CORRESPONDENCIA

Neuralgia del trigémino asociada a
malformacion de Chiari tipo I: resolucion
tras descompresion suboccipital

Angel Gémez-Camello, Javier Pelegrina-Molina

Servicio de Neurologia. Hospital Universitario San Cecilio.
Granada, Espafia.

Correspondencia: Dr. Angel Gémez Camello. Servicio de
Neurologia. Hospital Universitario San Cecilio. Avda. Doctor
Oloriz, s/n. E-18012 Granada.

E-mail: agomezecn@gmail.com

Parte de los contenidos de este caso se han expuesto en
forma de pdster en la XXXV Reunién Anual de la Sociedad
Andaluza de Neurologia.

Aceptado tras revision externa: 08.01.13.

Cémo citar este articulo: Gémez-Camello A, Pelegrina-
Molina J. Neuralgia del trigémino asociada a malformacién
de Chiari tipo I: resolucién tras descompresion suboccipital.
Rev Neurol 2013; 56: 398-9.

© 2013 Revista de Neurologia

La asociacion de neuralgia trigeminal con mal-
formacién de Chiari es rara, sélo existen unos
20 casos descritos en la bibliografia [1-12]; en-
tre ellos, algunos casos son bilaterales [2,3]. Su
fisiopatologia no esta clara y la indicacién tera-
péutica quirdrgica resulta controvertida. Es evi-
dente que esta manifestacion afiade un dete-
rioro significativo a la ya demostrada influencia
negativa sobre la calidad de vida de estos pa-
cientes [13]. Se presenta el caso de una paciente
diagnosticada de malformacién de Chiari tipo |
con siringomielia cervicodorsal que asocia clini-
ca de neuralgia trigeminal de segunda rama iz-
quierda, predominantemente desencadenada
con situaciones que producian un aumento de
la presion intratoracica (maniobra de Valsalva)
con buena respuesta a descompresién subocci-
pital. Se revisa la bibliografia existente y se discu-
te sobre su fisiopatologia y tratamiento.

Muijer de 44 afios con antecedentes de insufi-
ciencia venosa crénica en los miembros inferio-
res y diagnosticada, desde hacia cinco afios, de
malformacién de Chiari tipo | con hidromielia
cervicodorsal. Cursaba de forma oligosintoma-
tica; le ocasionaba cervicodorsalgia y pareste-
sias ocasionales en los miembros de predomi-
nio izquierdo con aumento generalizado de los
reflejos osteotendinosos sin otra clinica o ha-
llazgos exploratorios afiadidos; esta semiologia
fue la que llevé a su diagnéstico tras realizar
pruebas de neuroimagen (resonancia magné-
tica) en la consulta de neurologia. Era objeto
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Figura. Resonancia magnética cervicodorsal, cortes sagi-
tales potenciados en T, y T,, en la que se aprecia una
malformacién de Chiari tipo | y extensa hidrosiringomie-
lia cervicodorsal de C2 a D8.

de sequimiento neuroquirdrgico con una actitud
expectante.

Cinco afios tras el diagndstico, consulté en
neurologia por dolores paroxisticos lancinantes
a modo de descarga, breves e intensos en la
hemicara izquierda en el territorio de la segun-
da rama trigeminal, desencadenados funda-
mentalmente por tos, estornudos, risa, esfuer-
zos y cualquier movimiento que remedase una
maniobra de Valsalva (aumento de la presidn
intratoracica), aunque también se desencade-
naban con estimulos tactiles. El primero de ellos
se desencadend con un estornudo. Le llegaba a
incapacitar, pues le ocurria incluso con esfuer-
70s menores como agacharse.

En la exploracién neuroldgica (cuando con-
sulta por primera vez por dolor facial) presenta-
ba funciones superiores normales, pares cranea-
les, fuerza, sensibilidad, pruebas cerebelosas,
estacion y marcha normales. Mostraba reflejos
osteotendinosos vivos de forma generalizada
con reflejos cutdneos plantares flexores y fondo
de ojo normal.

Resonancia magnética (RM) craneal y de fosa
posterior: anomalia de Chiari tipo | con volu-
men ventricular normal y resto de encéfalo sin
hallazgos significativos. Angio-RM cerebral: nor-
mal. RM cervicodorsal: siringomielia cervicodor-
sal extensa de C2 a D8 (Figura) ya conocida, sin
otros hallazgos. Hemograma y bioquimica de
rutina, proteina C reactiva, factor reumatoideo,
proteinograma, inmunoglobulinas, hormona
estimulante del tiroides (TSH), vitamina B,,,
acido fdlico, anticuerpos antinucleares (ANA),
anticuerpos extraibles del ntcleo, incluyendo

SSa y SSb (ENA), enzima conversora de angio-
tensina (ECA) y anticuerpos frente al citoplasma
del neutrdfilo (ANCA): normales. Serologias IgM
de virus de Epstein-Barr, herpes, varicela z6ster
y citomegalovirus: negativos. Serologia de Bo-
rrelia: negativa.

Se comenzd el tratamiento con dosis de ox-
carbacepina en escalada ascendente hasta lle-
gar a 900 mg/dia, con mejoria evidente duran-
te los cuatro primeros meses de tratamiento,
empeoramiento posterior, y siempre tolerando
mal maniobras en las que se producia un au-
mento de la presidn intratoracica (como tos o
esfuerzos fisicos), con la que reaparecia el dolor
neuralgiforme.

