicín clc 

adherencias aracnoidales; apertura de comunicacicín cn 

tre cuarto ventrículo y cisterna magna: clcwcicín tlc 

amígdalas cerebclosns mediante coqulución bipolar y 

plastiu de duramadre con fascia lala del paciente 0 dur;i- 

madre liofilizadu. 

caso I 

Hombre cle 37 años. En el transcurso de los ultimos 30 

años fue apnrecicndo sintonintolo~ía ni~iy lent;niiente 

progresiva. caractcrizad;i por cefalelas. síndrome qui- 

cerebeloso y ncoccrebeloso bilateral. y elementos veati- 

bulares centrales. Se le cliagnosticó clínic~nmente esclero 

sis múltiple. En los últimos meses agrc$ disfqin y pér- 

dida pro,«resiva de fuerzas, ni& notoria en mano derecha. 

Al examen se comprobó cuaclripnresi:i piramidal sevcr;~ 

de los 4 miembrou a predominio en miembro snperiw 

derecho. síndrome vestibular central y síndromes arqui y 

neocerebeloso. La RM puso en evidencia: mnlïcvm~~cicín 
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Figura 3. Caso 2. Malformación de Chiari tipo I con 
descenso de las amígdalas cerebelosas por debajo del 
atlas, cuyo arco posterior señala la flecha. 

de Chiari tipo 1. impresión basilar y ausencia de bidroce- 

falia (fisura I ). En la evolución postoperatoria se notó 

progresiva me.joría del déficit piramidal y cerebeloso. La 

RM cle control mostró corrección de la ectopín cerebelosa 

y reaparición de cisterna mapna (fisura 3). 

Caso 2 

Mujer de 17 años. Cefaleas de casi un año de evolución, 

intermitentes e intensas, vinculadas a cambios de posi- 

ción y a esfuerzos de tos y estornudo. Al examen se cons- 

tató síndrome vestibular central y síndrome arquicerebe- 

loso leve. La TC evidenció hidrocefalia boloventricular 

moderada sin signos de evolutividad, y la RM una mal- 

formación de Cbiari tipo 1 sin cavitación medular (figura 

3). Luego de la ciru$a decompresiva de fosa posterior 

persistió con cellleas y una TC de control mostró aumen- 

to de la bidrocelàlia, por lo que se realizó derivación ven- 

tl-ículo-peritoneal. La evolución posterior fue hacia la 

mejoría de SLIS síntomas y de las imágenes por RM (fi- 

gura 4). 

Caso 3 

Hombre cle 36 años. I’rcsentó una historia de trastornos 

motores, dolor y parestesias cle los cuatro miembros, a 

predominio de los inferiores, de 11~6s de tres años de evo- 

lución, sobre la cual se in,jertaron tres episodios bruscos 

de paraparesia severa, que revirtieron parcialmente. Fue 

tratado como esclerosis múltiple. Al examen presentaba 

una cuadriparesia pimmidal a predominio de miembros 

inferiores, asociada ;I un síndrome arquicerebeloso que 

le impedían la marcha sin ayuda, un síndrome de moto- 
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Figura 4. Caso 2 en el postoperatorio. Se observa 
elevación de las amígdalas cerebelosas por encima de la 
primera vértebra cervical (Cl), con amplia decompresión 
posterior. La flecha indica el arco anterior del atlas. 

neurona periférica de miembros superiores y LIIKI hipoes- 

tesis con hipoalgesia suspendidas desde C2 (segunda 

vértebra cervical) basta D4 (cuarta vktebra clorsal). Su 

RM puso en evidencia una malformación de Chiari tipo 

1 con bidrosirin~omielia cervical y dorsal (figuras 5 y 6). 

Luego del acto quirúr$co presento una fístula del LCR 

por la herida, que curo después de varios días de clrcn~~~jc 

lumbar externo. La paresia mejoró progresivamente hasta 

el alta hospitalaria. 

Caso 4 

Niña de 13 años. Descle los 8 años comenzó a notar una 

escoliosis sinistro-convexa (@ira 7) progresiva, sin de- 

ficit neuroló$co subjetivo. Al examen neuroló$co soln- 

mente se constató liipoestesia tactil e liipoalgesin suspeii- 

didas de TI n TI0 a izquierda. La RM de crríneo y rac1~1is 

evidenció la existencia de LIIEI malformación de Chixi 

tipo 1 y una ,nran hidrosirin~omielia cervical y dorsal, sin 

hidrocefalia (fisura 8). Luego de la intervencion hubo 

una clara mejoría inia~enoló~ica. twto cle su Cliiari 

como de SLI sirin~omielia, por lo que ahora se encara la 

corrección ortopédica de su escoliosis. 

Caso 5 

Lactante del sexo femenino. de 3 meses de edad. Al naw 

se le comprobó mielomenin~ocele por el cual fuc operz 

da, que le había provocado paraparesia de tipo peril’firico. 

