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RESUMEN

Introduccion: La malformacion de Chiari tipo I (MC-I) se caracteriza por el descenso
de las amigdalas cerebelosas a través del agujero magno hacia el canal medular.
Radiograficamente se define por el descenso de 5 mm o mas, con apariencia
puntiaguda de las amigdalas y disminucion del espacio subaracnoideo en la unién
craneocervical. Los pacientes con malformacién de Chiari tipo I pueden presentar una
variedad de sintomas y signos, que abarcan desde cefalea, cervicalgia, hasta signos
de disfuncién cerebelosa y compresiéon del tallo encefalico. Objetivo: Caracterizar las
manifestaciones clinicas de un paciente con malformacion de chiari tipo I. Caso
clinico: Se presenta el caso de un paciente de 40 anos, sin antecedentes patoldgicos
personales con episodios de cefalea de un afo de evolucidon, que ocurrian
exclusivamente durante el orgasmo. Se le diagndstico una malformacién de Chiari tipo
I como causa de la cefalea. Conclusiones: Ante un paciente que presenta una cefalea
orgasmica es obligado excluir otras alteraciones que pueden producirla como la
hemorragia subaracnoidea y la diseccién arterial, el sindrome de vasoconstriccion
arterial reversible y proceso expansivo intracraneal en sentido amplio, pero también
es valido descartar una MC-I.
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INTRODUCCION

La malformaciéon de Chiari tipo I (MC-I) se caracteriza por el descenso de las
amigdalas cerebelosas a través del agujero magno hacia el canal medular.
Radiograficamente se define por el descenso de 5 mm o mas, con apariencia
puntiaguda de las amigdalas y disminucion del espacio subaracnoideo en la unién
craneocervical.l’ 2Los pacientes con malformacion de Chiari tipo I pueden presentar
una variedad de sintomas y signos, que abarcan desde cefalea, cervicalgia, hasta
signos de disfuncién cerebelosa y compresién del tallo encefalico.3?

La malformacion de Chiari tipo I, fue originalmente descrita por Hans Chiari como un
descenso de las amigdalas cerebelosas y la parte media del lébulo inferior del
cerebelo, con proyeccion conica dentro del canal medular, acompafiada del bulbo
raquideo.?

Muchas malformaciones de Chiari son completamente asintomaticas y se diagnostican
en las pruebas de imagen practicadas por otro motivo. Los sintomas y signos de la
malformacién de Chiari consisten en cefaleas occipitales mas o menos permanentes
agravadas o desencadenadas por la tos y las maniobras de Valsalva, aturdimiento o
sincopes con las mismas maniobras, inestabilidad y vértigo, nistagmo vertical con la
fase rapida hacia abajo, signo de Lhermitte, tetraparesia espastica, alteraciones
sensitivas propioceptivas en las piernas y, a veces, en las manos con seudoatetosis, y
ataxia.®

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 40 afios de edad, procedencia rural, diestro, sin antecedentes
patolégicos de interés que presenta un cuadro de cefalea de un ano de evolucidon de
localizacidn occipital, de caracter pulsatil, de gran intensidad, con irradiacion
temporal, de 5 a 10 minutos de duracién, que ocurria exclusivamente durante el
orgasmo. Los episodios de dolor no se desencadenaban por la tos, el ejercicio u otras
maniobras.Entre los episodios de dolor el paciente se mantenia asintomatico.

La exploracion neuroldgica y general fue normal. Se realiz6 angioresonancia encefalica
que fue normal, la resonancia magnética cervical (Figural) mostré un descenso de las
amigdalas cerebelosas mayor a 5 mm por debajo del foramen magno, con aspecto
puntiagudo de las mismas, y angulacion del bulbo, congruente con el diagndstico de
malformacién de Chiari tipo I. Luego de no responder al tratamiento farmacoldgico
indicado el paciente fue remitido hacia un servicio de neurocirugia para valoracion de
tratamiento neuroquirurgico.



Figura 1. Resonancia magnética, plano sagital, secuencia T1, se observa descenso de
las amigdalas cerebelosas por debajo del agujero magno y angulacién del bulbo raquideo.

