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RESUMO
A malformação de Chiari (MFCh) é caracterizada, fundamentalmente, pela herniação das tonsilas
cerebelares por meio do forâmen magno. Dois tipos principais representam a maioria das
apresentações: a MFCh do tipo I (do adulto) e a do tipo II (da criança). A MFCh pode produzir
acometimentos neuronais do tronco cerebral, medula espinhal, cerebelo e nervos cranianos. Parte
dos sistemas aferentes e eferentes e do sistema controlador central da respiração se localiza na
transição craniovertebral, podendo ser acometido nessas patologias, produzindo disfunções
respiratórias. Insuficiência respiratória e óbito têm sido descritos em associação com essas
malformações. Durante o sono, a resposta ventilatória aos estímulos exógenos e endógenos, tais
como resposta à hipóxia e à hipercapnia, estão geralmente diminuídas nesses pacientes, permitindo
o diagnóstico do distúrbio respiratório na MFCh. Nos indivíduos com malformações da transição
craniovertebral, há uma prevalência aumentada das disfunções respiratórias do sono, cujo mecanismo
fisiopatológico permanece obscuro. Serão necessários estudos específicos para elucidação das suas
possíveis causas, dos fatores craniométricos envolvidos na compressão das estruturas neurais e
nas alterações da dinâmica liquórica, e do efeito das várias formas de cirurgias para o seu tratamento.
Realizamos uma revisão da literatura baseada na pesquisa eletrônica na base de dados Medline,
utilizando as palavras de busca “malformação de Chiari” e “apnéia do sono”, com o auxílio da ferramenta
de buscas de artigos relacionados da PubMed.
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ABSTRACT
Chiari’s malformation and sleep apnea. A review
Chiari’s malformation is primarily characterised by a herniation of the cerebelar tonsils through the
foramen magnum. Under the clinical point of view, two main types represent the vast majority of the
cases: Chiari type I (in the adult) and the type II (in the infant). Chiari’s malformation may result in
neuronal impairment of the brainstem, upper spinal cord and cranial nerves. Part of the afferent and
efferent systems and the central respiratory controlling system are located in the craniocervical transition
and may be harmed in these pathologies, leading to respiratory disorders, especially during sleep.
Severe sleep respiratory disorders, such as respiratory failure and death, have been described
associated to these malformations. The ventilatory responses to exogenous and endogenous stimuli,
such as responses to hypoxia and hypercapnia are usually diminished during sleep, and apnea may
be manifested and be detected during sleep, allowing the diagnose. In this review, the database of
Medline was searched using the PubMed search. The search words “Chiari” and “sleep apnea” were
used.
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Introdução
A malformação de Chiari (MFCh) foi descrita por

Hans Chiari, em 1891, e é caracterizada fundamental-
mente pela herniação das tonsilas cerebelares por meio
do forâmen magno. Na descrição inicial, era constituída
por quatro tipos11:

Tipo I – as tonsilas cerebelares estendem-se até o
canal cervical, não sendo acompanhadas pelo tronco
cerebral;

Tipo II – há deslocamento caudal da porção inferior
do verme cerebelar, IV ventrículo e bulbo;

Tipo III – porções do cerebelo e tronco estão deslo-
cadas caudalmente e os orifícios do IV ventrículo
abrem-se na região cervical (hidroencefalocele
cervical);

Tipo IV – hipoplasia do cerebelo, não havendo
deslocamento caudal do tronco encefálico.

Do ponto de vista clínico, dois tipos principais
representam a maioria das apresentações: a MFCh do
tipo I (do adulto) e a do tipo II (da criança). Ambas são
entidades clínicas e anatomopatológicas distintas. A
malformação da criança, na maioria das vezes, vem
associada ao disrafismo espinhal e hidrocefalia. O tipo I
não se associa a graves malformações neurais51.

Com o advento da ressonância magnética, a MFCh
do adulto tem sido identificada mais freqüentemente
e, muitas vezes, incidentalmente, durante a investigação
de outras patologias9.

Birns12 cita que a MFCh tornou-se mais conhe-
cida a partir de 1935, com o trabalho de Russell e
Donald.

