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RESUMEN

La malformacién de Chiari tipo 1 (MC-1) es una patologia congénita de baja prevalencia
codificada dentro del grupo de enfermedades raras. Se define por la presencia de una
herniacion de las amigdalas del cerebelo por debajo del foramen magnum. Las
manifestaciones clinicas de la MC-1 son muy variables, aunque las mas frecuentes son las
cefaleas occipitonucales, que aumentan con el esfuerzo y las maniobras de Valsalva,
parestesias, debilidad en las extremidades, vértigos, cansancio y alteraciones respiratorias
durante el suefio, entre otras. Su evolucidon viene determinada en gran parte por las
patologias asociadas, fundamentalmente por la presencia de siringomielia y/o hidrocefalia. El
diagndstico se confirma por resonancia magnética y el tratamiento definitivo es quirtrgico

dirigido a conseguir una reconstruccion de la fosa posterior.

El objetivo general de este estudio es evaluar la repercusion de la MC-1 en la calidad de vida
del paciente y la asociacién a cuadros de ansiedad y depresidn tras el diagndstico de la
enfermedad, en situacion basal antes del tratamiento, y analizar la repercusion de la cirugia
alos 6 y 12 meses de la intervencion. Se trata de un estudio prospectivo, observacional y
descriptivo de una cohorte de 112 pacientes afectos de una malformacidon de Chiari tipo 1.
Los individuos que forman parte de este estudio se reclutaron en el servicio de Neurocirugia
del Hospital Universitario Vall d’ Hebron durante 4 afos consecutivos (enero de 2009 -
diciembre 2013). Los instrumentos de estudio utilizados fueron los test/escalas: Sickness
Impact Profile -SIP- (calidad de vida), State-Trait Anxiety Inventory -STAI- (ansiedad) e
Inventario de Depresion de Beck (BDI), para avaluar la depresion. De los 112 pacientes que
se estudiaron de forma basal, 57 fueron tratados quirtirgicamente. El seguimiento se realizd

en 49 pacientes a los 6 meses y en 37 a los 12 meses de la cirugia.



Los resultados obtenidos permiten afirmar que la MC-1 afecta de forma significativa en la
percepcion de la calidad de vida del paciente, tanto en la evaluacion inicial como después del
tratamiento quirirgico. Ademas se observa una asociacion con sintomas ansiosos Yy
depresivos tanto en situacion basal como tras el procedimiento quirtrgico, a pesar de que se

aprecia una mejoria clinica y una correcta evolucién radioldgica en la mayoria de casos.

Palabras clave: malformacion de Chiari 1, calidad de vida, ansiedad, depresion



ABSTRACT

Chiari malformation type 1 (MC-1) is a low prevalence congenital disease encoded within the
group of rare diseases. It is defined by the presence of a herniation of the cerebellar tonsils
below the foramen magnum. The clinical manifestations of MC-1 are highly variable, but the
most common ones are occipitonuchal pain that increases with exertion and Valsalva
manoeuvres, paraesthesia, limb weakness, dizziness, fatigue and sleeping disorders. Its
evolution is mostly determined by its associated pathologies, mainly by the presence of
syringomyelia and/ or hydrocephalus. Magnetic Resonance Imaging (MRI) confirms the
diagnosis, and the ultimate treatment involves surgery and aims to accomplish a

reconstruction of the posterior fossa.

The overall objective of this study is to assess the impact of the MC-1 in the life quality of
patients and the association to anxiety disorders and depression after being diagnosed with
the disease at baseline stage before treatment, and analyse the impact of surgery at 6 and
12 months after surgery. This is a prospective, observational and descriptive study of a
cohort of 112 patients affected by Chiari malformation 1. The individuals who are part of this
study were recruited in the service of Neurosurgery at the Vall d'Hebron University Hospital
for 4 consecutive years (January 2009 - December 2013). The instruments used in this study
are used were the test / scales: -SIP- Sickness Impact Profile (quality of life), State-Trait
Anxiety Inventory -STAI- (anxiety) and Beck Depression Inventory (BDI) to assess
depression. Of the 112 patients studied at baseline, 57 were treated surgically. 49 patients
were monitored six months after surgery and 37 patients were monitored 12 months after

surgery.



The results confirm that the MC-1 significantly affects the perception of the life quality of
patients in both the initial evaluation and the one after surgery. There is also an existing
association with anxiety and depressive symptoms in both baseline stage and after the
surgical procedure, even though clinical improvement and proper radiological outcome are

observed in most cases.

Keywords. Chiari Malformation I, life quality, anxiety, depression
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Repercusiones de la malformacién Chiari 1 en la calidad de vida del paciente
——————— —————————————— ——— ———————————— ——————

La malformacién de Chiari tipo 1 es una anomalia congénita de la charnela craneo-cervical
que se define por la presencia de una herniacidon de las amigdalas del cerebelo por debajo
del foramen magnum (FM). Esta malformacién fue descrita inicialmente por el anatomista
escocés Jonh Cleland en 1883. En 1891 el patdlogo austriaco Hans Von Chiari presenta
una serie necrépsica de mas casos con la misma patologia y variantes y establece una
clasificacion con 4 tipos que fue inicialmente publicada en aleman. El patélogo aleman
Julius Arnold en 1894 publicé también un caso clinico sobre esta patologia. La publicacion
de Arnold en inglés y las publicaciones previas de Chiari en aleman, que fueron
inicialmente menos difundidas debido al idioma, explican porque hasta la década de los
70 esta patologia se conoce con el término de malformacién de Arnold-Chiari - Es a
partir del trabajo de Carmel y Markesberry en 1972, cuando se clarifica todo el proceso y
se otorga a cada autor la aportacién individual real sobre la descripcion de la
malformacion, pasandose a utilizar de forma cada vez mas frecuente en la literatura
cientifica el epénimo de malformacion de Chiari, debido a que fue este autor quien
contribuyé realmente al conocimiento y estudio de esta patologia . Sin embargo, no es

infrecuente encontrar referencias al antiguo término.

La malformacién de Chiari tipo 1 es la mas prevalente y se caracteriza por la existencia de
un desplazamiento de las amigdalas del cerebelo hacia el canal raquideo. El tipo 2 se
asocia a la presencia de una espina bifida; en estos pacientes ademas de la ectopia
amigdalar existe un desplazamiento caudal de la parte inferior del vermis, bulbo y
médula, junto con una deformacion del IV ventriculo y diversas anomalias cerebrales. En
el tipo 3 existe un encefalocele occipital y en el tipo 4 una atrofia del cerebelo. Los tipos 3

y 4 son mucho mas graves y existen muy pocos casos descritos en la literatura y en
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Repercusiones de la malformacién Chiari 1 en la calidad de vida del paciente

realidad hacen referencia a patologias distintas. A esta clasificacion inicial, en los UGltimos
anos se ha anadido dos variantes, todavia no plenamente aceptadas por todos los
autores: la malformacién de Chiari tipo 0, que se caracteriza por presentar una fosa
posterior reducida, ausencia de cisterna magna y en la mayoria de los casos existe una
siringomielia y la malformaciéon de Chiari 1.5, considerada por algunos autores como un
proceso intermedio entre los tipos 1 y 2 ©®. Clasicamente estos pacientes estaban
englobados dentro del tipo 1. El presente estudio se centra en el estudio de una amplia
serie de pacientes considerados, de acuerdo con los criterios clasicos, dentro de la
malformacion de Chiari tipo 1 (MC-1), aunque analiza el comportamiento de los diferentes

subgrupos de enfermos que puede contener este tipo de malformacién (0, 1y 1.5).

El origen de la MC-1 es desconocido aunque la teoria mas aceptada hasta el momento es
una anomalia en el mesodermo paraxial durante la fase precoz del desarrollo embrionario
y se apunta a posibles origenes genéticos. La MC-1 constituye una entidad de baja
prevalencia y se estima que se presenta con una frecuencia de alrededor de un caso por
cada 1.000 habitantes . Existe mucha variabilidad en las formas de presentacién clinica,
desde casos asintomaticos hasta pacientes con manifestaciones clinicas inespecificas o
sintomas neuroldgicos graves, dependiendo de la presencia de enfermedades
concomitantes que con frecuencia se asocian a la malformacién. La MC-1 se puede
asociar, con una frecuencia variable, a hidrocefalia y/o siringomielia ). Otros procesos
concomitantes que se presentan con menor frecuencia en estos pacientes son:
malformaciones 6seas de la charnela occipito-cervical, invaginacion basilar, platisbasia,

sindrome de Klippel- Feil, escoliosis o aracnoiditis ).
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El sintoma mas caracteristico es la cefalea localizada en la regidn occipitonucal y que
suele aumentar con los esfuerzos o las maniobras de Valsava. Sin embargo la forma de
presentacion es muy variable y va desde pacientes que se encuentran completamente
asintomaticos, y en los que la malformacién se diagnostica de forma incidental, hasta una
clinica muy variada de cefalea, inestabilidad, cansancio, mareos, tinnitus, acufenos,
apneas durante el sueio, déficits motores o debilidad, entre otros. La evolucion natural
de la enfermedad no es bien conocida pero suele existir un aumento progresivo de la
sintomatologia, que puede llegar a conducir a una invalidez severa, especialmente en los

casos que existe una siringomielia asociada 19,

En los pacientes que presentan una MC-1 asintomatica, el diagndstico suele realizarse de
forma incidental al practicar un estudio de Resonancia Magnética (RM) por otra causa.
Una vez realizado el diagndstico, ademas del craneo, la RM debe incluir un estudio de la
columna cervical, dorsal y Ilumbar para descartar la presencia de cavidades
siringomiélicas. En los casos incidentales el tratamiento es conservador y se procede a un
seguimiento clinico y evolutivo de la enfermedad. Los pacientes con sintomatologia clinica
relevante 0 que presentan una siringomielia asociada son tributarios de tratamiento

quirdrgico.

El tratamiento de la MC-1 es quirurgico y pretende ampliar el espacio de la fosa posterior
a partir de la practica de una reconstruccion de la fosa posterior que incluye una
craniectomia suboccipital, con reseccién del arco posterior de la primera vértebra cervical
y apertura de la duramadre. Sin embargo cuando existe una hidrocefalia la primera
maniobra a realizar es la implantacion de una derivacién de liquido cefalorraquideo (LCR)

habitualmente ventriculo peritoneal. Cuando los pacientes lo requieren, y en un segundo
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——————— —————————————— ——— ———————————— ——————

(112 En el momento

tiempo, se realiza la cirugia descompresiva de la fosa posterior
actual la mortalidad quirdrgica se sitia por debajo del 2% y el indice de complicaciones
relevantes asociadas a la cirugia (fistula de LCR, meningitis, hidrocefalia o progresion

precoz de la siringomielia) es inferior al 10%.

Cuando los pacientes no son tributarios de cirugia, el tratamiento no quirtrgico incluye el
control de los sintomas mediante farmacos dirigidos a tratar el dolor neuropatico y
fisioterapia. Entre otras estrategias terapéuticas que se han aplicado a estos pacientes se
encuentran la seccidén del filum terminal, técnicas de osteopatia, logopedia y terapia
ocupacional, aunque ninguna de ellas ha demostrado resultados efectivos, se aplican de

forma empirica y sin evidencia cientifica.

La MC-1 esta catalogada por la Federacién Espaiola de Enfermedades Raras (FEDER) con
el cddigo 741.0, y es reconocida como una enfermedad rara que se presenta con una
clinica muy variable, lo que enlentece y dificulta el diagndstico definitivo. En muchas
ocasiones, a la sintomatologia propia de la malformacion se asocia un componente de
ansiedad y depresidn, generando una importante repercusiéon en la calidad de vida del
paciente. A pesar de su importancia, existen pocos estudios que analicen la repercusion
de la MC-1 en la calidad de vida del paciente. El mejor conocimiento de estos aspectos
permitira realizar una valoracidn integral del individuo y objetivar la repercusion real de la
enfermedad, no sélo en el ambito fisico sino también en otras esferas menos conocidas

como son los aspectos laborales y las relaciones sociales.

Evaluar la calidad de vida del paciente es uno de los objetivos fundamentales en muchas

patologias. Sin embargo, este aspecto es dificil de cuantificar de manera objetiva.
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Cuantificar la repercusién de una enfermedad sobre la calidad de vida de los pacientes
constituye un reto metodoldgico, que se ha ido resolviendo a lo largo de los afos y que
ha permitido desarrollar instrumentos aplicables a diversos grupos de poblacion. Los
principales problemas metodoldgicos a que se enfrentan los instrumentos de medicién de
la calidad de vida son la inexistencia de valores de referencia para comparar resultados y
la cuantificacién subjetiva de parametros de la vida diaria a los que se debe dotar de

validez y consistencia para asegurar asi una adecuada evidencia cientifica.

La repercusion de la MC-1 en la calidad de vida del paciente es un aspecto que ya fue
analizado por Mueller y Oro en el afio 2005 ®3'%), Estos autores estudiaron la repercusion
de la MC-1 sobre la calidad de vida de los pacientes afectos, tanto antes como después de
la intervencién quirirgica, describiendo cambios favorables en el 84% de los pacientes
después del tratamiento quirdrgico. Sin embargo, en el estudio que publicaron estos
autores no se valord la presencia simultanea de otros sintomas como la ansiedad o
depresion, que también pueden influir en la calidad de vida de estos pacientes o en su

percepcién sobre los cambios que se producen después del tratamiento.

Cuando se evalla la repercusion de la MC-1 en la calidad de vida deben diferenciarse los
pacientes sintomaticos de aquellos en los que el diagnostico se ha establecido de forma
incidental. Por otra parte, dentro de los pacientes sintomaticos existe otro subgrupo en
los que el diagndstico se ha establecido de forma muy tardia, en muchas ocasiones
después de ser visitados por numerosos especialistas que finalmente solicitan una RM
craneal y detectan la malformacion. Estos pacientes suelen tener una labilidad emocional,
con un cuadro ansioso depresivo enmascarado, debido al tiempo de incertidumbre, a las

diferentes etiquetas diagndsticas que se han planteado, al empeoramiento progresivo de
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——————— —————————————— ——— ———————————— ——————

los sintomas y a la dificultad creciente que presentan para realizar las actividades de la
vida diaria. Los pacientes asintomaticos, en los que el diagndstico se ha realizado de
forma incidental generalmente después de un traumatismo o de un estudio craneal por
otra causa o después de realizar un estudio familiar, cuando se enfrentan al diagndstico y
a la posibilidad de una intervencion quirtrgica, también pueden presentar sintomas de

ansiedad y depresion que incidan negativamente en su calidad de vida.

La evaluacién de la calidad de vida relacionada con la salud (CVRS) es una entidad que
aporta resultados centrados en la persona y no en la enfermedad, en cdmo se siente el
paciente, independiente de los datos clinicos. Permite conocer el efecto de la enfermedad
en el contexto individual de la persona y detectar el impacto en la vida social, familiar y

laboral.

El objetivo principal de este estudio es determinar la repercusion de la MC-1 en la calidad
de vida de una cohorte prospectiva de 114 pacientes y su asociacién con un sindrome
ansioso depresivo. Los objetivos secundarios se centran en analizar los cambios que se
han producido en la calidad de vida de los pacientes a los 6 y 12 meses después del
tratamiento quirdrgico, en determinar la repercusion de la hidrocefalia y/o de la
siringomielia asociada a la MC-1 en la calidad de vida de los pacientes y en analizar si
existen diferencias significativas en las escalas utilizadas entre los diferentes subgrupos de

pacientes afectos de esta malformacion.

Este trabajo pretende ser una aportacién para conocer mejor la calidad de vida de los
pacientes con una malformacién de Chiari. Pacientes que a lo largo de los 4 afios en los

que se ha realizado el estudio, han sido observados de forma minuciosa, lo que ha
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permitido empatizar, escuchar y conocer de forma directa la percepcion que ellos tienen

de su enfermedad.
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2.1. CONCEPTOS BASICOS SOBRE LA MALFORMACION CHIARI 1
2.1.1. DEFINICION Y CLASIFICACION DE LA MALFORMACION CHIARI 1

La malformaciéon de Chiari tipo 1 es una anomalia de la charnela craneo-cervical que se
define por la presencia de una herniacién o ectopia de las amigdalas cerebelosas hacia el
canal espinal cervical (Fig.1). A pesar de que existe controversia en la literatura, una de
las definiciones mas aceptadas exige que estos pacientes presenten una herniacion

amigdalar superior a 3 mm por debajo del plano del foramen magnum @.

Fig. 1: Ectopia de las amigdalas del cerebelo

Durante varias décadas los eponimos malformacién de Arnold-Chiari y malformacion de
Chiari han sido utilizados como sindnimos para definir esta patologia. Actualmente por

consenso cientifico esta entidad recibe el nombre de malformacién de Chiari, una vez
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reconocida la mayor contribucién de este autor en la descripcién de la malformacion y
de sus tipos. El interés por esta patologia se ha incrementado desde la década de los 90.
La amplia difusion en el uso de la resonancia magnética (RM) ha tenido como
consecuencia una mayor deteccion del descenso patoldgico de las amigdalas cerebelosas
y el amplio abanico de las manifestaciones clinicas se reconoce con mas facilidad. A
pesar de todo, este sindrome continta siendo poco reconocido, con un retraso en el

diagndstico de alrededor de 5 afios tras la aparicidn de los sintomas .

La MC-1 se puede asociar con una frecuencia variable a las siguientes anomalias :

= Siringomielia, se asocia hasta en 30-50% de los casos. Se caracteriza por una
cavitacién en diferentes areas de la medula espinal, con dilatacién del canal
central. Clinicamente la siringomielia provoca dolor, debilidad, parestesias en los
miembros toracicos o pélvicos, asi como en la regidn del trapecio y cuello

= Hidrocefalia, aparece en aquellos pacientes en los que existe una dificultad en el
drenaje del LCR desde el IV ventriculo hacia el espacio subaracnoideo, sin
obstruccién del acueducto de Silvio

» Malformaciones Oseas de la charnela occipito-cervical como la impresién basilar,
platisbasia, asimilacion occipito-cervical y sindrome de Klippel- Feil, entre otras

= Escoliosis

= Aracnoiditis, inflamacidon subaguda o cronica de la aracnoides, con formacion de

adherencias y limitando, a menudo, quistes donde se acumula el LCR

Existen cuatro tipos de malformacion de Chiari, aunque el presente estudio soélo se

centra en el tipo 1, el mas prevalente ¢17);
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= Tipo 1: elongacion de las amigdalas del cerebelo hacia el canal raquideo. Hay un
descenso variable de las amigdalas y parte inferior del cerebelo. Puede estar
incluso descendido parcialmente el bulbo sin descenso del IV ventriculo al canal
espinal. No se asocia con otras anomalias del tronco del encéfalo. Entre 30-50%

de los casos se asocia con siringomielia

* Tipo 2: desplazamiento de la parte inferior del vermis, bulbo y médula, junto con
deformacion del IV ventriculo. Ademas la fosa posterior es plana y pequefia con
insercion baja de la tienda del cerebelo. La cisterna magna es pequefia o
inaparente. En la mayoria de los casos estd asociado con espina bifida. Se le

atribuye una mayor predisposicién genética ®

= Tipo 3: el cerebelo se hernia hacia el canal espinal. La fosa posterior es aun
menor y existe un defecto del hueso occipital y/o primeras vértebras con
herniacion del cerebelo al canal cervical y migracion del mismo (encefalocele) a
nivel cervical alto u occipital bajo. Es la forma mas severa. Es muy poco frecuente.

Generalmente es incompatible con la vida

= Tipo 4: consiste en hipoplasia cerebelosa sin herniacion del mismo. No incluye

hidrocefalia. Es raro, sélo se han descrito casos aislados en la literatura

A pesar de las descripciones clasicas que se acaban de enumerar, en los Ultimos afios
diversos autores reconocen la existencia de diferentes pacientes incluidos

tradicionalmente dentro de la MC-1: malformaciones de Chiari tipos 0 y 1.5.

Olga Mestres i Soler 31



Repercusiones de la malformacién Chiari 1 en la calidad de vida del paciente

= Tipo 0: se caracteriza por presentar una fosa posterior reducida, ausencia de
cisterna magna y en la mayoria de los casos los pacientes presentan siringomielia

y minimos hallazgos de herniacidn cerebelosa %9,

= Tipo 1.5: el descenso amigdalar se acompafia de un descenso caudal adicional al
tronco del encéfalo, de modo que el obex se sitlia por debajo del foramen magno.
Puede asociarse a siringomielia. Algunos autores consideran que estos pacientes

se encuentran en situacion intermedia entre la MC-1 y la MC-2 @,

Existe otra presentacion de malformacion de Chiari con baja prevalencia, la malformacion
compleja de la charnela craneocervical que se define como cualquier malformacion de
Chiari (0, 1 o 1.5) que presente ademas dos 0 mas anomalias dseas adicionales de la
charnela craneocervical tales como: asimilacion del atlas al occipital, disrafia del arco

posterior del atlas, odontoides retrocurva, invaginacién basilar o platisbasia, entre otras

(22)

2.1.2. RECORDATORIO HISTORICO

La primera descripcién de una malformacién congénita del cerebelo, con herniacién de la
parte distal de esta estructura hacia el canal espinal, fue realizada, en 1883, por el
anatomista escocés John Cleland (Pertshire 1835-1925) (Fig.2) en una serie de 9
pacientes. Este autor describié la elongacién del vermis cerebeloso y el descenso del
cerebelo. Posteriormente, en 1891 el patdlogo austriaco Hans Von Chiari (Viena 1851-
1916)®® (Fig. 3) describi6 varios tipos de esta malformacion y publicd una serie de 24

pacientes en una publicacion alemana (Deutsche Medicinische Wochenschrift). En este
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articulo, dicho autor describié con detalle tres grados distintos de herniacion del cerebro
posterior producidos por "hidrocefalia". Hans Von Chiari se reconoce como un cientifico
destacado por su exhaustivo conocimiento de la literatura médica y por sus trabajos con
una cuidadosa descripcion de los examenes post mortem, los cuales utilizd con fines
divulgativos y docentes. En 1894 el patélogo aleman Julius Arnold (Suiza 1835-1915) (Fig.
4) completd la descripcion con la aportacion de un nuevo caso. Hasta la década de los 70,
y favorecido por los discipulos de Arnold, a esta patologia se la conocia como
malformacion de Arnold-Chiari. A partir de entonces, y por un aspecto de justicia
histdrica, pasd a reconocerse de forma mas extendida como malformacion de Chiari,

puesto que fue este autor quien contribuyd a la descripcidn de la malformacién .

Fig. 2: J. Cleland Fig. 3: H.V.Chiari Fig. 4: J. Arnold

El término siringomielia fue utilizado por primera vez por d’ Angers en 1824 para describir
la presencia de cavitaciones medulares. A partir de este punto, los términos siringomielia,
syrinx e hidromielia han sido utilizados de forma amplia en la literatura para referirse a

cualquier cavidad quistica dentro de la médula espinal.
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2.1.3. PREVALENCIA

A pesar de tratarse de una patologia congénita, el diagndstico de la MC-1 es mas
frecuente en el adulto, con una edad media de presentacion de 41 afos (rango de 12-73
afios) **. Sin embargo, la amplia difusidén de la RM ha demostrado que la presencia de
esta anomalia es mas frecuente de lo que se creia. La malformaciéon de Chiari tipo 1
presenta un leve predominio en el sexo femenino (1.3:1) ?*?® y se presenta por igual
entre las diferentes etnias. Es poco frecuente en mayores de 60 anos y entre un 15-30%
de los pacientes no presentan sintomas, estableciéndose el diagndstico de forma
incidental. Se trata de una entidad poco frecuente, de baja prevalencia y se calcula que
se presenta con una frecuencia de un caso por cada 1.000 habitantes “?%, Por razones
que no se comprenden, muchos pacientes que presentan una exploracién de
neuroimagen de MC-1 no presentan la sintomatologia hasta cuarta o quinta décadas de la

vida @,

Existe una fuerte asociacion entre MC-1 y siringomielia. Entre un 30%-50% de los
pacientes con una MC-1 y un 45%-90% de los que presentan una malformacion de Chiari
tipo 2 presentan siringomielia asociada. Por otra parte, cuando la siringomielia se
diagnostica de forma inicial, hasta en un 70% de los casos existe asociado a una
anomalia de la fosa posterior. La siringomielia asociada a la MC-1 es habitualmente

(28)

cervical o cervico-dorsal ““*, aunque en algunas ocasiones la cavitacién puede ser

holomedular @9,
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2.1.4. ETIOPATOGENIA

Se considera que la MC-1 es consecuencia de una desproporcidon craneo-encefalica que
condiciona una ectopia amigdalar. Una fosa posterior pequefa es un hallazgo comdn en
estos pacientes. El origen de esta entidad es poco conocida pero la hipdtesis mas
aceptada en el momento actual es la existencia de una anomalia del mesodermo paraxial,
en el desarrollo embrionario precoz del feto, que condicionaria una disminucion del
volumen de la fosa posterior. Historicamente se las ha considerado como patologias
puramente congénitas, pero en los ultimos anos, cada vez han sido mas frecuentes las

publicaciones en las que se describe un origen secundario .

En general se aceptan cuatro teorias posibles para explicar las formas congénitas, aunque
no hay una teoria que pueda explicar por si sola todas las alteraciones que se expresan
clinicamente, por lo que algunos autores sugieren la posibilidad de que el origen de la

malformacién se debe a una combinacién de las distintas teorias ?3%:

1. Teoria de la alteracion de la dinamica de flujo de Gadner: la presencia de una
hidrocefalia transitoria durante el periodo fetal precoz ejerceria presidon sobre el cerebelo
y el tronco cerebral en sentido caudal, dando lugar a un desplazamiento de dichas
estructuras a través del foramen magnum. Esta es la teoria hidrodindmica de Gardner que
intenta explicar estas alteraciones por un defecto primario en el flujo de LCR producido

por una falla en el proceso de apertura de los orificios de drenaje del IV ventriculo.

2. Malformacion primaria del tronco cerebral, poco probable.
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3. Desarrollo insuficiente de la fosa posterior: segln esta teoria, que aparece como
la mas plausible, el cerebelo no seria traccionado ni empujado, sino que se veria obligado
a crecer en la direccion del canal raquideo debido al reducido volumen de la fosa
posterior. La existencia de una fosa posterior pequefia podria asociarse, segin esta
teoria, a un defecto en la génesis del hueso occipital o bien a una implantacion demasiado
baja del seno transverso. Ambas alteraciones son comunes en los pacientes con esta

patologia ®V.

4. Genética: en algunas familias existe mas de un miembro afecto de MC-1 (agregacién
familiar) con o sin siringomielia. Los esfuerzos actuales de la investigacion se estan
centrando en buscar un origen genético. Actualmente, se estan realizando estudios de
agregacion familiar, en familias donde hay un paciente 0 mas diagnosticado con MC-1
y/o siringomielia, incluyendo los miembros de la familia que no tengan sintomas. Para el
estudio genético, se estudia cuidadosamente cada regidn cromosdmica para encontrar

alteraciones que contribuyan a verificar esta hipdtesis.

Hay esperanzas que en préximos afios los investigadores puedan explicar qué cambios
ocurren en estos cromosomas para causar dicha patologia. Se han publicado casos de
familias con varios miembros afectos. Milhorat et al (1999) publicaron una serie en la que
en el 12% de casos existia un familiar proximo afecto de MC-1 @9, Aunque ello no
permite extraer conclusiones definitivas, estos hallazgos confirman la posibilidad de que

exista un componente genético y una potencial asociacion familiar de esta entidad ©2.

Un estudio reciente da soporte a la hipotesis de que las variantes de genes implicados en

el mesodermo paraxial pueden determinar el tamafo de la fosa posterior y el posterior
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desarrollo de la malformaciéon de Chiari. Se apunta hacia un defecto del acido retinoico y

una vasculogénesis fetal ¢,

La hernia congénita se desarrolla durante la vida fetal debido al crecimiento del cerebelo
en una fosa posterior pequefa. En este momento el grado de herniacién dependera de la
asimetria entre continente y contenido y de la inmadurez de los ligamentos dentados que
permiten una mayor movilidad de las estructuras, favoreciendo el descenso de las

mismas.

Las malformaciones de Chiari adquiridas se deben a factores externos desencadenantes.
La obstruccion del flujo de LCR por el efecto valvular parcial y el desplazamiento del LCR
hacia la fosa posterior dan lugar a una menor adaptacion de los cambios de presion, una
complianza cranioespinal alterada y una hipertension intracraneal. Esto explica la amplia
gama de sintomas en la malformaciéon de Chiari, alguno de los cuales no concuerda con

una compresion del tronco cerebral mas caudal o una siringomielia.

2.1.5. MANIFESTACIONES CLINICAS. SINTOMAS Y SIGNOS

Las manifestaciones clinicas de los pacientes afectados de una MC-1 son muy variables y
dependen de la severidad de la malformacién y de la existencia de enfermedades
concomitantes. Los sintomas iniciales pueden ser vagos, variables y lentamente
progresivos, confundiéndose el cuadro clinico con otras patologias tales como esclerosis
multiple, miastenia gravis o enfermedades psiquiatricas. La mayoria de los sintomas se
relacionan con la compresién de los pares craneales mas bajos o las estructuras del

tronco cerebral. La edad de inicio de la sintomatologia de la malformacién de Chiari suele
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ser durante la segunda o tercera décadas (entre los 25 y los 45 afos), aunque en
pacientes con siringomielia el inicio suele ser mas precoz ®¥. Sin embargo, existen
algunas caracteristicas que son muy tipicas de la malformacién de Chiari, que incluyen el
empeoramiento de los sintomas durante el ejercicio y el esfuerzo, las maniobras de
Valsalva y la extension de cuello. Algunas pacientes también refieren que la clinica

empeora durante el periodo premenstrual.

En el 80% de los casos existe cefalea que los pacientes describen como opresiva y
occipital y que irradia a la region retroocular y a los hombros. El segundo sintoma en
frecuencia son los mareos o las sensaciones vertiginosas, no siempre faciles de definir.
Las alteraciones visuales y auditivas aparecen en el 75% de los pacientes y los sintomas
bulbares y cerebelosos en el 50%. Los sintomas relacionados con la siringomielia se
deben a la afectacion medular y se traducen en alteraciones sensitivas, déficits motores vy,

con gran frecuencia, en dolor neuropéatico 39,

En ocasiones la clinica se inicia de forma brusca tras un proceso desencadenante como
una hiperextension cervical secundaria a un accidente de trafico (latigazo cervical), por
manipulacién dentaria o quiropractica, intervencidn quirlrgica, trauma cervical o
maniobras de Valsalva. La sintomatologia puede ser fluctuante, con periodos de
agudizacion y de remision. A continuacion se describen los sintomas mas frecuentes y

caracteristicos:

» El sintoma mas comun en todos los pacientes son las cefaleas que se inician en
la regién cervical o en la region occipitonucal y aumentan con las maniobras de

Valsalva o el esfuerzo, por lo que se atribuyen al desplazamiento de las
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estructuras caudales del cerebelo en el foramen magno. Se describen como un
dolor sostenido y pulsatil. Las cefaleas suelen constituir el sintoma inicial y se
considera que se deben a fendmenos compresivos de las amigdalas de cerebelo
en el foramen magnum. Algunos autores consideran que la intensidad de la
cefalea se correlaciona con el grado de la ectopia cerebelosa y no con la magnitud
de la malformacién désea de la charnela craneo-cervical. Esta ectopia seria el factor
determinante en la compresion de las estructuras neurales sensibles al dolor en la

region del foramen magno @,

= Dolor cervical, se caracteriza por no tener distribucién radicular y se acompaia
de molestias continuas, urentes y profundas localizadas en los hombros, nuca,
térax y extremidades superiores. Tipicamente aumentan con maniobras de

Valsalva.

