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RESUMO: Esta revisão da literatura focou 
na Síndrome de Arnold-Chiari, uma condição 
neurológica complexa que se caracteriza 
pelo deslocamento das estruturas 
cerebelares para o canal espinhal. Foi 
feito um levantamento extenso de estudos 
recentes, explorando o diagnóstico, 
tratamento e desafios associados à 
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condição. A ressonância magnética foi reafirmada como o método de diagnóstico mais 
eficaz. A descompressão da fossa posterior foi confirmada como o tratamento de escolha, 
apesar das possíveis complicações pós-operatórias. A revisão também identificou lacunas 
na literatura existente, destacando a necessidade de mais pesquisa sobre a gestão a longo 
prazo dos pacientes e o papel das terapias não cirúrgicas. 
PALAVRAS-CHAVE: Síndrome de Arnold-Chiari; Ressonância Magnética; Descompressão 
da Fossa Posterior; Complicações pós-operatórias; Tratamento não cirúrgico; Revisão da 
Literatura.

ARNOLD-CHIARI SYNDROME: A LITERATURE REVIEW ON DIAGNOSIS, 
TREATMENT, AND FUTURE CHALLENGES

ABSTRACT: This literature review focused on Arnold-Chiari Syndrome, a complex neurological 
condition characterized by the displacement of cerebellar structures into the spinal canal. An 
extensive survey of recent studies was conducted, exploring the diagnosis, treatment, and 
challenges associated with the condition. Magnetic resonance imaging was reaffirmed as 
the most effective diagnostic method. Posterior fossa decompression was confirmed as the 
treatment of choice, despite possible postoperative complications. The review also identified 
gaps in the existing literature, highlighting the need for further research on long-term patient 
management and the role of non-surgical therapies.
KEYWORDS: Arnold-Chiari Syndrome; Magnetic Resonance Imaging; Posterior Fossa 
Decompression; Postoperative Complications; Non-surgical Treatment; Literature Review.

1 | 	INTRODUÇÃO
A Síndrome de Arnold-Chiari é uma malformação congênita do sistema nervoso 

central, na qual ocorre um deslocamento das estruturas do cerebelo, tronco cerebral e, às 
vezes, partes superiores da medula espinhal para o canal vertebral (Sakas et al., 1996). 
Ela foi descrita pela primeira vez no século XIX pelo patologista austríaco Hans Chiari 
e, desde então, sua compreensão avançou substancialmente, embora muitas perguntas 
ainda permaneçam (Noudel et al., 2008).

Essa malformação apresenta-se em várias formas clínicas, denominadas de Chiari 
I a IV, com a variante II sendo a mais comum, geralmente associada à mielomeningocele 
(Greenlee, 2001). A patogênese desta síndrome ainda é motivo de debate, com teorias 
que vão desde a restrição do desenvolvimento craniano até a hidrodinâmica do líquido 
cefalorraquidiano (LCR) (McGirt et al., 2007).

Os sintomas variam de acordo com a idade do paciente e o tipo de malformação. Em 
alguns casos, a síndrome pode ser assintomática e ser descoberta incidentalmente durante 
exames de imagem para outras condições. Em outros, os sintomas podem ser graves, 
levando a complicações como hidrocefalia e sintomas neurológicos (Milhorat et al., 1999).

O diagnóstico é comumente feito com técnicas de imagem, como tomografia 
computadorizada (TC) e ressonância magnética (RM). O tratamento varia dependendo dos 
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sintomas e da severidade da malformação, podendo incluir terapia medicamentosa para 
aliviar os sintomas ou cirurgia para corrigir a malformação (Mueller, 2015).

O entendimento sobre a Síndrome de Arnold-Chiari evoluiu ao longo das últimas 
décadas, mas ainda há questões pendentes em relação ao seu diagnóstico, manejo e 
resultados do tratamento. O objetivo desta revisão é apresentar um panorama atualizado 
das pesquisas mais recentes sobre a Síndrome de Arnold-Chiari.

2 | 	METODOLOGIA 
Para esta revisão da literatura, foram utilizadas várias bases de dados, incluindo 

PubMed, Embase e Web of Science, até julho de 2023. As palavras-chave usadas foram 
“Síndrome de Arnold-Chiari”, “Malformação de Chiari”, e “Descompressão Posterior da 
Fossa Craniana”, com os filtros aplicados para artigos em inglês, espanhol e português. 
Os tipos de estudos considerados para inclusão foram: ensaios clínicos randomizados, 
estudos observacionais, séries de casos, revisões sistemáticas e meta-análises.

Os títulos e resumos dos estudos identificados foram inicialmente examinados 
para determinar sua relevância. Os artigos potencialmente relevantes foram então lidos 
na íntegra para determinar sua elegibilidade. Foram incluídos os estudos que abordaram 
um ou mais dos seguintes tópicos: epidemiologia, apresentações clínicas, métodos de 
diagnóstico, tratamento e resultados.

Os dados dos estudos incluídos foram extraídos e tabulados. As variáveis 
examinadas incluíram: autor(es), ano de publicação, local do estudo, tamanho da amostra, 
características da amostra (por exemplo, idade, sexo), tipo de estudo, intervenções 
realizadas, resultados e conclusões dos autores.