A MFCh pode produzir acometimentos neuronais
do tronco cerebral, medula espinhal, cerebelo e nervos
cranianos. Parte dos sistemas aferentes, eferentes e do
sistema controlador central da respiração localiza-se
na transição craniovertebral e pode ser acometido nas
anomalias desta região, produzindo disfunções respi-
ratórias. Insuficiência respiratória e óbito têm sido des-
critos em associação com essas malformações. Durante
o sono, a resposta ventilatória aos estímulos exógenos
e endógenos – tais como resposta a hipóxia e hiper-
capnia – está, geralmente, diminuída, permitindo o
diagnóstico do distúrbio respiratório na MFCh.

Nesta revisão, estudamos apenas a MFCh do adulto.
Foi feita por meio da pesquisa eletrônica na base de
dados Medline, utilizando-se as palavras de busca
“malformação de Chiari” e “apnéia do sono”, com o
auxílio da ferramenta de buscas de artigos relacionados
e através de busca manual de artigos citados em
manuscritos de periódicos relacionados e em manuais
de especialidades.

Para evitar redundâncias, foram citados apenas os
artigos necessários para a clareza da revisão, sem a
preocupação de inclusão de todos os relatos existentes.

Nomenclatura da malformação de Chiari
Há considerável debate sobre a nomenclatura da

malformação, tendo os termos “malformação de Chiari
e malformação de Arnold-Chiari” sido usados como
sinônimos.

Bejjani11 publicou recentemente uma revisão sobre
o assunto. Em 1894, três anos após a publicação original
de Chiari, Arnold descreveu o caso de uma criança com
espinha bífida e hidrocefalia, similar aos casos tipo II
descritos por Chiari. Em 1907, Schwalbe e Greding
descreveram quatro casos de malformações da transição
associados à mielomeningocele e acrescentaram o
termo Arnold ao tipo II, criando o termo “malformação
de Arnold-Chiari”.

Enquanto Arnold descreveu apenas um relato de caso,
Chiari descreveu e classificou a patologia da transição11.

Blumental e Riggs15 sugerem que o termo “malfor-
mação de Arnold-Chiari” deveria ser restrito à MF de
Chiari do tipo II.

Com o aumento da identificação da MF de Chiari
do adulto, mesmo em pacientes assintomáticos, há a
necessidade de maior elucidação dos critérios
diagnósticos desta.

Critérios radiológicos diagnósticos da
MFCh

A ressonância magnética (RM) revolucionou de tal
modo a identificação desta malformação que a sua
descrição é dividida nas eras pré e pós-ressonância
magnética11.

Era pré-ressonância magnética

Talvez, Baker tenha sido o primeiro a tentar definir
critérios para a descida da tonsila cerebelar no
diagnóstico da MFCh (Baker, 1963, apud Bejjani11).
Estudou 28 casos com MFCh e considerava normais
as tonsilas que não desciam abaixo de uma linha que
une o básio ao opístio, ou seja, tonsilas cerebelares que
não desciam abaixo do forâmen magno.

Em 1973, O’Connor e cols.59 estudaram cem mielo-
grafias obtidas em várias situações clínicas, sem a
MFCh, para determinar a posição das tonsilas cere-
belares. Elas estavam sempre acima da linha básio-
opístio e sua posição no nível do ou abaixo do forâmen
magno, era uma forte evidência da MC.

Em 1974, Bloch e cols.14 mediram a extensão da
herniação das tonsilas cerebelares abaixo do forâmen
magno em 60 voluntários normais e 19 pacientes com
MFCh. As tonsilas se posicionaram entre 7 mm acima e
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8 mm abaixo desse forâmen nos casos normais, e de
3 mm acima a 25 mm abaixo do forâmen em pacientes
com MFCh, concluindo que poderia haver grande hernia-
ção nos pacientes assintomáticos. Magnificação radioló-
gica inerente ao exame não foi levada em consideração.

Não foram desenvolvidos critérios na tomografia
computadorizada para o diagnóstico da MFCh11.