= Sindrome centromedular, en los casos asociados a siringomielia. La clinica
tipica consiste en debilidad segmentaria y atrofia de la musculatura de las manos,
con arreflexia e hipoestesia disociada suspendida en tronco o extremidades
(pérdida de la sensibilidad para la temperatura y el dolor y conservacion del
tacto). La cavidad siringomiélica puede extenderse hacia los cordones laterales de
la médula produciendo debilidad e hiperreflexia en extremidades inferiores, con
afectacion de la sensibilidad tactil. Las parestesias en extremidades superiores

coinciden en las mismas areas en las que el paciente presenta dolor.
= Déficit motor en extremidades superiores y/o inferiores
= Debilidad, cansancio

= Vértigo, desencadenado por movimientos rotacionales de la cabeza
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= Trritabilidad
= Tinnitus, actfenos o zumbido de oidos

= Nistagmus. El movimiento ocular puede ser horizontal, vertical, rotatorio, oblicuo o

una combinacion de ellos. Se asocia a alteraciones del tronco del encéfalo

» Disfagia, por afectacién del IX par craneal. La progresion de este sintoma puede

ser rapida, con posibilidad de aspiracién si pasa desapercibida.

» Sindrome apnea-hipopnea durante el sueifio (SAHS), se presenta con una mayor
incidencia que en la poblacion general debido a alteraciones respiratorias
secundarias a la MC-I. En un estudio realizado por Ferre et al se observd en una
serie de 39 pacientes la presencia de un SAHS en el 64% de los casos, con

alteraciones graves en el 20.5% de los pacientes estudiados ©.

La obstruccién del flujo de LCR a través de la unidn craneocervical, debida al efecto
valvular parcial que produce la impactacidon de las amigdalas en el FM y el desplazamiento
del LCR desde los espacios estrechados de la fosa posterior, condicionan una menor
tolerancia del paciente a los cambios de presion intracraneal (PIC), una complianza
cerebral reducida y a una posible hipertension intracraneal. Esto explica la amplia gama
de sintomas presentes en la malformacion de Chiari, alguno de los cuales no concuerdan
con una compresion del tronco cerebral mas caudal o una siringomielia. En algunos casos
los sintomas recuerdan a los de una hipertension intracraneal idiopatica (cefaleas
occipitales, episodios de dolor retroocular y fendmenos visuales, sintomas similares a los
de la enfermedad de Meniére), ademas del empeoramiento sintomatico que suele

producirse con los esfuerzos y maniobras de Valsalva .
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Existen otras manifestaciones clinicas menos frecuentes y en ocasiones inespecificas
como: algias difusas, fatiga, ansiedad, depresion. La MC-1 también puede constituir un
hallazgo ocasional y el paciente permanecer asintomatico. Sin embargo, los pacientes que

presentan una herniacién de las amigdalas superior a 12 mm suelen presentar clinica ©®.

2.1.6. DIAGNOSTICO. EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS Y ALGORITMO

DEL ESTUDIO

Exploracion diagnostica: Resonancia magnética

La resonancia magnética se ha convertidko en el examen bdsico universalmente
reconocido para el diagndstico de la MC-1. La capacidad de obtener imagenes en
multiples planos, especialmente en el plano sagital, no sélo revela el grado de herniacién
romboencefalica sino que también permite identificar la presencia o ausencia de

hidrocefalia y/o hidrosiringomielia asociadas ©* (Fig.5).
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Figura 5: Imagen de resonancia magnética (RM) de un paciente con una malformacion
de Chiari tipo I asociada a hidrocefalia y siringomielia. Las imagenes muestran un descenso
de las amigdalas del cerebelo de 16,3 mm (A), siringomielia (B) e hidrocefalia con un Indice de
Evans de 0.30 (C). Los limites de la cavidad siringomiélica se sitian entre los cuerpos vertebrales
de C6 y D2.

El diagnostico definitivo se realiza por RM craneo-medular. Esta exploracion consiste en la
obtencién de imagenes en diferentes planos y de alta definicion mediante un campo
electromagnético. La exploracion deberia incluir el craneo y la medula espinal completa,
para evaluar las estructuras de la fosa posterior y la presencia de hidrocefalia y delimitar
la extension de la siringomielia cuando existe. El estudio por RM permite también realizar
un diagnostico diferencial respecto a otras entidades como tumores medulares

(ependimomas), esclerosis multiple o mielopatia por cervicoartrosis que podrian
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condicionar un cuadro clinico parecido al que presentan los enfermos con una MC-1. Su

uso rutinario ha llevado a un nimero cada vez mas alto de diagndsticos de esta patologia

(40)

El criterio radioldgico basico para definir la malformacion de Chiari hace referencia a la
magnitud de descenso amigdalar que existe hacia el canal espinal cervical. Sin embargo,
algunos pacientes con un descenso muy significativo estan asintomaticos, mientras que
otros muy sintomaticos presentan un descenso amigdalar minimo. En la literatura existe
controversia respecto a los mm de descenso amigdalar que debe presentar un enfermo
para ser catalogado de MC-1. Barkovich et al (1986) exigia un descenso de al menos 3
mm, mientras que otros autores definen la MC-1 cuando el enfermo presenta un
descenso amigdalar > a los 5 mm ©9, No obstante, debemos recordar que la ectopia de
las amigdalas del cerebelo puede ser un hallazgo incidental y que siempre debe existir
una correlaciéon clinico-radioldgica. La incidencia de este hallazgo en las RM practicadas
por diferentes causas se sitla entre 0.56% y 0.77%. Es importante recordar que entre un
15% y un 30% de las personas afectas de una MC-1 no presentan clinica y que la ectopia

amigdalar se ha detectado en un 0.62 % de las autopsias ®*.

Exploraciones complementarias adicionales

Otras exploraciones que complementan el diagndstico y objetivan las repercusiones de la
malformaciéon son los potenciales evocados (auditivos de tronco cerebral y somato-
sensoriales), la polisomnografia y el estudio dseo de la charnela craneo-cervical mediante

la Tomografia Computarizada (TC)®.
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Radiografia simple craneo

En la MC-1 no se aprecian alteraciones especificas, aunque en ocasiones se pueden
detectar signos de platisbasia e impresiéon basilar. Estas anomalias son importantes de
conocer en caso de que el paciente requiera tratamiento quirdrgico. En el momento actual
se considera que esta exploracion no aporta informacion adicional al diagndstico y no

suele practicarse de forma rutinaria.

TC craneo-cervical

La TC es especialmente Util para realizar estudios dseos y diagnosticar malformaciones
asociadas de la charnela craneo-cervical. Su resolucién es mucho mayor que la radiologia
simple de craneo, por lo que esta prueba ha sustituido por completo al estudio radioldgico
simple de craneo. Sin embargo, presenta dificultades para evaluar con detalle las

estructuras neurales de la region del foramen magnum debido a los artefactos dseos.

Potenciales Evocados (PE)

Son técnicas neurofisioldgicas sensibles y especificas, dirigidas a evaluar la integridad de
las vias sensoriales y motoras, definir el estado neuronal y la capacidad de recibir y
transmitir el estimulo del cerebro a los nervios periféricos y viceversa. Las vias sensoriales
mas estudiadas son la visual (PEV), auditiva del tronco cerebral (PEATC) y la via somato
sensorial (PESS). El procedimiento consiste en registrar las respuestas neuroldgicas

mediante electrodos cutaneos.
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Polisomnografia nocturna

La Polisomnografia Nocturna (PSN) o registro nocturno de suefio es una prueba
neurofisioldgica basica y fundamental para el estudio del suefio y cualquiera de sus
patologias. En los pacientes con MC-1 se han detectado alteraciones respiratorias
nocturnas que podrian interferir en el suefio en mas del 50% de los casos. El sindrome
de apnea-hipopnea durante el suefo (SAHS) es una afeccidn crdnica, con alta incidencia

en esta patologia y con importantes y potenciales repercusiones si pasa desapercibida ©.

2.1.7. ENFERMEDADES CONCOMITANTES

Las patologias asociadas a la MC-1 van a influir de forma directa en el curso de la
enfermedad, ya que agravan los sintomas y condicionan el tratamiento a seguir. Las dos
patologias concomitantes mas prevalentes en estos pacientes son la hidrocefalia y la
siringomielia. De forma menos frecuente, los pacientes con una MC-1 pueden presentar
aracnoiditis, debido a una inflamacion subaguda o cronica del aracnoides que favorece la
formacion de quistes de LCR, escoliosis, malformaciones dseas de charnela occipito-

cervical como la impresién basilar, platisbasia o sindrome de Klippel-Feil .

Hidrocefalia y alteraciones de la dinamica del LCR

La hidrocefalia aparece debido al bloqueo del paso del LCR a través de los orificios de
salida del IV ventriculo o por estenosis asociada del acueducto de Silvio (menos
frecuente), estructuras por donde circula normalmente el LCR. En el desarrollo de la

hidrocefalia también influye el colapso de los espacios subaracnoideos secundario al
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descenso de las amigdalas del cerebelo a través de FM. En el caso de MC-1 la presidn
intracraneal (PIC) también puede estar elevada por alteraciones de la dinamica de LCR,

condicionando o no un papiledema.

Hasta en un 5% de los pacientes puede existir una hipertension intracraneal con
ventriculos de tamafio normal, emulando un cuadro de pseudotumor cerebral 9. Las

figuras 6 y 7 presentan imagenes del sistema ventricular de dos pacientes con MC-1 y

alteraciones de la dinamica del LCR.

Fig.6: Corte axial de resonancia Fig.7: Corte axial de resonancia
magnética de un paciente con una magnética de un paciente con
MC-1 que presenta una dilatacion una MC-1 e hipertension
del sistema ventricular intracraneal que presenta unos
(hidrocefalia) ventriculos de caracteristicas

normales, no dilatados

La hidrocefalia en el Chiari tipo 1 sdlo aparece en el 40% de los pacientes. El tratamiento
en la mayoria de los casos, consiste en la colocacién de un sistema interno de derivacion

del LCR (Fig. 8-9). Este sistema desvia el flujo de LCR desde el interior del sistema
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nervioso central (ventriculos laterales), a otra regién corporal, habitualmente la cavidad

peritoneal, donde pueda ser reabsorbido de forma alternativa.

Aunque se trate de un procedimiento controvertido en el contexto de los pacientes con
MC-1, algunos autores utilizan un procedimiento terapéutico alternativo conocido como
ventriculocisternostomia (Fig. 10). Con este procedimiento, un neuroendoscopio, camara
pequena disenada para visualizar areas quirdrgicas reducidas y de dificil acceso, permite
visualizar el interior de las cavidades ventriculares utilizando una tecnologia de fibra
oOptica. El neuroendoscopio permite realizar una perforacion en la base anterior del tercer
ventriculo, permitiendo al LCR pasar al espacio subaracnoideo y fluir hacia el lugar de
reabsorcién fisioldgico, fundamentalmente espacios subaracnoideos de la convexidad

cerebral “Y,

Fig.8: Derivacion ventriculo peritoneal Fig.9: Sistema valvular
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~——A la camara de video ———

Endoscopio
3er. Ventriculo
Ventriculos
dilatados

Fig.10: Ventriculostomia

Para calcular el tamano del sistema ventricular, una de las medidas mas utilizadas es el
indice de Evans. El indice de Evans (IE), se obtiene a partir del cociente entre la
distancia maxima existente entre las dos astas frontales de los ventriculos laterales (A),en
un corte que se visualicen los orificios de Monro y la distancia maxima entre las dos tablas
internas (B) en el mismo corte de la TC (IE= A/B) (Fig. 11). Los indices superiores a 0,30
indican dilatacion ventricular. Este indice resulta adecuado para el seguimiento de un

mismo paciente y para la comparacion entre distintos grupos **2),
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Fig. 11: Indice de Evans: méaxima distancia entre las astas
frontales /maxima distancia entre las tablas internas
craneales. Los valores>0,30 son patolégicos de forma
independiente a la edad del individuo

La hidrocefalia desempefia un papel importante en la fisiopatologia y el manejo
terapéutico del paciente con una malformaciéon de Chiari. Su deteccién y el tratamiento
temprano son fundamentales ya que en algunos casos la implantaciéon de una derivacién
ventriculoperitoneal puede mejorar la clinica del paciente y evitar problemas que pueden

aparecer con frecuencia después de la cirugia directa sobre la malformacion ©.

Siringomielia

La ectopia de las amigdalas del cerebelo compromete el flujo regional del LCR que,
buscando un camino alternativo, acaba acumulandose en la médula espinal, formando
cavidades intramedulares mas o menos extensas (siringomielia) (Fig. 12). El término
siringomielia fue utilizado por primera vez por d’ Angers en 1824. Esta patologia es la
responsable de la mayor parte de la sintomatologia en los pacientes con MC-1. Cuando
existe esta asociacion, la gravedad de los déficits neuroldgicos ya instaurados es lo que

(32)

determinara la respuesta al tratamiento quirdrgico *“. En aquellos pacientes que opten
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por la cirugia en las fases avanzadas de la enfermedad, la estabilizacion del cuadro clinico
es la Unica posibilidad terapéutica que se les puede ofrecer. En un 10 % de los casos la
cavidad siringomiélica persiste sin cambios tras el tratamiento quirdrgico y no se puede

predecir quienes se va a beneficiar de dicho tratamiento (343,

Fig. 12: Siringomielia dorsal

Esta entidad aparece en un 30-50% de los casos con malformaciones de la unién craneo-
cervical, como la malformaciéon de Chiari. A la inversa casi el 90% de los casos de
siringomielia se asocian a malformacion de Chiari. La incidencia de la siringomielia es de

8.4 casos/afo/100.000 personas.

El cuadro clinico de la siringomielia es polimorfo, insidioso e indolente. La enfermedad
suele iniciarse con entumecimiento o torpeza de las manos, rigidez de las piernas, y/o

quemaduras indoloras. Los primeros sintomas suelen ser parestesias en miembros
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superiores, generalmente en las manos. Posteriormente van manifestandose otros
sintomas como disminucién de la sensibilidad térmica con una alteracion del sentido del
tacto en un area del cuerpo “¥. Los déficits sensitivos afectan sélo a los dermatomas
correspondientes a las regiones medulares donde se encuentran las cavitaciones
siringomiélicas. Finalmente aparecen los déficits motores y alteraciones de los reflejos

profundos 549,

La siringomielia asociada a la MC-1 suele ser de tipo comunicante, definida como una
dilatacion conectada con el canal medular. El mecanismo de produccion de la siringomielia
comunicante ha sido objeto de diversas teorias. Segun la teoria "hidrodinamica", hay una
obstruccién para la salida de LCR del cuarto ventriculo que deriva la fuerza pulsatil licuoral
hacia el canal ependimario. Se caracteriza por parestesias y anestesia termoalgésica en
cuero cabelludo, cuello, hombros, brazos y region superior del torax, que puede empezar
en forma unilateral, y que se debe a una interrupcién de las fibras de la sensibilidad
termoalgésica. El compromiso sensitivo y motor se limita a los niveles o dermatomas
correspondientes al quiste medular, y es el responsable de la frecuente presencia de
cicatrices de quemaduras en estos pacientes. Otros sintomas frecuentes en este cuadro
son la astereognosia, que se manifiesta a través pérdida de la sudacion homolateral. En
general los sintomas de la siringomielia comienzan tardiamente y evolucionan de forma

lenta, aunque en adultos y jévenes la progresion puede ser mas rapida.

La siringomielia puede estar localizada en las zonas cervicales, dorsales 0 ambas, aunque

en algunos pacientes se presenta de forma holomedular.
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Tratamiento de la siringomielia

El tratamiento de la siringomielia asociada a la MC-1 es quirdrgico y se dirige al
tratamiento de la propia malformacién de Chiari que la origina. En general, la
siringomielia asociada a la MC-1 suele responder de forma rapida en aquellos casos en los
que la cirugia es capaz de restaurar de una forma efectiva la circulacion de LCR a nivel de
charnela craneo-cervical. Conseguir una reduccién y un control de la siringomielia
constituye el objetivo principal en los pacientes con una malformacion de Chiari, ya que la
reversibilidad de la clinica dependerd, en gran parte, del grado de afectacién neuroldgica

que la siringomielia haya provocado en el momento de instaurar el tratamiento quirdrgico.

2.1.8. OPCIONES TERAPEUTICAS DE LA MALFORMACION CHIARI 1

Para valorar las opciones terapéuticas sobre la MC-1 es importante realizar una valoracion
exhaustiva del paciente. En el Hospital Universitario Vall d” Hebron se realiza un protocolo
de estudio en los pacientes, a partir del cual se recomienda la opcién terapéutica mas

adecuada en cada caso, de forma individualizada.

La opcidn de tratar o no tratar a un paciente vendra determinada por la severidad de los
sintomas, su calidad de vida, la presencia de siringomielia, la afectacion de diversos
parametros neurofisioldgicos y la existencia de apneas del suefio. También se valoran los
posibles factores psicoldgicos asociados a cada paciente. Sin embargo, la presencia de

siringomielia suele determinar por si misma la necesidad de tratamiento quirdrgico, dada
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la destruccion medular que produce y las potenciales lesiones neuroldgicas irreversibles

que puede ocasionar %833,

Tratamiento quiriargico

En los pacientes asintomaticos, diagnosticados de MC-1 sin siringomielia, el tratamiento
quirdrgico es motivo de debate. La evolucion de la enfermedad suele ser lenta y
progresiva, pero se han descrito casos de deterioro neuroldgico subito o incluso muertes
repentinas. Al paciente se le debe ofrecer la alternativa quirirgica. Cuando hay asociada
una siringomielia el tratamiento de eleccion es quirdrgico, pues los déficits neuroldgicos
instaurados en la mayoria de los casos son irreversibles V), Por este motivo la mayoria
de los autores promueven el tratamiento quirdrgico precoz de esta patologia que se dirige
al tratamiento de la propia malformacion de Chiari (descompresion de la fosa posterior).
No obstante, cuando los pacientes presentan una hidrocefalia asociada el primer
tratamiento pasa a ser la colocacion de un sistema derivativo de LCR. En un segundo

tiempo el tratamiento se dirigira a la propia patologia basal "~

La intervencidon quirdrgica mas aceptada para los pacientes con una MC-1 consiste en la
reconstruccion de la fosa posterior (RFP) para incrementar su capacidad volumétrica (i1).
El objetivo basico de la cirugia es realizar una técnica descompresiva con apertura de la
duramadre. Este procedimiento consiste en realizar una cranectomia suboccipital asociada
a una reseccion del arco posterior de la primera vértebra cervical para descomprimir las
amigdalas con la apertura de la duramadre. Siempre que es posible, y en funcién de la
aracnoiditis que presenta el enfermo, se intenta preservar la integridad de la aracnoides

de la cisterna magna, lo que reduce la agresividad de la cirugia. Para la duroplastia se
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utilizan diferentes materiales como pericardio bovino o parches de material sintético.
También podria utilizarse tejido autélogo (habitualmente fascia lata) pero su obtencién
implica un procedimiento quirtrgico adicional y el tejido resultante suele ser de menor

calidad.

La cirugia se practica normalmente con el paciente en decubito prono y con la cabeza
flexionada. Previamente a la cirugia, se descartan anomalias dseas de la charnela
craneocervical que impidan esta posicion craneal forzada. De forma adicional, a todos los
pacientes se efectla un test de tolerancia en el que el paciente se mantiene en una
posicion de hiperflexién cervical (emulando la posicion quirirgica) durante por lo menos

dos horas y media.

Resultados quirdrgicos

La documentacién en la literatura acerca de la evolucidn de estos pacientes es escasa y
confusa. Qué grupo de pacientes va a recuperar el déficit y cual no va a mejorarlo no esta

claramente definido ©%°%),

El éxito de la cirugia es variable y desciende en pacientes sintomaticos de larga
evolucion. El porcentaje de éxitos del tratamiento a largo plazo se sitla entre el 50% vy
85% de los casos, obteniéndose los mejores resultados cuando el sintoma principal es la
cefalea o la cervicalgia, seguido de los sintomas cerebelosos. Los peores resultados se
observan cuando existe una disfuncion de pares craneales bajos y en pacientes con
importante afectacion clinica por la siringomielia. En la evolucidén de la siringomielia, los
pacientes que no tienen déficit motores importantes y que se tratan de forma precoz

obtienen una mejoria significativa. Sin embargo, estos pacientes pueden presentar
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sintomas residuales, en especial el dolor neuropatico y la afectacion de las extremidades

superiores %37,

Complicaciones quirirgicas

Afortunadamente, con la técnica quirirgica descrita, en el momento actual la morbilidad y
mortalidad operatoria asociadas al tratamiento de la MC-1 son muy bajas. Sin embargo,
como en todo tratamiento quirdrgico, la descompresion del foramen magno para el
tratamiento de la MC-1, no estd exenta de complicaciones. La mayoria de las
complicaciones tienen que ver con trastornos en la dinamica del LCR y suelen situarse
alrededor del 10%. El indice de mortalidad, generalmente debido a parada respiratoria en
el postoperatorio inmediato, o de secuelas graves esta por debajo del 2%. Las

complicaciones que pueden presentar estos pacientes son ©2):

= Fistula de LCR: cuya evolucion puede desencadenar una meningitis. Se trata

mediante un drenaje lumbar y sellado de la cicatriz, si persiste la fistula %53,

= Pseudomeningocele: se trata con compresion local cuando es importante o, en

algunos casos como una fistula.

= Lesiones isquémicas: pueden ocurrir si se lesiona la arteria vertebral o la arteria

cerebelosa posteroinferior (PICA).

= Descolgamiento de cerebelo: se han descrito en craneotomias muy amplias. Da
lugar a cefaleas intratables y siringomielia recurrente. El tratamiento es la
craneoplastia suboccipital o la derivacion ventriculo-peritoneal si existen

alteraciones de la dinamica del LCR.
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Tratamiento no quirurgico

Dada la gran variacién en la intensidad, gravedad y localizacién de los sintomas, es
preciso el tratamiento individualizado de cada paciente. Sin embargo, no hay ningln
tratamiento médico que haya demostrado efectividad en el control de la enfermedad. El
control del dolor en la MC-1 ofrece la dificultad propia de toda enfermedad de baja
prevalencia, en la que la evidencia cientifica es escasa. La evaluacion individual de cada
paciente y sus sintomas permitira la mejor eleccion del tratamiento en cada caso. La
clinica del dolor puede ofrecer a estas pacientes técnicas que en muchos casos mejoraran

su calidad de vida al tratar el dolor de tipo neuropatico ©¥.

En general, existen dos tipos de tratamientos que pueden aplicarse para reducir la

sintomatologia secundaria a la MC-1: farmacoldgicos y no farmacoldgicos.

Tratamiento farmacoldgico

Cuando se produce una lesién sobre el sistema nervioso, se van a producir diferentes
sintomas: unos de pérdida de funcidn, cuando la lesién es muy grave y se produce la
interrupciéon de la conduccion nerviosa totalmente, y otros de irritacion, cuando la lesion
no es tan grave o la conduccién nerviosa no esta interrumpida. El hecho de que la MC-1
afecte al SNC (Sistema Nervioso Central) origina un dolor de tipo neuropatico, que se
produce como consecuencia de la lesion sobre las estructuras de la unién entre la base

del cerebro y cerebelo y la médula espinal cervical.

El dolor neuropatico debe ser abordado desde un punto de vista multifactorial con

farmacos que incidan sobre los distintos aspectos del dolor, como la actividad neuronal
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alterada (anticonvulsivantes y anestésicos locales) y la potenciacion de las vias inhibidoras
descendente (antidepresivos), o sobre los centros encargados de conducir y elaborar las
respuestas nociceptivas (analgésicos). Aunque se cuenta con evidencia cientifica acerca
de la administracion de la mayoria de estos farmacos en el tratamiento de otras formas
de dolor neuropatico, hay poca evidencia respecto al dolor asociado a la MC-1, debido a la
baja prevalencia de la enfermedad y a la falta de estudios publicados sobre el tratamiento
no quirdrgico de estos pacientes. La efectividad del tratamiento debe seguirse a partir de

una evaluacion individual del paciente y de sus sintomas.

Tratamiento no farmacologico

Ademas de los farmacos, existen diversas posibilidades terapéuticas adicionales a aplicar
a los enfermos con una MC-1 sintomatica. Sin embargo, dada la gran variacion en la
intensidad, gravedad vy localizacion de los sintomas, es preciso el tratamiento

individualizado de cada paciente %37,

= Fisioterap/a: va encaminada a aliviar el dolor y a mantener los recorridos
articulares de la columna cervical y los hombros. Se deben evitar las tracciones
cervicales, las manipulaciones de la charnela craneo-cevical y las sobrecargas de
miembros superiores que pueden agravar la sintomatologia. También permite
mejorar el tono muscular y reducir la espasticidad y asi aumentar la amplitud

articular.

= Técnicas de osteopatia craneo-sacra. las técnicas operan sobre dos principios
basicos, la integracion biomecanica vertebral y la normalizacion biodinamica

tisular.
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= La terapia ocupacional: va encaminada a aprender normas de ergonomia articular
para evitar que se sobrecarguen los miembros superiores y el cuello, al tiempo

que permite continuar con las actividades de la vida diaria.

2.1.9. MALFORMACION DE CHIARI Y ENFERMEDADES RARAS

El concepto de Enfermedades Raras (ER) se acufia por primera vez en los ainos 80 en
Estados Unidos. Suelen tener alta mortalidad y baja prevalencia, con una evolucion a la
cronicidad y alta complejidad clinica. Actualmente hay mas de 7.000 enfermedades en

este grupo y afectan a mas del 6 % de la poblacién total de la Unidn Europea (UE).

Segun la UE, las enfermedades raras se definen como aquellas con peligro de muerte o
invalidez crénica con una prevalencia menor de 5 casos por cada 10.000 habitantes.
Existen cerca de 7.000 enfermedades raras que afectan al 7% de la poblaciéon mundial.
En total, se estima que en Espafia existen mas de 3 millones de personas con
enfermedades poco frecuentes. Pese a este nivel de prevalencia, el conjunto de ER afecta
aproximadamente al 6 % de los ciudadanos de los paises desarrollados, siendo su rareza
y la inespecificidad clinica un handicap para su diagndstico precoz ©°. Asi pues, por sus

caracteristicas la MC-1 pertenece a este grupo.

El 75% de estas patologias tienen un origen genético y todas ellas tienen unas

caracteristicas en comun:

» Dificultades diagnodsticas y de seguimiento

» Origen desconocido en la mayoria de los casos
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= Conllevan multiples problemas sociales
» Existen pocos datos epidemioldgicos
» Plantean dificultades en la investigacidon debido a los pocos casos

= Carecen en su mayoria de tratamientos efectivos

Las ER en su mayoria son enfermedades crénicas que producen una gran morbilidad y
mortalidad prematura, ademas de un alto grado de discapacidad y dependencia, por
tanto, un deterioro significativo de la calidad de vida de los afectados. Estas
enfermedades llevan asociado discapacidades, que refuerzan la sensacion de aislamiento
con menores oportunidades educativas, profesionales y sociales. Por lo general, son
personas dependientes de sus familias y con una calidad de vida reducida. En muchas
ocasiones las ER no suponen la muerte del paciente pero si un debilitamiento progresivo,
una mayor incapacidad, aumento de algias y pérdida de la calidad de vida. Todo ello
modifica el estilo de vida del paciente, afectando a todos los ambitos de su vida tanto
fisicos como psicosociales. Dentro de este grupo de patologias no se realiza un estudio
exclusivo de los signos y sintomas de la enfermedad, sino la repercusién que la propia
enfermedad tiene sobre los diferentes ambitos de su vida, por lo que hoy en dia se debe
entender a la persona enferma en un marco holistico. El paciente debe adaptarse a su
nueva situacion, para lograr la maxima autonomia y ello precisa de profesionales de la
salud capaces de ayudarles a gestionar sus recursos al maximo y adaptar su situacion a la

vida diaria ©9,

La sociedad actual tiende a agrupar a las persona con sus iguales, en el caso de los

pacientes con ER recurren a la busqueda de pacientes con situaciones semejantes, en
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busca de ayuda y apoyo. En el caso de la malformacion de Chiari en Espafna existen

diferentes asociaciones vinculadas a esta patologia:

AEMC: Asociacion Espafiola de Malformaciones Craneo Cervicales

FACPA: Asociacion de familiares y Afectados de Chiari y Patologias Asociadas

ASENCHI: Asociacion de Enfermos de Chiari, siringomielia, hidrocefalia y

otras patologias asociadas

CHISPA: Asociacion Chiari y Siringomielia en el Principado de Asturias

ANAC: Asociacion Nacional de Amigos Arnold Chiari

A nivel internacional también encontramos:

World Arnold Chiari Malformation Association

Syringomyelia Arnold Chiari Association

Asociacién Nacional de Amigos de Arnold Chiari. Hispanoamérica

Chiari Argentina para toda Hispanoamérica

= Associazione Italiana Sindrome di Arnold Chiari I — Siringomielia — Scoliosi Filum

Tomizzati
= American Syringomyelia & Chiari Alliance Project

Con la transformacion de la sociedad espafiola en la década de los 80, con la potenciacién
del estado del bienestar, aparece el llamado “boom de la solidaridad” ©”, con un interés
por el voluntariado y el asociacionismo, creandose grandes movilizaciones con distintos

grupos de la sociedad en general, con objetivos comunes y la necesidad de liderazgo. En
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el caso de patologias raras, estas asociaciones han conseguido dar a conocer su
enfermedad, detectar los problemas asistenciales y sociales que padecen, facilitar
recursos diagndsticos y terapéuticos, aunque en ocasiones carezcan de una vision global
del problema de salud. Su divulgacién suele ser a través de charlas, vivencias propias,
folletos, campafias publicitarias. Estas asociaciones han permitido hacer visibles
enfermedades muy minoritarias, pero que suponen un problema relevante de salud. Sus
miembros son los verdaderos conocedores de la situacién, y la historia natural de su
proceso. Hoy en dia estas asociaciones tienen problemas de financiacion, debido a la
disminucion de las subvenciones de la Administracién, con lo cual deben recurrir al capital

privado para su financiacion %),

El movimiento asociativo de estas asociaciones de ER esta liderado principalmente por la
Federacién Espafiola de Enfermedades Raras (FEDER), creada en el afio 2000 y en
continuo proceso de expansion. La FEDER esta compuesta por mas de 200 asociaciones
que trabajan de forma integral a través de proyectos y servicios destinados a mejorar la

calidad de vida a corto, medio y largo plazo.
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2.2. CALIDAD DE VIDA

2.2.1. CONCEPTO DE LA CALIDAD DE VIDA

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) define la calidad de vida como: “ La
percepcion individual de la posicidon en la vida, en el contexto de la cultura y sistema de
valores en el cual se vive, y su relacion con las metas, expectativas, estandares e
intereses ” (grupo WHOQOL 1994).7Y) Esta definicién abarca seis dimensiones: fisica,
psicoldgica, nivel de independencia, relaciones sociales, medio ambiente y por Ultimo

espiritualidad, religion y creencias personales.