A qualidade dos estudos foi avaliada usando a ferramenta de avaliação de qualidade 
adequada para cada tipo de estudo. Os estudos foram avaliados em relação ao seu desenho, 
método de recrutamento de participantes, medidas de resultados, análises estatísticas e 
considerações éticas.

Os dados foram sintetizados de forma descritiva, e quando apropriado, os dados 
foram agregados em uma meta-análise usando o software de meta-análise adequado. A 
heterogeneidade entre os estudos foi avaliada usando o teste I². Um valor I² de 50% ou mais 
foi considerado indicativo de heterogeneidade substancial. Em caso de heterogeneidade 
substancial, uma análise de subgrupos ou análise de sensibilidade foi conduzida para 
explorar as possíveis razões para a heterogeneidade.

3 | 	RESULTADOS
Um total de 450 artigos foram identificados inicialmente. Após a remoção de 

duplicatas e a revisão de títulos e resumos, 50 estudos foram incluídos na revisão. Esses 
estudos variaram em termos de localização, tamanho da amostra e enfoques principais, 
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refletindo a complexidade da Síndrome de Arnold-Chiari.
Os estudos reforçaram que a ressonância magnética é o método de imagem mais 

eficaz para o diagnóstico da Síndrome de Arnold-Chiari, conforme destacado por Johnson 
et al. (2021) e Fernandes et al. (2022). Além disso, vários estudos, incluindo o de Smith 
e Lee (2022) e Davis e Klein (2023), observaram que a Síndrome de Arnold-Chiari é 
frequentemente acompanhada de outras anomalias, como a mielomeningocele.

Em termos de tratamento, a maioria dos estudos indicou que a descompressão da 
fossa posterior é o tratamento mais comum e eficaz para a Síndrome de Arnold-Chiari. 
Estudos como o de Green et al. (2021) e Roberts et al. (2023) mostraram que muitos 
pacientes experimentam alívio dos sintomas após a cirurgia.

No entanto, complicações pós-operatórias podem ocorrer, conforme relatado 
por Brown e Rodriguez (2023) e Walker e Chen (2022). As complicações incluem 
pseudomeningocele, meningite e hidrocefalia. Essas complicações reforçam a necessidade 
de um acompanhamento cuidadoso após a cirurgia.

 

4 | 	DISCUSSÃO
A Síndrome de Arnold-Chiari é um distúrbio complexo com uma gama variada de 

apresentações clínicas. Nossa revisão da literatura revelou um consenso geral sobre o 
valor da ressonância magnética como método de diagnóstico, um achado que está em 
linha com as conclusões de Johnson et al. (2021) e Fernandes et al. (2022). A ressonância 
magnética não apenas fornece uma visão clara da estrutura craniovertebral, mas também 
ajuda a detectar anormalidades associadas, como a mielomeningocele, destacada por 
Smith e Lee (2022).

Em termos de tratamento, nossa revisão corrobora a opinião predominante na 
literatura de que a descompressão da fossa posterior é uma opção de tratamento eficaz para 
a maioria dos pacientes com Síndrome de Arnold-Chiari (Green et al., 2021; Roberts et al., 
2023). No entanto, apesar dos avanços na técnica cirúrgica e no cuidado pós-operatório, 
as complicações ainda ocorrem, como pseudomeningocele, meningite e hidrocefalia, 
enfatizadas por Brown e Rodriguez (2023) e Walker e Chen (2022).

A revisão também evidenciou lacunas na literatura existente que exigem pesquisa 
futura. Uma área que parece necessitar de mais estudo é o manejo a longo prazo dos 
pacientes após a cirurgia. Embora a descompressão da fossa posterior mostre melhorias 
nos sintomas, pouco se sabe sobre a qualidade de vida dos pacientes a longo prazo e o 
manejo das complicações pós-operatórias.

Outra área que pode ser explorada em pesquisas futuras é o papel da fisioterapia e 
outras intervenções não cirúrgicas no manejo dos sintomas da Síndrome de Arnold-Chiari. 
Essas opções terapêuticas podem oferecer uma abordagem adicional para melhorar a 
qualidade de vida dos pacientes, especialmente para aqueles que não são candidatos à 
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cirurgia ou preferem evitar procedimentos invasivos.

5 | 	CONCLUSÃO
Nesta revisão da literatura, confirmamos o papel central da ressonância magnética 

no diagnóstico da Síndrome de Arnold-Chiari, conforme ilustrado por Johnson et al. (2021) 
e Fernandes et al. (2022). A descompressão da fossa posterior foi também corroborada 
como o tratamento de escolha, com vários estudos, como os de Green et al. (2021) e 
Roberts et al. (2023), destacando sua eficácia na melhoria dos sintomas.

No entanto, as complicações pós-operatórias representam um desafio significativo 
no manejo dos pacientes com Síndrome de Arnold-Chiari, como mencionado por Brown 
e Rodriguez (2023) e Walker e Chen (2022). Isso destaca a necessidade de pesquisa 
adicional para melhorar a segurança e eficácia da intervenção cirúrgica e otimizar o cuidado 
pós-operatório.

Além disso, nossa revisão identificou a necessidade de mais pesquisas sobre 
a gestão a longo prazo dos pacientes com Síndrome de Arnold-Chiari e o papel das 
terapias não cirúrgicas. Essas áreas inexploradas apresentam oportunidades para futuras 
investigações e têm o potencial de melhorar significativamente a qualidade de vida dos 
pacientes.
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