Era pós-ressonância magnética

Em 1985, Aboulezz e cols.1 usaram a RM para
estudar a posição das tonsilas cerebelares na população
normal (82 indivíduos) e em 13 pacientes com MFCh
(11 do tipo I e 2 do tipo II). Na população normal, a
posição das tonsilas variou entre 2,8 mm abaixo do
forâmen magno e 20 mm acima, enquanto em pacientes
com MFCh as tonsilas foram localizadas 5,2 mm a 17,7
mm abaixo deste. A conclusão foi que, na população
normal, as tonsilas podem estender-se até 3 mm abaixo
do forâmen magno e, em pacientes com MFCh, elas se
estendem além de 5 mm.

Barkovich e cols .9 compararam as RM de 200
pacientes com sintomas diversos, sem MFCh, com as
de 25 pacientes com MFCh do tipo I. As tonsilas se lo-
calizaram entre 8 mm acima e 5 mm abaixo do forâmen
magno nos controles e de 3 mm a 29 mm abaixo deste
em pacientes com a malformação. Os autores concluíram
que herniação de até 2 mm abaixo desse forâmen deveria
ser o limite para o diagnóstico, pois nenhum paciente
sintomático tinha menos que 3 mm e apenas um
assintomático tinha mais de 3 mm de herniação.

 Em 1988, Ishikawa e cols.38 estudaram 50 volun-
tários normais e, nestes, as tonsilas se localizaram
sempre acima do forâmen magno.

 Em 1992, Elster e Chen 27, estudando todos os
pacientes que realizaram RM do crânio em um centro
terciário, concluíram que herniação de 5 mm de uma
das tonsilas cerebelares e herniação de 3 mm a 5 mm
de ambas as tonsilas eram o limite, acima do qual
deveria ser feito o diagnóstico de MFCh. Porém, ressal-
taram que os dados clínicos, e não uma medida pura e
simples da herniação da tonsila cerebelar, são as bases
para o diagnóstico adequado.

No mesmo ano, Mikulis e cols.51 estudaram a
variabilidade da posição das tonsilas cerebelares com
relação à idade em 220 pacientes (idade entre 5 meses
e 89 anos). Concluíram que a tonsila ascende com o
aumento da idade e sugeriram as seguintes medidas da
herniação das tonsilas abaixo do forâmen magno para
o diagnóstico:

1. primeira década – 6 mm;
2. segunda e terceira décadas – 5 mm;
3. quarta a oitava décadas – 4 mm;
4. nona década – 3 mm.

Esses critérios foram baseados em uma distância
maior que dois desvios padrões da variação normal para
cada década da idade.

Em 1999, Milhorat e cols.52 estudaram 364 pacientes
sintomáticos com MFCh tipo I. Encontraram 9% de
pacientes com ectopia cerebelar menor que 5 mm, mas
com compressão da fossa posterior.

Em 2000, Meadows e cols.49 revisaram os achados
de 22.591 exames de ressonância magnética na busca
de estimar a incidência da MFCh. Herniação das
tonsilas maior que 5 mm abaixo do forâmen magno
ocorreu em 0,77%. Quatorze por cento desses eram
assintomáticos (7 mm a 25 mm de herniação) e 25%
tinham variações na forma das tonsilas cerebelares
que são, freqüentemente, encontradas na MF de Chiari
(tonsilas em forma de pêra). Os autores concluíram
que a herniação isolada das tonsilas cerebelares tem
utilidade diagnóstica limitada e deveria ser consi-
derada dentro do contexto dos dados clínicos e radio-
lógicos.

Com base na revisão desses trabalhos, as seguintes
recomendações foram feitas11: pode se observar her-
niação evidente nos exames de imagem sem significado
clínico; há pacientes com herniação menor que 5 mm,
cujo comportamento é similar ao daqueles com MFCh,
inclusive daqueles com siringo-hidromielia.

Os critérios de neuroimagem para herniação das
tonsilas devem ser sempre relacionados com o contexto
clínico para o diagnóstico49.