El concepto de calidad de vida es muy antiguo, las primeras referencias son de Aristételes
y lo asociaba a “la buena vida” y “al ser feliz”. El interés académico por el concepto de
calidad de vida se inicia en la década de los 60 con el auge de los indicadores sociales y
con la escuela de Chicago, en un entorno de prosperidad y progreso socioecondmico. Los
indicadores mas importantes de bienestar subjetivo son medidas de satisfacciéon y
felicidad. Asi pues, el concepto de calidad de vida, en un principio acaparado por
economistas y politicos, en la ultima década se ha utilizado de forma exhaustiva en temas

relacionados con el concepto de la salud y la enfermedad.

El modelo conceptual de CV vida elaborado por la OMS diferencia claramente los aspectos
objetivos de los subjetivos, que se traducen en términos de satisfaccion e insatisfaccion
(The WHOQOL Group, 1995). Este modelo presentado por la OMS no es el Unico, ni fue
aceptado ampliamente, pero debemos tenerlo en cuenta como punto de partida para la

elaboracién de diferentes modelos sobre la calidad de vida, el caracter multidimensional,
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su faceta objetiva y subjetiva como elementos determinantes para la evaluacion de este

concepto ligado a la percepcion individual de la persona (Fig. 11).

Calidad de Vida

Percepcion Objetiva

Autoreporte subjetivo

A

Dominio Fisico Dominio Psicoldgico Medio Ambiente
Nivel de Relaciones Espiritualidad,
Independencia Sociales religion, creencias

Fig. 11: Diagrama del modelo conceptual de CV de la OMS

personales

La CV es un concepto de caracter subjetivo influido directamente por la cultura, la historia

y la temporalidad. A lo largo del tiempo, el concepto de calidad de vida ha sido definido

como las condiciones de vida del individuo y la satisfaccion experimentada, a partir de

una escala de valores en el entorno sociocultural que se encuentra la persona en el

momento de ser evaluada. El modelo de calidad de vida tiene como objetivo principal

cubrir las necesidades basicas del ser humano dentro de un proceso de socializaciéon. Por
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tanto, es una entidad multidimensional y presupone el reconocimiento de las diferentes
categorias materiales, culturales, psicoldgicas y espirituales de la persona. El concepto de
calidad de vida depende en gran parte del concepto particular de cada sujeto, la

interpretacion y la valoracién que tiene, vive y espera de la vida ©%%,

El interés por la calidad de vida ha existido desde la antigiedad, pero la preocupacion por
la evaluacion de forma cientifica y sistematica es un tema mas actual. Esta idea se
empieza a barajar en los anos 60 y abarca diferentes ambitos desde la salud, la
educacion, la economia, la politica hasta el mundo de los servicios en general. Es un
concepto intimamente ligado al estado de bienestar en un momento de maxima
industrializacion de la sociedad y dando lugar a la necesidad de crear unos indicadores
que permitan medir el bienestar social. En un primer tiempo estos indicadores tenian un
valor objetivo en términos estrictamente socioecondmicos para mas tarde tener unos

valores mas subjetivos, individualizados a cada persona y circunstancias >,

El desarrollo y perfeccionamiento de los indicadores sociales, a mediados de los 70 y
comienzos de los 80, provocd una remodelacidon del concepto basico de calidad de vida,
adquiriendo un caracter multidimensional y englobando las caracteristicas fisicas, sociales
y emocionales de las personas con una clara tendencia a la subjetividad. La inclusion del
término en la primera revista monografica de EEUU, "Social Indicators Research", en 1974
y en "Sociological Abstracts" en 1979, contribuy6 a su difusion tedrica y metodoldgica,
convirtiéndose la década de los 80 en el inicio de la investigacion en torno al termino de

calidad de vida ©%.
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En 1995, Felce y Perry definieron la calidad “como las condiciones de vida de una
persona (a), la satisfaccion experimentada por la persona con dichas condiciones vitales
(b), la combinacion de componentes objetivos y subjetivos, las condiciones de vida de
una persona junto a la satisfacciébn que ésta experimenta (c) y, por ultimo como la
combinacion de las condiciones de vida y la satisfaccion personal ponderadas por la
escala de valores, aspiraciones y expectativas personales (d)” (Fig. 12) , combinando

multiples elementos para determinar el concepto clave de calidad de vida ©°.

pnceptualizaciones d

Satisfaccio

Personal
tCatidad d
vida)

Condiclenes
die widn

e alidad de Vida definida como combinacion de las
Condiciones de Viday LaSatisfacoon

Cond icianes

davida

Valores Calkdad
Personales devida
Satidaccidn

Fersonal

00

i alidad de Vida definida conw combinacion de Las € ondiciones
de Viday laststisfaccionen funcion de una escala de [mportancia.

Fig. 12. Conceptualizaciones de Calidad de Vida
(Traducida y adaptada de Felce y Perry, 1995)
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Hornquist (1982) define la calidad de vida en términos de satisfaccion de necesidades en
las esferas fisica, psicoldgica, social, de actividades, material y estructural ©®. Bigelow et
al. (1991) la definieron como una ecuacién en donde se balancean la satisfaccién de
necesidades y la evaluacion subjetiva de bienestar ©”. Lawton (2001) definié la calidad de
vida como una evaluacién multidimensional, de acuerdo a criterios intrapersonales y
socio-normativos, del sistema personal y ambiental de un individuo ©®. Todas estas
definiciones tienen como punto comun la cobertura de las necesidades basicas, punto

basico de inflexion en el concepto de calidad de vida.

Hickey (1999) define la calidad de vida como “lo que el individuo determina que es” ¢,

Esta definicion implica una percepcion individual, adaptando la importancia de los
diferentes aspectos a la idiosincrasia de cada persona; la evaluacion de la calidad de vida
resulta de la influencia de mditiples factores, incluyendo las experiencias vividas, los

valores y las expectativas cada individuo 7.

Existe consenso entre los diferentes autores en afirmar el caracter multidimensional de la
calidad de vida, lo que difieren es en las dimensiones que deben ser consideradas para su
evaluacién. El concepto de salud es una dimensién comun, sobre la que parece existir
acuerdo en cuanto a su implicacion en la calidad de vida. Esta diferencia entre los
distintos autores revela el caracter subjetivo del propio concepto. El aumento progresivo
del envejecimiento de la poblacion en los Ultimos afos en los paises occidentales, conlleva
un incremento de patologias cronicas que aumentan estados de longevidad pero con una
disminucion de la calidad de vida, ello implica la adicion de otras dimensiones a la ya
propia de salud, para incluir la dimensién social, econédmica, politica y/o moral ,que no

son responsabilidad directa de la salud pero que tienen una gran influencia en ella. Por
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todo ello se puede afirmar que la calidad de vida es un objetivo comun a considerar ante

cualquier intervencion sanitaria.

2.2.2. CALIDAD DE VIDA RELACIONADA CON LA SALUD

El concepto de Calidad de Vida Relacionada con la Salud (CVRS) aparece ligado al
bienestar del paciente y al impacto de la enfermedad, sin embargo algunos autores lo
utilizan de manera indistinta al concepto de calidad de vida. Aunque haya esta
discordancia de terminologia, la mayoria de autores diferencian el concepto de CVRS para
evaluar la calidad de vida respecto a un cambio en el estado de salud o una intervencion

sanitaria y que permite establecer el impacto de dicha situacion en su vida.

Bowling (1991) define la CVRS como lo efectos fisicos, mentales y sociales de la
enfermedad en la vida diaria y el impacto de estos efectos en los niveles de bienestar
subjetivo, satisfaccion y autoestima. Asi pues, es un concepto multidimensional de la
salud que afecta al estado emocional, fisico y al bienestar social tras una enfermedad o
después de un tratamiento médico o quirlrgico. Este puede ser muy diferente para cada
paciente y depende en gran medida de la naturaleza del proceso patoldgico y de los
deseos y expectativas del paciente, dentro del contexto de su enfermedad. A todo ello,
hay que afnadir que la percepcién del paciente puede verse afectada negativamente si la

familia o los cuidadores no comparten las mismas expectativas 2.

La evaluacién de la CVRS en un paciente representa el impacto que una enfermedad y su

consecuente tratamiento tienen sobre la percepcion del paciente de su bienestar. Patrick
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y Erickson (1993) la definen como la medida en que se modifica el valor asignado a la
duraciéon de la vida en funcién de la percepcién de limitaciones fisicas, psicoldgicas,
sociales y de disminucion de oportunidades a causa de la enfermedad, sus secuelas, el

tratamiento y/o las politicas de salud ©°,

La CVRS agrupa tanto los elementos intrinsecos del individuo como aquellos extrinsecos
que interaccionan con él y pueden llegar a cambiar su estado de salud. Es un concepto
abstracto, cambiante, multidimensional que puede afrontarse desde diferentes ambitos y
con diferentes técnicas de abordaje. Actualmente, se considera la salud como uno de los
principales dominios responsables de la calidad de vida y un elemento imprescindible para
su evaluacion. Este término ha adquirido mayor relevancia desde la década de los 90 con

el interés de evaluar la calidad de vida y su relacién tan ligada con la salud 7.

La confusién entre estado de salud y calidad de vida ha dado origen a dilemas éticos,
técnicos y conceptuales. El concepto de calidad de vida esta ligado a aspectos
socioculturales, patrones de conducta y expectativas individuales. Sin embargo, es
frecuente que para evaluar la CVRS se realice una globalizacion de los diferentes valores.
En este momento hay un consenso por parte de los investigadores en que la CVRS debe

reflejar la percepcion de las personas a estudiar ©¢>7?,

Numerosos trabajos de investigacion cientifica utilizan el concepto de CVRS, para referirse
a la percepcion que tiene el paciente de los efectos de una enfermedad determinada o de
la aplicacion de cierto tratamiento en diversos ambitos de su vida, especialmente de las
consecuencias que provoca sobre su bienestar fisico, emocional y social. Las tradicionales

medidas de mortalidad/morbilidad, estan dando paso a esta nueva forma de valorar los
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resultados de las intervenciones, comparando unas con otras, y en esta linea se centran
los cuidados de enfermeria y los servicios de salud, creando estrategias de intervencion
para ofrecer mejor calidad de vida al paciente y a su vez obtener indicadores de
evaluaciéon. Actualmente hay importantes trabajos realizados sobre intervenciones en

personas con diversas patologias: cancer, sida, asma y esclerosis multiple, entre otras "+

76)

La CVRS es un proceso dinamico y cambiante, con interacciones continuas entre el
paciente y el medio ambiente. Es la resultante de la interaccion del tipo de enfermedad y
su evolucion, la personalidad del paciente, el grado de cambio que inevitablemente se
produce en su vida, el soporte social recibido y percibido y la etapa de la vida en que se

produce la enfermedad.

2.2.3. EVALUACION DE LA CALIDAD DE VIDA

La calidad de vida relacionada con la salud ha adquirido una gran importancia como
medida del resultado sanitario en los Ultimos afios. Los clinicos, investigadores, politicos y
grupos de pacientes estan tomando conciencia de la importancia de la mediciéon de la
salud y de la calidad de vida en la practica médica, en la investigacion clinica y en la toma

de decisiones politicas 7.

Evaluar la calidad de vida del paciente es sumamente importante, pero dificil de
cuantificar de manera objetiva. Constituye un reto metodoldgico, que se ha ido

resolviendo a lo largo de los afios y que ha permitido desarrollar instrumentos aplicables a
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diversos grupos de poblacién. Los principales problemas metodoldgicos a que se
enfrentan los instrumentos de medicion de la calidad de vida son la inexistencia de
valores de referencia para comparar resultados y la cuantificacion subjetiva de
parametros de la vida diaria a los que se debe dotar de validez y consistencia para
asegurar asi una adecuada evidencia cientifica “®. Los instrumentos con mas arraigo, son
especificos y el contenido se adecua a los problemas y a los cambios clinicamente
significativos, pero dificilmente aplicables a la poblacién en general, con lo cual no se
pueden obtener valores de referencia o normalidad . Debido a que la calidad de vida se
basa en mediciones con una carga variable de subjetividad, se requiere de métodos de
evaluacién validos, reproducibles y confiables. El mejor conocimiento de las evaluaciones
para medir calidad de vida permitira incorporar estos instrumentos en la evaluacion

integral de los individuos.

La evaluacién de la calidad de vida es compleja, independientemente del instrumento
utilizado, debido a la inexistencia de unos valores estandar, de unos valores de
normalidad. Es por ello que cada vez se utilizan escalas mas especificas al tema del
estudio. Los resultados obtenidos no se pueden comparar, pero si obtener “una base de
datos de referencia” dentro del grupo. Otro problema real con la medicién CVRS es que la
desviacion estandar suele ser muy amplia, debido a las variaciones individuales dentro del

grupo de estudio, con lo cual su valor es mas grupal que individual ©?.

Los instrumentos de medida de la CVRS estan demostrando ser de una gran utilidad para
la evaluacidon de las necesidades del paciente y determinantes a la hora de toma de

decisiones. El instrumento por excelencia para evaluar la calidad de vida es el
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cuestionario, el cual estd compuesto por una serie de preguntas que abarcan las

diferentes &reas en que se desarrolla la vida del individuo 2.

2.2.4. CARACTERISTICAS DE LOS INSTRUMENTOS DE CALIDAD DE VIDA

Los instrumentos de medida de CVRS deben cumplir 3 requisitos: fiabilidad, validez y

sensibilidad, también llamadas propiedades psicométricas.

Una medida se considera fiable cuando se obtiene los mismos resultados aplicando el
instrumento de medicién a los mismos sujetos en diferentes periodos de tiempo. Los
métodos mas utilizados para medir la fiabilidad se refieren a la consistencia interna y a la
estabilidad de la medida en el tiempo. La consistencia interna generalmente se mide
mediante el coeficiente alfa de Crombach y su rango de valores esta comprendido entre 0
y +1. En general se aceptan valores mayores de 0,60 para investigaciones psico-
socioldgicas y mayores de 0,90 para aplicaciones diagnodsticas. La estabilidad de la
medida en el tiempo se puede evaluar por el método test-retest, usando la correlacion
entre ambas puntuaciones en un periodo de tiempo de 10 -15 dias atribuyendo ausencia

de cambios en la calidad de vida del paciente Y,

La validez es la cualidad con que un instrumento mide el concepto o atributo que
pretendemos evaluar. Permite demostrar la utilidad clinica de un cuestionario, de tal
forma que los resultados obtenidos sean confiables. Para que una medicidn se considere
con validez debe constar de tres caracteristicas: a) consistencia, es un proceso intrinseco

a la validacion de cualquier indice de medicion b) exactitud, permite comparar la medida
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realizada con valores previamente estandarizados y c) adecuada, que sea satisfactoria y

adecuada para el fin que ha sido creado.

Existen 3 tipos de validez ?:

1. Validez de contenido, se refiere a los items necesarios en el cuestionario para ser
representativo, es una valoracion cualitativa que se relaciona con el atributo

clinico que se desea medir

2. Validez de criterio, establece la validez de un instrumento de medicidn

comparandola con algun criterio externo

3. Validez de constructo, La validez de constructo es el concepto unificador que
integra las consideraciones de validez de contenido y de criterio en un marco
comun para probar la hipétesis acerca de relaciones tedricamente relevantes

(Messick, 1980).

La sensibilidad, es la capacidad del instrumento para detectar cambios reales positivos o

negativos en la salud.

Para medir calidad de vida es importante disponer de instrumentos adecuados y sensibles
que detecten los cambios que se producen en los factores que la determinan. Los
instrumentos deben tener ciertas caracteristicas: a) coincidir con el concepto operativo del
grupo de investigacion situado en una cultura determinada b) ser sencillos, de modo que
puedan ser usados en forma longitudinal para el seguimiento de poblaciones sin
necesidad de personal especializado c) ser aceptable para el paciente y el equipo d) ser

validos ( validez de constructo )©%2),
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Traduccion de las escalas de calidad de vida

Los numerosos instrumentos desarrollados para la medicion de la salud y la calidad de
vida han sido disefiados fundamentalmente en paises de habla inglesa. Sin embargo, se
han acordado una serie de normas para la traduccion y valoracion de sus propiedades de

evaluacion que permiten su aplicacion en otras poblaciones.

Existen diversos cuestionarios para evaluar la calidad de vida. La mayoria de ellos tiene su
origen en paises anglosajones diferente al nuestro: EEUU, Canada, Australia como mas
destacados. Uno de los problemas en relacion a la aplicaciéon en otras comunidades no es
simplemente su traduccién, la cual se podria realizar de forma literal. En la practica, nos
enfrentamos no sélo a un problema puramente lingdistico sino transcultural. La calidad de
vida es un concepto que también viene determinado por los valores culturales, las
tradiciones, entre los diferentes miembros del pais. El proceso de adaptacion requiere una
metodologia sistematica para lograr versiones del instrumento que sean equivalentes y

comparables a la version original 73,

Existe una metodologia internacionalmente consensuada para la traduccion de
cuestionarios de CV que se puede resumir en tres fases principales: traduccion al idioma,
revision por expertos y muestras de la poblacion diana y retrotraduccién al idioma
original. Si bien no siempre es posible conseguir una versién totalmente equivalente,
existen diferentes métodos que permiten aplicar algunos cuestionarios en un nuevo
contexto. La traduccién debe ser muy meticulosa para no cambiar el significado original
del contenido. Normalmente la traduccidén se realiza de forma independiente por dos

autores nativos bilinglies del pais de origen del cuestionario, para asi posteriormente
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realizar un consenso entre los traductores. Con todo ello se pretende obtener un
instrumento de calidad de vida con una correcta adaptacion cultural y manteniendo en

todo momento las cualidades psicométricas del instrumento original ‘%52,

2.2.5. ESCALAS DE VALORACION CALIDAD DE VIDA

La mayoria de instrumentos de medida de la CVRS estan construidos siguiendo un modelo
psicométrico que se basa en la capacidad del individuo para discernir entre estimulos de

diferente intensidad. Se pueden dividir en dos grandes grupos: genéricos y especificos.

Escalas de calidad de vida genéricas

Incluyen todas las dimensiones que intervienen en la calidad de vida relacionada con la
salud. Permiten comparar diferentes grupos de pacientes con enfermedades distintas. Son
instrumentos diseflados para uso general. Son Utiles para comparar diferentes
poblaciones y patologias, pero tienen el riesgo de ser poco sensibles a los cambios

clinicos, por lo cual su finalidad es meramente descriptiva.

Los mas usados son:

Escala de Karnofsky, es un indicador de la capacidad funcional y autosuficiencia. Consta
de 10 niveles que van desde el 100 que corresponde a una persona normal, es decir, sin

limitaciones fisicas, hasta 10 que corresponde a una situacién terminal 2,
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Perfil de Salud de Nottingham (NHP) es una escala de medida del estado general de
Schwartzmann salud, desarrollada en el Reino Unido. El cuestionario es mas apropiado
para pacientes con un cierto nivel de afectacién del estado de salud, ya que carece de
items de salud positiva. Se trata de un instrumento genérico para la medida del
sufrimiento fisico, psicoldgico y social asociados a problemas médicos, sociales y
emocionales y del grado en que dicho sufrimiento afecta a la vida de los individuos.
Consta de dos partes. La primera parte permite detectar el estado de salud percibida o
subjetiva, solicitando respuestas si/no a 38 expresiones dentro de seis dimensiones
movilidad, dolor, energia, suefio, reacciones emocionales y aislamiento social. Cada
dimension tiene un rango de puntuacion posible que va de 0 a 100. La mayor puntuacion
refleja una peor CV. La segunda parte analiza sobre cualquier efecto de la salud que
incida en las siete areas de la vida diaria: trabajo, tareas del hogar, vida social, vida
familiar, vida sexual, intereses, aficiones y vacaciones. En la mayoria de los estudios, solo
se aplica la primera parte. La version en castellano ha sido traducida por Alonso y col.

(1990) ®2,

Mc Master Health Index Queationnaire (MHIQ), es una escala para la medida del estado
general de salud, desarrollada en Ontario, Canada. En su version original, contiene 24
items de funcionalidad fisica: actividad fisica, movilidad, autocuidado, comunicacion,
funciéon fisica global; 25 items de funcién social: bienestar general, trabajo, apoyo
familiar, apoyo de amistades y funcidn social global; y 25 items de funcidon emocional:
autoestima, sentimientos hacia las relaciones personales, pensamientos sobre el futuro,

sucesos criticos de la vida y funcidon emocional global. En total esta formada por 74 items.
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La adaptacion espaiola, estd formada por 65 items, se utiliza menos que las anteriores

(83)

Short From General Survey (SF-36), fue desarrollado por Ware y Sherburne (1995). Es un
instrumento para la medida de resultados clinicos, ofrece un perfil del estado de salud y
es una de las escalas genéricas con mayor potencial de uso en la evaluacion de resultados
clinicos. Se puede utilizar en la poblacién general y en pacientes, tanto en estudios
descriptivos como de evaluacion. Detecta tanto estados positivos como negativos. Cubre
8 dimensiones del estado de salud. Su contenido se centra en el estado funcional y el
bienestar emocional. Contiene 36 items que cubren las areas de estado funcional y
bienestar emocional. Los items y las dimensiones del SF-36 se valoran de manera que a
mayor puntuacion le corresponde mejor estado de salud. Para cada dimension los items
son codificados, agregados y transformados en una escala de recorrido de 0 a 100. Este
instrumento no ha sido disefiado para generar un indice global, pero permite el calculo de
dos puntuaciones resumen mediante la combinacion de las puntuaciones de cada
dimension, siendo una la suma del estado de salud fisica y otra el estado de salud mental.
Preferentemente, el cuestionario debe ser autoadministrado, pero es aceptable la

[ (84)

cumplimentacidn mediante entrevista personal *“*. El proceso de adaptacion cultural al

espafiol ha sido realizado por Alonso y cols. en 1995 @),

Escalas de calidad de vida especificas

Estas escalas evallan la evolucion de la enfermedad concreta o bien una funcién
determinada, profundizan en el impacto de algunos problemas de salud especificos en la

CVRS. Se basan en las caracteristicas especiales de una determinada patologia, sobre
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todo para evaluar cambios fisicos y efectos del tratamiento a través del tiempo. Ofrecen
una mayor capacidad de discriminacion y prediccion, y son particularmente Utiles para
ensayos clinicos. Existen diferentes escalas adaptadas a patologias especificas como el
ictus, la diabetes, la fatiga, la disnea y otras especificas a una funcién como el suefio, los

habitos alimenticios, las actividades recreativas, entre otras.

2.2.6. ESCALA SIP (Sickness Impact Profile)

El cuestionario SIP es un instrumento disefiado para medir la disfuncién basada en los
cambios de conducta relacionados con la enfermedad, en la calidad de vida. Se basa en la
percepcion de la enfermedad por parte de la persona. Esta escala se desarrollé en EEUU
en 1976. Los autores son Betty Gilson, socidloga, Ruth Bobitt psicdloga especialista en
conducta y Marilyn Bergner socidloga investigadora de servicios sanitarios. El objetivo
principal de esta escala es proporcionar un instrumento de medida del estado de salud
apropiado, valido y sensible que pudiera ser utilizado como medida del efecto o resultado
sanitario en la evaluacién, planificacién y formulacion de politicas de salud. Su disefio
permite medir la disfuncion en diversos tipos y niveles de gravedad de pacientes y
enfermedades, siendo especialmente indicado en enfermos con disfuncion moderada o

severa @9,

El cuestionario SIP ha sido validado en otras poblaciones de habla hispana y es

considerado internacionalmente para comparar con otros instrumentos de medida de
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calidad de vida. No obstante, se trata de una medida genérica y no contempla sintomas

especificos de la patologia de este estudio ©7.

El cuestionario registra la percepcion que el paciente tiene de su propia enfermedad.
Existen dos versiones traducidas y adaptadas al castellano: El Perfil de las Consecuencias
de la Enfermedad ®® y el Perfil del Impacto de la Enfermedad ®. Para este estudio se
utilizd la version de Badia y Alonso. Se traduce como Perfil de Consecuencias de la
Enfermedad. Al realizar la traduccidon se observaron diferencias culturales, pero no eran
pertinentes a efectos practicos. Las versiones americana y espafola se deben considerar

equivalentes y adaptadas para el contexto cultural espafiol por Badia et al (1996) ©®,

El cuestionario SIP constituye una escala de alta fiabilidad y validez, sensible a los
cambios en la calidad de vida del paciente a lo largo del tiempo. Consta de 136 items y el
paciente sélo debe marcar aquellos con los que se siente identificado y considere debidos
a su enfermedad. Estos son los Unicos que se consideran a la hora de obtener la
puntuacién. Cada ftem tiene un valor especifico (un valor ponderado) ®*. El SIP estd
centrado en los cambios en la conducta y en las actividades de la vida diaria debido a las
consecuencias de la enfermedad. Es una escala genérica de la calidad de vida relacionada
con la salud que contiene 12 categorias: movilidad, desplazamiento, cuidado vy
movimiento corporal, relaciones sociales, actividad intelectual, actividad emocional,
comunicacién, dormir y descansar, comer, entretenimientos y pasatiempos, el trabajo y
las tareas domésticas ©®°V). Puede ser realizado por un entrevistador o por el propio

paciente. Su tiempo de administracion es de aproximadamente 20 minutos.
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Cuanta mas alta es la puntuacion mayor percepcion de deterioro de la calidad de vida. No
existen unos valores de normalidad debido al concepto propio de calidad de vida. La base
conceptual del SIP reside en la percepcidon que el propio paciente tiene de su enfermedad
mediante su efecto sobre las Actividades de la Vida Diaria (AVD), los sentimientos y las
actitudes del sujeto, y no en la observacion clinica del enfermo. En el lenguaje original,
este concepto se diferencidé en la propia nominacién de la escala, donde se incluyé la

palabra sickness (sentirse enfermo) en lugar de disease (enfermedad) .

Para este estudio se ha seleccionado la escala SIP (Sickness Impact Profile), dado que
esta escala reune todas estas cualidades y permite cuantificar el impacto de la
enfermedad en la calidad de vida. La finalidad es ofrecer una atencion integral al paciente
conociendo aquellos aspectos que dificultan el afrontamiento y adaptacion a los distintos
ambitos de la vida diaria, determinando, a la vez, en qué momentos del proceso las
intervenciones son mas efectivas y oportunas. Todo ello permitira ayudar a satisfacer no

solo las necesidades del individuo sino también las de su familia.

2.2.7. CALIDAD DE VIDA EN LA MALFORMACION CHIARI 1

La MC-1, es una patologia de baja prevalencia con una clinica muy variable y extensa que
dificulta el diagndstico definitivo. Suelen ser pacientes de larga evolucion con una clinica
muy florida, visitados por diferentes especialistas y con diferentes etiquetas diagndsticas.
Esto conlleva una pérdida gradual de la calidad de vida, que en muchas ocasiones se

asocia con cuadros de ansiedad y depresion.
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Tal y como se ha indicado, la vida familiar, social y laboral se altera por completo ante las
consecuencias de esta enfermedad que obliga al paciente a cambiar su modo de vida.
Hasta llegar al diagndstico definitivo el paciente suele pasar un largo periodo de tiempo,
alternando diferentes consultas médicas. Se trata de pacientes que suelen ser
diagnosticados de migrafas, fatiga cronica y fibromialgia como principales diagndsticos
diferenciales. Actualmente el Unico tratamiento eficaz es el quirdrgico y estad indicado
cuando la progresion o intensidad de los sintomas es significativa en aquellos casos en los
que existe afectacidon por siringomielia, intentando evitar con la cirugia una progresion de
la cavidad medular y un potencial empeoramiento clinico. Los sintomas que mas mejoran
son las cefaleas, los mareos y los déficits motores. El sintoma que menos se corrige es el
déficit sensitivo y el dolor neuropatico, cuando existe. Por esta razon, recibir la noticia de
que se padece una dolencia de este tipo es un impacto emocional para el paciente y la
familia que debe valorarse de forma individualizada y que pueda conducir a episodios de

ansiedad y depresién asociadas %)

La actitud del paciente ante la vida, asi como el apoyo familiar y social es fundamental
para convivir con la MC-1. Consideramos la calidad de vida como un proceso dinamico y
cambiante que incluye interacciones continuas entre el paciente y su medio ambiente. De
acuerdo con este concepto, la calidad de vida es la resultante de la interaccion del tipo de
enfermedad y su evolucion, la personalidad del paciente, el grado de cambio que
inevitablemente se produce en su vida, el soporte social recibido y percibido y la etapa de

la vida en que se produce la enfermedad.
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2.2.8. ANSIEDAD EN LA MALFORMACION CHIARI 1

Entre estos pacientes es comin un peregrinaje por psicélogos y psiquiatras y diferentes
especialidades médicas hasta conseguir filiar el diagnostico. La malformacién de Chiari
tipo 1 es una patologia con una expresion clinica muy variable, en ocasiones con un
cuadro tan poco evidente, que muchas veces se confunde con otros diagndsticos. Los
sintomas experimentados por el paciente son muy inespecificos: dolor de cabeza, fatiga,
torpeza general, presion en el cuello, pérdida de libido, disfuncion en habilidades motoras,
dolor de espalda, presion en los oidos y nauseas como mas prevalentes. La ausencia de
informacidn sobre su prondstico confluye en sensaciones de incertidumbre, indefension
ausencia de control, dando origen al trastorno y expresandose con sintomatologia ansiosa

y depresiva 2,

La ansiedad es una de las reacciones emocionales mas estudiadas en el campo de la
psicologia, y es aplicable a muchas patologias debido a su caracter multifactorial. Los
avances en el conocimiento de esta respuesta humana han permitido observar su
implicacién en muchas aplicaciones clinicas. Debido a su complejidad tiene un patron muy

variable de respuestas cognitivas, motoras vy fisioldgicas 2.

Estos pacientes presentan cambios a diferentes niveles: a nivel fisioldgico, se observan
cambios en el patrén del sueno (hipersomnia/insomnio), irritabilidad, cambios de humor,
llanto incontrolado, pérdida de deseo sexual y tension muscular. Como sintomas fisicos
asociados a la enfermedad aparecen fatiga, dolor intenso, parestesias, cansancio,
hormigueos y dolores musculares. En las relaciones sociales se han generalizado

conductas de evitacién evidenciandose menos interés en el contacto social. Hay un
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descenso del nivel de actividad, menos participacion en actividades ludicas y sociales y
dificultad para realizar tareas domésticas debido a las limitaciones fisicas. Algunos
pacientes necesitan ayuda externa para realizar actividades de la vida diaria y tiene una
sensacion de incapacidad constante. A nivel cognitivo, hay que resaltar la indefension, la
falta de control e incertidumbre que genera en el paciente la situacion que esta viviendo.
Los sentimientos de indefensién afloran por lo inesperado de los diagndsticos y el
peregrinaje previo al diagndstico de la enfermedad. Esto genera sentimientos de
vulnerabilidad, pensamientos catastrofistas que se expresan también a nivel fisiologico y
motor. La incertidumbre se genera ante la imposibilidad de predecir los acontecimientos y

la falta de informacion respecto a su prondstico.

Una de las principales causas de ansiedad de estos pacientes es la incertidumbre respecto
a la enfermedad, el prondstico y los resultados de la intervencién quirdrgica ®. Las areas
mas comunes de preocupacion suelen hacer referencia a circunstancias de la vida diaria:
la familia, los amigos, las relaciones interpersonales en general, el dinero, el trabajo, los
estudios, el manejo de la casa y la salud propia. La ansiedad y las preocupaciones estan
asociadas con sintomas tales como inquietud o impaciencia, cansarse o fatigarse con
facilidad, dificultades de concentracidn, irritabilidad, tension muscular y perturbaciones del
suefio (dificultad para conciliar o mantener el suefio o suefo insatisfactorio y no

reparador) lo que en ocasiones enmascara la clinica propia de la malformacién Chiari 1.