Discusion del caso.

Clasicamente se han descrito tres tipos de cefaleas en relacion con la actividad sexual.
La primera de las variedades es la cefalea sexual por contraccion muscular y seria en
realidad una cefalea tensional desencadenada por el acto sexual. Esta cefalea es
similar a la cefalea tensional. El segundo subtipo o cefalea “postural” es en realidad
una cefalea por hipopresion licuoral, que seria secundaria a una pequeia efraccion de
la dura como consecuencia del esfuerzo en el seno del acto sexual. Estas dos cefaleas
no acontecen en el acmé de la actividad sexual (sino como consecuencia de ella) y se
separan claramente de la cefalea sexual propiamente dicha, ahora conocida también
como cefalea orgasmica. La cefalea orgasmica verdadera ocurre en relacién con el
orgasmo Yy es el tipo mas frecuente de cefalea en relacién con la actividad sexual.®

Los criterios diagnosticos de la cefalea orgasmica son: a) Cefalea subita e intensa
(explosiva); b) Ocurre durante el orgasmo, y c) No es atribuible a otros trastornos. No
hay datos firmes en cuanto a la duracién del dolor, pero usualmente esta entre 1
minuto y 3 horas.?

A diferencia de la cefalea tusigena, aproximadamente el 10% de los pacientes que
consultan por cefalea sexual son diagnosticados de cefalea sintomatica. Al igual que
para la cefalea por ejercicio fisico prolongado, en la investigacién de estas cefaleas
son necesarios estudios de neuroimagen (tomografia o resonancia magnética con
estudio de angio-resonancia o angio-tomografia).”



La sintomatologia del Chiari comienza en la segunda o tercera década (entre los 25 vy
los 45 afios),aunque suele aparecer en forma mas temprana en pacientes con
siringomielia. Los sintomas suelen ser de inicio insidioso y curso progresivo. Existe
mucha variabilidad clinica entre los pacientes, pues hay algunos asintomaticos y otros
con manifestaciones clinicas inespecificas o signos neuroldgicos graves. A veces, la
clinica comienza de forma brusca tras una hiperextension del cuello por manipulacion
dentaria o quiropractica,intervencién quirdrgica,trauma cervical o maniobra de
Valsalva.®

Los pacientes con malformacién de Chiari tipo I, pueden presentar una variedad de
sintomas y signos, que incluyen desde cefalea, cervicalgia, hasta signos de
compromiso del tallo cerebral, sindrome cerebeloso y mielopatia.

La prevalencia de cefalea en la malformacién de Chiari tipo I, ronda el 81% como
forma de presentacidn en estos pacientes. La cefalea es generalmente transitoria y
relacionada con actividad (relacionada con actividades como toser, reir, otras
maniobras de Valsalva, ejercicio fisico). De todos los tipos de cefalea experimentados
por estos pacientes el mas tipico es la cefalea relacionada con la tos.”

La fisiopatologia de la cefalea asociada a MC-I resulta todavia incierta. EIl mecanismo
parece estar en un aumento transitorio de la disociacién de la presion entre los
compartimentos intracraneal e intraespinal, lo que implica mayor impactacion de las
amigdalas cerebelosas en el foramen mango, que produce dolor por traccién y presion
sobre nervios, meninges y vasos. Estudios recientes relacionan la intensidad de los
sintomas con cambios en la presién maxima del liquido cefalorraquideo, y la relacién
gue se establece con cambios morfoldgicos en la fosa craneal posterior.8-10

La malformacién de Chiari puede presentarse con una gran variedad de sintomas,
algunos no especificos, con las consecuentes controversias en su diagndstico. No es
habitual la presencia de cefalea orgasmica como primera manifestacion de una
malformacién de este tipo.

Por tanto ante un paciente que presenta una cefalea orgasmica es obligado excluir
otras alteraciones que pueden producirla como la hemorragia subaracnoidea y la
diseccién arterial, el sindrome de vasoconstriccién arterial reversible y proceso
expansivo intracraneal en sentido amplio, pero también es valido descartar una MC-1.”
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