Introdução do termo “Chiari zero”

Em 1998, Iskandar e cols.39 descreveram cinco
crianças com siringo-hidromielia, nas quais houve
resolução tanto clínica como na neuroimagem após a
descompressão da fossa posterior. Nenhum dos
pacientes tinha herniação das tonsilas. O quadro clínico
foi semelhante ao dos pacientes com MFCh. O fluxo
liquórico estava diminuído ou tendendo à diminuição
naqueles pacientes nos quais o estudo do fluxo foi
realizado pela RM dinâmica. Em todos os cinco casos,
as tonsilas cerebelares encontravam-se no nível do
forâmen magno, ou seja, não tinham herniação, porém
havia siringomielia. Três anos após, Tubbs e cols.71

acrescentaram um sexto caso e analisaram várias me-
didas radiológicas, comprovando que, mesmo na ausên-
cia da herniação das tonsilas, havia comprometimento
de várias medidas craniométricas da fossa posterior,
identificando que a fossa posterior, nestes casos, tem
capacidade volumétrica menor que aquela dos
indivíduos normais. O termo “malformação de Chiari
zero” foi escolhido para esta situação.
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Siringomielia
A MFCh vem freqüentemente associada com

dilatações hídricas no interior da medula espinhal,
conhecidas como siringomielia, e que contribuem para
seu agravamento clínico.

Siringomielia é definida como uma cavidade no
interior da medula espinhal preenchida com líquido
semelhante ou idêntico ao líquor10.

Pillay e cols.63 relataram 57% de incidência de
siringomielia na sua amostra de pacientes com MFCh.

A cavitação produzida pela siringomielia freqüen-
temente produz um quadro clínico predominante sobre
o defeito subjacente da malformação craniovertebral
que lhe deu origem, piorando o prognóstico da
doença33.

Nos indivíduos normais, durante a sístole cardíaca,
as tonsilas cerebelares e a medula espinhal são deslo-
cadas para baixo, conjuntamente com o líquor, e retor-
nam à posição inicial na diástole6,21. Quando há mal-
formações da transição craniocervical, a circulação
liquórica na transição craniocervical é alterada. A capa-
cidade dos espaços liquóricos é diminuída. A quan-
tidade e a velocidade de fluxo do líquor são alteradas.
Isso se deve a bloqueios mecânicos condicionados tanto
pela reduzida capacidade volumétrica da fossa posterior
como pela herniação das tonsilas cerebelares em
direção caudal, para o canal vertebral. Esses transtornos
da circulação liquórica causam acúmulo de líquor no
interior da medula espinhal e sua subseqüente
cavitação. A progressão da siringomielia é causada pela
ação das tonsilas cerebelares, que parcialmente ocluem
o espaço subaracnóideo no nível do forâmen magno e
agem como um pistão em um espaço não expansível.
Isso causa um aumento das ondas de pressão suba-
racnóideas que comprimem a medula espinhal de fora
para dentro e propagam o fluxo de líquido da cavidade
siringomiélica inferiormente a cada sístole, levando à
progressão dessa cavidade6,21.

Invaginação basilar
Além da siringomielia, a MFCh está freqüente-

mente associada a outra anomalia da fossa posterior, a
invaginação basilar.

Ackermann, em 1790 [apud da Silva JAG, Holanda
MMA25] foi o primeiro autor a descrever a impressão
basilar e chamar atenção para o pequeno tamanho da
fossa posterior quando isso ocorre.

A invaginação basilar é determinada pelas mesmas
malformações mesodérmicas que originam os defeitos
nos centros de crescimento ósseo occiptal da MFCh.

Porém, nesta anomalia, todas as três partes do osso
occipital (basoccipital, exocciptal e supra-occiptal)
são malformadas50. O basicondrocrânio é mais
acometido e causa, conseqüentemente, hipoplasia do
clivus. As vértebras cervicais superiores, C1 e o
processo odontóide de C2 projetam-se em direção ao
crânio e comprimem o neuroeixo da transição cra-
niocervical56.

Tem sido demonstrado que o volume da fossa
posterior nos pacientes com MFCh e impressão basilar
é menor que o de indivíduos normais48,56.

Há dois grupos de invaginação basilar: a invagina-
ção basilar sem MFCh (tipo I) e com MFCh (tipo II)32.
MFCh e siringomielia ocorrem em 35% dos pacientes
com impressão basilar50.