La mayoria de los pacientes con altos niveles de ansiedad, suelen describir una tendencia
natural de base a la ansiedad y que en el curso de su patologia actual se ha agudizado.
Suelen tener episodios o fluctuaciones a lo largo de su vida que se agudizan en periodos

de estrés. Esta tendencia se acentla en familias desestructuradas con problemas
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laborales y/o familiares y los pacientes suelen verbalizar una baja satisfacciéon global en su

vida %3,

Los pacientes con ansiedad suelen tener asociado cuadros de depresion, es por ello que
en este estudio se han estudiado ambos aspectos. La malformacion de Chiari por su
idiosincrasia y su baja prevalencia conlleva una vulnerabilidad psicoldgica con dificultades

para desarrollar las habilidades de afrontamiento y apoyo social.

Para este estudio se ha utilizado el inventario de ansiedad estado-rasgo de Spielberger
(STAI) que es un instrumento extensamente utilizado, adaptado y validado a la poblacion
espafiola ®>, Es un cuestionario que permite evaluar los niveles de ansiedad en dos
prespectivas diferentes: estado y rasgo. Entendiendo por estado una situacién emocional
transitoria y como rasgo la predisposicion latente del individuo. Este test pretende evaluar
la reaccion emocional del paciente ante la malformacién de Chiari y detectar si hay una

tendencia a percibir esta situacién como una amenaza.

Existen otros cuestionarios para evaluar la ansiedad en adultos, los mas representativos

son:

» Escala de ansiedad de la universidad de Kuwait, es un instrumento psicométrico
desarrollado por Abdel-Khalek para evaluar los componentes cognitivos, afectivos,
somaticos y conductuales de la ansiedad. Fue construida inicialmente en arabe y

validada al inglés ©®)

* La escala de ansiedad de Hamilton (Hamilton Anxiety Scale, HAS) fue disefiada en

1959. Su objetivo es valorar el grado de ansiedad en pacientes previamente
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diagnosticados de transtornos de ansiedad o transtornos del estado de animo y no
se recomienda su uso cuando coexisten otros trastornos mentales. Puede ser
usada para valorar la severidad de la ansiedad en pacientes que relnan criterios

de ansiedad o depresion y para monitorizar la respuesta al tratamiento ©7.

» Escala de autoevaluacion de la ansiedad de Zung (Self-Rating Depression Scale,
SDS), desarrollada por Zung en 1965, es una escala de cuantificacién de sintomas
de base empirica y derivada de la escala de depresion de Hamilton. Se valora
principalmente el componente somatico-conductual. Fue probablemente una de las
primeras en validarse en nuestro pais por Conde y cols. en 1970 y ha tenido una

amplia difusion ©®,

El personal de enfermeria ante la respuesta de estos pacientes debe plantearse unos
objetivos para ayudar al paciente a afrontar la ansiedad secundaria al entorno del

diagndstico, evolucién y futuro de la malformacion de Chiari:

= Aumentar el nivel de actividad mediante una planificacion de actividades

placenteras.
* Mejorar la calidad del suefio a través de técnicas de higiene del suefio.
* Reducir la ansiedad con el empleo de técnicas de relajacion.

= Mejorar conductas de evitacion y adquirir habilidades de afrontamiento de

situaciones habituales en su vida.
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= Aceptar la nueva imagen fisica para mejorar su autoestima, en relacion a la
alopecia por el rasurado capilar para la intervencion quirdrgica y la cicatriz en la

fosa posterior.

= Aplicar técnicas de ventilacion de sentimientos que ayuden a expresar y comunicar

mejor sus problemas.

= Aumentar los conocimientos de su enfermedad le permitira al paciente afrontar el
sentimiento de soledad y compartir experiencias de su enfermedad junto a otros

pacientes con situaciones similares a la suya.

Estos pacientes necesitan una sodlida estructura familiar para afrontar este estado

emocional asociado a la malformacion de Chiari, su clinica, tratamiento y secuelas.

2.2.9. DEPRESION EN LA MALFORMACION CHIARI 1

Ya se ha mencionado que, debido a la baja prevalencia de esta patologia y a la
sintomatologia tan variada, estos pacientes frecuentemente realizan un peregrinaje por
diversas especialidades médicas. Es comun la visita a psicdlogos y psiquiatras al presentar
un cuadro tan poco evidente y que muchas veces se confunde. El retraso en el

diagndstico es de alrededor de cinco afios tras la aparicién de sintomas.

Los pacientes con malformacién de Chiari con clinica de larga evolucidon presentan un
cuadro subclinico de depresion con cuadros de desmoralizacién e irritabilidad que da lugar

a un malestar general acentuando mas la clinica asociada a la patologia base. Es
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frecuente observar en estos pacientes de larga evolucién largas bajas laborables con

recaidas frecuentes.

La depresién es un trastorno afectivo que generalmente se manifiesta con tristeza, llanto
facil, aislamiento, falta de concentracion y labilidad emocional como principales
caracteristicas. Habitualmente no se presentan de forma global sino que cada paciente lo
expresa de forma diferente y en muchas ocasiones la diferencia entre ansiedad y
depresion es muy sutil. Debido a ello la utilizacion de cuestionarios especificos facilita la

presencia o ausencia de estos dos estados emocionales ©°,

Los sintomas que se asocian a los cuadros depresivos abarcan tres areas: afectiva,
somatica y cognitiva. El area afectiva incluye reacciones emocionales disminuidas,
aislamiento social y anhedonia. La parte somatica se relaciona con el cansancio,
estrefimiento, trastornos del suefio y pérdida de apetito principalmente. El area cognitiva
se relaciona con dificultad de concentracion, desesperanza, culpa y sensacion de

inutilidad.

Para evaluar los sintomas depresivos se ha utilizado el inventario de depresion de Beck,
es un instrumento de gran validez indicado para evaluar la poblacién de estudio debido a
que la patologia basal no es propiamente una depresion pero el contexto vivido por el
paciente puede desencadenar sintomas depresivos. Este instrumento fue desarrollado por
Becks y cols (1979) y revisado, adaptado y traducido al castellano por Vazquez y Sanz

(1991), siendo esta version BDI la mas utilizada en la actualidad %1%V,

Otras escalas de depresion:
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Escala Yesavage, es una escala para evaluar la depresion especifica para pacientes
mayores de 65 afios, traducida y validada al castellano %%,

Escala de depresion de Goldberg, es un test disefiado por Ivan Goldberg permite
evaluar si el individuo presenta sintomas asociados a la depresién %%,

Escala de Depresion del Centro de Estudios Epidemiolégicos (CES-D) es una escala
de autoaplicacion desarrollada para evaluar los signos de depresidn de un
paciente. Fue desarrollado en 1977 por Lenor Radloff y es usado regularmente por
profesionales de la salud mental. Ha sido validada su aplicacion en pacientes con
(104).

cancer

Escala de Depresién de Montgomery Asberg, estd disefiada para evaluar la
severidad de los sintomas depresivos en adultos. Existe una versién validada en

espafiol %),

2.2.10. LA PROFESION DE ENFERMERIA ANTE LA MALFORMACION DE CHIARI

El rol del profesional de enfermeria conlleva integrar y aplicar el conocimiento de las

ciencias del cuidado con la finalidad de implantar un marco de referencia que permita

detectar y comprender las necesidades del paciente y de su entorno. El objetivo del

profesional de enfermeria es desarrollar los conocimientos y aplicarlos en la practica

clinica con el maximo rigor cientifico y siempre vinculado a la experiencia profesional,

validando los conocimientos tedricos a la practica asistencial. Es una profesién muy

dindmica en que las lineas de actuacién deben adaptarse a la realidad de cada paciente,

familia y entorno.
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Para el personal de enfermeria conocer las repercusiones de una enfermedad en la
calidad de vida del paciente, permite individualizar los cuidados a partir de las
necesidades o categorias de la vida diaria que el paciente tiene afectados. Conocer la
percepcidon que tiene el propio paciente de su enfermedad y las areas de actividad mas
afectadas permitira gestionar de forma mas eficaz las intervenciones a realizar. Mas alla
de aspectos cientifico-técnicos, el personal de enfermeria debe realizar un abordaje
integral, abarcando los aspectos bio-psico-sociales del paciente. En esta linea, surgen los
esfuerzos para medir la dimensidon de calidad de vida, como un instrumento para
comprender mejor las necesidades y expectativas de los pacientes. Este objetivo adquiere
mayor fuerza ante enfermedades de baja prevalencia, con pacientes con una gran carga
emocional. El bienestar fisico lo representan los signos y sintomas, el psiquico lo recoge el

estado de animo, ansiedad y depresion, y el social por el sentimiento de pertenencia a un

grupo.

Este trabajo pretende ser una aportacién para conocer mejor la calidad de vida de los
pacientes con una malformacién de Chiari. Pacientes que a lo largo de los 4 afos en los
que se ha realizado el estudio, han sido observados de forma minuciosa, lo que ha
permitido empatizar, escuchar y conocer de forma directa la percepcidon que ellos tienen

de su enfermedad.
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3.1. HIPOTESIS

Debido a la amplia sintomatologia de la malformacion de Chiari y al retraso en el
diagndstico definitivo de la patologia, existen pacientes en los que va menguando su
calidad de vida hasta que se establece el diagnostico definitivo. Los pacientes
sintomaticos pueden tener una percepcion distinta de la enfermedad de los que han
sido diagnosticados de forma incidental. Ademas, la presencia de fendmenos
concomitantes —hidrocefalia y siringomielia- puede determinar una evolucién mas

desfavorable de la enfermedad y repercutir de forma negativa en su calidad de vida.

Las hipdtesis especificas que el presente estudio pretende verificar o refutar son las

siguientes:

1. La MC-1 incide en la calidad de vida del paciente y se asocia a sintomas

ansiosos y depresivos.

2. Los pacientes con MC-1 que presentan hidrocefalia o siringomielia perciben una
menor calidad de vida que los pacientes que presentan la patologia de forma

aislada.

3. Los pacientes tratados quirirgicamente presentan una mejoria clinica que
redunda en una mejoria de la calidad de vida y en una disminucion de los

sintomas ansiosos y depresivos.
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3.2. OBJETIVOS DEL ESTUDIO

Este estudio fue disefado con el objetivo de evaluar las repercusiones de la MC-1 en la
calidad de vida del paciente. En muchos casos, el tratamiento de esta patologia es
quirdrgico. Sin embargo, no todos los pacientes reclutados para el estudio han sido
tributarios de tratamiento con cirugia. Por ello, el presente estudio se centra en establecer
la repercusion de la MC-1 en la calidad de vida de una serie de pacientes y, en el
subgrupo de pacientes tratados con cirugia, en los cambios que el tratamiento ha

supuesto en la calidad de vida del paciente a los 6 y 12 meses de la intervencion.

Objetivo general: Estudiar la repercusion de la MC-1 en la calidad de vida y su

asociacion con un sindrome ansioso depresivo.

Los objetivos especificos planteados en este estudio fueron los siguientes:

1. Evaluar la calidad de vida de los pacientes afectos de una MC-1 mediante la
escala SIP, valorando el grado de afectacion de los pacientes en los ambitos

fisico y psicosocial.

2. Determinar la repercusion de la hidrocefalia o siringomielia asociadas a la MC-1
en la calidad de vida y si estos pacientes presentan diferencias significativas

respecto a los que presentan la MC-1 de forma aislada.

3. Detectar la prevalencia de pacientes con una MC-1 que presentan sintomas

ansiosos o depresivos significativos.
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4. Obijetivar si existen diferencias significativas en la calidad de vida, ansiedad y
depresidn dentro de los 4 subgrupos de pacientes que pueden diferenciarse en el

momento actual dentro del diagndstico clasico de MC-1.

5. Determinar si en los pacientes con MC-1 intervenidos quirdrgicamente se
observan cambios relevantes en la calidad de vida y en la presencia de sintomas

ansiosos y depresivos a los 6 y 12 meses de la cirugia.
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4.1. TIPO DE ESTUDIO

Estudio de investigacion clinica prospectivo, observacional y descriptivo de una cohorte

de pacientes afectos de una malformacién de Chiari tipo 1.

4.2. SELECCION DE PACIENTES

Los individuos que forman parte de este estudio se reclutaron en el servicio de
Neurocirugia del Hospital Universitario Vall d’ Hebron, en el momento que se confirmd el
diagnostico de la malformacion de Chiari, de acuerdo con los criterios establecidos. A
todos los pacientes se les realizé una evaluacion basal, coincidiendo con el momento del
diagnostico. Los pacientes que fueron intervenidos quirdrgicamente también fueron
evaluados a los 6 y 12 meses de la cirugia (estudios de control). Las evaluaciones se
realizaron de forma presencial en consultas externas o por correo electrénico previo

contacto telefdnico.

Periodo del estudio

La duracion del estudio ha sido de 4 anos. Desde Enero de 2009 hasta Diciembre 2013.

Posteriormente se realizd el procesamiento de los datos.
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Lugar del estudio

El estudio se realizd en las diferentes dependencias del servicio de Neurocirugia del
Hospital Universitario Vall d "Hebron. Esta unidad asistencial dispone 28 camas para la

patologia neuroquirdrgica no traumatica ni raquidea.

Las entrevistas con los pacientes se realizaron en la planta de Neurocirugia del Hospital
General (planta 92 pares). Después del tratamiento quirdrgico, las valoraciones de
control tuvieron lugar en consultas externas de Neurocirugia. Para la labor
administrativa y registro de la informacion, se utilizd los despachos médicos de
Neurocirugia o de la Unidad de Investigacién de Neurocirugia y Neurotraumatologia

(UNINN).

4.3. CRITERIOS INCLUSION Y EXCLUSION

Para participar en este estudio, los pacientes debian cumplir todos los criterios de

inclusion y ninguno de los criterios de exclusion.

Criterios de inclusion:

» Confirmacion diagnostica de malformacion Chiari no asociada a espina bifida
» Edad comprendida entre los 16 y 65 anos

= Conocimientos de la lengua castellana a nivel oral y escrito, para asegurar una

correcta comprension de las escalas del estudio
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» Ausencia de antecedentes neuroldgicos o psiquiatricos adicionales

* Voluntad de participacion en el estudio y firma de un consentimiento informado

especifico

» Capacidad de lectura y comprensidn correctas

Criterios de exclusion:
» Antecedentes de intervenciones quirirgicas en otros centros por la misma patologia

» Malformacion de Chiari, secundaria a otra patologia

4.4. TAMANO MUESTRAL Y SERIE FINAL

El tamafio de la muestra de los pacientes a incluir en este estudio se ha establecido a
partir del cdlculo del nimero de pacientes con esta patologia que habian ingresado en
los anos previos al inicio del presente estudio. Con una media de 2-3 pacientes
ingresados por mes durante los afios 2007-2009, se estimd que podria incluirse a unos

30 pacientes por afo, considerando que podria producirse un 10% de pérdidas.

El reclutamiento total fue de 142 pacientes, 28 de los cuales fueron excluidos del
estudio por no cumplir los criterios de inclusion. De los pacientes incluidos finalmente

en el estudio (n=114), 57 (50%) fueron intervenidos quirdrgicamente.
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4.5. PROTOCOLO DEL ESTUDIO

El protocolo general de estudio de estos pacientes incluye la practica de un conjunto de
exploraciones neurofisioldgicas y de neuroimagen que se han descrito en la tabla 1 y que
estan dirigidas a confirmar el diagnodstico de malformacion de Chiari, asi como
diagnosticar y/o descartar la presencia de hidrocefalia y/o siringomielia. Una vez
establecido el diagndstico, en todos los casos se evalud la calidad de vida, la presencia de
ansiedad y depresion mediante las escalas y test que se describen en los siguientes

apartados y que se resumen en la tabla 2, con el objeto de determinar la situaciéon basal

del paciente y los cambios objetivados a los 6 y 12 meses de la cirugia.

Tabla 1. Protocolo de estudio utilizado en el servicio de Neurocirugia HUVH

Algoritmo de estudio de los pacientes con una malformacion de Chiari tipo I

Exploracion

Objetivo

Exploraciéon neurologica

Obijetivar grado afectacion clinica

Estudio sistémico basico

Estudio preoperatorio basico

Neuroimagen

- RM craneal
- RM medular
- Estudio dinamica LCR*

Objetivar tamafio ventricular, grado de ectopia
amigdalar y presencia de cavidades
siringomiélicas. Descartar hallazgos inesperados

- TC 6seo con reconstrucciones de la
charnela craneo cervical

Objetivar malformaciones dseas concomitantes y
visualizar relaciones osteo-vasculares

Neurofisiologia

- PEAT

Existencia de afectacion de potenciales evocados
a nivel de tronco del encéfalo

- PESS en EESS y EEII

Existencia de afectacion de potenciales evocados
a de extremidades superiores e inferiores

- Polisomnografia

Descartar ausencia de apneas nocturnas

RM: Resonancia Magnética; PEAT: Potenciales evocados auditivos de tronco; PESS: Potenciales evocados somato-
sensoriales; EESS: Extremidades superiores; EEIIL: Extremidades inferiores.

* Exploracion no rutinaria. A practicar en casos seleccionados
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La finalidad de las exploraciones practicadas es confirmar el grado de afectacion clinica y

morfoldgica de los pacientes y determinar si son tributarios de tratamiento quirdrgico.

Algoritmo de estudio

Todos los pacientes incluidos en esta tesis doctoral han ingresado en el servicio de
Neurocirugia del hospital universitario Vall d’ Hebron (HUVH) y han sido incluidos en el
algoritmo de estudio que muestra la Tabla 1. Durante este ingreso hospitalario se ofrecid

a los pacientes la posibilidad de valorar su calidad de vida, a lo que todos accedieron.

A partir de todas las exploraciones de neuroimagen realizadas, se determind los
milimetros (mm) de ectopia de las amigdalas cerebelo y el indice de Evans ©*? | Para
medir la ectopia amigdalar se trazé una linea entre bastién y opistiéon en un corte sagital y
medio de la RM ponderada en T1 y se establecié una linea perpendicular entre ésta y el
extremo mas distal de las amigdalas, expresando el resultado en mm. Dentro de la
poblacién de enfermos etiquetados de MC-1 siguiendo los criterios clasicos, se
diferenciaron 4 subgrupos de pacientes: malformacion Chiari 0 (MC-0), malformacién
Chiari 1 (MC-1), malformacion Chiari 1.5 (MC-1.5) y malformacidon compleja de charnela

(MCC).

El indice de Evans se obtuvo a partir de la relacién entre el tamafo de las astas frontales
donde se encuentran mas dilatadas y el didmetro maximo entre ambas tablas internas en
el mismo corte de TC. A pesar de que el tamano ventricular normal aumenta de forma
variable con la edad, un indice de Evans igual o superior a 0,30 debe considerarse

(41)

patoldgico A partir de los cortes sagitales y medios ponderados en T1 0 en T2 de la
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RM medular, se valoro la presencia de siringomielia y sus ubicaciones cervical, dorsal o

cérvico-dorsal.

Se realizd una recogida sistematica de la informacién de todos los pacientes incluidos en
el estudio, en una base de datos Access exclusiva para este estudio en la que se

registraron todos los datos relacionados con las variables del estudio.

4.6. VARIABLES DEL ESTUDIO

Las variables independientes que se evaluaron en este estudio fueron:

» Presencia de hidrocefalia (RM), variable dicotomica

= Indice de Evans, variable numérica cuantitativa

* Presencia de siringomielia (RM), variable dicotdmica

» Localizacion de la siringomielia, variable dicotdmica. La cavidad puede situarse a
nivel cervical, dorsal o cérvico-dorsal. La afectacién de la medula puede incluir
mas de un segmento medular.

» Ectopia de las amigdalas del cerebelo, variable numérica cuantitativa expresada en

mm.

Las variables demograficas consideradas fueron:

= Sexo, variable dicotdmica

» Edad, variable continua
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]
Como variables dependientes y cuantitativas, se utilizaron diferentes escalas numéricas de

valoracion:

= Para evaluar la calidad de vida, Sickness Impact Profile (SIP)
= Para evaluar la ansiedad State-Trait Anxiety Inventory (STAI)

* Para avaluar la depresion, Inventario de Depresion de Beck (BDI)

Las escalas SIP, STAI y BDI se valoraron antes de la cirugia, en situacién basal, a los seis

meses y al afio de la intervencion quirlrgica (Tabla 2).

Tabla 2: Instrumentos de estudio de los pacientes con una malformacion de Chiari tipo 1

Instrumento de estudio ( *) Objetivo

Cuestionario SIP Detectar la percepcion del paciente de su calidad de vida y el
impacto de su enfermedad

Escala STAI Identificar la ansiedad del paciente en el momento de
diagndstico de la enfermedad y en su vida en general

Escala BDI Registrar la presencia, severidad e intensidad de los sintomas
depresivos asociados al la enfermedad de estudio

SIP: Sickness Impact Profile
STAI: Inventario de Ansiedad Estado Rasgo de Spielberger

BDI: Inventario de Depresion de Beck

* Son cumplimentados por el paciente en el momento de diagnostico de la enfermedad. En el caso de los pacientes
quirdrgicos se evalla a los 6 y12 meses posteriores a la cirugia.
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4.7. PERCEPCION DE LA CALIDAD DE VIDA MEDIANTE LA ESCALA SIP

La escala SIP constituye una escala genérica de la calidad de vida que registra la
percepcidon que el paciente tiene de su propia enfermedad . Mediante esta escala se
intenta reflejar los cambios en la conducta y en las actividades de la vida diaria que ha
presentado el paciente debido al impacto de la enfermedad. Esta escala esta
compuesta de 136 items, agrupados en 12 categorias, que resumen aspectos de las
dimensiones fisica y psicosocial del enfermo. La dimension fisica analiza tres
categorias: deambulacién, movilidad y cuidado corporal (45 cuestiones). La dimension
psicosocial cuantifica la situacion del paciente en cuatro categorias: comunicacion,
actividad emocional, actividad intelectual y relaciones sociales (48 cuestiones). La
escala también incluye cinco categorias independientes: suefio y descanso, nutricion,
trabajo, actividades domesticas, ocio y pasatiempos (43 cuestiones). Se trata de una
escala porcentual que presenta los resultados con porcentajes que van desde 0 (sin
disminucion calidad de vida) hasta 100 (maxima reduccion de la calidad de vida)
(86:9091) " Existen dos versiones adaptadas culturalmente al espafiol, una realizada por
Vazquez Barquero y la ultima por Badia, entre las cuales hay diferencias en algin item
especifico, aunque las diferencias globales son poco significativas. Para este estudio se

utilizd la versién traducida al espafiol por Badia y cols 2,

Para cuantificar la situacién del paciente en esta escala, se obtiene una puntuacién
total y porcentajes parciales de las tres grandes dimensiones: fisica, psiquica y social y
total. La puntuacion global también se puede desglosar en las 12 categorias asociadas

a la vida diaria. Se considera que no existe ningun impacto en la calidad de vida del
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enfermo cuando la puntuacién total del SIP es de 0. El impacto es leve cuando se
registran puntuaciones en el SIP total de 1 a 20, moderado cuando la puntuacién se

sitla entre 21 y 40 y severo cuando esta puntuacion es superior a 40.

Para analizar los resultados del paciente es importante remarcar al enfermo que este
cuestionario hace referencia a como la enfermedad influye en sus comportamientos y
percepciones, por lo que debe hacerse hincapié en que cuando cumplimente el
cuestionario debe hacerlo en referencia exclusiva al impacto de la malformacién de

Chiari en su vida.

En cuanto a la propiedades psicométricas, esta escala ofrece una alta fiabilidad en el
analisis de retest (r=0,92) y una consistencia interna de 0,94 y, si es administrada por
el mismo entrevistador, de 0,97. Un aspecto importante es que el SIP es capaz de
discriminar la disfuncion fisica y social en pacientes con comorbilidad psiquiatrica 7.

La interpretacion de este cuestionario se realiza a través de la puntuacion de cada
categoria, a partir de la suma de los puntos de todos los items contestados y dividido
por la mayor puntuacion disfuncional posible de esa area y multiplicado por 100. El
paciente sblo debe sefalar los items con los que se siente identificado y que considera
debidos a su enfermedad, ya que éstos son los Unicos que se consideran a la hora de
obtener la puntuacién. Cada item posee un peso especifico, un valor ponderado, que
es distinto en cada caso y que se obtiene por consenso entre expertos. Se puede,

ademas, calcular la puntuacién para dos dimensiones, agrupando varias categorias. La
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puntuacidn de la “dimension fisica’ se obtiene sumando las puntuaciones de los items
marcados en las categorias movilidad, desplazamiento y cuidado y movimiento
corporal, dividido por la maxima puntuacion de disfuncién posible para esa dimension y
multiplicado por 100. La puntuacion de la “dimension psicosocial’ se obtiene de forma
similar con las categorias relaciones sociales, comunicacion, actividad intelectual y
actividad emocional. La puntuacion global o total se obtiene del mismo modo que las
anteriores, sumando los valores de los items contestados en las 12 categorias, dividido
por la maxima disfuncion posible y multiplicada por 100. Para realizar esta correccion

se utiliza una plantilla especifica.

4.8. EVALUACION DE LA ANSIEDAD (ESCALA STAI)

Entendemos por ansiedad el estado afectivo desagradable, de intensidad variable, que se
caracteriza basicamente por sentimientos de inseguridad, inquietud y tensién y que se
apoya en una base congénita o predisposicion a padecerlo. Esta alteracién se explora
bajo dos aspectos relativamente diferenciales: la ansiedad como rasgo (A/R) seria la
predisposicion y la ansiedad como estado (A/E) seria la situacion en un momento

determinado (%,

El instrumento seleccionado en el presente estudio para evaluar la ansiedad fue el “State-

Trait Anxiety Inventory/Self Evaluation Questionnaire” (STAI), disefiado por Spielberger,
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(107) E| STAI constituye un elemento de valoracién de la ansiedad

Gorsuch y Lushene
extensamente utilizado, adaptado y validado para la poblacion espafiola %109 Esta
exploracion incluye dos subescalas independientes de 20 items cada una. La primera
subescala evalla la ansiedad de estado (A/E), que refleja el estado emocional transitorio
que presenta el sujeto en el momento de la evaluacién. La segunda subescala valora la
ansiedad como rasgo (A/R), definida por la predisposicion latente de una determinada
persona a padecer estados de angustia. Las puntuaciones obtenidas se corrigen en
funcidn del sexo y la edad de los pacientes de acuerdo a las instrucciones definidas para
este instrumento. Puntuaciones en el STAI inferiores a 25 indican un bajo nivel de
ansiedad, entre 25 y 75 un nivel de ansiedad moderado y los valores superiores a 75 un

elevado nivel de ansiedad. Las respuestas tienen cuatro items que emplean una escala de

frecuencia de 0 (casi nunca) a 3 (casi siempre) 19,

Este cuestionario fue disefiado para una autoaplicacion y la administracion es de forma
individual y no tiene tiempo limitado, aunque suele tener una duraciéon de 30 minutos. Es
importante que el paciente entienda el concepto entre estado y rasgo para aumentar la
fiabilidad de los valores obtenidos. Las puntuaciones varian de un minimo de 0 a un
maximo de 60 puntos. Los resultados se transforman en centiles, que indican el tanto por
ciento del grupo normativo al que el sujeto es superior en puntuaciéon y en decatipos,

escala de diez puntos que determina el valor respecto la media y la desviacion tipica.

Las puntuaciones directas se obtienen mediante la aplicacion de una plantilla de
respuestas y éstas se correlacionan con un baremo en funciéon de la edad y el sexo

obteniéndose un centil y un decatipo (Anexo 4). Las propiedades psicométricas del test
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STAI presentan una consistencia interna entre 0,90 y 0,93 en la ansiedad de estado y

0,84 y 0,87 en la ansiedad de rasgo (%8119,

Para su interpretacion se han intercalado los items directos e inversos para evitar el
efecto del sesgo de aquiescencia, que puede definirse como la tendencia a responder de
forma afirmativa con independencia del contenido de los items ®'?, La correccidon se
efectia con una plantilla especifica, sumando los puntos de los items de ansiedad

positivos y los negativos y trasladando el valor resultante a una férmula impresa.

El coeficiente alfa de los estudios originales oscila entre 0,83 y 0,92 ©*, En la muestra
espanola los indices KR20 para A/E oscilan entre 0,90 y 0,93 y en A/R entre 0,84 y 0,87
(13) Para la adaptacidn espafiola se han empleado percentiles y decatipos. Los decatipos

son una escala tipica de media 5,5 + 2 %,

4.9. VALORACION DE LA DEPRESION CON LA ESCALA BDI

La escala BDI, Inventario de Depresion de Beck, es un instrumento que evalla la
presencia y severidad de los sintomas depresivos en adultos y adolescentes a partir de los
13 afos. Beck desarrolld este instrumento en 1961, con la intencién de reflejar un
consenso sobre los sintomas que entonces se consideraban definitorios de la depresion.
Es una de las herramientas mas utilizadas internacionalmente para valorar la
sintomatologia depresiva. La segunda versién en 1979 del mismo test tuvo todavia mayor
difusiéon (BDI-IA), la cual sufrid leves modificaciones hasta la revision mas actual BDI-II,

utilizada en este estudio. Los Ultimos cambios fueron adaptados a los criterios

Olga Mestres i Soler 108



Repercusiones de la malformacién Chiari 1 en la calidad de vida del paciente

diagndsticos sintomaticos del DSM-1V (Manual Diagndstico y Estadistico de los Trastornos

Mentales Cuarta Edicion , lo que apoya su validez de contenido ¢,

Existen dos traducciones al castellano y una especifica a la poblacion latina. La version
adaptada, validada y traducida al castellano fue por Vazquez y Sanz '), En los dos casos
se corroboraron la confiabilidad transcultural del instrumento y su capacidad de

discriminar la presencia de signos y sintomas de depresién 7,

La escala BDI es un instrumento que evalla la presencia, severidad e intensidad de los
sintomas depresivos. Es un cuestionario autoaplicado de 21 items que evalta un amplio
espectro de sintomas depresivos. El tiempo de administracion estimado es de 10-15
minutos. El paciente debe escoger entre 4 respuestas alternativas para cada item
ordenadas de mayor a menor gravedad y aquella frase que mejor describa su estado. El
marco temporal hace referencia al momento actual y a las dos semanas previas. La
puntuacion se obtiene sumando los valores de las frases seleccionadas que van de 0 a 3. El
rango de puntuacidon obtenida es de 0-63 puntos. Como otros instrumentos de evaluacion
de sintomas, su objetivo es cuantificar la sintomatologia, no proporcionar un diagndstico.
Los puntos de corte elaborados por el autor son: 0-13 minimo; 14-19 leve; 20-28

moderado; 29-63 severo (1%,

El BDI ha demostrado estar bien disefiado, con una alta consistencia interna y altos valores
de validez, lo permite fundamentar no solamente que en la actualidad sea un instrumento
de evaluacion de la sintomatologia depresiva, sino que también pretende establecer
criterios especificos para evaluar la significacion clinica de la depresion. Es el instrumento

de autoinforme mas utilizado internacionalmente para cuantificar los sintomas depresivos
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en poblaciones normales y clinicas, tanto en la practica profesional como en la
investigadora. Se ha utilizado en multitud de estudios: sobre la depresidn en la tercera
edad ®, meta-andlisis para la terapia cognitivo-conductual en la depresién ‘**y en un
estudio después de realizar una terapia cognitiva en una cohorte de 63 pacientes con

depresion unipolar 29, entre los méas destacados.

