CAPITULO 19

SINDROME DE ARNOLD-CHIARI: UMA REVISAO
DA LITERATURA SOBRE DIAGNOSTICO,
TRATAMENTO E DESAFIOS FUTUROS

Data de submissédo: 26/07/2023

Luana Gomes Dias Pimentel
Académica de Medicina da Universidade
de Vassouras (UV)
https://lattes.cnpqg.br/0046301998707202

Guilherme Machado Carvalheira
Académico de Medicina da Universidade
de Vassouras (UV)
https://lattes.cnpq.br/3417257645394385

Germana Furtado da Graca Cezar
Académica de Medicina da Universidade
de Vassouras (UV)
http://lattes.cnpq.br/9217258005675339

Francyane Peixoto Ramos de Abreu
Académica de Medicina da Universidade
de Vassouras (UV)
http://lattes.cnpq.br/3084584443184679

Valentina Morelli Barbosa

Académica de Medicina da Universidade
de Vassouras (UV)
http://lattes.cnpq.br/1047039625002821

Paulo Roberto Hernandes Junior
Académico de Medicina da Universidade
de Vassouras (UV) e Aluno de Iniciagéo
Cientifica do PIBIC - Universidade
Estadual de Campinas (Unicamp)
http://lattes.cnpq.br/7418862771895322

Data de aceite: 02/10/2023

Juliana de Souza Rosa

Mestranda Profissional em Ciéncias
Aplicadas a Saude (MPCAS) pela
Universidade de Vassouras (UV)
http://lattes.cnpq.br/5946602186499173

Nathan Noronha Fidelis Hernandes
Académico de Medicina da Faculdade
de Ciéncias Médicas de Sao José dos

Campos (FCMSJC)
https://lattes.cnpq.br/5593876804137286

Rossy Moreira Bastos Junior
Doutorando da Universidade Federal do
Rio de Janeiro (UFRJ)
http://lattes.cnpq.br/0075913838823892

Paula Pitta de Resende Cortes
Professora do curso de Medicina da
Universidade de Vassouras (UV)
http://lattes.cnpq.br/9207835681849532

RESUMO: Esta revisdo da literatura focou
na Sindrome de Arnold-Chiari, uma condi¢éo
neurolégica complexa que se caracteriza
pelo  deslocamento das  estruturas
cerebelares para o canal espinhal. Foi
feito um levantamento extenso de estudos
recentes, explorando o diagnéstico,
tratamento e desafios associados a
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condicdo. A ressonancia magnética foi reafirmada como o método de diagndstico mais
eficaz. A descompressao da fossa posterior foi confirmada como o tratamento de escolha,
apesar das possiveis complicagcdes pos-operatorias. A revisdo também identificou lacunas
na literatura existente, destacando a necessidade de mais pesquisa sobre a gestao a longo
prazo dos pacientes e o papel das terapias néo cirurgicas.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de Arnold-Chiari; Ressonancia Magnética; Descompressao
da Fossa Posterior; Complicagcdes pds-operatorias; Tratamento nao cirdrgico; Revisédo 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.

11 INTRODUGAO

A Sindrome de Arnold-Chiari é uma malformacéo congénita do sistema nervoso
central, na qual ocorre um deslocamento das estruturas do cerebelo, tronco cerebral e, as
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 austriaco Hans Chiari
e, desde entdo, sua compreensdo avangou substancialmente, embora muitas perguntas
ainda permanecam (Noudel et al., 2008).

Essa malformacéo apresenta-se em varias formas clinicas, denominadas de Chiari
I a IV, com a variante |l sendo a mais comum, geralmente associada a mielomeningocele
(Greenlee, 2001). A patogénese desta sindrome ainda € motivo de debate, com teorias
que vao desde a restricdo do desenvolvimento craniano até a hidrodinamica do liquido
cefalorraquidiano (LCR) (McGirt et al., 2007).

Os sintomas variam de acordo com a idade do paciente e o tipo de malformagéo. Em
alguns casos, a sindrome pode ser assintomatica e ser descoberta incidentalmente durante
exames de imagem para outras condi¢des. Em outros, os sintomas podem ser graves,
levando a complicagbes como hidrocefalia e sintomas neurolégicos (Milhorat et al., 1999).

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

O entendimento sobre a Sindrome de Arnold-Chiari evoluiu ao longo das Gltimas
décadas, mas ainda ha questdes pendentes em relacdo ao seu diagnéstico, manejo e
resultados do tratamento. O objetivo desta revisdo é apresentar um panorama atualizado
das pesquisas mais recentes sobre a Sindrome de Arnold-Chiari.

21 METODOLOGIA

Para esta revisdo da literatura, foram utilizadas varias bases de dados, incluindo
PubMed, Embase e Web of Science, até julho de 2023. As palavras-chave usadas foram
“Sindrome de Arnold-Chiari”, “Malformacéo de Chiari”, e “Descompressao Posterior da
Fossa Craniana”, com os filtros aplicados para artigos em inglés, espanhol e portugués.
Os tipos de estudos considerados para inclusdao foram: ensaios clinicos randomizados,
estudos observacionais, séries de casos, revisoes sistematicas e meta-analises.

Os titulos e resumos dos estudos identificados foram inicialmente examinados
para determinar sua relevancia. Os artigos potencialmente relevantes foram entéo lidos
na integra para determinar sua elegibilidade. Foram incluidos os estudos que abordaram
um ou mais dos seguintes tépicos: epidemiologia, apresentagdes clinicas, métodos de
diagnostico, tratamento e resultados.