Componentes do sistema de controle
respiratório

A ventilação é constantemente monitorizada e
ajustada para manter o pH sanguíneo, a pressão parcial
de oxigênio arterial (PaO2) e de dióxido de carbono
(PaCO2) em níveis adequados. Para isso, o centro
respiratório utiliza-se de sensores e vias aferentes, de
um centro controlador central e de vias e sistemas
efetores. As mudanças gasimétricas e ácido-básicas no
sangue, as mudanças na mecânica ventilatória, na taxa
metabólica e nos receptores neurais respiratórios
influenciam o centro respiratório a realizar adaptações
nas condições fisiológicas – como durante o sono, no
exercício, na presença de grandes altitudes –, bem como
nas condições patológicas23.

As aferências sensoriais ao sistema nervoso central
são fornecidas pelos quimiorreceptores arteriais pe-
riféricos (presentes nos corpos carotídeos e aórticos),
pelos quimiorreceptores centrais (que se situam na,
ou próximo da, superfície ventral do bulbo) e pelos
receptores pulmonares (presentes nas vias aéreas e
no pulmão).

Os controladores respiratórios centrais são divi-
didos em um grupo do tronco encefálico (involuntário)
e outro do córtex cerebral (voluntário). O primeiro é
subdividido em pneumotáxico, apnêustico e bulbares.

O córtex cerebral atua no controle ventilatório e
pode também influenciar ou suplantar o controle respi-
ratório automático para se adequar à atividade res-
piratória comportamental, como na tosse, fala, canção,
inspiração mantida voluntariamente e outras atividades.

O sistema efetor consiste nas vias nervosas eferentes
para os músculos envolvidos na realização da inspi-
ração e expiração, como músculos da caixa torácica,
diafragma e demais músculos acessórios da respiração.

A malformação de Chiari do adulto e a apnéia do sono
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Controle da respiração durante o sono
Por meio da polissonografia, o sono é dividido

didaticamente em dois tipos: sono NREM (Non-Rapid
Eyes Movement) e REM (Rapid Eyes Movement).
O sono NREM é composto de quatro estágios que
qualificam o aprofundamento do sono, sendo o estágio
1 o mais superficial e o estágio 4 o mais profundo. No
sono REM, existe dissociação entre os estados de
ativação do cérebro, que permanece ativo, e do tônus
muscular corporal, que se mantém diminuído em
relação ao sono NREM. No REM, ocorrem os sonhos
e, conseqüentemente, as variações autonômicas.

Durante o início do sono, as influências comporta-
mentais e cognitivas no controle ventilatório são dimi-
nuídas. A resposta ventilatória aos estímulos exógenos
e endógenos, tais como resposta à hipóxia e à hiper-
capnia, está geralmente reduzida. Adicionalmente,
aumento na resistência ao fluxo aéreo ocorre tipica-
mente no início do sono, por causa da relativa hipotonia
dos músculos dilatadores das vias aéreas.

Respiração no sono NREM

 Nos estágios 1 e 2 do sono, um padrão de respiração
periódica, freqüentemente, ocorre. Nos estágios 3 e 4
(sono de ondas lentas), ocorre hipoventilação fisioló-
gica. Esse é um produto da diminuição do volume cor-
rente e freqüência respiratória, resultando em um au-
mento de 2 a 7 mmHg na PaCO

2
 e uma queda recíproca

na PaO
2
. O padrão ventilatório é notadamente mais re-

gular nas fases 3 e 4.

Respiração no sono REM

 Durante o sono REM, a compensação ventilatória
a ambas as resistências ventilatórias, adicionada e
intrínseca, é muito reduzida. Outra mudança é a dimi-
nuição do tônus muscular esquelético durante o sono
REM, poupando apenas o diafragma e os músculos
oculares. Essa diminuição do tônus é causada por inibi-
ção supra-espinhal da ação motora-alfa, relacionada ao
sono REM, e por depressão específica dos fusos neuro-
musculares, causando inibição dos reflexos polissi-
nápticos dos fusos. O diafragma é relativamente pou-
pado por conter poucos fusos. Entretanto, durante o
sono REM, a contração do diafragma se torna incoor-
denada (fragmentação diafragmática). A respiração
durante o sono REM fásico é muito irregular e consiste
de mudanças súbitas na amplitude e na freqüência
respiratória, associadas aos movimentos rápidos dos
olhos. A saturação da oxi-hemoglobina (SaO2) também
é ligeiramente diminuída nessa fase. A ventilação no
REM é mantida principalmente pelo diafragma. Nesta

fase, qualquer alteração da função diafragmática causa
intensa hipoventilação noturna.