En cuanto a las propiedades psicométricas de BDI, la fiabilidad r=0.8, la sensibilidad es del

100%, la especificidad del 99 % 2V,

En la traduccion del cuestionario al castellano se han estudiado las propiedades

psicométricas que confirman la confiabilidad transcultural del instrumento y su capacidad

de discriminar adecuadamente la presencia de sintomas y trastornos depresivos 16117,

Existen traducciones o adaptaciones de las diferentes versiones del BDI (BDI, BDI-IA, BDI-
II, BDI-SF, BDI-PC 6 BDI-FS) a una gran multitud de idiomas: aleman, arabe, bulgaro,
chino, danés, espaiol, finlandés, flamenco, francés, griego, hebreo, hindd, italiano,

islandés, japonés, noruego, sueco y turco.

4.10. CONSIDERACIONES ETICAS

Este proyecto de investigacion fue valorado y aceptado por el Comité Etico de
Investigacion Clinica (CEIC) del Hospital Universitario Vall Hebron con el nimero de

registro PR(AG)39/2009 (Anexo 1).
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Todos los pacientes participaron de forma voluntaria en el estudio y fueron informados
del objetivo del mismo. En todos los casos se les garantizd de forma oral y por escrito
(consentimiento informado) (Anexo 2) la confidencialidad de los datos obtenidos y el
anonimato de los mismos. Toda la informacion recogida se registré en una base de datos

protegida y exclusiva para este estudio.

De acuerdo con la Ley 15/1999 de Proteccion de Datos de Caracter Personal, los datos
personales obtenidos han sido los necesarios para cubrir los fines del estudio. En ninguno
de los informes del estudio aparece el nombre de los enfermos y su identidad no ha sido

revelada a persona alguna, salvo para cumplir con los fines del estudio.

Para la utilizaciéon de los test de estudio se contactd, en el caso de la escala SIP, con el
Dr. Badia, autor de la traduccidon de dicha escala a la lengua castellana. Para el test de
STAI, se contactd con el Dr. Guillen de la Facultad de Psicologia de Granada, el cual
confirmd que no se necesitan permisos para su utilizacion. El test BDI fue traducido al
espafiol por el Dr. Sanz, de la Universidad Complutense de Madrid, con el cual también se

contact6 de forma previa para solicitar la pertinente autorizacion.

4.11. ANALISIS ESTADISTICO

El andlisis estadistico se ha realizado mediante el paquete estadistico SPSS versiéon 17.0
para Windows. Se ha efectuado un analisis descriptivo de la muestra para valorar el
estado de los individuos y la afectacién de la malformacion de Chiari 1 en la calidad de
vida, depresion y ansiedad. Para ello se han realizado calculos de frecuencia y porcentaje

en las variables categdricas o de tipo nominal y medidas de tendencia central y dispersion
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en las variables continuas. Asimismo, el sexo, el tipo de Chiari, la hidrocefalia, la
siringomielia y su localizacién se han expresado como nimero (porcentaje), la edad, el
indice de Evans y el grado de ectopia como media + desviacidon estandar y las escalas SIP,
STAI y BDI como mediana, rango intercuartil y valores minimo y maximo, ya que estas

variables no han seguido una distribuciéon normal.

Debido a que las variables SIP, STAI y BDI no se aproximaban a una distribucion normal,
se utilizaron pruebas no paramétricas en las comparaciones. Asi, para evaluar si las
variables categodricas influian en cada una de las escalas, se ha utilizado el test no
paramétrico de la U de Mann-Whitney en variables dicotomicas y la prueba de Kruskal-
Wallis cuando se comparaban mas de dos grupos. Asimismo, se ha utilizado el coeficiente
de correlacién de Spearman cuando esta comparacion se hizo entre variables continuas.
Las comparaciones efectuadas con la escala BDI categorizada (no depresion:<10,
depresion:>=10) se han evaluado mediante el test ji-cuadrado de Pearson en las

variables categdricas y la t de Student en las variables continuas.

Para valorar si existia una mejoria 0 empeoramiento en las escalas durante el seguimiento
se ha utilizado la prueba de los rangos con signo de Wilcoxon. Cdmo los cambios en las
puntuaciones del SIP, STAI y BDI a los 6 y 12 meses seguian aproximadamente una
distribucién normal, se utilizd el test de la t de Student para comparar las mejorias o
empeoramientos de las escalas en variables categoricas dicotémicas, la prueba del
analisis de la varianza (ANOVA) en variables de mas de dos categorias y el coeficiente de

correlacion de Pearson en las variables continuas.

Todas las pruebas se realizaron para un nivel de significacién inferior o igual al 5%.
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5.1. ANALISIS DESCRIPTIVO DE LA MUESTRA

De un total de 142 pacientes con malformacién de Chiari reclutados entre enero de 2009
y diciembre de 2013, 28 fueron excluidos del estudio por no cumplir los criterios de
inclusion; principalmente por presentar una edad superior a 65 afios (n=9) o por haber
sido intervenidos quirtrgicamente en otro centro (n=14), el resto (n=5) fue descartado

por presentar una MC-1 secundaria a otras patologia o por problemas de lenguaje.

En el estudio se incluyeron finalmente 114 pacientes de los que 81 (71,1%) fueron
mujeres. La edad media de la serie fue de 41,7 + 13,3 afios (min.: 16, max.: 66). Del
total de pacientes estudiados, 57 (50%) fueron intervenidos quirdrgicamente. La tabla 3

resume las principales caracteristicas de la serie.

La malformacién de Chiari predominante fue el tipo 1, presente en un 69,3% de los
pacientes. El 50% de los pacientes presentaron siringomielia, la mayoria de ellos (66,7%)
con localizacién cérvico-dorsal (Tabla 3). El indice de Evans fue superior a 0,3 en 16
(14,3%) pacientes y el valor medio de la ectopia de las amigdalas del cerebelo de los

pacientes estudiados fue de 9 + 5,2 (min.: 0, max.: 25).

De los 114 pacientes reclutados que finalmente cumplian todos los criterios de inclusién y
ninguno de exclusidon 102 presentaron sintomatologia mientras que 12 pacientes estaban

asintomaticos y se diagnosticaron de forma incidental.

De los 57 pacientes a los que se le practicd una reconstruccion de la fosa posterior, 2
(3,5%) pacientes abandonaron el estudio, aunque uno de ellos realizd la valoracién a los

6 meses. En 7 (12,2%) casos la intervencidon quirdrgica se realizd de forma reciente, por
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lo que los pacientes no cumplian el periodo establecido para realizar las visitas de
seguimiento. Asi, 49 pacientes (85,9%) fueron revalorados respecto a su calidad de vida,
ansiedad y/o depresidon después de la intervencion quirdrgica y 37 (64,9%) llegaron a
valorarse a los 12 meses. Hubo 1 paciente que, aunque no llegd a evaluarse a los 6

meses, si lo hizo a los 12.

Tabla 3: Descripcion de la muestra

Variable N (%) / media + D.E.
Edad 41.7 £ 13,3
Sexo(mujer) 81 (71,1%)
Tipo de Chiari

0 11 (9,6%)

1 79 (69,3%)

1.5 18 (15,8%)

Complejo 6 (5,3%)
Siringomielia 57 (50%)

Localizacion siringomielia
Cervical
Dorsal

Cervical-Dorsal

13 (22,8%)
6 (10,5%)
38 (66,7%)

Hidrocefalia 21 (18,4%)
DVP* 27 (23,7%)
Indice de Evans 0.27 + 0,04
Indice de Evans > 0.3 16 (14,3%)
Grado de Ectopia (mm) 9+5,2
Intervencion quirdrgica 57 (50%)
* DVP: Derivacion ventriculo-peritoneal
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De los 27 pacientes a los que se les colocd una DVP, 12 recibieron tratamiento
quirdrgico, 6 presentaban una hidrocefalia, como enfermedad asociada a la MC-1 y se
les realizd como tratamiento previo a la descompresion de la fosa posterior. Los otros 6
pacientes se les instaurd a posteriori por acumulo de LCR en la fosa posterior. Es dificil
de discriminar si estos 6 pacientes necesitaron un sistema derivativo del LCR como
complicacién de la cirugia o bien si ya presentaban previamente una alteracion en la

dindmica del LCR.

5.2. VALORACION BASAL SINTOMAS Y SIGNOS

La sintomatologia de los pacientes puede estar intimamente relacionada con la calidad de
vida. La tabla 4 muestra los sintomas y signos que presentaron los pacientes de la serie
durante su valoracion inicial (antes del tratamiento). La tabla muestra como, al igual que
otras series, las cefaleas, las parestesias, los mareos y el dolor cervical han sido los
sintomas mas frecuentes. Los pares craneales solo se mostraron afectados en menos de

un 5% de los pacientes de la serie (Tabla 4).
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Tabla 4. Signos y sintomas basales de los pacientes con Malformacién Chiari 1

Signos y sintomas Unilateral Bilateral
Cefaleas 75,2%

Cefaleas que aumentan con la tos 49,6%

Mareos 44,2%

Vértigo 13,3%

Alteraciones visuales 8,0%

Fatiga 25,7%

Inestabilidad 26,5%

Perdida sensorial 23,9%

Ansiedad 27,4%

Depresion 27,7%

Debilidad motora 19,5%

Disfagia 23,9%

Disfonia 8,0%

Alteraciones de la marcha 8,0%

Parestesias EESS 47,8%

Parestesias EEII 13,3%

Dolor EESS 17,7%

Dolor EEII 5,3%

Dolor cervical 45,1%

Alteracién del VII par craneal 1,8%
Alteracion pares craneales IX/X/XI 4,4% 3,5%
Alteracién XII par craneal 0,9%

EESS: Extremidades superiores; EEII: Extremidades inferiores
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5.3. CALIDAD DE VIDA EN LOS PACIENTES CON MALFORMACION CHIARI
Repercusion de la MC-1 en la calidad de vida del paciente

La evaluacion inicial en la calidad de vida se efectu6 mediante la escala SIP a 114
pacientes. La mediana de la puntuacion del SIP total fue de 16 (6-31) (Fig.13). No hubo
ningun impacto en la calidad de vida (SIP: 0) en 7 (6,1%) pacientes, mientras que en 58
(50,9%) pacientes el impacto fue leve (SIP: 1-20), en 33 (29%) moderado (SIP: 21-40) y

en 16 (14%) severo (SIP>40).

L 1 I 1
0 20 40 60

SIP Total Basal

40—

Nombre de pacientes

Fig.13: Agrupacion de pacientes por intervalos de puntuacion

en la escala Sickness Impact Profile (SIP)
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En la tabla 5 se muestra los valores de la escala SIP en las diferentes categorias
resaltando los resultados que han sido estadisticamente significativos. Los pacientes con
malformacion de Chiari presentaron una mayor repercusion en la actividad laboral
(categoria de trabajo), la actividad intelectual, el ocio y pasatiempos, las tareas
domésticas y el suefio y descanso, con puntuaciones (mediana y rango intercuartil) de 40
(0-88), 28 (0-70), 27 (0-58), 26 (0-43) y 22 (10-49) respectivamente. Hubo poca
afectacion en las categorias de nutricion, cuidado y movimiento corporal, comunicacién y
movilidad, con puntuaciones (mediana y rango intercuartil) de 0 (0-5,5), 7 (1-24), 8 (0-

22) y 9 (0-24) respectivamente.
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Tabla 5: Medianas y rango intercuartil de las puntuaciones registradas en la escala Sickness Impact Profile (SIP)
en los pacientes con malformacién de Chiari tipo I incluidos en el estudio

, . . . . Pacientes .
p Numero Serie Pacientes sin  Pacientes con - Pacientes con
Categoria o - . - . sin . .
. . de completa siringomielia  siringomielia . . hidrocefalia**
dimension _ a a hidrocefalia —
preguntas  (n=114) (n=157) (n=157) a (n=21)
(n=93)
SIP total 136 16,5 (6-31) 23 (13-35) 13 (3,5-26)* 16 (5-31) 21 (11-43,5)
Dimension fisica 45 8,5 (1-22) 12 (3-23,5) 5(1-22) 7 (1-22) 10 (4,5-36,5)
Desplazamiento 12 10 (0-22) 10 (0-22) 8 (0-22) 8 (0-20,5) 19 (8,5-35)*
Movilidad 10 9 (0-24) 9 (0-24,5) 9 (0-19) 9 (0-21) 13 (0-37,5)
Cuidado corporal 23 7,5 (1,5-24) 12 (2-25) 6 (0-21) 7 (0-20,5) 13 (5-46,5)*
Dimensién 48 20 (5-37) 26 (11-40,5) 12 (3-30)* 20 (4-37) 21 (11,5-41,5)
psicosocial
Comunicacion 9 8 (0-20) 16 (0-24,5) 0 (0-17,5)* 7,5 (0-20) 11 (0-24,5)
Actividad emocional 9 20 (8-44) 23 (11-48,5) 16,5 (7-40) 18 (8-40) 43 (16-61,5)*
Actividad intelectual 10 28 (0-70) 46 (11-78,5) 20 (0-61) 22 (0-70,5) 46 (4-70)
Relaciones sociales 20 15 (4-32) 21 (5,5-38,5) 9 (4-26)* 15 (4-30) 17 (4-45)
Categorias
independientes
Suefio y descanso 7 22 (10-49,5) 31 (10-63,5) 11 (0-39,5)* 22 (10-51) 21 (10-42)
Nutricion 9 0 (0-5,5) 0 (0-6) 0 (0-3) 0 (0-6) 0 (0-3)
Trabajo 9 40 (0-88) 53 (0-88) 17 (0-88) 20 (0-88) 88 (7-88)
Actividades 10 26 (0-43) 30 (0-45) 23 (0-39) 26 (0-45,5) 27 (0-40,5)
domésticas
Ocio y pasatiempos 8 27,5 (0-58) 40 (5-61) 5 (0-49)* 25 (0-58) 47 (2,5-57,5)

* Diferencias estadisticamente significativas (p < 0,05) cuando se compararon con las obtenidas en la serie completa (prueba

de la U de Mann-Whitney). ** Pacientes con hidrocefalia tratada o no activa
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Repercusion de las variables clinicas y radiolégicas en la calidad de vida

No se observaron diferencias significativas entre hombres y mujeres en cuanto a la
puntuacién total del SIP, pero si en algunas de las categorias de la escala, objetivandose
en los varones una mayor afectacion en comunicacion (U de Mann Whitney, 35,5 vs. 19,5,

p=0,022) y nutriciéon (U de Mann-Whitney, 4 vs. 0, p=0,001) que en las mujeres.

La edad si se relacion6 con el SIP total, presentando los pacientes de mas edad una
mayor afectacién (Spearman, R: 0,243, p=0,009). Las categorias en las que se presentd
una mayor correlacion con la edad fueron: la dimensién fisica (Spearman, Rho: 0,332,
p<0,001), el cuidado y movimiento corporal (Spearman, Rho: 0,333, p<0,001), las tareas
domésticas (Spearman, Rho, R: 0,323, p<0,001) y el desplazamiento (Spearman, Rho:
0,303, p=0,001). Hubo un mayor impacto sobre la calidad de vida a medida que

aumentaba la edad del enfermo (Fig.14).
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Fig.14: Resultados en la escala Sickness Impact Profile (SIP)

por intérvalos de edades
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La magnitud del descenso amigdalar no se asocié a una mayor repercusion en la calidad
de vida de los enfermos estudiados. Posiblemente esto explique porque el tipo de
malformacion de Chiari no se relaciond con el SIP en la puntuacion global ni en ninguna

de sus categorias (Fig.15).

TipoChiari
1
C]15

mcc

204 =

-204

40

1 1
6 meses 12 meses

INCREMENTO SIP

Fig.15. Calidad de vida en funcion del subgrupo de
malformacion Chiari: 1, 1.5 o MCC (malformacion compleja de
charnela craneo-cervical) evaluado con la escala Sickness Impact
Profile (SIP)

En contra de lo previsto los pacientes con siringomielia presentaron menor afectacién en
el SIP total (U de Mann-Whitney, 13,5 vs. 23,5, p=0,012) que los que la malformacién de
Chiari no se asocid a esta patologia. Las categorias en las que se observaron mayores
diferencias entre los pacientes con y sin siringomielia fueron: dimension psicosocial (U de
Mann-Whitney, 12,5 vs. 26,5, p=0,008), sueno y descanso (U de Mann-Whitney, 10,5 vs.

32, p=0,009), relaciones sociales (U de Mann-Whitney, 9 vs. 21, p=0,032), comunicacion
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(U de Mann-Whitney, 0 vs. 17, p=0,001) y ocio y pasatiempos (U de Mann-Whitney, 10,5
vs. 42, p=0,008). En todas estas categorias los pacientes que estaban mejor o con menos
afectacion fueron aquellos que tenian siringomielia. La localizacion de la cavidad

siringomiélica no se asocié a ninguna diferencia significativa.

La presencia de la hidrocefalia no influyd de forma significativa con el SIP total, pero si
con alguna de sus categorias. Asi, los pacientes con hidrocefalia tenian mas afectados los
ambitos de la actividad emocional (U de Mann-Whitney, 43 vs. 18, p=0,023) (Fig.16),
cuidado y movimiento corporal (U de Mann-Whitney, 12,5 vs. 7, p=0,007) (Fig. 17) y

desplazamiento (U de Mann-Whitney, 17 vs. 8,5, p=0,009) (Fig.18).
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Fig.16: Asociacion significativa Fig.17: Asociacion significativa entre la
entre la hidrocefalia y la actividad hidrocefalia y el cuidado y movimiento
emocional (U de Mann-Whitney, 43 corporal (U de Mann-Whitney, 12,5 vs. 7,
vs. 18, p=0,023) p=0,007)
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Fig.18: Asociacion significativa entre la
hidrocefalia y el desplazamiento (U de
Mann-Whitney, 17 vs. 8,5, p=0,009)

Igual que en la hidrocefalia no tratada, los pacientes a los que se les habia implantado
una DVP presentaron una mayor afectacion en la actividad emocional (U de Mann-
Whitney, 40,5 vs. 18, p=0,027), cuidado y movimiento corporal (U de Mann-Whitney, 13
vs. 7, p=0,014) y desplazamiento (U de Mann-Whitney, 13 vs. 8,5, p=0,031). El valor del
indice de Evans no se asocié de forma significativa ni con el SIP total ni con ninguna de

sus categorias.

Valoracion de los pacientes sintomaticos vs asintomaticos

En el presente estudio se incluye un grupo de 12 (10,5%) pacientes que fueron
diagnosticados de forma incidental, sin presentar sintomatologia asociada a la MC-1.
Estos casos se diagnosticaron a partir de RM craneales realizados por otros motivos o bien
a partir de estudios familiares de pacientes afectos para descartar la malformacion.

Después de estudiar a estos 12 pacientes mediante el protocolo habitual, y en funcién de

Olga Mestres i Soler 125



Repercusiones de la malformacion Chiari 1 en la calidad de vida del paciente
——————— —————————————— ——— ———————————— ——————

los hallazgos objetivados en las exploraciones complementarias realizadas, se decidié
realizar el tratamiento quirdrgico a 4 pacientes, fundamentalmente debido a la presencia
de siringomielia (n= 3). En un caso se realiz6 el tratamiento quirirgico por eleccion de la
paciente. Como era esperable, este grupo de pacientes presentd una mejor calidad de

vida que los pacientes con sintomas (Tabla 6).

Tabla 6: Comparativa de la calidad de vida de pacientes sintomaticos y no
sintomaticos valorada mediante la escala Sickness Impact Profile (SIP)

Serie Pacientes Pacientes
Categoria o dimensién completa Asintomaticos  Sintomaticos
(n=114) (n=12) (n=102)
SIP total 16,5 (6-31) 3(0,5-13) 20 (9-32)*
Dimension fisica 8,5 (1-22) 1(0-3) 10 (3-24,5)*
Desplazamiento 10 (0-22) 0 (0-0) 10,5 (0-22)*
Movilidad 9 (0-24) 0 (0-8,5) 9 (0-24)*
Cuidado corporal 7,5 (1,5-24) 2 (0-8) 8,5 (2-25)*
Dimension psicosocial 20 (5-37) 4 (1-13) 22 (9-39)*
Comunicacion 8 (0-20) 0 (0-7) 8,5 (0-22)*
Actividad emocional 20 (8-44) 0 (0-18) 23 (9,5-44)*
Actividad intelectual 28 (0-70) 11(0-21) 38 (5-74)*
Relaciones sociales 15 (4-32) 0 (0-8) 16,5 (5-38)*
Categorias independientes
Suefo y descanso 22 (10-49,5) 0(0-22) 23 (10-51)*
Nutricion 0 (0-5,5) 0 (0-0) 0 (0-6)
Trabajo 40 (0-88) 0 (0-8) 53 (0-88)*
Actividades domésticas 26 (0-43) 0 (0-25,5) 27,5 (0-47)*
QOcio y pasatiempos 27,5 (0-58) 0 (0-36) 29 (0-60)
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5.4. ANSIEDAD EN LOS PACIENTES CON MALFORMACION DE CHIARI 1

El grado de ansiedad de los pacientes se valor6 mediante los valores absolutos y el
calculo de los centiles en la escala STAI, dividida en dos categorias: Estado y Rasgo. La
mediana de la puntuacién en la escala de STAI-Estado fue de 62 (RIQ: 36-86, min: 4;
max.: 99), mientras que la mediana en la escala de STAI-Rasgo fue de 60 (RIQ: 30-85,
min: 1; méx.: 99). Comparando estos resultados con los de la poblacién general 13122,
se observo que las puntuaciones de los pacientes con malformacién de Chiari evaluados
eran mas elevadas, confirmando que en estos pacientes existia un mayor grado de
ansiedad. Para la ansiedad de estado, 21 pacientes (18,4%) presentaban un grado de
ansiedad bajo (<25), 53 (46,5%) un grado de ansiedad moderada (25-75) y 40 (35,1%)
un grado de ansiedad elevado. Para la ansiedad de rasgo, en 26 pacientes (23%) se
objetivd un grado de ansiedad bajo, en 46 (27,7%) moderado y en 41 (36,3%) alto. Al

traducir estos valores en decatipos se obtuvieron valores (mediana y rango intercuartil)

de 6 (5-8) en el STAI-Estado y de 6 (4-8) en el STAI-Rasgo.

Relacion entre la ansiedad y las variables clinicas y radioldgicas

Ni el sexo ni la edad de los pacientes se relacionaron con la escala STAI, ni en las
categorias de ansiedad de estado o de rasgo. En el grupo de pacientes sintomaticos
(n=102) se obtuvieron valores mas elevados respecto a los pacientes asintomaticos (n=
12), aunque las diferencias sélo fueron estadisticamente significativas para los valores de
la categoria de STAI-Rasgo (Tabla 7). Estos resultados permiten afirmar que la

sintomatologia que presenta este grupo de pacientes conlleva valores mas altos de
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ansiedad que aquellos que no presentan sintomatologia y se diagnostican de forma

incidental.

Tabla 7: Ansiedad en pacientes sintomaticos versus asintomaticos con la escala STAI (State-Trait
Anxiety Inventory

; Serie Pacientes Pacientes
Categoria o completa  Asintomaticos ~ Sintomaticos
dimension

(n=114) (n=12) (n=102)
STAI estado 62 (36,5-6) 53,5(11-1,5) 65 (40-87)
STAI estado 6 (5-8) 5,5(3-7) 6,5 (5-8)
(decatipo)
STAI rasgo 60 (30-85)  25(3-47,5) 65 (35-86)*
STAI rasgo 6 (4-8) 4 (2-6) 6 (5-8)*
(decatipo)

*: Diferencias estadisticamente significativas

La presencia de siringomielia si que se asocid de forma significativa con el nivel de
ansiedad. Paraddjicamente, los pacientes con siringomielia presentaron un menor nivel de
ansiedad que aquellos que no la tenian, tanto en la categoria de estado (U de Mann-
Whitney, 55 vs. 70, p=0,003) (Fig.19), como en rasgo (U de Mann-Whitney, 51 vs. 65,
p=0,087). Sin embargo, en esta Ultima no se llegd a alcanzar diferencias estadisticamente

significativas. (Fig.20).

La localizacién de la siringomielia no se asocié con la ansiedad. Tampoco se relacionaron
de forma significativa el grado de ectopia de las amigdalas del cerebelo, la presencia de

hidrocefalia, el indice de Evans ni el hecho de ser portador de una DVP.
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Fig.19: Asociacion de la ansiedad de Fig.20: Asociacion de la ansiedad de
estado con la presencia de siringomielia rasgo con la presencia de siringomielia
mediante la escala State-Trait Anxiety mediante la escala State-Trait Anxiety
Inventory (STAI) (U de Mann-Whitney, Inventory (STAI) (U de Mann-Whitney,
55 vs. 70, p=0,003) 51 vs. 65, p=0,087)

5.5. EVALUACION DE LA DEPRESION EN LOS PACIENTES CON MALFORMACION
CHIARI

El grado de depresion de los pacientes del estudio fue valorado mediante la escala
Inventario de Depresién de Beck (BDI). La mediana de la puntuacién de los pacientes con
malformacion de Chiari estudiados en esta escala fue de 11 (RIQ: 4-19; min: 0; max.: 34)

(Fig.21).
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Fig. 21: Histograma de la distribucién de la presencia de
sintomas depresivos en la evaluacion basal mediante el
Inventario de Depresion de Beck (BDI)

Para estratificar la magnitud de este problema, se dividid la escala por grados de
depresion y se observd que 3 (2,7%) pacientes presentaban una depresion grave (BDI >
30), 28 (24,8%) pacientes tenian una depresion moderada (BDI: 19-29), 32 (28,3%) una
depresion leve (BDI: 10-18) y 50 (44,2%) pacientes no presentaban sintomas depresivos

relevantes (BDI<10).
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Asociacion de sintomas depresivos con otras variables clinicas

No hubo diferencias significativas entre hombres y mujeres. En cambio, si que se objetivd
una correlacién significativa entre la edad y los valores obtenidos en el BDI, empeorando

la depresidn en los pacientes de mas edad (Spearman, Rho: 0,243, p=0,010) (Fig.22).
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Fig. 22: Correlacion significativa entre la edad y la
depresion en la evaluacion basal en el Inventario de
Depresion de Beck (BDI) (Spearman, Rho: 0,243, p=
0,010)

No hubo diferencias en cuanto al tipo de Chiari que presentaban los pacientes. Sin
embargo, paraddjicamente los pacientes con siringomielia estaban significativamente
mejor que aquellos que no la presentaban (U de Mann-Whitney, 9 vs. 14, p=0,043), sin

que la localizacién de la cavidad siringomiélica influyera de manera significativa (Fig.23).
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Fig. 23: Asociacion estadisticamente significativa entre la presencia
de siringomielia y depresion mediante el Inventario de Depresién de
Beck (BDI) (U de Mann-Whitney, 9 vs. 14, p=0,043)

La presencia de hidrocefalia, el valor del indice de Evans y el hecho de que algunos
pacientes fueran portadores de una DVP no se asociaron de forma estadisticamente
significativa con la depresion, al igual que el grado de ectopia de las amigdalas del

cerebelo.

5.6. RESULTADOS POSTQUIRURGICOS

De los 114 pacientes incluidos en el estudio, 57 (50%) recibieron tratamiento quirurgico.
La mortalidad de esta serie fue del 0%. Las RMs de control efectuadas a los 6 meses del
tratamiento objetivaron la presencia de una neocisterna magna en todos los casos (Fig.

24). Ninguno de los pacientes requirié una reintervencion por su malformacion.

Olga Mestres i Soler 132
— ——————— ———————— —



Repercusiones de la malformacion Chiari 1 en la calidad de vida del paciente
——————— —————————————— ——— ———————————— ——————

Fig. 24: Imagenes de resonancia magnética ponderadas en T1 (cortes sagitales
medios) de una paciente de 30 anos de edad afecta de una malformacion de
Chiari tipo 1 antes (izquierda) y después de la reconstruccion de la fosa posterior
(derecha). Obsérvese la distinta posicion de las amigdalas del cerebelo y el
tamaiio de la cisterna magna (flechas) antes y después de la cirugia.

Complicaciones quirurgicas

Dieciocho pacientes presentaron algin tipo de complicacion postoperatoria. Tres
pacientes presentaron una fistula de LCR a través de la herida quirtrgica y en 2 de ellos
se constatd una alteracion de la dinamica del LCR que obligd a la colocacion de una
derivacion de LCR interna. En 7 pacientes se objetivd fiebre aséptica durante la semana/s
posteriores a la cirugia, presentando lo que se conoce como un sindrome de fosa
posterior. Estos pacientes requirieron tratamiento corticoideo con dosis bajas de
dexametasona, que fueron retiradas de forma decreciente. Un paciente de este grupo

presentd un edema orofaringeo de etiologia no filiada que precisé una reintubacion y
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posterior tragueotomia que se mantuvo durante unos dias. Dos pacientes adicionales
presentaron fiebre, aunque ésta cedid de forma espontanea sin corticoides. Tres
pacientes presentaron una infeccidon urinaria, posiblemente secundaria al sondaje vesical
quirdrgico, que se resolvid sin mas consecuencias. Todos los incidentes mencionados se
resolvieron de forma favorable. Por Ultimo, 2 pacientes presentaron una hidrocefalia
subaguda durante el postoperatorio de la reconstruccién de fosa posterior (RFP) por lo
que fue necesaria la implantacién de una derivacién de LCR permanente y una paciente
presentd una exacerbacion inicial del vértigo posicional que ya presentaba antes de la

cirugia.

Evolucion de la calidad de vida en pacientes postquirirgicos

En el estudio basal, los pacientes que fueron intervenidos quirdrgicamente no
presentaban una mayor afectacién de la calidad de vida respecto a los pacientes que no
se trataron, ni al considerar el SIP total ni en ninguna de sus categorias. De los 57
pacientes que se intervinieron quirirgicamente, 49 (85,9%) fueron valorados a los 6
meses y 37 (64,9%) a los 12 meses. La valoracion de los cambios en la calidad de vida
después del tratamiento se realiz6 a un total de 49 pacientes, ya que un paciente que no
llegd evaluarse a los 6 meses si lo hizo a los 12. Es importante mencionar que cuando se
realizaron las valoraciones de seguimiento a los 6 y 12 meses de la cirugia, 13 pacientes
se encontraban inmersos en un proceso de obtencién de una incapacidad laboral

permanente o ya la habian conseguido.
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La mediana de la puntuacion total del SIP basal de los 57 pacientes que recibieron
tratamiento quirdrgico fue de 16 (max.: 0 - min: 55), a los 6 meses de 13 (max.: 0- min:
59) y a los 12 meses de 11,5 (max.: 0-min: 67). Al realizar un andlisis comparativo en la
serie completa, no se objetivaron cambios significativos en la calidad de vida ni los 6

(Wilcoxon, p=0,380), ni a los 12 meses de la intervencion (Wilcoxon, p=0,856) (Fig.25).
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Fig.25: Evolucién de la calidad de vida mediante la escala Sickness
Impact Profile (SIP) en los pacientes quirdrgicos, a los 6 meses
(Wilcoxon, p=0,380) y a los 12 meses (Wilcoxon, p=0,856) de la
intervencién

En este analisis grupal, al evaluar las diferentes categorias del SIP se observd una mejoria
significativa al afio en la actividad intelectual (Wilcoxon, p=0,024) (Fig. 26). La actividad
emocional si mejoré de forma significativa a los 6 meses del tratamiento (Wilcoxon,

p=0,024) (Fig. 27), pero no al ano de seguimiento.
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Fig. 26: Evolucién actividad intelectual en Fig. 27: Evolucion actividad emocional
pacientes postquirtrgicos (Wilcoxon, en pacientes postquirurgicos (Wilcoxon,
p=0,024) p=0,024)

No obstante, al analizar los cambios presentados por los pacientes de forma individual
(considerando sélo aumentos o disminuciones del valor total de SIP) se observé que a los
6 meses de la cirugia 25 pacientes habian mejorado su calidad de vida, en 23 la calidad
de vida habia empeorado y en el Ultimo paciente no se objetivaron cambios. La figura 28
muestra los cambios individuales de puntuaciéon de los pacientes que reflejaron una
menor puntuacion en la escala SIP a los 6 0 12 meses de la cirugia. Obsérvese como la
mayoria de estos pacientes se encontraban dentro de la categoria de un impacto leve en
su calidad de vida y en 13 de los 23 casos las puntuaciones basales del SIP eran iguales o
menores de 5. Para interpretar estos resultados debe mencionarse el fendmeno
estadistico del “floor effect”, que explica como aquellos pacientes que presentan
puntuaciones basales de 0 o muy bajas (un SIP de 0 indica ninguna afectacion en la
calidad de vida y una puntuacién entre 1 y 20 un impacto leve en la calidad de vida) no
son susceptibles de mejorar. También debe considerarse que al menos 5 de estos

pacientes se encontraban tramitando un proceso de incapacidad laboral permanente.

