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INTRODUÇÃO

A síndrome de Chiari é categorizada em 4 tipos 
clássicos e 2 mais contemporâneos. Todos 
esses tipos estão relacionados à malformação 

occipitocervical, que se caracteriza pelo alongamento 
caudal do tronco encefálico e do cerebelo em direção 
à porção cervical da medula espinhal, passando 
pelo forame magno. Estima-se que entre 0,1-0,5% da 
população mundial seja afetada por algum desses tipos.1-3

Os sintomas comuns da doença estão associados à 
compressão das estruturas herniadas no forame magno. 
Em adultos, isso pode se manifestar como alterações 
na respiração, movimentos oculares involuntários 
e diminuição do reflexo do vômito. Por outro lado, 
pacientes pediátricos podem apresentar paraparesia ou 
quadriparesia, atraso no desenvolvimento e mudanças 
na agilidade, dependendo de sua idade.4,5

O controle neural da homeostase do CO2 depende 
de variações no pH cerebral e nos receptores de prótons. 
Assim, a regulação dos quimiorreflexos, como o núcleo 
retrotrapezoide e o corpo carotídeo, e dos neurônios 
serotoninérgicos da rafe, é crucial para ajustar a 
frequência respiratória, a atividade muscular durante a 
inspiração e expiração, e a resistência das vias aéreas. 
Portanto, lesões no tronco encefálico podem resultar em 
déficits significativos no reflexo respiratório.1,4

Este artigo concentra-se no tratamento cirúrgico 
das malformações de Chiari e suas consequências no 
reflexo respiratório. O objetivo dos autores foi também 
revisar a literatura é reunir os principais aspectos dessas 
condições para uma melhor compreensão no contexto 
da neurocirurgia.

RELATO DO CASO
Mulher de 43 anos relatava cefaleia occipital crônica 

de moderada intensidade refratária ao tratamento 
clínico. Além disso, tinha episódios de vertigem e 

parestesias em membros superiores com exame físico 
neurológico normal e sem outras doenças pré-existentes. 
Ressonância magnética de crânio revelou herniação das 
tonsilas cerebelares através do forame magno sendo 
estabelecido o diagnóstico de síndrome de Chiari. 

Ela foi submetida à craniectomia de fossa posterior 
com abertura da dura-máter e enxerto de fáscia da 
musculatura occipital (Figura 1) e apresentou melhora 
importante dos sintomas; porém, 2 meses depois retornou 
ao hospital com episódios de apneia e aumento da 
pCO2 na gasometria. Ao ser solicitado que inspirasse 
ela a efetuava normalmente. Devido a novos episódios 
de apneia, foi entubada e mantida em ventilação 
mecânica. Medidas de desmame da ventilação 
mecânica foram tentadas nas semanas subsequentes 
sem sucesso. Foi, então, submetida à traqueostomia e 
descompressão do processo odontoide via anterior com 
fixação occipitocervical no mesmo procedimento (Figura 
2) normalizando o ritmo respiratório 2 semanas no pós-
operatório, sendo liberada do hospital após 60 dias de 
internação. 

FIGURA 1 — Imagem intraoperatória da craniectomia da fossa 
posterior: A) abertura do arco posterior de C1 e da 
dura-máter; B) enxerto de fáscia sobre a abertura prévia 
visando ampliar espaço na fossa posterior (seta).
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FIGURA 2 — RM sagital em T2 mostrando: A) persistência de leve 
compressão do processo odontoide sobre a face anterior 
do tronco cerebral (seta); B) abordagem transoral com 
RX intraoperatório para guiar ressecção do processo 
odontoide; C) artrodese occiptocervical realizada no 
mesmo procedimento; D) RM 3 meses evidenciando 
descompressão da medula oblonga.

DISCUSSÃO
A síndrome de Chiari é condição complexa que 

requer abordagem cirúrgica cuidadosa e muitas vezes 
multifacetada. Este caso ilustra não apenas os desafios 
diagnósticos e terapêuticos associados à síndrome, 
mas também destaca a importância da compreensão 
das consequências neurológicas, especialmente no 
que diz respeito ao controle respiratório. A operação 
inicial, embora tenha proporcionado alívio dos 
sintomas, resultou em complicações respiratórias 
graves, destacando a sensibilidade dessa população à 
manipulação neurocirúrgica. A intervenção subsequente, 
que incluiu a descompressão do processo odontoide e 
a fixação occipitocervical, foi crucial para restaurar a 
função respiratória adequada. 

Em síntese, este caso reforça a necessidade de 
abordagem multidisciplinar e individualizada no 
tratamento da síndrome de Chiari, especialmente ao 
considerar os potenciais impactos no controle neural da 
respiração.
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