Distúrbios respiratórios do sono

Nos últimos trinta anos, vários tipos de distúrbios
respiratórios têm sido relatados durante o sono. A força
tarefa da AASM (1999) (American Academy of Sleep
Medicine4) classificou as síndromes respiratórias em:

1. Síndrome da apnéia-hipopnéia obstrutiva do sono;
2. Síndrome da apnéia central do sono;
3. Síndrome da hipoventilação do sono (antiga-

mente denominada síndrome de Pickwik);
4 . Síndrome da respiração de Cheyne-Stokes.

Síndrome da apnéia-hipopnéia
obstrutiva do sono

É caracterizada por episódios recorrentes de
obstrução parcial ou completa das vias aéreas supe-
riores durante o sono. Isso se manifesta como uma redu-
ção (hipopnéia) ou cessação (apnéia) do fluxo aéreo, a
despeito da presença de esforços inspiratórios. A falta
de ventilação alveolar adequada resulta, freqüen-
temente, em dessaturação da oxi-hemoglobina e, em
casos prolongados, de aumento da PaCO

2
. Os eventos

de apnéia-hipopnéia são habitualmente terminados
pelos despertares. Sintomas diurnos, como sonolência
excessiva, são explicados pelos despertares e possivel-
mente pela hipoxemia recorrente.

Síndrome da apnéia central do sono

Essa síndrome, idiopática, é caracterizada pelos
episódios recorrentes de apnéia na ausência de
obstrução das vias aéreas superiores durante o sono,
que normalmente leva à dessaturação do oxigênio,
despertares recorrentes e sintomas diurnos.

De modo geral, as apnéias centrais durante o sono
devem ser distinguidas naqueles pacientes que são
hipercápnicos e naqueles que são normocápnicos ou
hipocápnicos.

A apnéia do sono central hipercápnica se sobrepõe às
síndromes de hipoventilação e é considerada como parte
da síndrome de hipoventilação do sono. Essas podem ser
o resultado de doenças metabólicas ou neurológicas.

Apnéia do sono central hipocápnica ou normo-
cápnica pode surgir de variadas formas, tais como
condições fisiológicas (apnéia do sono da altitude),
fazendo parte da respiração de Cheyne-Stokes, ou em
doenças com acometimento primário do centro
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respiratório (apnéia do sono central idiopática). Estas
são as apnéias que ocorrem na maioria dos relatos de
insuficiência respiratória na MFCh.

Síndrome da hipoventilação do sono

O fator central dessa síndrome é um aumento anormal
do PCO

2
 durante o sono e hipoxemia intensa. A hipoxemia

leva a seqüelas clínicas, tais como eritrocitose, hipertensão
pulmonar, cor pulmonale e falência respiratória.

A hipoxemia durante o sono está usualmente presente
durante todo o período de monitorização, com episódios
de dessaturação de oxigênio que ocorrem em adição, mas
não associados, a apnéias e hipopnéias. Os episódios de
dessaturação podem ser prolongados (> 1 minuto) e são
mais intensos (em grau e duração) durante o sono REM
(por exemplo: hipoventilação da obesidade, doenças
neuromusculares e doenças da caixa torácica).

Síndrome da respiração periódica de
Cheyne-Stokes

É caracterizada por flutuação clínica da respiração,
com períodos de apnéias centrais, ou hipopnéias, alter-
nando com períodos de hiperpnéias com um padrão gra-
dual de crescendo e decrescendo da respiração. Isso ocor-
re em pacientes com disfunção cardíaca ou doença neu-
rológica, freqüentemente cerebrovascular. A respiração
de Cheyne-Stokes pode ser encontrada durante o sono
e, nos casos mais intensos, durante a vigília.