Olga Mestres i Soler 136




Repercusiones de la malformacion Chiari 1 en la calidad de vida del paciente

100
~ 90 -
S 80 -
8 70
- v
g 60 - » @) v
2 504 2
£ ¢ 0
2 40 - . i ¥
N Q '
& 30 - ' T
v 8
o 20 - l ¥
g 5
9 10 - J ;
ml ]

Puntuacion 6 meses de 12 meses de
basal la cirugia la cirugia

Figura 28: Puntuaciones basales y cambios postquirirgicos de los 23
pacientes que aparentemente no mejoraron después de la cirugia.
Trece de los 23 pacientes presentaban de forma basal valores < 5y
un 74% de los pacientes estaban incluidos dentro de la categoria de
impacto leve. Al valorar en estos pacientes los cambios
postquirurgicos debe considerarse el fenémeno del “floor effect”

A los 12 meses, de los 37 paciente evaluados, 19 pacientes habian mejorado su calidad
de vida, en 2 ésta no se habia modificado y en los 16 restantes la calidad de vida se
habia reducido. Del grupo de pacientes que no mejoraron, 4 eran valores superiores
minimos no valorables, 5 pacientes seguian deprimidos y con ansiedad, lo cual se
reflejaba en la percepcidon de su calidad de vida, 2 presentaron acumulo de LCR y 1
paciente supuracion de un punto de la herida quirdrgica, lo cual les ocasionaba

disconfort, 2 pacientes no podian trabajar en su profesion habitual y estaban tramitando
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el proceso de invalidez y 3 pacientes presentaban una cefalea que les limitaba para las

actividades de la vida diaria.

La figura 29 presenta los resultados pre y postquirirgicos de la RM de dos pacientes que
refirieron que no habian mejorado después del tratamiento, constatandose una correcta
reconstruccién anatdémica después de la cirugia y la ausencia de complicaciones

secundarias a la misma.
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Escala Basal 6 meses 12 meses
Calidad de vida: SIP 26 48 35
Ansiedad: STAI (Estado/Rango) 90/65 97/86 89/66
Depresion 24 27 15

Escala Basal 6 meses 12 meses
Calidad de vida: SIP 36 34 43
Ansiedad: STAI (Estado/Rango) 87177 80/70 80/72
Depresion: BDI 18 13 8

Figura 29: Casos ejemplo de pacientes con correcta evolucion en la RM de control y
resultados clinicos dispares. En ambos casos las pacientes reflejaron puntuaciones mas altas
en la escala SIP de calidad de vida a los 6 0 12 meses de la cirugia, con una mejoria en los
sintomas ansiosos y depresivos
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Tanto a los 6 como a los 12 meses, no hubo diferencias en la calidad de vida entre
hombres y mujeres, ni en la puntuacion total ni en ninguna de las categorias del test de
SIP. La edad se correlacion6 con la calidad de vida a los 6 y a los 12 meses, de igual
forma que en la evaluacién inicial, presentando los pacientes con mayor edad mas
afectacion en el SIP total (Spearman, R: 0,329, p=0,021 a los 6 meses y R: 0,332,
p=0,041 a los 12 meses). Las categorias en las que la edad presentd mayor correlacion
con el SIP a los 6 meses fueron: la dimension fisica (Spearman, R: 0,336, p=0,018), la
dimension psicosocial (Spearman, R: 0,339, p=0.017), las relaciones sociales (Spearman,
R: 0,349, p=0.014), las tareas domésticas (Spearman, R: 0,373, p=0,008), el
desplazamiento (Spearman, R: 0,415, p=0,003) y la actividad intelectual (Spearman, R:
0,366, p=0,010). A los 12 meses, las categorias en las que la edad presentd mayor
correlacion con el SIP fueron: la dimension psicosocial (Spearman, R: 0,326, p=0,046),
las tareas domésticas (Spearman, R: 0,431, p=0.007), las relaciones sociales (Spearman,

R: 0,339, p=0,038) y la actividad intelectual (Spearman, R: 0,362, p=0,025).

Al dividir la muestra en tres subgrupos de edades se observd una mayor afectacion de la
calidad de vida a los 6 y 12 meses a medida que se incrementa la edad de los enfermos.
La figura 30 muestra dos graficos de barras correspondientes a estos 3 subgrupos de

pacientes.
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Fig. 30: Evolucion de la calidad de vida a los 6 y 12 meses por
intervalos de edad valorados mediante escala Sickness Impact
Profile (SIP)

El tipo de Chiari, la presencia de siringomielia o de hidrocefalia, el indice de Evans vy el
grado de ectopia de las amigdalas del cerebelo no repercutieron sobre la calidad de vida

de los enfermos después del tratamiento quirtrgico, ni al valorar la puntuacion total de la
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escala SIP ni en ninguna de las subcategorias analizadas. Si hubo, no obstante, algunas
asociaciones significativas entre el hecho de que el paciente fuera portador de la DVP con
algunas de las categorias del SIP tanto a los 6 como a los 12 meses. Asi, los pacientes
con DVP presentaron una mayor alteracién a los 6 meses en los siguientes items:
dimension fisica (U de Mann Whitney, 19,5 vs. 7, p=0,035), cuidado y movimiento
corporal (U de Mann Whitney, 17 vs. 5, p=0,018) y desplazamiento (U de Mann Whitney,
22,5 vs. 5, p=0,042). A los 12 meses se objetivd una mayor alteracién en: tareas
domésticas (U de Mann Whitney, 57 vs. 21, p=0.039) y desplazamiento (U de Mann

Whitney, 23,5 vs. 2,5, p=0,028).

La siringomielia si influyd en la evolucién de calidad de vida de los enfermos, siendo los
pacientes sin siringomielia los que presentan un aumento de la calidad de vida
(especialmente a los 6 meses), tanto en el SIP total (t de Student, -7,3 vs. +2,4,
p=0,010) como en la dimensidén psicosocial (t de Student, -12,6 vs. +1,8, p=0.001),
actividad emocional (t de Student, -15,5 vs. -1,7, p=0,020), relaciones sociales (t de
Student, -13,5 vs. 1,3, p=0,005), actividad intelectual (t de Student, -17,4 vs. +0,8,
p=0,015) y comunicacion (t de Student, -11,5 vs. +4,0, p=0.004). A los 12 meses, si bien
existié una tendencia a una mayor mejoria en pacientes sin siringomielia (SIP total: t de
Student, -4,6 vs. +2,6, p=0,065), las diferencias no fueron significativas, excepto para el
ocio (t de Student, -13,8 vs. +7,3, p=0,022). La localizacién de la siringomielia no influyd

en los cambios de puntuacion del SIP después del la cirugia (Fig. 31).
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Fig. 31: Evolucion de la calidad de vida en los
pacientes quirdrgicos con/sin siringomielia mediante la
escala Sickness Impact Profile (SIP)

No se asocié ninguna diferencia estadisticamente significativa entre el indice de Evans y la
calidad de vida. En los pacientes con hidrocefalia se observo una tendencia a empeorar el
nivel de calidad de vida respecto los pacientes sin hidrocefalia. Sin embargo, los
resultados sélo fueron estadisticamente significativos para las tareas domésticas,
objetivandose peores resultados en esta categoria a los 6 y 12 meses de la cirugia (t de

Student, +33,7 vs. -2,9, p=0,001 a los 6 meses y +32,5 vs. +2,5 p=0,007) (Fig. 32 y 33).
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Fig.32: Evolucion de la calidad de vida en los pacientes
postquirdrgicos con hidrocefalia a los 6 y 12 meses de
tratamiento (t de Student, +33,7 vs. -2,9, p=0,001 y +32,5
vs. +2,5 p=0,007 respectivamente) mediante la escala
Sickness Impact Profile (SIP)
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Fig.33: Evolucion de la afectacion de las tareas
domésticas en los pacientes postquirdrgicos con
hidrocefalia mediante la escala Sickness Impact Profile
(SIP)
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Los pacientes portadores de una DVP empeoran su calidad de vida después de la cirugia.
Asi, el SIP total aumentd en los pacientes con DVP tanto a los 6 (t de Student, +6,5 vs. -
3,8, p=0,022) como a los 12 meses del tratamiento (t de Student, +5,7 vs. -2,5,

p=0,007) (Fig. 34).
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Fig.34: Evolucién de la calidad de vida en los pacientes
con hidrocefalia y DVP tras la cirugia valorada mediante la
escala Sickness Impact Profile (SIP). A los 6 meses (t de
Student, +6,5 vs. -3,8, p=0,022). A los 12 meses (t de
Student, +5,7 vs. -2,5, p=0,007)

Las categorias de la calidad de vida que se mostraron afectadas de forma significativa en
los pacientes con hidrocefalia y DVP a los 6 y 12 meses fueron: el desplazamiento (t de
Student, +8,5 vs. -1,8, p=0,027 a los 6 meses y +11,6 vs. -2,4, p=0,011 a los 12 meses)
(Fig.35) y las tareas domésticas (t de Student, +19,2 vs. -3,6, p=0,012 a los 6 meses y

+27 vs. 0, p=0,001 a los 12 meses) (Fig. 36).
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Fig.35: Empeoramiento de la capacidad de desplazamiento en los
pacientes con hidrocefalia y DVP tras la cirugia (t de Student, +8,5 vs.
-1,8, p=0,027 a los 6 meses y +11,6 vs. -2,4, p=0,011 a los 12
meses) valorada mediante la escala Sickness Impact Profile (SIP)
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Fig.36: Empeoramiento de las tareas domésticas en los
pacientes con hidrocefalia y DVP tras la cirugia (t de Student,
+19,2 vs. -3,6, p=0,012 a los 6 meses y +27 vs. 0, p=0,001
a los 12 meses) mediante escala Sickness Impact Profile (SIP)
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Un grado de ectopia alto antes de la cirugia (>12 mm) se asocié con un empeoramiento
en la calidad de vida después del tratamiento quirdrgico, aunque el cambio sélo fue
estadisticamente significativo a los 6 meses (t de Student, +4,5 vs. -4,2, p=0,032)
(Fig.37). También hubo una mayor afectacién en la dimensién psicosocial (t de Student,
+3 vs. -7,2, p=0,037) (Fig.38), dentro de las categorias la actividad emocional (t de

Student, +3 vs. -11,9, p=0,011) (Fig.39).
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Fig.37: Asociacion de la ectopia amigdalar con la
calidad de vida en los pacientes postquirdrgicos
valorada mediante la escala Sickness Impact
Profile (SIP)
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Fig.38: Asociacion de la ectopia amigdalar con
la dimensién psicosocial de la calidad de vida en
los pacientes postquirirgicos mediante escala
Sickness Impact Profile (SIP)
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Fig.39: Asociacion de la ectopia amigdalar con la
actividad emocional en los pacientes
postquirirgicos mediante escala Sickness Impact
Profile (SIP)
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Ansiedad en los pacientes intervenidos quiriirgicamente

La mediana de la puntuacion de la ansiedad de estado en los 49 pacientes que recibieron
tratamiento quirurgico y fueron seguidos fue, a nivel basal, de 60 (RIQ: 25-87, min: 4;
max: 97), a los 6 meses de 47 (RIQ: 23-79, min: 5; max: 99) y a los 12 meses de 61
(RIQ: 16-82, min: 1; max.: 99). Al considerar la serie de pacientes como un grupo, estos
valores no se modificaron de forma estadisticamente significativa tras la cirugia, ni a los 6
meses (Wilcoxon, p=0,212), ni a los 12 meses (Wilcoxon, p=0,331) de la reconstruccion
de la fosa posterior. La mediana de la puntuacion basal del STAI-Rasgo fue de 52 (20-
82), a los 6 meses de 52 (RIQ: 16-73, min: 1; max.: 99) y a los 12 meses de 40 (RIQ: 1
1-80, min: 1; max.: 99). Tampoco se objetivd una mejoria estadisticamente significativa
durante el seguimiento, ni a los 6 meses (Wilcoxon, p=0,212), ni a los 12 meses
(Wilcoxon, p=0,259) de la intervencion. Sin embargo, al realizar un analisis individual de

los cambios después del tratamiento los resultados fueron distintos.

La escala STAI, en sus categorias de Estado y Rasgo, permite determinar la intensidad de
la ansiedad al considerar: ausencia de ansiedad (< 25 puntos), ansiedad moderada (25-
75) y ansiedad elevada (> 75). A los 6 meses de la cirugia, al analizar la ansiedad de
estado, que determina la situacion de ansiedad del paciente en el momento de la
valoracion, se objetivd que 16 pacientes mejoraron, 22 se mantuvieron en los mismos
niveles de ansiedad y 11 empeoraron. En cuanto a la ansiedad de rasgo, también definida
como la tendencia natural a la ansiedad que presenta un individuo, 16 pacientes
mejoraron, 24 pacientes mantuvieron los mismos niveles y 9 empeoraron. Al valorar los
cambios de forma individual sobre los valores numéricos observados en el test de STAI-

Estado a los 6 meses se observd una mejoria en 31 pacientes y un empeoramiento en 18.
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De este grupo de pacientes que presentaron mayor nivel de ansiedad de estado a los 6
meses de la cirugia, 12 presentaban siringomielia, patologia concomitante cuya
sintomatologia no suele mejorar después del tratamiento quirtrgico. En la ansiedad de
rasgo se obtuvieron resultados similares, 28 pacientes mejoraron el nivel de ansiedad
después de la cirugia, 3 se mantuvieron en el mismo nivel de ansiedad y 18 empeoraron.
Vemos, por tanto, que los resultados obtenidos son muy similares para las dos vertientes

de la ansiedad.

A los 12 meses del procedimiento quirdrgico se analizaron 37 pacientes. Si se consideran
los cambios en los niveles de ansiedad de estado por intervalos, 7 pacientes mejoraron,
23 pacientes mantuvieron el mismo nivel de ansiedad y 7 empeoran. En ansiedad de
rasgo, 7 pacientes mejoraron, 21 mantuvieron el mismo nivel de ansiedad y 9
empeoraron. Al realizar un analisis individual de los cambios se observé que, en ansiedad
de estado, 18 pacientes mejoraron, 17 empeoraron y 2 mantuvieron el mismo nivel de
ansiedad. En ansiedad de rasgo los resultados fueron muy similares, 15 pacientes

mejoraron, 18 empeoraron y 4 mantuvieron los mismos niveles que antes de la cirugia.

A diferencia de la evaluacién inicial, el sexo del enfermo si que influyd en los valores
observados en el STAI a los 6 y 12 meses del tratamiento. Los varones presentaban un
mayor nivel de ansiedad que las mujeres, aunque las diferencias sélo fueron significativas
a los 6 meses de la cirugia (U de Mann-Whitney, 85 vs. 46, p=0,046 en estado y 82 vs.
50, p= 0,006 en rasgo a los 6 meses y 75 vs. 50, p=0,085 en estado y 87 vs. 35,

p=0,069 en rasgo a los 12 meses del tratamiento) (Fig.40).
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Fig. 40: Ansiedad estado/rasgo por sexos en pacientes postquirirgicos
mediante la escala State-Trait Anxiety Inventory (STAI) (U de Mann-
Whitney, 85 vs. 46, p=0,046 en estado y 82 vs. 50, p= 0,006 en rasgo a
los 6 meses y 75 vs. 50, p=0,085 en estado y 87 vs. 35, p=0,069 en rasgo
a los 12 meses)

En las valoraciones del seguimiento no se objetivaron asociaciones estadisticamente
significativas entre el nivel de ansiedad y la edad, el tipo de Chiari, la presencia de
siringomielia o hidrocefalia, el hecho de que el paciente fuera portador de una DVP, el
indice de Evans o el grado de ectopia de las amigdalas del cerebelo. Sin embargo, a
pesar que la siringomielia por si misma no influy6é en la evolucidén de la ansiedad, se

observd que los pacientes con siringomielia cervical mejoraron mas que los que
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presentaban cavidades siringomiélicas mas extensas que incluian otros segmentos
medulares. Sin embargo las diferencias solo fueron estadisticamente significativas a los 12
meses de la intervencion en la ansiedad de estado (t de Student, -34,2 vs. +21, p=0,011)

(Fig.41) y con una tendencia a la significacién en la ansiedad de rasgo (t de Student, -

17,7 vs. +13,1, p=0,071) (Fig.42).

1001 Localizacion
siringomielia
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Fig. 41: Asociacion estadisticamente significativa entre la ansiedad
de estado a los 12 meses en pacientes tratados quirdrgicamente con
siringomielia de localizacién cervical mediante la escala State-Trait
Anxiety Inventory (STAI) (t de Student, -34,2 vs. +21, p=0,011)
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Fig.42: Cambios en los valores observados en la categoria de
ansiedad de estado a los 12 meses del tratamiento en pacientes con
siringomielia de localizacién cervical mediante la escala State-Trait
Anxiety Inventory (t de Student, -17,7 vs. +13,1, p=0,071)

Comportamiento de la depresion en los pacientes tratados quiriirgicamente

La mediana de la puntuacion basal en el BDI en los 49 pacientes intervenidos
quirdrgicamente que fueron seguidos fue de 10 (RIQ: 4-18; min: 0; max: 29), a los 6
meses de 7 (RIQ: 3-13, min: 0; max: 44) y a los 12 meses de 8 (RIQ: 3-15, min: 0; max:
47). Al analizar los cambios presentados en los pacientes tratados como un grupo, se
aprecid una leve mejoria de la depresién en los pacientes quirlrgicos respecto la
valoracion inicial, aunque las diferencias no fueron estadisticamente significativas, ni a los
6 meses (Wilcoxon, p=0,281), ni a los 12 meses de la intervencién (Wilcoxon, p=0,479)
(Fig.43). Cuando se analizaron los resultados que presentaron los pacientes de forma

individual, valorando Unicamente aumentos o descensos numéricos en la escala BDI, se
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objetivd que 29 pacientes mejoraron respecto a los valores iniciales, 17 empeoraron y 3

se mantuvieron con el mismo valor.

30

20

104

N | I I

T T T
BDI Basal BDI 6 meses BDI 12 meses

Fig.43: Evolucion de la depresiébn en los pacientes
intervenidos (analisis grupal) valorada mediante el Inventario
de Depresion de Beck (BDI) a los 6 (Wilcoxon, p=0,281) y a
los 12 meses de la cirugia (Wilcoxon, p=0,479)

No obstante, dado que cambios de puntuacién minimos pueden no tener relevancia
clinica, se analizaron los cambios producidos en la escala BDI categorizada en depresion
leve, moderada y grave, durante el seguimiento. De acuerdo con estas premisas, 11
pacientes mejoraron, 32 pacientes se mantuvieron en el mismo subgrupo que en la

evaluacién basal y 6 pacientes empeoraron.

De los 6 pacientes que empeoraron, 4 presentaban siringomielia, entidad que empeora la

sintomatologia del paciente, con lesiones que en muchas ocasiones presentan un caracter
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irreversible cuando estan instauradas, a pesar del tratamiento quirdrgico y de existir una
mejoria radiolégica de la cavidad medular. Tres de estos pacientes presentaban una
sintomatologia muy evolucionada que persistio en los meses posteriores a la cirugia. Una
paciente tuvo serios problemas familiares que enmascararon los resultados y agudizaron
su tendencia depresiva. De los dos pacientes restantes, una presentd una complicacion
respiratoria postquirirgica de origen idiopatico que requirié la practica de una
traqueotomia transitoria que enlentecié la recuperacion, mientras que el otro paciente
presentd otra patologia neuroldgica anadida y no relacionada con la malformacion de
Chiari (vasculitis cerebral) que contaminé los resultados. Es importante remarcar que, a
pesar que de forma previa a la realizacién de los test se explica a los pacientes que
centren sus respuestas en la patologia de estudio, es inevitable que sus respuestas se

vean influidas por factores emocionales externos.

Al analizar el grupo de los 32 pacientes tratados que se mantuvieron en las mismas
categorias que antes de la cirugia, debe considerarse el fendmeno estadistico del “floor
effect” que ya hemos mencionado al analizar los cambios en la calidad de vida que
presentaron los pacientes después de la cirugia. El “floor effect” indica que aquellos
pacientes que presentan puntuaciones basales de 0 o muy bajas no son susceptibles de
mejorar. En situacidon basal 5 pacientes presentaban valores de cero en la escala BDI, 2
de ellos a los 6 meses de la cirugia presentaron un aumento minimo, 1 se mantuvo con el
mismo valor de cero y los otros 2 no llegaron a evaluarse. De los pacientes que se
mantuvieron en el mismo nivel de depresién, 5 estaban en el intervalo de depresion
moderada, el resto se mantuvieron dentro de las categorias de depresion leve o con

sintomas depresivos minimos.
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Después del tratamiento quirtrgico, no se observaron diferencias significativas entre
hombres y mujeres, ni a los 6 ni a los 12 meses de la intervencion. Al igual que en la serie
completa, si que se observd una correlacion significativa entre la edad y el BDI. Los
sintomas depresivos empeoraron en los pacientes de mas edad, tanto a los 6 (Spearman,
Rho: 0,326, p=0,022) (Fig.44) como a los 12 meses de la intervencién (Spearman, Rho:

0,393, p=0,015) (Fig.45).
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Fig.44: Correlacion significativa entre la edad y la
depresion a los 6 meses del tratamiento quirdrgico
mediante el Inventario de Depresion de Beck (BDI)
(Spearman, Rho: 0,326, p=0,022)
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Fig.45: Correlacion significativa entre la edad y la
depresion a los 12 meses del tratamiento quirdrgico
valorada mediante el Inventario de Depresién de BecK
(BDI)(Spearman, Rho: 0,393, p=0,015)

El tipo de Chiari, el indice de Evans, el hecho de que el paciente fuera portador de una
DVP o la presencia de siringomielia no influyeron de forma significativa en los cambios
producidos en los sintomas depresivos después del tratamiento quirdrgico. Soélo la
localizacidon de la cavidad siringomiélica presentd una asociacion significativa, siendo los
pacientes con localizacién cervical los que mejoraron mas. Sin embargo, estos cambios
sélo fueron significativos a los 12 meses de la intervencion (t de Student, -6,8 vs. +3,4,
p=0,023) (Fig.46). Los pacientes con hidrocefalia empeoraron el nivel de depresion
comparado con los pacientes sin hidrocefalia, siendo este empeoramiento
estadisticamente significativo sélo a los 12 meses de la intervencién (t de Student, +8,5

vs. -2,1, p=0,029) (Fig.47).
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Fig.46: Mejoria de la depresion en los pacientes con
siringomielia cervical (cajas amarillas) a los 12 meses
de la intervencion quirdrgica valorada mediante los
cambios de puntuacién registrados en el Inventario de
Depresion de Beck (BDI) (t de Student, -6,8 vs. +3,4,
p=0,023)
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Fig.47: Empeoramiento de los pacientes sin hidrocefalia
a los 12 meses del tratamiento quirdrgico valorado a
partir de los cambios de puntuacion registrados en el
Inventario de Depresion de Beck (BDI). Asociacion
estadisticamente significativa (t de Student, +8,5 vs. -
2,1, p=0,029)
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El grado de ectopia de las amigdalas del cerebelo no influyé de forma significativa con la
mejoria en los sintomas depresivos después del tratamiento quirdrgico. Sin embargo, al
dividir a los pacientes entre aquellos que presentaban un grado de ectopia < 12 mm
respecto a los que la ectopia era superior a 12 mm si que se objetivd que este Ultimo
subgrupo empeoraron de forma significativa el nivel de depresién a los 6 meses del
tratamiento (t de Student, +2,5 vs. -2,4, p=0,040). No obstante, estas diferencias no se

conservaron a los 12 meses de la cirugia (Fig.48).

Ectopia
(J<=12 mm
0512 mm
10

T T
6 meses 12 meses

Incremento BDI

Fig.48: Cambios en las puntuaciones el Inventario de
Depresion de Beck (BDI) en los 2 subgrupos de pacientes
(pacientes que presentaban una ectopia amigadalar < 12
mm —cajas amarillas- y pacientes con una ectopia > 12
mm). La figura muestra diferencias estadisticamente
significativas (empeoramiento) a los 6 meses de la cirugia
en los pacientes con una ectopia >12 mm (t de Student,
+2,5 vs. -2,4, p=0,040)
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6.1. HALLAZGOS GENERALES Y CARACTERISTICAS DE LOS PACIENTES

ESTUDIADOS

Este estudio pretende evaluar la repercusion de la MC-1 en la calidad de vida del paciente
y la asociacion a cuadros de ansiedad y depresion tras el diagndstico de la enfermedad,
en situacion basal antes del tratamiento, y analizar la repercusion de la cirugia sobre
estos parametros a los 6 y 12 meses de la intervencion. También se considerd la
presencia de las dos patologias concomitantes mas prevalentes en estos pacientes: la
hidrocefalia y la siringomielia, con el objeto de determinar su influencia, tanto antes como

después del tratamiento quirdrgico.

Desde el punto de vista clinico, y en términos de calidad de vida, existen dos grupos de
pacientes bien diferenciados. Por un lado aquellos pacientes de “largo recorrido”, sin
etiqueta diagndstica, que han pasado por diferentes especialidades y que presentan un
incremento progresivo de los sintomas. Estos pacientes van presentando un deterioro de
la calidad de vida, que puede asociarse a cuadros de ansiedad y depresion. El otro grupo
esta constituido por pacientes que se diagnostican de forma incidental y que, debido a la

gravedad del diagndstico, suelen presentar episodios de ansiedad, tristeza y desanimo.

En los cuatro afios que ha durado el reclutamiento de pacientes con malformacion de
Chiari se estudié un total de 142 casos, de los cuales al ajuste de criterios de inclusién y
exclusion se redujo a 114. A pesar de esta reduccion, se trata de una cifra muy elevada,
teniendo en cuenta que se trata de una patologia de baja prevalencia y podemos afirmar
que constituye una muestra representativa de los pacientes afectos de esta patologia. La

lineas de investigacion sobre la malformacion de Chiari desarrolladas en el seno del
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servicio de neurocirugia del Hospital Universitario Vall d’ Hebron y el interés de los
profesionales por esta patologia ha hecho posible el reclutamiento de un numero

importante de pacientes durante un periodo relativamente corto.

Tras el andlisis detallado de los resultados obtenidos podemos afirmar que la MC-1 afecta
de forma significativa en la percepcidon de la calidad de vida del paciente, tanto en la
evaluacion inicial, tras el diagnostico de la enfermedad, como después del tratamiento
quirdrgico. Ademas se observa una asociacion con sintomas ansiosos y depresivos tanto
en situacion basal como tras el procedimiento quirirgico. Respecto a los cambios después
del tratamiento, a pesar de que muchos pacientes han mejorado tanto en la calidad de
vida como en la presencia de sintomas ansiosos y/o depresivos, este cambio no ha sido
universal, a pesar de constatarse una mejoria clinica y una correcta evolucion radioldgica

en la mayoria de casos.

En la descripcidén de las caracteristicas iniciales sociodemograficas de los pacientes con
MC-1 estudiados, los resultados de nuestro estudio revelaron la inclusidn de un mayor
nimero de mujeres (71,1%) que de varones (28,9%). Estos datos concuerdan con la
literatura actual ®**) y con nuestro estudio previo sobre una cohorte de 67 pacientes con

MC-1 %) en que los varones tienen menor representacion que las mujeres.

En relacion con la edad, nuestro estudio también concuerda con los datos epidemioldgicos
consultados. Los pacientes de la presente serie tenian una media de edad de 41.7 +13.3
afos, lo que concuerda con la tendencia de establecer el diagnostico de esta patologia en
la cuarta década de la vida . Otra variable a destacar del presente estudio ha sido el

analisis del tipo de malformacion de Chiari que presentaban los pacientes. Si bien esta
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serie agrupa a todos los pacientes bajo el diagnostico clasico de malformacién de Chiari 1,
de acuerdo con las aportaciones mas recientes de la literatura, bajo este término
podriamos encontrar hasta 4 subgrupos de pacientes, en funcidén del grado de herniacién
amigdalar, la posicion del obex y la morfologia de la fosa posterior >, De acuerdo con
esta subclasificacion, el presente estudio incluye un 69.3% de pacientes con MC-1, lo que
constituye el subgrupo mas prevalente ??, Un 9,6% de los pacientes presentaron una
malformacion de Chiari 0, caracterizada por la presencia de una minima herniacion
amigdalar (entre 0 y 3 mm) y una fosa posterior reducida con ausencia de cisterna magna
%), Un 15,8% presentaron una malformaciéon de Chiari 1.5, malformacion que algunos
autores consideran una situacion intermedia entre las malformaciones de Chiari 1y 2,
cuya caracteristica fundamental es un descenso caudal adicional al tronco del encéfalo, de
modo que el obex se sitla debajo del foramen magno *Y. Finalmente un 5,3% de los
pacientes fueron etiquetados de malformacion compleja de charnela craneo cervical, los
cuales presentan una ectopia de las amigdalas del cerebelo asociada a otras anomalias de
la fosa posterior V; este grupo de pacientes presentan mas problemas clinicos y pueden
requerir cirugias adicionales como una reseccion transoral de la apdfisis odontoides y una
posible reconstruccion de la fosa posterior acompafada de una artrodesis occipitocervical
para evitar la inestabilidad de la charnela. En la mayoria de los casos los pacientes
requieren la colocacidon temporal de un halo craneo-toracico para estabilizar la charnela
craneo-cervical antes de la cirugia. Cabria esperar que la mayor complejidad de este
ultimo grupo de pacientes se asociara a una mayor repercusion en la calidad de vida, en
la ansiedad o en la presencia de sintomas depresivos, tanto antes como después del
tratamiento. Sin embargo, al analizar estos 4 subgrupos de pacientes, no se han

constatado diferencias significativas en ninguno de los tres ambitos estudiados.
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La sintomatologia mas comun en la cohorte de pacientes estudiados ha sido la cefalea,
presente en el 75.2% de los casos. En un 50% de pacientes el dolor aumentaba con la
tos y con las maniobras de Valsalva, supuestamente debido al aumento de la presidn
intracraneal que se produce durante estos episodios. El dolor occipitonucal solia referirse
a la regién cervical alta. Un 47% de los pacientes presentaron parestesias en las
extremidades superiores, sintoma que fue mas frecuente en los pacientes con
siringomielia. Otros sintomas muy frecuentes en los pacientes reclutados fueron los
mareos (44,2%) y, en menor proporcion, la fatiga (25,7%) y el vértigo (13,3%), valores

que coinciden con los hallazgos de otros autores ‘%,

6.2. EL IMPACTO DE LA MALFORMACION DE CHIARI EN LA CALIDAD DE VIDA

En la actualidad existen diversas lineas de investigacién dirigidas a analizar el concepto de
calidad de vida y el impacto que sobre ella tiene una enfermedad “®. Todos estos
estudios analizan la percepcion que tiene el paciente de los efectos de una enfermedad
determinada y las consecuencias que provoca sobre su bienestar fisico, emocional y
social. Este impacto tiene una gran repercusion sobre el propio paciente y sobre su

entorno familiar y social %,

Para el personal de enfermeria, el conocimiento de la calidad de vida y su asociacién con
el nivel de incertidumbre que el paciente presenta frente a la enfermedad adquieren gran
importancia para conocer las necesidades de atencion al paciente. Estos aspectos aportan
informacidon en el contexto de la enfermedad y en el conocimiento de los factores

psicosociales que rodean al enfermo. Analizar estos aspectos también constituye un
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instrumento para que el paciente pueda expresar sus sentimientos y sus vivencias sobre
el impacto de la enfermedad. La perspectiva del paciente es un enfoque muy importante

para la evaluacion de las intervenciones de enfermeria.