Al mes se le diagnosticó bidrocei’alia pro=rcsiv;t por TC 

y se realizcí dcr-ivación ventrículo-peritoneal, con buena 

e\:olución de su hidrocefalia. Posteriormente i‘ue insln- 

lando ]~ro~resiv:lmente cuadriparesia ;t predominio clc 

miembros superiores, compromiso dc pares craneanos 

bajos con trastornos dc la deglución y obstruccit2n rcspi 
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Figura 5. Caso 3. Malformación de Chiari tipo 1. Las 
amígdalas cerebelosas descienden por debajo del agujero 
occipital, cuyo borde posterior setiala la flecha. 

Figura 6. Caso 3. La resonancia magnética cervical 
muestra hidrosiringomielia extensa, cérwco-dorsal. La 
flecha muestra las cavidades medulares más bajas. 

Figura 7. Caso 4. Escoliosis sirlstro-convexa severa 
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Figura 8. Caso 4. Malformación de Chiari tipo I con 
descenso cerebeloso por debajo de la primera vértebra 
cervical (Cl) (flecha superior) asociada a 
hidrosiringomielia cervical que llega en este enfoque a 
primera vértebra dorsal (DI) (flecha inferior). 

I) Pacientes portadores de la malformación de Chiari tipo II 

Son ~iiielotlics~~l~sicos que 01 nacer concentran 12 aten- 

ción médica en el tratamiento del nieningocele y en la 

frecuente asociación de In hiclrocef~tlia en las semaii;is si- 

~uientes. No presentan al nacer sintomatolo$‘a debida a 

la ectopía cerebelosa. En el curso de los primeros tres 

años de vida hasta un tercio de estos ninos desarrolla sín- 

‘tomas (‘). debidos a compromiso de tronco cerebral y de 

últimos nervios craneanos. Estos síntomas son (‘.“-‘J): 

trmtornos de l;i de$ución y sialorrea que Ilevnn a as- 

piración de alimentos y neumopatías recurrentes, a tli- 

salimentación y pérdida de peso; 

trastornos respiratorios, como estridor inspiratorio p01 

paresia de cuerdas vocales, llanto débil, apneas; 

c) liipertonía axial y espasticidad; 

d) p;wcsias de miembros superiores y signos cerebelosos. 

Cuando la aparición de síntomas sucede en los prinie- 
ros tres meses. predominan 10s respiratorios (73%) 0 tle- 

_:lutorios (W%) r’2.‘í) y progresan rápidamente hasta la 
muerte: el Chiari II es responsable de 1.5% de las muertes 

de Ia población mielodisplrísica (16) Cuando los síntomas 
son imís tarclíos en aparecer, predominan lo espasticiclad 

Figura 9. Caso 5. Malformación de Chiari tipo ll. Las 
amígdalas cerebelosas descienden hasta la cuarta 
vértebra cevical (C4). No se visualizan acueducto de 
Silvio ni cuarto ventrículo. Se asocian otras 
malformaciones, siendo evidentes la hipoplasia del cuerpo 
calloso y la hipoplasia del tentorio, que se implanta 
próximo al agujero occipital. 

Figura 10. Caso 5 a los 3 meses de operado. Se observa 
desaparición de la prolongación raquídea de las 
amígdalas cerebelosas y aparición de una cisterna 
magna. 

y los fencínienos parktizos y cerebelows y cl proncístico 

es mas f’awrabie. Nuc~tro cxo 5 corresponde aI primci 

gr~ipo. de inicio precoz 

La tleconipresicín cluirúr$c:t Ii2 demosti-acln beneficiar 

la Iiistorin natural de In enferniecl;icl (‘~‘. “‘. En cl SI-LIGO dc 
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comienzo precoz, el resultado es tanto me,jor cuanto antes 
se haga la cirugía (‘7.‘7). y mejora la mortalidad posterior. 
que sin embargo sigue siendo alta ““. En el grupo cle co- 
mienzo tardío, en que la historia natural muestra meno] 
mortalidad, se logran una mejoría clínica casi cn 80% de 
los pacientes sin agregar mortalidad. 

La aparición diferida de las manifestaciones clínicas y 
las me.jorías postoperatorias hacen pensar que al compro- 
miso lesiona1 discmbriogénico del tronco cerebral obser- 
vado en autopsias (‘)‘, : \e agregan lesiones de naturaleza 
vascular 0 compresivas que son las que revertirían des- 
pués de la ciru$a. 

Para los pacientes con Chiari tipo II que se presentan 
.asintomáticos, que son 13s dos terceras partes, el trata- 
miento quirúigico no es aconsejable (“). En estos casos 
se debe mantener un seguimiento clínico e imagenológi- 
co sistemático. 

2) Pacientes portadores de la malformación de Chiari tipo I 

Son asintomiíticos cn.gran parte. Cuando instalan sinto- 
matología lo hacen tardíamente, en la adolescencia o en la 
edacl adulta. Los síntomas son atribuibles a la ectopía ce- 
rebelosa (compromiso arqui y neocerebeloso, comprom- 
so vestibular. compromiso de pares craneanos), y a la hi- 
drosiringomielia (síndrome motor central y perifkico, 
trastornos sensitivos suspendidos. escoliosis), conI‘i?LI- 
rando un cuadro que dificulta el diagnóstico de naturaleza 
del proceso y que muchas veces orienta a pensar en afec- 
ciones degenerativas o desmieiinizantes. Sin embargo, es 
necesario destacar dos elementos clínicos orientadores, ya 
resaltados en la literatura: 1) La presencia frecuente de ce- 
faleas. muchas veces vinculadas a esfuerzos de tos o clees- 
tornudo, explicadas por atrapamiento de LCR en las cavi- 
dades siringomiélicas “.“‘). 2) La posible existencia de es- 
co[iosi~ (70.71) , a veces como único signo de hidrosiringo- 
‘mielia, con la característica de ser sinistro-convexa, lo 
que la clistingue de la escoliosis idioplíticn. 