Malformações da transição craniocervical
e distúrbios respiratórios do sono

As malformações de transição craniocervical
(MTCC) podem produzir acometimentos neuronais do
tronco cerebral, medula espinhal cervical alta, cerebelo
e nervos cranianos. Parte dos sistemas aferentes e
eferentes e do sistema controlador central da respiração
se localizam na transição craniovertebral e podem ser
acometidos nessas patologias, produzindo disfunções
respiratórias, principalmente durante o sono.

Anormalidades do controle ventilatório têm sido
muito citadas em crianças com MFCh do tipo II e pouco
estudadas em pacientes com MFCh do adulto.

Choi, Tran e Zalzal24  estudaram, retrospecti-
vamente, as anormalidades ventilatórias de 24 pacientes
com MFCh. Setenta e cinco por cento dos pacientes
tinham MFCh tipo I e 25% tinham MFCh tipo II.
Encontraram paralisias de corda vocal e apnéia do sono
central, indicando um distúrbio da geração do estímulo

respiratório apenas nos pacientes com MFCh tipo II,
ou seja, da criança, e não acharam anormalidades nos
pacientes com MFCh tipo I.

Fanfulla e cols.29 estudaram a resposta ventilatória
em um paciente adulto jovem com MFCh tipo I e
siringomielia, que apresentava insuficiência ventilatória
central. Ele apresentava ausência de resposta à hipóxia
e à hipercapnia. Foi documentada importante dimi-
nuição da função do X nervo craniano, que persistiu
após o tratamento neurocirúrgico.

Haouzi e cols.36 estudaram um paciente de 25 anos
de idade que não apresentava aumento da resposta
ventilatória durante o exercício, porém conseguia
aumentar adequadamente a resposta ventilatória
voluntariamente, demonstrando uma alteração do
controle respiratório automático. Não havia alteração
da função corticomotora associada.

Malformação de Chiari e os distúrbios
respiratórios do sono

Em 1941, List47 publicou uma série de casos de
anomalias da transição craniocervical (MTCC), analisando
suas manifestações clínicas, e descreveu que as alterações
respiratórias ocorriam nas fases tardias dos cortejos
clínicos e que os altos sítios de compressão causariam
paralisias supranucleares dos componentes do controle
ventilatório. Não havia a alusão sobre as desordens
respiratórias do sono, tais como são conhecidos hoje.

Graves transtornos respiratórios do sono, como
insuficiência respiratória e óbito, têm sido descritos em
associação com essas malformações2,3,16,20,28-31,35,40,44,

55,58,60,61,69,70,72.
A disfunção respiratória, manifestada como pri-

meiro sinal do cortejo clínico da MFCh, com hipoven-
tilação noturna, foi descrita por Campbell22, em 1965.
A descrição mais freqüente da disfunção respiratória
tem sido a apnéia do sono8,13,17,45 . A natureza das apnéias
tem variado. A maioria das descrições de apnéia na
MFCh identificou apnéias centrais que melhoraram
com a descompressão cirúrgica2,3,5,8,20,26,29-31,53,55,60,70,74.
Doherty e cols.26 relataram casos de MFCh com apnéias
obstrutivas. Vários autores identificaram tanto apnéias
centrais como obstrutivas (mistas)2,3,13,17-19,28,43,45,68.

Associadas à apnéia, têm sido diagnosticadas a para-
lisia dos músculos adutores e abdutores da corda vocal
e a paralisia do diafragma28,54,66. Montserrat e cols.54

relataram um caso de paralisia do diafragma e susci-
taram a hipótese de lesão medular ou de raízes nervosas
como causa dessa alteração.

Na criança com MFCh e mielomeningocele, a paralisia
da corda vocal é bem descrita12,37,42,46,66. As hipóteses para
explicá-la são a lesão direta do tronco e lesões dos nervos
cranianos baixos, principalmente o nervo vago12.
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A paralisia da corda vocal também tem sido identi-
ficada na MFCh do adulto12,24,28,57,66,73.

Há várias descrições de descompressão cirúrgica
da fossa posterior resultando em melhora dos eventos
respiratórios2,3,5,8,17,20,24,29,30,43,45,55,60,70,74. Porém, há casos
em que a apnéia se desenvolveu anos após a cirurgia
descompressiva16,28.