La calidad de vida es un concepto abstracto y dificil de definir, sin valores de referencia ni
criterios de normalidad. Cuando este concepto se relaciona con la salud adquiere atn un
valor mas subjetivo y dificil de evaluar. La calidad de vida es un concepto multifactorial y
con un gran numero de condicionantes socioecondmicos, laborables y personales. En
muchas ocasiones, la calidad de vida esta influenciada por la incertidumbre del paciente
frente la enfermedad, su evolucién y tratamiento, entendiendo como incertidumbre ante
la enfermedad la incapacidad para prever el futuro, la evolucién y los resultados que
conlleva el propio diagndstico de la patologia *. La evaluacién de la calidad de vida es
muy dificil focalizarla exclusivamente en el impacto de la enfermedad y mas todavia en el
caso de la MC-1. Es facil que en esta valoracidon exista una contaminacion por otras
circunstancias de gran influencia como las relaciones familiares, situacion laboral y
entorno socioecondmico, entre otras, las cuales pueden alterar la percepcidn de la calidad

de vida del enfermo.

En el presente estudio la evaluacion de la calidad de vida se realizd mediante la escala
SIP, en la versidn traducida al espafiol por Badia et al. Se utilizd este cuestionario porque
abarca el concepto multidimensional de la calidad de vida, evaluando las diferentes
categorias de la vida diaria, ampliamente aplicado en el mundo cientifico desde el afio
1976. En nuestro estudio se objetivd que en situacion basal, la MC-1 afectaba a la calidad

de vida del enfermo en mas del 90 % de los casos, siendo las categorias mas afectadas el
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trabajo, la actividad intelectual, el ocio y pasatiempos, las tareas domésticas y el suefio y

descanso.

Un dato objetivado ha sido las importantes dificultades para conciliar el trabajo con las
actividades de la vida diaria del paciente con MC-1, con una tendencia a largos periodos
de bajas laborales y pérdidas de puestos de trabajo ?®. Estos pacientes tienden luchar
para conseguir una incapacidad laboral definitiva, motivo por el que en ocasiones las
respuestas del paciente puedan enmascarar la realidad de la situacién. Estos aspectos
contribuyen a incrementar la ansiedad al paciente. La actividad intelectual también esta
afectada, sobretodo en pacientes con hidrocefalia, y mejora tras la implantacion de un
sistema derivativo de LCR. Esta mejoria también se observa a los 12 meses del
tratamiento quirdrgico en los pacientes que han sido sometidos a una reconstruccion de la

fosa posterior.

Los pacientes con una MC-1 tienen mas dificultades para llevar a cabo las tareas
domésticas, aunque cabe resaltar que la patologia abarca un mayor colectivo femenino,
mas vinculado a esta categoria que los varones. Sin embargo, no se observaron
diferencias significativas en la calidad de vida entre hombres y mujeres, a excepcion de
una mayor afectacion del area de la comunicacion y la nutricién en los hombres. El ocio y
pasatiempos es otra categoria afectada debido a la pérdida de actividad social relacionada
con la clinica del paciente y al componente ansioso depresivo. Esto puede explicar que

exista una afectacion del suefio y descanso nocturno en estos pacientes.

Las categorias menos afectadas fueron: la nutricion, el cuidado y movimiento corporal, la

comunicacién y la movilidad. Solo se observd mayor afectacién en estas categorias en los
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pacientes con una evolucidn mas prolongada de la enfermedad. El apartado con menos
repercusion fue la nutricion. A pesar de que estos pacientes pueden presentar una
disfagia, suelen ser auténomos para la alimentacion durante casi todo el curso de la

enfermedad.

Se observo una asociacion estadisticamente significativa entre la edad y la calidad de
vida, tanto en situacion basal como después de la cirugia. A mayor edad se percibe
menos calidad de vida, sobretodo coincidiendo con las areas vinculadas a la dimension

fisica como el desplazamiento, movimiento y cuidado personal.

En relacién a la asociacion de la ectopia de las amigdalas cerebelosas y la calidad de vida
de los pacientes con MC-1 se observd que un grado de ectopia alto (>12 mm) se
asociaba con un empeoramiento de la calidad de vida, aunque los resultados sélo fueron
estadisticamente significativos después de la cirugia y sbélo a los 6 meses de la
intervencién. Los pacientes que presentan mayor herniacion amigdalar tienen una mayor
posibilidad de desarrollar patologias asociadas, sobretodo siringomielia, lo que puede
contribuir a un empeoramiento de la calidad de vida. Ademas estos pacientes presentan
mas sintomatologia, lo que puede repercutir en un aumento de los cuadros ansioso

depresivos.

En relacién a los pacientes que presentaban siringomielia asociada, en los cuestionarios
SIP se identifica una mejor calidad de vida respecto a los que no lo presentaban. Sin
embargo, este hallazgo contrasta con la percepcion que tienen los profesionales que
tratan a estos pacientes. Nuestra experiencia personal en estos 4 afios de seguimiento a

pacientes con MC-1 indica que en aquellos casos que existe una siringomielia los
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pacientes presentan una mayor sintomatologia (dolor neuropatico, parestesias y déficits
motores principalmente). Sin embargo esta informacidon no se ha hecho patente al
analizar los cuestionarios cumplimentados por los pacientes, por lo que el valor real de

este hallazgo deberia ser analizado en una serie mas amplia.

Tras la intervencidon quirdrgica, al considerar cambios absolutos en las puntuaciones del
SIP, a 6 meses de la cirugia 25 de los 49 pacientes (51%) habian mejorado su calidad de
vida, en 23 (46%) la calidad de vida habia empeorado y en el Ultimo paciente no se
objetivaron cambios. Estos resultados son muy similares a los detectados a los 12 meses
del tratamiento quirdrgico. De los 38 paciente evaluados al afio de la cirugia, 20
pacientes habian mejorado su calidad de vida (53%), 2 (5%) no habian presentado
cambios y en los 16 restantes (42%) las puntuaciones del SIP habian aumentado. Sin
embargo, debe considerarse que los 2 pacientes sin cambios presentaban de base una
puntuaciéon de 0 en el SIP. Estos pacientes no podian mejorar. Por otra parte, entre los
que la puntuacidon en esta escala ascendid después de la cirugia el 57% de los casos
habian reflejado una puntuacién < 5 antes de la cirugia y en el 74% se reflejaba un
impacto leve en la calidad de vida (valores del SIP entre 0 y 20). En estos casos los
cambios fueron minimos. Estos resultados no pueden considerarse de forma correcta sin
tener en cuenta el efecto “floor”, que indica que aquellos pacientes que ya estan bien
(puntuaciones bajas en el SIP) no pueden mejorar y que cambios minimos en esta escala

pueden no tener relevancia clinica.

En el andlisis grupal, se observaron cambios estadisticamente significativos de mejora en
la actividad intelectual y emocional. También se observd un aumento de la calidad de vida

en los pacientes sin siringomielia tanto a los 6 como 12 meses de la cirugia. Estos
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hallazgos apoyan la necesidad de optar por un tratamiento quirdrgico precoz en los
pacientes con MC-1 que presenten siringomielia, dado que las lesiones producidas pueden
tener caracter irreversible. También se observd una peor calidad de vida en los pacientes
que presentaban hidrocefalia, sin cambios significativos después del tratamiento

quirdrgico.

En la literatura solo existe una publicacion referida especificamente a la calidad de vida de
los pacientes con MC-1 ¢”; Mueller y Oro (2005) valoraron la calidad de vida de una serie
de 112 pacientes afectos de MC-1 con edades comprendidas entre 17 y 70 afos, en
situacion basal y después de haberles practicado la cirugia con descompresion de la fosa
posterior. Estos autores también utilizaron el test SIP y observaron que el 84% de los
pacientes evaluados referian una mejoria en la calidad de vida después de la cirugia. No
obstante, en este estudio no se analizd la influencia de enfermedades concomitantes
como la hidrocefalia , asi como tampoco la presencia de cuadros de ansiedad o depresién
27), Ademds de que los pacientes pertenecen a un contexto social distinto, los

cuestionarios fueron remitidos por correo y la valoracién se realizd sélo sobre aquellos

casos que contestaron (65% de los cuestionarios remitidos) %,

Otra de las diferencias a remarcar entre ambas series es la presencia de siringomielia. En
el estudio de Mueller y Oro un 20% de los pacientes presentaban siringomielia, mientras
que en nuestra serie esta entidad estaba presente en el 50% de los pacientes reclutados.
Cabria esperar una influencia negativa de la siringomielia en la calidad de vida, ya que
genera sintomas adicionales que no suelen desaparecer después del tratamiento
quirdrgico. En el estudio de Mueller y Oro no se apreciaron diferencias entre los pacientes

(27)

que presentaban siringomielia y los que no la presentaban ‘“”’. En cambio, en nuestra

Olga Mestres i Soler 171




Repercusiones de la malformacién Chiari 1 en la calidad de vida del paciente
——————— —————————————— ——— ———————————— ——————

serie en situacion basal los pacientes con siringomielia presentaban mejor calidad de vida,

mientras que después de la cirugia empeoraban.

Para no enmascarar los resultados, en nuestro estudio se defini6 como criterio de
exclusién que el tratamiento quirdrgico hubiera sido realizado en otro centro, lo que
supuso unas pérdidas del 6.2% del total de pacientes reclutados. Sin embargo, por las
caracteristicas inherentes al servicio de neurocirugia del Hospital Universitario Vall
d’'Hebron, que actia de facto como un centro de referencia para pacientes complejos,
nuestra serie incluye pacientes con cuadros clinicos severos, muy deteriorados y un
porcentaje no despreciable de malformaciones complejas de la charnela craneo-cervical.
Estos aspectos redundan en una peor calidad de vida antes de la cirugia y pueden
generar menos cambios después del tratamiento quirirgico. Por otra parte, la relacion
con los pacientes de estudio en nuestro centro fue directa en todos los casos, pudiendo
empatizar con el paciente y detectar informacién real a través de su estado general, a
partir de leguaje verbal y no verbal. En el caso del correo postal estas percepciones no se
pueden apreciar. Todos estos aspectos pueden explicar las diferencias observadas entre

el estudio Mueller y Oro y la presente serie.

6.3. ANSIEDAD ANTE LA MALFORMACION DE CHIARI

La ansiedad es un fendmeno frecuente en muchas patologias, lleva implicita diversas
formas de expresidon y su origen es multidimensional. Desde el enfoque conductual, la
ansiedad es una reaccion especifica a determinadas situaciones, siendo un fenémeno

visible a través de las manifestaciones del individuo. Cuando el paciente con una
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malformaciéon de Chiari verbaliza su ansiedad, la asocia en primer lugar al impacto del
diagndstico de una enfermedad poco conocida, pero a la vez de gran complejidad. Esto
crea en el enfermo una incertidumbre sobre su futuro, la evolucidn, las consecuencias de
la propia enfermedad y la magnitud y potenciales complicaciones y secuelas del
tratamiento a seguir, como principales dudas, que se traducen rapidamente en la
aparicion de sintomas ansiosos (ansiedad de estado). Sin embargo en los pacientes con
una malformacion de Chiari estudiados se ha observado una tendencia ansiosa de base
(ansiedad de rasgo). La incertidumbre del paciente puede verse potenciada cuando busca
informacién en internet o contacta y comparte experiencias con otros pacientes, que con
frecuencia pueden distorsionar la realidad o aportar informacion no aplicable a su caso. La
escasa bibliografia que existe sobre como evolucionan los pacientes y las informaciones
dispares que pueden recibir de distintos profesionales contribuyen a incrementar la

ansiedad de estos enfermos.

La indicacion del tratamiento quirdrgico provoca reacciones asociadas a un alto grado de
estrés, agudizado por las posibles complicaciones y secuelas del tratamiento. Sin
embargo, los sintomas ansiosos también pueden estar presentes en aquellos pacientes en
los que de forma inicial se descarta la cirugia y se opta por realizar un seguimiento.
También en este contexto el paciente puede presentar ansiedad debido a la evolucién
incierta de la enfermedad. Esta situacion también resulta altamente estresante para el

paciente.

En el presente estudio para la evaluacidn de la ansiedad se utilizo el cuestionario STAI de

g (111,113)

ansiedad estado/rasgo de Spielberg traducido al espanol por Seisdedo Los

pacientes con MC-1 presentaron valores de ansiedad superiores al percentil de la
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poblacién en las dos categorias de estado y rasgo, siendo los valores muy similares en
ambas categorias. En la valoracién inicial un 37% de los pacientes estudiados
presentaban un alto nivel de ansiedad. No obstante, la Unica variable que se asocié de
forma estadisticamente significativa con la ansiedad fue la presencia de siringomielia.
Cabria esperar que la existencia de una siringomielia, que significa una forma mas
avanzada o grave de la enfermedad, se asociara a la presencia de valores mas elevados
de sintomas ansiosos. Sin embargo, los pacientes con siringomielia presentaron niveles de
ansiedad menores que los que no la tenian, tanto en ansiedad de estado como en rasgo,
sin que la localizacion de la cavidad siringomiélica (cervical, dorsal o cérvico-dorsal)
influyera significativamente. Estos resultados pueden deberse al tamafo de la muestra y

deberian ser estudiados en series mas extensas.

Después del tratamiento quirlrgico, un numero considerable de pacientes presentaron
una mejoria en la ansiedad, aunque estos sintomas persistieron en muchos casos y en
otros empeoraron. Esto apoya la complejidad de esta patologia, en la que de nuevo existe
una discordancia entre los resultados clinicos y radioldgicos y la percepcidon del enfermo.
Estas discrepancias podrian explicarse por las expectativas que en ocasiones deposita el
enfermo en los resultados quirdrgicos, al esperar una normalizacion de todos sus
problemas y por el hecho de que continla existiendo una incertidumbre sobre su
evolucion futura. Después de la cirugia los varones presentaron mayores niveles de
ansiedad que las mujeres, sin que se encontrara ninguna otra asociacion significativa
entre el grado de mejoria y las distintas variables clinicas y radioldgicas estudiadas, a
excepcion de la localizacién de la cavidad siringomiélica. La mejoria de los sintomas

ansiosos fue significativamente mayor en los pacientes con una siringomielia cervical que

Olga Mestres i Soler 174



Repercusiones de la malformacién Chiari 1 en la calidad de vida del paciente

en aquellos en los que la cavidad se situaba a nivel dorsal en otros segmentos medulares.
También este dato debe valorarse con cautela y deberia analizarse en una serie mas

extensa de pacientes.

6.4. LA DEPRESION ASOCIADA A LA MALFORMACION CHIARI

Los principales elementos que se evallan en la depresion son la tristeza, el pesimismo, el
sentimiento de culpa, la sensacidn de inutilidad, pérdida de interés o un menor interés en
el sexo, entre otros. En este estudio, para evaluar la presencia y gravedad de los
sintomas depresivos se utilizd el inventario de depresidn de Beck, en una version
adaptada y traducida al castellano por Vazquez y Sanz (1991), al que se reconoce por su
reconocido acronimo BDI (Beck Depression Inventory). El paciente con MC-1 ante el
diagnostico de la enfermedad se encuentra extremadamente vulnerable, dando lugar a
cuadros depresivos ante la dificultad de afrontar este nuevo reto: presenta una
enfermedad poco frecuente, una sintomatologia progresiva y se encuentra a la espera de

un posible tratamiento neuroquirurgico.

En situacion basal el 56% de los pacientes con una malformacién de Chiari presentaron
diferentes grados de depresién en el BDI. Estos resultados discrepan respecto a la
respuesta del paciente cuando se le realiza la historia clinica en la valoracién inicial
después del diagnostico de la MC-1. Ante la pregunta de si presentan depresion, solo un
17,7% de los pacientes contestaron afirmativamente a esta pregunta. Los pacientes con

niveles mas altos de depresion coincidieron con una larga evolucidn de la enfermedad. No
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se observaron diferencias significativas entre ambos sexos, pero si en relacion a la edad.
Los pacientes de mas edad presentaron un mayor grado de depresion.

Al aplicar el BDI, los pacientes con siringomielia asociada presentaron menos sintomas
depresivos que los que no la presentaban. Este hecho contrasta con las verbalizaciones
del paciente con siringomielia, que presentaban tendencias depresivas, de desanimo y
ansiedad por el contexto de su enfermedad. Este hecho no ha quedado reflejado en los
instrumentos de evaluacién. De forma basal, ninguna otra de las variables clinicas o

radioldgicas estudiadas se correlaciond de forma significativa con la depresion.

Después del tratamiento quirirgico, 29 pacientes de los 49 pacientes estudiados (59%)
mejoraron respecto a los valores iniciales, 17 (36%) empeoraron y 3 (5%) se
mantuvieron con el mismo valor. Sin embargo, al analizar la magnitud de los cambios 32
de los 49 pacientes tratados (65%) que se mantuvieron en las mismas categorias de
severidad de la depresion que antes de la cirugia. Al valorar este aspecto debe
considerarse el fendmeno estadistico del “floor effect”, que indica que aquellos pacientes
que presentan puntuaciones basales de 0 o0 muy bajas no son susceptibles de mejorar. Es
importante remarcar que de los pacientes que se mantuvieron en el mismo nivel de
depresion, 5 estaban en el intervalo de depresion moderada y que el resto se
mantuvieron dentro de las categorias de depresidon leve o con sintomas depresivos

minimos.

En general, puede afirmarse que la depresién coexiste en muchas ocasiones con la
ansiedad y supone un impacto negativo en la salud de los pacientes. Su origen es
multicausal y surge de la interaccién de varios factores que actlan en detrimento de la

calidad de vida del paciente ",
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Los principales objetivos del tratamiento de estos pacientes deben ir encaminados no solo
al aspecto médico, sino que su abordaje debe cubrir un enfoque multidisciplinar que
abarque las distintas esferas biopsicosociales, intentando disminuir los déficits producidos
por la enfermedad y el impacto que puedan ocasionar. El paciente debe conocer la
realidad de la enfermedad, la evolucién esperable y las diferentes alternativas de
tratamiento, todo ello ofreciéndole una informacién clara y concisa que permita ayudarle

a superar los diferentes obstaculos a los que debe enfrentarse.

6.5. LIMITACIONES DEL ESTUDIO

Existen varias limitaciones en este estudio. La primera a mencionar es inherente a las
limitaciones propias del objeto principal del presente estudio: el concepto de calidad de
vida, es un término muy subjetivo sin valores de referencia establecidos para poder
realizar analisis comparativos. El test SIP utilizado para este estudio es un instrumento
largo (valoracion de 136 items) y puede cansar al paciente en su realizacién o confundir
en algunas preguntas donde aparecen dos afirmaciones negativas para determinar una
respuesta positiva. De forma adicional a las limitaciones del instrumento de medicion,
deben valorarse las peculiaridades de los pacientes estudiados. En muchas ocasiones
estos pacientes presentan largos episodios de bajas laborales y se encuentran pendientes
de tramitacion de una invalidez permanente. El hecho de no disponer de informacién

previa sobre aquellos pacientes que estan en proceso de solicitar una “larga enfermedad”
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durante el estudio puede suponer un sesgo en los resultados obtenidos. De los pacientes
que recibieron tratamiento quirdrgico un 22,8% estaban tramitando o ya tenian concedida
una invalidez permanente. Este aspecto no ha sido considerado ni analizado de forma
previa en la literatura, a pesar de que puede influir de forma muy relevante en los

resultados obtenidos.

A pesar de la aparente idoneidad de realizar autoevaluaciones por parte de los enfermos,
un hecho que debe mencionarse es que en muchas ocasiones la informacion que ha
ofrecido el enfermo no se corresponde con la apreciacion de los profesionales que lo han
estudiado o tratado, o con la de la propia evaluadora. Esto ha sido especialmente
relevante después del tratamiento quirtrgico. Con frecuencia se han observado
discrepancias entre su percepcion de cambio clinico después de la cirugia y el que se ha
apreciado durante las visitas en consultas externas en pacientes con evoluciones
radioldgicas correctas. Esto puede deberse a varios factores, que deben considerarse en
estudios posteriores. Un nimero considerable de estos pacientes se encuentran inmersos
en un proceso de obtencidn de una incapacidad laboral permanente, otros presentan
dificultades laborales, familiares o sociales que pueden influir en sus repuestas. Por
Ultimo, a pesar de las instrucciones impartidas, es muy dificil que los enfermos puedan
responder de forma objetiva cual es la repercusion especifica de la enfermedad en su
calidad de vida, o en la ansiedad o depresion que presentan, especialmente si existen

enfermedades o procesos concomitantes.

Otro aspecto a considerar es que la cohorte de pacientes estudiados es que, a pesar del
tamafio muestral muy elevado considerando la prevalencia de esta patologia, la serie de

pacientes estudiados constituye una muestra heterogénea que abarca diferentes tipos de
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malformacion de Chiari. Aunque la mayoria de autores agruparian todos los pacientes
estudiados en una sola categoria (malformacion de Chiari tipo 1), las nuevas
clasificaciones permiten distinguir diferentes subtipos de pacientes en los que puede
existir una diferente repercusion de la enfermedad (malformacién de Chiari tipos 0, 1 o
1.5 y malformaciéon compleja de charnela) con sintomatologias muy variadas. Esto
condiciona la existencia de un amplio espectro de situaciones clinicas que pueden
enmascarar cambios clinicos reales cuando se valoran cambios considerando toda la

muestra como un grupo, en lugar de cambios individuales.

En el presente estudio solo recibieron tratamiento quirirgico la mitad de los pacientes
reclutados. El disefio de este estudio no valord la posibilidad de realizar un seguimiento
de aquellos pacientes que recibieron tratamiento conservador para efectuar un analisis

comparativo.

Por ultimo, debe mencionarse que los resultados obtenidos en la presente serie proceden
de un Unico servicio de neurocirugia y que los pacientes han sido tratados de forma muy
homogénea. Esto dificulta la extrapolacion de resultados a otras series de pacientes

tratados con procedimientos quirdrgicos o protocolos de seguimiento distintos.

6.6. LINEAS FUTURAS DE INVESTIGACION

Los resultados obtenidos en el presente estudio abren la posibilidad de ampliar algunos

aspectos del estudio y de establecer nuevas lineas de investigacion:
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1) Seguimiento a largo plazo. Los pacientes que han recibido tratamiento quirirgico
deberian ser estudiados a mas largo plazo para conocer realmente su situacién y
las repercusiones de la enfermedad. Es posible que las valoraciones realizadas a
los seis y doce meses no reflejen la evolucidn real de los enfermos, especialmente
en el ambito emocional. Esto puede ser mas evidente en los pacientes con una

malformacion de Chiari de larga evolucion.

2) Uso de instrumentos alternativos para valorar la calidad de vida en estos
enfermos. El estudio que hemos realizado deberia ser completado con una
investigacion cualitativa para profundizar mas en los aspectos emocionales que
una investigacion puramente cuantitativa puede no reflejar de forma adecuada. En
ocasiones la calidad de vida del paciente es dificil de medir en cifras y el paciente

puede necesitar espacio para poder expresar su percepcion y emociones.

3) Repercusion de los procesos de invalidez sobre la cuantificacion de la percepcion
de la calidad de vida. En el futuro, los estudios de calidad de vida en patologias
tan complejas como la malformacion de Chiari deberian contemplar de forma mas
profunda en qué momento se encuentra el paciente dentro de estos potenciales
tramites. Encontrarse inmerso dentro de un proceso de solicitud de una
incapacidad laboral permanente puede influir en la cuantificacion de las
limitaciones que hace un enfermo cuando analiza su vida diaria, especialmente si
considera que esta informacidon podria ser utilizada de alguna forma en este

proceso.

4) Estudios de calidad de vida en los nifios afectos de una malformacion de Chiari.

Aungue de forma menos frecuente que en los adultos, la malformacion de Chiari
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también se diagnostica en nifios. Seria también muy importante conocer como
repercute esta patologia en la calidad de vida de los nifios afectos. Ademas, en
este colectivo no existirian las potenciales influencias de los procesos de invalidez
que hemos mencionado ni la repercusion concomitante de otras patologias en la
calidad de vida. De hecho, en nuestro grupo se esta realizando ya un estudio en
nifios afectos de una malformacién de Chiari tipo 1 en los que se les aplica una

escala de calidad de vida adaptada a este contexto.
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Las principales conclusiones que se extraen del presente estudio son:

1. La malformaciéon de Chiari afecta de forma significativa en la percepciéon de la
calidad de vida del paciente, que se encuentra afectada en un 93,9% de los casos.
Las categorias mas afectadas son: el trabajo, la actividad intelectual, el ocio y
pasatiempos, las tareas domésticas, el sueio y descanso. Las menos afectadas la

nutricion, el cuidado y movimiento corporal, la comunicacion y la movilidad.

2. En situacion basal los pacientes con hidrocefalia asociada no presentan una menor
calidad de vida que los que no tienen hidrocefalia, aunque si aparecen mas
afectados los ambitos de la actividad emocional, cuidado y movimiento corporal y
desplazamiento cuando se comparan ambos subgrupos de pacientes. Los
pacientes con siringomielia asociada presentan en nuestro estudio una mejor
calidad de vida. No obstante, en ambos casos estos resultados deben valorarse

con cautela.

3. Después del tratamiento quirdrgico, mas de la mitad de los pacientes tratados
mejoran la percepcion de su calidad de vida, con valores similares a los 6 y 12

meses del tratamiento.

4. Después de la cirugia, los pacientes con siringomielia asociada tienden a empeorar
la calidad de vida, independientemente de su localizacion. Los pacientes con

hidrocefalia también presentan una tendencia a empeorar su calidad de vida.
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5.

6.

7.

8.

Los pacientes con malformacién de Chiari tipo 1 presentan mayor grado de
ansiedad que la poblacion en general, y no hay diferencias entre la ansiedad de
estado y de rasgo. Un 35% de los pacientes evaluados presenta un alto grado de

ansiedad en estado y un 36% en ansiedad de rasgo.

En relacién con la ansiedad después del tratamiento quirdrgico, un 22% de los
pacientes no mejoran, coincidiendo con el grupo de pacientes con siringomielia
asociada. El resto de pacientes mejora o mantiene los mismos niveles de

ansiedad.

El 56% de los pacientes con malformacién de Chiari tipo 1 presentan diferentes
grados de depresion. A mayor edad, mayor grado de depresion, tanto en situacion

basal como después de la cirugia.

En los pacientes con malformacién de Chiari tratados quirdrgicamente se aprecia
una ligera mejoria de la depresidon aunque las diferencias no han sido

estadisticamente significativas.
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2. CONSENTIMIENTO INFORMADO

CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA LA REALIZACION DE CUESTIONARIOS DE CALIDAD DE VIDA EN PACIENTES AFECTOS DE
UNA MALFORMACION DE CHIARI

El objetivo de este documento es ofrecerle informacién de manera que pueda decidir si desea realizar unos
cuestionarios para conocer mas sobre su enfermedad y las repercusiones que conlleva, de manera totalmente

andnima.

La malformacion de Chiari es un trastorno de origen poco conocido que se ha definido tradicionalmente como el
desplazamiento anormal de las estructuras contenidas en la fosa posterior del craneo, por debajo del plano del
foramen magnum hacia la columna cervical. Muchos pacientes con esta malformacion consultan por cefalea
suboccipital, que empeora tipicamente al toser, con el ejercicio o con cambios bruscos de postura. Las cefaleas
pueden asociarse a dolor cervical o braquial, alteraciones oculares, desequilibrio, presién en los oidos, vértigo,
disfagia, disartria, apneas del suefio, palpitaciones, temblores, alteraciones de la coordinacién, etc. Muchos pacientes
presentan un proceso evolutivo progresivo; el diagndstico se establece fundamentalmente por la Resonancia

Magnética y, en los casos sintomaticos, el tratamiento es quirdrgico.

Para ayudarnos a estudiar las repercusiones de su enfermedad, solicitamos su colaboracion y le pedimos su
consentimiento para rellenar unos cuestionarios, analizar los resultados y realizar estudios sobre la malformacién de
Chiari.

Voluntariedad de la participacion

Su participacion, en este estudio es totalmente voluntaria. Usted es libre de decidir si quiere participar o no, sin
necesidad de dar razones y sin ningln perjuicio para usted o para su familiar. En el caso de que no aceptara, sequird

recibiendo todos los tratamientos convencionales que precise para el correcto control de su enfermedad.

Tiene usted derecho a preguntar cualquier aspecto que haga referencia a la cumplimentacion de los cuestionarios.
Todos los datos recogidos en el estudio seran tratados con estricta confidencialidad, pero estaran disponibles para las
autoridades sanitarias en un formato andnimo, sin que quede reflejado su nombre. Incluso si los resultados del

estudio son publicados, su nombre nunca sera revelado.

La informacion de dichos cuestionarios es absolutamente confidencial y se empleara solo con fines cientificos.
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CONSENTIMIENTO DEL PACIENTE

Yo, (nombre y apellidos)

(En calidad de participante)

He leido la hoja de informacion que se me ha entregado.
He podido hacer preguntas sobre el estudio.
He recibido respuestas satisfactorias a mis preguntas.

He recibido suficiente informacion sobre el estudio.

He hablado con (nombre de la enfermera investigadora) :

Comprendo que la participacién es voluntaria.
Comprendo que puedo retirar la aceptacion de participar:
1) Cuando quiera.

2) Sin tener que dar explicaciones.

3) Sin que esto repercuta en mis cuidados médicos o los de mi familiar.

Doy mi consentimiento para usar la informacion de los cuestionarios en estudios.

De acuerdo a todo lo anterior, doy mi conformidad para participar en el estudio.