La RM, que tan claramente distingue el Chiari tipo 1 
del Chiari tipo II, apol-ta valiosa información referente a 
otras malformaciones asociadas, no sólo la hidrosiringo- 
mielia o la hidrocefalia. posibles de existir en cualquier 
tipo de rilalfol-mación-de Chiari. sino otras como impre- 
sión basilar. tentorio descendido, hipoplasia de la hoz, 
craneolacuna, ausencia de septum pelucidum, acuiía- 
miento de la placa tectnl, ascenso del ápex cerebeloso, 
etc.. que con mrís frecuencia acompañan al Chiari tipo II 
y naturalmente ensombrecen el pronóstico y a veces difi- 
cultan la cirugía. Particularmente debe tenerse en cuenta 
el descenso del tcntorio, que se acompaña de descenso 
del seno lateral. incluso hasta el borde del agujero occipi- 
tal, con el consiguicnle riesgo de ser lesionaclo al incindii 
duramadre. 
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La cirugía es casi rutinaria y sin sorpresas en el Chiari 
tipo 1: pero puede ofrecer clifïcultndes cn el Chiari tipo II. 
no sólo por la ectopia de los senos laterales recién mcn- 
cionacla, sino por las dil‘icultndcs que sc pueden tener la11- 
to en el reconocimiento del bulbo descendido y LI veces 
angulado. como en su separación de las estructuras am\- 
malas: amígdalas asimétricamente descendidas. vermis 
alterado, o plexos coroideos en ubicación embrionaria. o 
sea extrLI-axiales, sin haber aún migrudo al interior del 
cuarto vcnlrículo (??), 

Los resultados postoperatorios se pueden calil‘icar de 
satisfactorios y comparables a los previamente descrip- 
tos. Hubo mejoría subjetiva y ob.jetiva cn todos los casos. 
y me.joría objetiva de la hidrosiringomielia en aquellos 
casos que se contó con RM de control. sin ser necesaria la 
derivación de la cavidad. Sin embar$o. en ningún caso 
hubo desaparición total de los síntomas, lo que hablaría 
de evoluciones muy prolon_raclns por falta de diagnóstico 
o de la existencia de lesiones clefinitivas o irreversibles. 
Hubieron dos complicaciones postoperatorias a tener en 
cuenta: la agravación de una hidrocclàlia previa. hasta 
ese momento estabilizada. lo que requirió derivación. y la 
aparición de una fístula de LCR a pesar de las medidas 
preventivas tomadas durante la operación. que se solu- 
cionó con drenaje lumbar. Ambas complicaciones se re- 
solvieron sin consecuencias negativas, pero constituye- 
ron riesgos agregados. Estos riesgos, frente a las me.jorías 
observadas, no deben impedir el ofrecer tratamiento qui- 
rúrgico 3 los pacientes que demuestren progresión dc los 
síntomas. Aunque sí deben considerarse ante situaciones 
estabilizaclas, no pro_rresivas, en los que la cirugía debe 
ser diferida hasta la aparición de progresión clínica o de 
crecimiento de las cavidades Itidrosiringomiélicns. 

Summary 

After the advent of magnetic rcsonance imaging as ;I 
diagnostic tool. Chiari malformation has becn conccp- 
tually revisited and new therapeutic guldelines bnve been 
designecl. These new concepts are discussed, as Lvell as 
the beneficial results obtainecl with the sulpicnl treatment 
of five cases of different ages. four of them correspon- 
ding to Chiari 1 malformation and onc to Chiari TI. Spc- 
cinl emphasis is placecl on the improvcment of the clini- 
cal symptoms and radiological t’indings due to hydros- 
yringomyelia at’ter posterior fossa decompression, with 
no need to shunt the syrinx. 

Résumé 

Après I’adoption de la résonance magnétique comme re- 
cours diagnostique, la mnli’0rmation de Chinri ;I méi-ité 
une révision conceptuelle et on a mis cn place de nouve- 
Ilcs directions tliérapeLitiques. Ces nouvclles conceptions 
sont analysées ainsi que les résultats bCnéficieux obten~ 
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au traitement chil-qical de 5 cas i différents cîges. dont 
4 correspondent à Chiari type 1 et 1 LI Chiari type II. On 
reniarcpe en particulier l’aniélioration de la clinique et 
de l’inqe déterminée par l’hydl-osyriiigoriiyélie asso- 
ciée. après In décompression de fosse postérieure, sans 
besoin d’agir SLI~ les cavités sy~ingomyéliques. 
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