La descompensacién del cuadro doloroso fa-
cial coincidié con la progresion de los sintomas
sensitivos (a las parestesias se sumé hipoeste-
sia tactil-algésica en el hemicuerpo izquierdo).
Se comprobé el aumento de |a hidrosiringomie-
lia respecto a pruebas de neuroimagen anterio-
res y, tras una valoracién neuroquirdrgica, se
decidié el tratamiento quirlrgico tres meses
después, con craniectomia suboccipital des-
compresiva. Tras la intervencidn, desaparecio el
dolor gradualmente, con una mejor tolerancia
a esfuerzos cada vez mds importantes, y se ini-
cid la reduccidon de la dosis de oxcarbacepina,
sin reaparicion del dolor. Junto a la desapari-
cion del dolor facial mejoraron los sintomas
sensitivos en el hemicuerpo izquierdo y las mo-
lestias dolorosas cervicodorsales.

La elongacién extraaxial de la raiz del nervio tri-
gémino debida al desplazamiento del tronco
del encéfalo se ha indicado como uno de los po-
sibles mecanismos patogénicos de la neuralgia
trigeminal en enfermos con anomalia de Chiari
tipo 1[1,2,4,6]; esta elongacion seria la respon-
sable de una desmielinizacién y remielinizacion
del nervio con la creacién de sinapsis anorma-
les, lo que ocasionaria la clinica. También la
compresion en la entrada de la raiz nerviosa
provocaria los cambios vasculares responsables
del cuadro o bien se podria producir por cam-
bios microisquémicos en el propio nervio [1].
Los cambios neurovasculares también se han
apuntado como responsables cuando se deben
a un aumento de la presién intracraneal en el
caso de asociacion a hidrocefalia [5].

La compresién de las amigdalas cerebelosas
herniadas sobre el tronco del encéfalo que afec-
tan a las vias trigeminales seria otro posible me-
canismo [1,2,4]. El ndcleo espinal del trigémino
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es el primer lugar donde se produce la sinapsis
de las fibras sensitivas trigeminales y se extiende
desde la unién bulboprotuberancial hasta C2.
SegUn esta teoria, tanto la compresién directa
por las amigdalas herniadas como por la hidro-
siringomielia asociada, podrian ocasionar los
sintomas dolorosos neuralgiformes [2,4.9]. Mas
en concreto, se ha apuntado a la mayor suscep-
tibilidad a la compresién de estas fibras del nd-
cleo espinal trigeminal que descienden para
formar el tracto espinal del nicleo trigeminal
hasta C2, encargadas del dolor y la temperatu-
ra, por estar escasamente mielinizadas y locali-
zadas dorsalmente [14]. Por otro lado, se cree
que la siringomielia cervical participaria de
modo indirecto en la fisiopatologia de la neu-
ralgia trigeminal y contribuiria a la compresion
vascular o al estiramiento del trigémino en la
zona de entrada de la raiz nerviosa [2]. Pro-
bablemente, participan todos los mecanismos
etiopatogénicos propuestos derivados de la
compresion del tronco, compresién y elonga-
cién de la raiz nerviosa incluidos cambios micro-
vasculares.

Los buenos resultados obtenidos tras la des-
compresion de la fosa posterior con craniecto-
mia suboccipital [1,2,8,9,11] apoyan la relacion
entre la neuralgia trigeminal y la anomalia de
Chiari: en una revisién previa sobre casos comu-
nicados, 11 de 15 pacientes quedaron totalmen-
te libres de dolor [2]. En caso de no consequirse
el control del dolor con tratamiento médico,
ademas de la craniectomia suboccipital, se ha
propuesto una descompresion microvascular del
nervio trigémino [3] y en caso de asociarse a hi-
drocefalia, ventriculostomia del Il ventriculo [4]
o derivacién ventriculoperitoneal [5].

En nuestro caso, llama la atencién la apari-
cién del dolor predominantemente con tos, es-
tornudos, al agacharse y al practicar algln es-
fuerzo fisico (imita a una maniobra de Valsalva,
es decir, aumento de la presion intratoracica),
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lo que recuerda a los factores precipitantes de
la cefalea atribuida al Chiari tipo 1 [15,16] y pue-
de apoyar las teorias fisiopatoldgicas que des-
criben la compresién troncoencefalica sobre el
nlcleo y las vias trigeminales como la causa.
Tras una buena respuesta inicial al tratamiento
médico, se produjo un empeoramiento que co-
incidié también con un empeoramiento de los
sintomas medulares, lo que llevé a indicar la
intervencién. Los sintomas asociados a la pato-
logia medular mejoraron tras la intervencién
en paralelo a la disminucién del dolor neuralgi-
forme. Este caso presenta similitud al comuni-
cado por Papanastassiou et al [1] de neuralgia
trigeminal de sequnda rama unilateral, siringo-
mielia y buena respuesta a la descompresién
suboccipital, y coincide con la mejoria comuni-
cada en la mayoria de los casos tras una cra-
niectomia suboccipital [2].

Se descartan otras causas estructurales me-
diante la neuroimagen craneal y causas sisté-
micas con las determinaciones analiticas antes
detalladas como responsables del cuadro, por
lo que se puede concluir que nos encontramos
ante un nuevo caso de neuralgia trigeminal
asociada a una anomalia de Chiari tipo | con
respuesta satisfactoria tras craniectomia suboc-
cipital. Se puede recomendar plantear esta in-
tervencién siempre individualizando el caso y
teniendo en cuenta tanto la refractariedad al
tratamiento médico como la coexistencia de
otras manifestaciones asociadas, que en nues-
tro caso fueron secundarias a una hidrosiringo-
mielia.
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