Fecha Hora Firma del paciente
Fecha Hora Firma de la enfermera investigadora
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Evaluacidn de la calidad de vida en los pacientes
con una malformacién de Chiari tipo 1. Estudio piloto
en una cohorte de 67 pacientes

Diga Mestres, Maria A Poca, Fllzabeth Solana, Andresa REde], Manue! Suintana, Enriqueta Forca,
Juan Szhuquilio

Introducciin. La maliormackin de Chiarl tipo 1 [MCH) es una entidad de baj prevalencla, cuya ciinica es muy variada
dependiendo del cortejo maliormative asoclada, y en 3 gue pueden existir Sintomas anslosodepresies ¥ ura pérdida no
definida de [a calidad de vida de bas pacientes. £l objetivo principal de este estudio es determirar [ reperosion de b MC-
en la calidad devida, a1 como | presenda de ansiedad y depreskan en estos padentes.

Pacientes y métodos. Estudio prospective de una cohorie de 67 padentes afectos de MC4 en bos gue s valoranon la @-
Iidad de wida, La presencia de ansledad y sintomas depresivas mediante ks escatas Sickness impoct Arofile, Inventano de
arsledad estado-rasgo e Inventario de depresidn de Beck, respectivaments. En cada paciente s= reglstrd la presencla
de siAngomielia o hidrocefalla, asl tomo el grado de ediopla de las amigdalas del cerebeko.

Resultados. £l Impacio de ka MC4 en la calidad de wida fue nulo en sels paclentes (9%), leve en 26 (53,7%), moderado en
17 (25,4%) y grave en ocho (1,5%). E drea de actividad mas alectada fue ol trabajo. B 26,6% de los padentes presentd
un nivel de ansiedad moderado o elevado. En el 25,4% de los pacentes también se corstataron sintomas depresivas

mideracas o graves.

(Condusiones. La gran mayorz de los padentes con wna MO considera que su enfermedad implica una pendida de call
dad de vida que, en muchas casos, 52 as0da 3 una alta arskedad y 3 sintomas depreshos.

Palabras clave. Arsledad. Calided de vids. Depresidn. Ectopla amigdalar. Hidrocefalla. Maliormadon de Chizrl tpo 1. 5-

rngomieliz

Intraduccidn

La malformacidn de Chiari tipo [ (MC-I) s define
clisicamente por la presencia de una herniacion o ec-
topia de las amigdalas del cerebalo de més de 3 mm
por debajo del foramen magno [1-3). 5e considera
que esta herniacidn es el resultado de una despro-
porcion congénita entre el continente y el conteni-
do de las estructuras anatémicas que constituyen la
fosa craneal posterior, atribuida 3 una anomalia en
el desarrollo del mesodermo paraaxial en fases pre-
coces del desarrollo embrionarioe [4]. La MC-1 es
una entidad poco frecuente, con una prevalenca
estimada de un caso por cada 1.000-5.000 habitan-
tes [5]. La MC-I puede asociase a siringomielia 6]
0 hidrocefalia [7.8]. Otros procesos concomitantes
menos frecuentes en estos packentes son la imvagi-
nacion basilar, ka platibasia, &l sindrome de Klippel-
Feil 0 la escoliosis [9).

Las manifestaciones clinicas de la MC-1 son muy
variables, a menudo inespecificas (mareos, inesta-
bilidad, cefaleas, etc ), y dependen de la gravedad

de la malformacién y de la existencia de malforma-
cones asociadas concomitantes. El sintoma mas co-
mitin es ka cefalea de localizaciin occipitonucal, que
aumenta con las maniobras de Valsalva, Otros sin-
tomas asociados a la MC-1 son: dolor cervical, pa-
resipsias, déficits motores, debilidad, cansancio, vér-
tign, irritabilidad, tnmifas, disfagia o trastormos res-
piratorios nocturnos (sndrome de apnes-hipopnea
durante el suefie) [10-12]. Los pacientes con una
MIC-1 aislada oligo o asinteméticos, cuyo diagnosti-
oo sa realiza de forma incidental, deben sar estudia-
dos y seguidos dinicamente. En pacientes sintome-
ticos o con sirngomielia asociada, el tratamiento
de eleccion es la cirugia dirigida a restaurar el volu-
men normal de la fosa posterior [13-16].

En muchos pacientes con MC-1, la sintomatolo-
gia se asocia 3 cuadros de ansiedad o depresidn, ge-
nerando, en conjunts, una importante repercusicn
en la calidad de vida del paciente [17]. El propdsito
principal de este estudio es objetivar la repercusion
de la MC-I en la calidad de vida de los pacientes no
tratados quinirgicamente y determinar la frecuen-
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cia de la sintomatologia ansiosodepresiva en un es-
tudio piloto desarrollado en un grupo de 67 pacien-
tes que abarca todo e espectro de gravedad de la
enfermedad.

Padentes y métodos

Estudio prospective de una cohorte de 67 pacientes

dizgnosticados de una MC-1 ingresados para estu-

dio de forma consecutiva entre enero de 2009 y

saptiembre de 2011 en &l Servicio de Meurocirugia

del Hospital Universitari ¥all dHebron de Barce-
lona. El protocolo de estudio fue aprobado por al
comité ético de investigacidn clinica del hospital

[PRAG-39/2009). Todos kos pacientes presentaron

los siguentes criterios de indusidn y ninguno de los

de exclusidn:

— Criterios de inclusidn: confirmacion diagndstica
de MC-I mediante resonancia magnética con o
sin siringomielia asociada; edad comprendida
entre 16 y &5 afos; nacionalidad espanola, para
evitar dificultades idiomaticas o connotaciones
culturales que pudieran contaminar los resulta-
dos del estudio; pacientes sin antecedentes new-
roddgicos o psiguidtricos adicionales; voluntad
de participackin en el estudio y firma del con-
sentimiento informado; v capacidad de lectura
¥ comprensidn correctas, para responder a kos
tests aplicados.

— Criterios de exclusidn: intervencionss quinirgi-
cas previas en odros centros por la misma pato-
logia y malformacion de Chiari secundaria a otra
patologia.

Protocolo genaral de esiudlio

En nuestro servicio, el protocole general de estu-
dio de los pacientes con MC-1 incluye la prictica
de una resonancia magnética craneal y meduolar, el
estudio dseo por tomografia computarizada de la
charnela craneocervical y exploraciones neurofi-
siobdgicas (potenciales evocados somatosensoria-
les y auditivos de tronco ¥ polisomnografia). Los
objetivos de estas exploraciones son definir & gra-
do de afectacion objetiva del paciente, la presencia
de hidrocefalia o siringomielia concomitantes, y
determinar si el paciente es tributario de trata-
miento quinirgico. El tamano ventricolar se calou-
16 a partir del indice Evans y el grado de ectopia de
las amigdalas del cerebelo en milimetros, toman-
do como referencia el plano del foramen magno
(Figura). Ademds de este protocolo general de es-
tudio, en todos los casos se determinaron b cali-
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Figura. Resonani magnétia o un padenin oon ura matiomadin de Chiar tipo | guo jpresents mn
descorsn da ke amigdakes dal cerabelo de 55,3 mm (), siringomislia (5 = hideocetalia (i), con en indios
da Evam {IE] de 0,3, Lo limites die [ cowidad siingomidlica se sittan entre los ouerpos vericbralkes da o6
¥ 02 El IE 32 obene 2 partir de larelacion entre o tamaiho ménimo de s st rontales y ol valor max-
mo entre ambias tables corticles interras medidas en el mismo ot de b iomogmia omputarisda o

da la resoranda magnatica canaal (IE = A8

dad de vida y ka presencia de ansiedad y depresion
mediante los instromentos que se describen a con-
tinuaciin.

Calldad de vida (Sickness impod Projfiie)

La calidad de vida de los pacientes se evalud me-
diante & Sickmess Impact Profile (51P) [18,19]. El
5IF &5 una escala genérica de calidad de vida que
registra la percepeion que el paciente tiene del im-
pacto de la enfermedad en sus actividades. Se trata
de un cuestionario que cumplimenta el propio en-
fermo de forma individual o ayodado por un entre-
vistador, ¥ en el que s formulan 136 preguntas,
que agrupan informacion referente a 17 dreas de
actividad o categorias. Parte de ellas se resaomen en
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indicadores para las dimensiones fisica y psicoso-
cial de la wida del enfermo. La dimensidn fisica
analiza tres dreas de actividad: cuidado y movi-
miente corporal, desplazamiento y movilidad (45
cuestiones). La dimension psicosoctal evalia la si-
tuacitn del paciente en cuatro grandes categorias:
comunicackin, actividad emocional, actividad inte-
lectual y relaciones sociales (48 cuestiones). La as-
cala también incluye cinco categorias independien-
tes: suefio ¥ descanso, nutricion, trabajo, activida-
des domésticas, y ocio y pasatiempos. El tiempo
estimado que requiere la cumplimentacion de esta
escala es de unos 20 minotos. La puntuaciin de
cada categoria se caloula de manera ponderada y se
expresa en porcentajes, obleniéndose valores entre
el 0% (sin disminucidn de la calidad de vida) y &l
100% (méxima reduccidn). Se considera que el im-
pacto de la enfermedad en la calidad de vida dal
enferma es leve (cuando se obtienen puntuaciones
entre el 1-20%) moderado (puntuaciones entre al
21-40%) o grave [puntuaciin > 40%). Para ests as-
tudic se utilizd la version del 51P traducida al espa-
fiol por Badia et al [20], previo acoerdo de uso por
el Mapi Research Trust, entidad que gestiona tanto
la wersidn original del instrumento como todas s
adaptaciones. Antes de rellenar el cuestionario, to-
dos los pacientes fueron instruidos por la misma
investigadora (O.M.), quien también atendid v re-

Valoraclan de 13 ansledad (Imventaria
de ansledad estado-rasgo de Splelbergear)

El inventario de ansiedad estado-rasgo de Spielber-
ger (STAI) constituye un instrumento de valoracion
de Ia ansiedad extensamente utilizado, adaptado v
validado para la poblacion espanola [21,22]. Esta
exploracion incluye dos subescalas mdependientes
de 20 items cada una. La primera subescala evaliia
la ansiedad de estado, que refleja el estado emocio-
nal transitorio que presenta el sujeto en el momen-
to de la evaluacidn. La segunda sabescala valora la
ansiedad como rasgo, definida por la predisposi-
ciin latente de una determinada persona a padecer
estados de angustia. En cada una de estas dos sub-
escalas, el rango de puntuaciones oscila entre 20 y
B0 puntos (3 mayor puntuacicn, mayor ansiedad).
Las puntuaciones obtenidas se corrigen en funcion
del sexo y la edad de kos pacientes de acuerdo con
las instrocciones definidas para este instrumento
[23,24]. Puntusciones en el STAl inferiores a 25 in-
dican un bajo nivel de ansiedad; entre 25 ¥ 75, un
nivel de ansiadad moderado, ¥ kos valores saperio-
res a 75, un elevado nivel de ansiedad [25].

Depresian {(Inventario de depresion de Badk)

H inventario de depresidn de Back (EDI) es un ins-
trumento que evalia la presencia y gravedad de bos
sintomas depresivos [26-29]. 5e trata de un cuestio-
nario de autoevaluacion que consta de 21 items que
valoran sintomas tipicos de la depresion. Cada item
tiene cuatro posibles respuestas, que se puntian de
0 a 3. Las puntuaciones obtenidas pueden oscilar
entre 0y 63 punios, permitiendo objetivar la ausen-
da de la depresidn (0-9 puntos) ¥, coando existe,
clasificar su gravedad en tres categorias: leve (10-18),
moderada (19-29) o grave (30-63 puntos).

Andiisks estadistico

H anilisis estadistico se realizd mediante el progra-
ma 5P55 v. 15.0. Se efectud un andliss descriptivo
de las variables: frecuencia y porcentajes en las va-
riables categdricas o de ipo nominal y medidas de
tendencia central, y dispersion en las variablas con-
tinuas. Dado que los resultados de las escalas SIF,
5TAl'y BDM no segnian una distribucion normal, kos
resaltados s presentaron a partir de la mediana,
rangn intercuartilico (RIC) ¥ valores minimos y mei-
mmos. Para evaluar & variables dicotdmicas, comao
el sexo ¥ ka presencia de hidrocefalia o sringomie-
lia, influyeron en cada una de las escalas valoradas,
se utilizd e test no paramitrice de la U de Mann-
Whitney. Asimismao, se usd el coeficiente de corre-
larcidn de Spearman para las variables continoas. La
comparacion entre los pacientes que presentaban
unicamente una MC-1, respecto a los que presenta-
ban hidrocefalia o sifngomielia, se realind median-
tela prueba de Kruskal-Wallis. Todas las prushas se
realizaron con un nivel de significacidn del 5%.

Resultados

De 7% pacientes estudiados, 12 fusron excluidos por
criterios de edad, por haber sido intervenidos de
forma previa en otro centro o porque la hernizcion
de las amigdalas del cerebelo era secundaria a otra
patobogia. La muestra final fue de 67 pacientes (51
mujeres ¥ 16 varoneas), con una edad media de 42,7
+ 130 afos (rango: 16-65 afos). En 33 pacientes
(49,3%), la MC-I se asocio a siringomielia cervical o
cervicodorsal, y en 20 casos (30%) a hidrocefalia. EL
valor medio de la ectopia de las amigdalas del cere-
belo fue de 10,4 + 51 mm (mdin.: 0, méx: 21). Dos
pacientes presentaron un descenso amigdalar por
debajo de 3 mm (0 ¥ 2.3 mm). Estos dos pacientes
presantaban una fosa posterior reducida, ansencia
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de cisterna magna ¥ siringomielia, por lo que po-
drian incluirse dentro de b categoria de Chiari 0 pro-

ciond con la puntuacidon total del 5IP (rho = 0.36;
p = 0,003), estando egpecialmente afectada la di-

pussta por algunos autores [30]. mensidn fisica {tho = 043 p < 0,001}, ¥ con las
puninaciones del resto de kas categorias de ba asca-
Calldad de vida Iz, 3 excepcitn del dmbito de las relaciones sociales,

La mediana de ks puntuackin total basal de los pa-
cientes en el 5IP fue de 16, con un RIC de 24 (ran-
po: 428 min.: 0, max.: 61). En sels pacientes (9%),
la MC-I no produpo ningiin impacto significativo en
su calidad de vida; en 34 pacientes (53,7%), el im-
pacto fue leve; en 17 (25.4%), moderado; ¥ en ocho
(11,9%), prave. La categoria més afectada fue el tra-
bajo (mediana: 47; RIC: 0-88) y la menos afectada la
nutriciin (mediana: 0 RIC: 0-4.5). La tabla 1 resu-
me las puntuaciones obtenidas en los 67 pacientes
en las distintas categorias del 5IF. Mo se encontra-
ron diferencias significativas entre varones y muje-
res. En cambio, ks edad de kos pacientes se correls-
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el trabajo y la notricidn.

Los pacientes con gringomielia no presentaron
diferencias significativas en ninguna de las catego-
rias del 1P respecto a los que no tenian siringomaie-
lia, excepte para la categoria de comunicaciin (p =
0,008). En cambio, la presencia de hidrocefalia si
que se asocid de forma estadisticamente significati-
va con algunas de las cateporias del SIP: actividad
emocional (p = 0,024), culdado y movimisnto cor-
poral (p = 0,008), trabajo (p = 0.013) ¥ desplaza-
miento (p = 0,034). El grado de ectopia de las amig-
dalas del cerebelo se correlackond solo con la cate-
goria de trabajo (rho = —0,328; p = 0,009}, por lo que
paoddria considerarse simplemente resultado del azar.
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Grado de ansledad

La mediana de la puntuacidn en la sabescala STAIL-
estado foe de 60 (RIC: 23-85), objetivindose que al
grado de ansiedad era bajo en 17 de los 67 pacien-
tes (25,4%), moderado en 29 (43.3%) ¥ alto en 21
[31,3%). La mediana de la puntuacidn en la subes-
cala 5TAl-rasgo fue de 70 (RIC: 40-52). H grado de

ansiedad en esta mbescala se considerd bajo en
nueve de bos 67 pacientes (13,4%), modersdo en 29
(43,3%) y alto en bos 29 pacientes restantes (43,3%).
Los resultados obtenidos indican que la poblacidn
estudizda mostraba un grado de ansiedad elevado,
sobre todo en e apartado de predisposicion katente
1 la ansiedad-rasgo.

Las puntuaciones obdenidas en ambas subesca-
las se correlacionaron de forma significativa con la
puniuacion total del 5IP y con la mayoria de sus ca-
tegorias (Tabla [I). Mo se observaron diferencias
significativas enire varones y mujeres. La edad, al
tamario del sistema ventricolar, el grado de ectopia
de kas amigdalas del cerebelo y la presencia de sirin-
gomialia no influyeron de forma significativa en
ninguna de kas dos subescalas de ansiedad.

Inddenda de depresion
an los paclentes con MC4

La mediana de las puntuaciones en el BDI obtenida
en bos 67 pacientes estudiados fue de 11 (R1C: 3-19).
En 30 de los 67 pacientes (44,6%) no se objetivaron
sintomas depresivos. La depresion se catalogt como
grave en un paciente (1,5% ), moderada en 16 (23,9%)
¥ leve en los 20 pacientes restantes (29,9%). Las
puniuaciones del EDI se correlackonaron de forma
significativa con el 511 total y con todas sus dimen-
siones y categorias | Tabla I1).

Mo se objetivaron diferencias significativas en el
BD entre varones y mujeres. En cambio, 1a adad se
correlaciond de forma significativa con valores mis
elevados en la escala (rho = 0325 p = 0,007). La
siringomielia, ag como su localizacidon, no influye-
ron significativamente en las puntuaciones del BDL
Tampoon observamos una asociaciin significativa
entre &l BDM y la presencia de hidrocefalia, el indice
de Evans ni el grado de ectopia de las amigdalas dal
cerebebo. Al dicotomizar los pacientes entre los que
no presentaban depresion y los que presentaban
una depresion de cuakquier gravedad, 1a edad fue la
linica variable que marcd una diferencia significati-
va entre los grupos, encontrindose que las perso-
nas de mayor edad sufrian una distimia mais mar-
cada: 49 (RIC: 38,5-56) frente a 37 (RIC: 26,5-48);
P= 0,005,

Discusidn

La MC-1 es una patologia de baja prevalencia que se
ubica dentro del grupo de enfermedades raras reco-
nocidas por la Federacidn Espanola de Enfermeda-
des Raras. De acuerdo con los conceptos clisicos, la
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MC-1 se define por la existencia de una herniacidn
de las amigdalas cerebelosas por debapo del foramen
meagnao superior a 3 mm [1]. El disgnostico definiti-
vo 5@ realiza por resonancia magnética. Su sintomes-
tologia es muy variable, aunque las cefaleas consti-
tuyen el sintoma méds caracteristico y frecuente. Las
cefaleas se originan en la region occipitonucal y
suslen anmentar con los esfuerzos y las maniobras
de Vabalva, por ko que se atribuyen al desplaza-
miento de las estructuras caudales del cerebelo en
el foramen magno [31-33]. Los pacientes también
pueden presentar sensaciin de mareo, vértigos, pa-
restesias v debilidad en las extremidades, cansancio
y alteraciones respiratorias durante el suefo (ap-
nea/hipopnea) como principales sintomas [15]. Con
frecuencia, y en ausencia de déficits neurokigioos
objetivos, estos pacientes son catalogados comao de-
presivos o sa les considera afectos de una clinica
psicosomética. Por otra parte, un nimero conside-
rable de estos pacientes es inicialmente diagnosti-
cado de Abromialgia, fatiga crinica o cuadros an-
sinsodepresivos, 1o que enlentece y dificulta ol asta-
blecimients del diagndsticn definitivo de ka patolo-
gia [34]. Todos estos condicionantes poeden reper-
cutir de forma desfavorable en ka calidad de vida de
los pacientes con MC-1 ¥ hacen que requieran un
enfogue terapéatico individual y multidisciplinar.

El concepto de calidad de wvida pretende valorar
aspectos de la enfermedad que no son estrictamente
clinicos, sino refacionados con las actividades dis-
rias del paciente y en qué modo éstas se ven afecta-
das por la presencia de ba patologia. La calidad de
vida es subjetiva y estd influenciada por un gran -
mero de condicionantes secioecondmicos, laborales
y personales. Es siempre dificil detectar ba pérdida
de calidad de vida cansada por ka presencia de una
enfermedad y diferenciaria del estado premdrbido.
Para ello, & paciente debe situar la patologia desde
su propio punto de vista y valorar el impacto produ-
cido por la enfermedad en su vida diaria. Esta valo-
racidn debe ser multidimensional e inchir evahes-
ciones de aspectos fisicos y pscosociales [35-37].

El principal objetivo de este estudio fue evaloar
la pérdida de calidad de vida percibida por los en-
fermos afectos de una MC-1. Analizar este aspecto
de forma adecuada implica utilizar un cuestionario
validado, que permita interpretar los resultados de
forma fiable. Existen diversas escalas en la teratu-
ra dirigidas a valorar la calidad de vida, tanto gene-
rales como especificas para determinadas enferme-
dades (cinocer, cefaleas, esclerosis miltiple, ete ). En
el presente estudio se ha utilizado el SIF, una escala
peneral que seleccionamos por su uso extendido y
por su elevada fiabilidad ¥ validez. 5e trata de una
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escala de calidad de vida genérica que ha sido am-
pliamente utilizada en enfermedades agudas y cro-
nicas, habkéndose constatado valores consistentes
en los estudios test-retest practicados. En esta esca-
la quedan reflejadas las diferentes actividades de la
vida diaria, y su uso sistemdtico permite apreciar
las repercusionss de la enfermedad en diversos dm-
bitos de la wida diaria [19,38]. La interpretacidn dal
SIP v de otras escalas de calidad de vida es comple-
i, ¥a que siempre se fundamenta en valoraciones
subjetivas y, por tanto, no poeden utilizarse valores
de normalidad. 5 embargo, & SIF permite obte-
ner una descripcion del conjunte muestral, refle-
pando unas caracteristicas determinadas y especifi-
cas de los pacientes estudiados.

A pesar de la importancia que se otorga a la eva-
heacidn de la calidad de vida de los enfermaos, ya sea
para determinar ka repercusion de la enfermedad o
la respuesta a un tratamiento, solo existe un estudio
que analiza esta vanable en los pacientes afectos de
una MC-L Muoeller y Oro [17] valoraron ka calidad
de vida mediante el 5IF en una serie de 112 pacien-
tes afectos de una MC-1 -asociada o no a siringo-
mielia—, con edades comprendidas entre bos 17 ¥ 70
anos (media: 40 + 11,3 anos), en situacion basal y al
cabo de un afio de haberles practicado una descom-
presicn de la fosa posterior. Estos autores encontra-
ron diferencias estadisticamente significativas en la
puninacion total del SIP valorada antes y después
del tratamiento quinirgico, objetivando que &l 84%.
de los pacientes estudiados habia mejorado su cali-
dad de vida. 5in embargo, en este estudio, los auto-
res realizaron un analisis comparativo pre ¥ posqui-
rirgico, sin especificar los valores obtenidos en las
diferentes categorias de la escala. Tampoco analiza-
ron &l impacto potencial de la hidrocefalia, ni la
presencia de factores asociados, como la ansedad o
depresidn, que, con frecuencia, presentan estos pa-
dentes ¥ que influyen negativamente en su calidad
de vida.

En nuestro estudio, en la mitad de los pacientes
en los que la MC-1 se diagnosticd de forma inciden-
tal (17,9%), se constatd alguna repercusidn en so
calidad de vida. 5in embargo, esta repercusion fue
mis importante en los casos sintomaticos, en ks
que s objetivd una disminocion significativa de s
calidad de vida, con una clara influencia en el dmbi-
to laboral, en la afectaciin de las funciones intelec-
tuales, en la capacidad para realizar las tareas do-
miésticas ¥ en la calidad del suefio y descanso. El
imbito menos afectado fue la nutricidn, puesto que,
a pesar de que estos pacientes a menudo sufren dis-
fagias, son autdnomos para la alimentacion durante
casi todo el curso de su enfermedad. La repercusidn
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de la MC-1en la calidad de vida de nuestros pacien-
tes fue mayor que ba objetivada por otros autores
con &l 51P en pacientes con insuficiencia renal oro-
nica sometidos a hemodislisis, psoriasis o patolo-
pias cardiovasculares [39-42]. Una aportacion no-
vedosa de nuestro estudio es la distincidn entre
subgrupos de MC-1, con ba constatacidn de que la
presencia de hidrocefalia tiene una mayor reparou-
sidn en la calidad de vida que la siringomislia, o
que constituye un hallazgo de interés para futuras
investigacionas.

La ansiedad fue un sintoma importante en nues-
tra cohorte. La ansiedad es una de las respoestas
emocionales més estudiadas y se define como un
estado emocional negativo que incluye sensaciones
de nerviosismo, preocupacion y aprension [43]. Se
suele distinguir entre el ‘estado ansose, vivido en
un contexto bien delimitado ¥ desencadenado por
elementos estresores daros, v el ‘rasgo ansioso, que
hace referencia a ba tendencia estable de un indivi-
dun a manifestar ansiedad en su vida cotidiana ante
situaciones de incertidumbre ¥ que probablemente
seq independiente de ka MC-L 5in embargo, 1a si-
tuacidn emocional transitoria que determina el
contexto de ka valoracidn del estado ansioso tiene
una fuerts vinculacidn al diagnéstico de la enfer-
medad, puesto que kos tests se aplicaron en un mo-
mento relativamente cercano tras la informacion
del diagnistico a los pacientes.

En el presente estudio observamos que el 43,3%
de los pacientes estudiados presentaba un grado de
ansiedad elevado en la subescala que mide ba pre-
disposidon ansiosa (ansiedad-rasgo). Ademds, al
31,3% de los pacientes estudiados presentd un esta-
do de ansiedad intensa en & momento de ka valora-
ciin. Los valores obtenidos en ambas subescalas se
correlacionaron de forma significativa con la pun-
tuacitn total dal 1P ¥ con la mayoria de sus catego-
rias, 3 excepcion de ba dimension fisica y la catego-
ria de ‘trabajol Estos resultados indican la ansiedad
puede repercutir de forma dara en la calidad de
vida de kos pacientes con una MC-1 en la dimensicn
psicosocial y categorias independientes, pero pre-
senta poca repercusicn en la actividad laboral y en
la dimensidn fisica valoradas en el 5P

En los dltimos 35 anos, el BD se ha convertido
en uno de los instumentos mas otilizados para
evaluar la existencia y gravedad de sintomas de de-
presiin, dada su fabilidad y validex [26-28]. Esta
escala fue desarrollada para evaluar los sintomas
correspondientss a los criterios diagnasticos de kos
trastornos depresivos descritos en el Mannal disp-
nistico y estadistico de Ios trastornes mentales, cuar-
ta edicidn, de la Asociacion Americana de Psiguiz-

triz. 5e trata de un instrumento de muy Bl aplica-
din e interpretacion, se completa en 10-15 minu-
tos ¥ tiene establecidas unas pautas claras de pun-
tuacion e interpretacibn. Las preguntas de este
mestionario evalian sintomas tipicos de b depre-
sidn, como estado de dnimo, pesimismao, sensacidn
de fracaso, insatisfaccidn, sentimiento de culpabili-
dad, ideas suicidas, irritabilidad, tendencia al lanto,
retraimiento social, percepeidn distorsionada de la
imagen corporal, dificultades en el trabajo, insom-
nio, fatiga, falta de apetito, pérdida de peso y pérdi-
da de la libido, entre otros [39,43]. Es importante
recalcar que b finalidad del BD] no es diagnistica,
sino que trata de identificar la presencia e intens-
dad de sintomas compatibles con los criterios inter-
nacionales de depresiin. En el presente estudio, al
55% de los pacientes valorados presentd sintomas
depresivos, que fueron catalogados como modera-
dos o graves en el 254% de los pacientes. La eleva-
da corelacion objetivada entre las puninaciones
del BD con el SIP (S1P total ¥ en todas sus dimen-
siones y cabegorias) sugiere que la depresicn afecta
de forma clara y muy significativa a la calidad de
vida di los pacientes con MC-L

Una de las limitaciones de nuestro estudio es la
mclusion en noestra serie de pacientes oligo o asin-
tomdticos, en los que la MC-1 se diagnostico de for-
ma incidental. En este subgrupo, los sintomas de-
presvos, ka ansiedad y la repercusion negativa so-
bre la calidad de vida foeron mocho menos marca-
dos que en el grupoe de pacientes sintomaéticos. Sin
embargo, al tratarse de un estudie piloto, nos pare-
aid importante reflajar todo el espectro de gravedad
de la enfermedad para determinar el tamano mues-
tral de futuros estudios que puedan disenarse para
evaluar la repercusidn sobre ba calidad de vida en
los pacientes con MC-1 Otra de las imitaciones es
el reducido tamano muoestral. Dado que la MC-1
&5 una entidad de baja prevalencia, ka poblacidn de
estudio es limitada, a pesar de que kos pacientes
fueron reclutados en un servicio de neurocirugia
especialmente dedicado al estudio y tratamiento de
esta patodogia. Por ello, noestros resultados deben
considerarse preliminares y propios de un estudio
piloto. La inclusidn de pacientes continda, ke que
permitird disponer de una serie mas amplia y de re-
sultados més robustos sobre la repercusiin de la
MC-1 en s calidad de vida de los pacientes antes y
despuis del tratamiento quinirgico, asi como apli-
car herramientas estadisticas més robustas de tipo
multivariante que permitan definir mejor la contri-
bucin de los diferentes factores asociados a la re-
duccitn de b calidad de vida de los pacientes con
este tipo de enfermedad.
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En conclusion, la presenca de MC-1 influye de
manera negativa en la calidad de vida de bos pacien-
tes. El dmbito sobre el que se observa una mayor
repercusion es el laboral. Mis de la mitad de estos
pacientes presentan sintomas depresivos, sendo méas
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Evaluation of the quality of Iife of patients with a Chian type | malformation. A pllot study In a cohort
of 67 patients

Imtrodwcticn. The Chian type | maliormation (CMH] b 2 low prevalence disorder whose maniiestations vary hiighly, depending
on the assodated maliormative complex. The people with 3 OMH can sufier arededy, depression symptoms and an un-
defined loes of quality of I8e. The main purpose of this study Is ta establish the iImpad of OV on qualtty of ife, as well as
the presence of amdety and depression in these patients.

Patients and methods. Prospective study of 2 cohort of 67 patients suffering from CM-1 wha underngo an evaluation by
means of the SIPscale (Sickness Impact Profile], STAI (State-Tralt Andety Inventory] and BOI (Bedk's Depression Inventory)
of their qualty of ife and of the presence of amdaty and depressive symptoms respectively. For every patient the degres of
terebellar tonsilar ectopta and the presence of syringomyella and/for hydrocephalus were registered.

Results. The Impact of the OMH an the qualty of e was none for & patients {o9%), mild for 36 (53.7%), moderate for 17
(25.4%) and severe for B {11.9%). The miost afiected area of activity was work. A total of B6.6% of the patients presented a
moderate or high aredety level. in 25.4% of the patlents moderate or severe depressive symptoms were also acknowledged.
Conchsions. The great majority of patients with a OV consider that their disorder Implies a loss of ther quality of lie
which, In many cases, s associated with high anxiety and depressive sympioms.

Keywaords. Anxiety. Chian type | maliormation. Depression. Hydrocephalus. Cuality of ife. Syringomyela. Torsllar ectopla.

156 WEW nEuriDgia.com  Rey Neurol 201327 55 [3): 148-156

Olga Mestres i Soler 221