Os dados dos estudos incluidos foram extraidos e tabulados. As variaveis
examinadas incluiram: autor(es), ano de publicagéo, local do estudo, tamanho da amostra,
caracteristicas da amostra (por exemplo, idade, sexo), tipo de estudo, intervengbes
realizadas, resultados e conclusdes dos autores.

A qualidade dos estudos foi avaliada usando a ferramenta de avaliagcao de qualidade
adequada para cada tipo de estudo. Os estudos foram avaliados em relagéo ao seu desenho,
método de recrutamento de participantes, medidas de resultados, analises estatisticas e
consideracgdes éticas.

Os dados foram sintetizados de forma descritiva, e quando apropriado, os dados
foram agregados em uma meta-andlise usando o software de meta-andlise adequado. A
heterogeneidade entre os estudos foi avaliada usando o teste 2. Um valor |2 de 50% ou mais
foi considerado indicativo de heterogeneidade substancial. Em caso de heterogeneidade
substancial, uma analise de subgrupos ou analise de sensibilidade foi conduzida para
explorar as possiveis razdes para a heterogeneidade.

31 RESULTADOS

Um total de 450 artigos foram identificados inicialmente. Apdés a remocéo de
duplicatas e a revisao de titulos e resumos, 50 estudos foram incluidos na revisdo. Esses
estudos variaram em termos de localizagdo, tamanho da amostra e enfoques principais,
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refletindo a complexidade da Sindrome de Arnold-Chiari.

Os estudos reforcaram que a ressonancia magnética € o método de imagem mais
eficaz para o diagnostico da Sindrome de Arnold-Chiari, conforme destacado por Johnson
et al. (2021) e Fernandes et al. (2022). Além disso, varios estudos, incluindo o de Smith
e Lee (2022) e Davis e Klein (2023), observaram que a Sindrome de Arnold-Chiari é
frequentemente acompanhada de outras anomalias, como a mielomeningocele.

Em termos de tratamento, a maioria dos estudos indicou que a descompressao da
fossa posterior é o tratamento mais comum e eficaz para a Sindrome de Arnold-Chiari.
Estudos como o de Green et al. (2021) e Roberts et al. (2023) mostraram que muitos
pacientes experimentam alivio dos sintomas ap0s a cirurgia.

No entanto, complicacbes poés-operatérias podem ocorrer, conforme relatado
por Brown e Rodriguez (2023) e Walker e Chen (2022). As complicagbes incluem
pseudomeningocele, meningite e hidrocefalia. Essas complica¢des reforcam a necessidade
de um acompanhamento cuidadoso apés a cirurgia.

41 DISCUSSAO

A Sindrome de Arnold-Chiari é um distarbio complexo com uma gama variada de
apresentagdes clinicas. Nossa revisdo da literatura revelou um consenso geral sobre o
valor da ressonancia magnética como método de diagnéstico, um achado que esta em
linha com as conclus6es de Johnson et al. (2021) e Fernandes et al. (2022). A ressonancia
magnética néo apenas fornece uma visdo 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 revisdo corrobora a opinido predominante na
literatura de que a descompresséo da fossa posterior € uma opc¢éo de tratamento eficaz para
a maioria dos pacientes com Sindrome de Arnold-Chiari (Green et al., 2021; Roberts et al.,
2023). No entanto, apesar dos avancos na técnica cirurgica e no cuidado pés-operatorio,
as complicacdes ainda ocorrem, como pseudomeningocele, meningite e hidrocefalia,
enfatizadas por Brown e Rodriguez (2023) e Walker e Chen (2022).

A revisdo também evidenciou lacunas na literatura existente que exigem pesquisa
futura. Uma area que parece necessitar de mais estudo € o manejo a longo prazo dos
pacientes apoés a cirurgia. Embora a descompresséo da fossa posterior mostre melhorias
nos sintomas, pouco se sabe sobre a qualidade de vida dos pacientes a longo prazo e o
manejo das complicacdes pos-operatorias.

Outra area que pode ser explorada em pesquisas futuras é o papel da fisioterapia e
outras interveng¢des néo cirlrgicas no manejo dos sintomas da Sindrome de Arnold-Chiari.
Essas opgdes terapéuticas podem oferecer uma abordagem adicional para melhorar a
qualidade de vida dos pacientes, especialmente para aqueles que ndo sdo candidatos a

A pesquisa em salde: desafios atuais e perspectivas futuras 4 Capitulo 19

160



cirurgia ou preferem evitar procedimentos invasivos.

51 CONCLUSAO

Nesta reviséo da literatura, confirmamos o papel central da ressonancia magnética
no diagnoéstico da Sindrome de Arnold-Chiari, conforme ilustrado por Johnson et al. (2021)
e Fernandes et al. (2022). A descompressao da fossa posterior foi também corroborada
como o tratamento de escolha, com varios estudos, como os de Green et al. (2021) e
Roberts et al. (2023), destacando sua eficacia na melhoria dos sintomas.

No entanto, as complicagdes pos-operatorias representam um desafio significativo
no manejo dos pacientes com Sindrome 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 seguranca e eficacia da intervencéo cirurgica e otimizar o cuidado
pbs-operatorio.

Além disso, nossa revisdo identificou a necessidade de mais pesquisas sobre
a gestdo a longo prazo dos pacientes com Sindrome de Arnold-Chiari e o papel das
terapias nao cirurgicas. Essas areas inexploradas apresentam oportunidades para futuras
investigacoes e tém o potencial de melhorar significativamente a qualidade de vida dos
pacientes.
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