Uma das complicações mais temidas no tratamento
cirúrgico das MTCC é a depressão respiratória após a
cirurgia descompressiva da fossa posterior. Paul e cols.61

relataram 71 casos de MFCh tipo I, operados entre 1943
e 1981; 14% desses pacientes tiveram depressão
respiratória noturna nos primeiros cinco dias após a
operação. Houve um caso de óbito por apnéia do sono.

Os relatos de óbito em pós-operatórios de descom-
pressões da fossa posterior foram atribuídos à apnéia.
A re-herniação das amígdalas tem sido considerada a
causa do problema e uma nova descompressão é
recomendada74.

Com o aumento da identificação da apnéia do sono
e da MFCh, pacientes sem outros sintomas e sinais nem
outras anormalidades neurológicas têm sido
relatados3,5,20,30,31,35,37,43,58,64,68,74. Por causa disso, a real
prevalência desses distúrbios, especialmente a apnéia
do sono, não tem sido sistematicamente avaliada74.

O nosso grupo realizou, recentemente, dois estudos
(Hospital do Servidor Público Estadual de São Paulo e
Departamento de Psicobiologia da Unifesp-EPM),
objetivando o esclarecimento da disfunção respiratória
do sono em pacientes com MTCC. O primeiro foi um
estudo prospectivo de 11 pacientes com MTCC 18.
Nesse, encontramos a disfunção respiratória do sono
em 72% dos casos. A maioria apresentava apnéia de
predomínio central. O segundo trabalho estudou 32
pacientes, comparando os resultados com aqueles
obtidos de uma amostra de 16 voluntários sãos19. Os
pacientes com MTCC foram divididos em três grupos:
MFCh tipo I sem siringomielia, com siringomielia e
com invaginação basilar. Foi encontrada disfunção
respiratória do sono em 59% do grupo de malfor-
mações. A síndrome da apnéia do sono foi identificada
em 60% no grupo de MFCh, em 44% do grupo MFCh
com siringomielia e em 88% do subgrupo com
invaginação basilar. Nesse estudo, diferentemente do
primeiro, em ambos os grupos (o de malformações e o
controle) os eventos respiratórios foram predominan-
temente obstrutivos. Os pacientes com invaginação ba-
silar apresentaram-se com acometimentos respiratórios
do sono mais intensos que os outros subgrupos, por
apresentarem o maior índice de apnéia/hipopnéia (IAH,
número de apnéias/hipopnéias por hora de exame),
assim como os mais baixos valores da saturação da
oxi-hemoglobina. Os eventos de apnéias centrais foram
mais freqüentes no grupo com invaginação basilar e
no grupo MFCh com siringomielia.

Mecanismo de produção das disfunções
respiratórias

O mecanismo da produção das apnéias permanece
obscuro. As apnéias centrais poderiam envolver com-
pressão direta dos componentes respiratórios centrais,
compressão dos IX e X pares de nervos cranianos e
alterações dos nervos aferentes pelas cavidades
siringomiélicas33.

Hipoteticamente, as lesões das fibras eferentes
motoras dos nervos cranianos poderiam levar à tendência
ao colabamento da faringe por atrofia muscular e causar
apnéias obstrutivas18. Porém, alguns fatores relacionados
ao biotipo (retrognatia e aumento da circunferência do
pescoço, macroglossia relativa à pequena dimensão da
cavidade oral), que estão presentes nesses pacientes48,
podem fazer parte dos fatores fisiopatológicos da apnéia
do sono e não devem ser esquecidos.

Papel do estudo das disfunções
respiratórias do sono nas MTCC

Nos pacientes com MTCC, com o embotamento dos
centros controladores voluntários da respiração durante
o sono, os distúrbios respiratórios dessas têm a chance
de se manifestar e de serem precocemente identificados
durante o sono, permitindo o tratamento.

Conclusão

Com o reconhecimento da prevalência aumentada
dos distúrbios respiratórios nessa população, serão
necessários estudos específicos das suas possíveis
causas, dos fatores craniométricos envolvidos na
compressão das estruturas neurais e nas alterações da
dinâmica liquórica, e do efeito das várias formas de
cirurgia67 para o seu tratamento.
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