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ARTIGO DE REVISAO

RESUMO

Introdugdo: A sindrome de Arnold-Chiari (AC) é um conjunto de malformac&es cerebrais
caracterizadas por herniacdo cerebelar, sendo os tipos | e Il os mais comuns em
pacientes jovens. A hidrocefalia é uma complicacdo frequente, podendo resultar em
aumento da pressdo intracraniana e manifestacbes como cefaleia, atraso
neuropsicomotor e alteracdes comportamentais. Objetivos: Esta revisdo sistematica
teve como objetivo analisar os métodos diagndsticos e terapéuticos mais eficazes para
hidrocefalia em pacientes pediatricos com AC tipos | e Il. Metodologia: Foram
selecionados seis artigos publicados entre 2020 e 2025 na base PubMed, seguindo
critérios PRISMA e a estratégia PICO, incluindo estudos originais, longitudinais, de coorte
ou caso-controle, com foco em diagndstico por imagem e tratamento cirdrgico. Os
achados destacam que a malformacdo de Chiari tipo | associada a siringomielia
compromete sensibilidade térmica e dolorosa, forca muscular e coordenacao nos
membros superiores. Hidrocefalia multiloculada representa um desafio neurocirurgico,
mas nao é diretamente dependente da AC. O diagndstico por imagem, especialmente a
ressonancia magnética, permite identificar alteragdes anatdémicas relevantes, como
convexidade basioccipital > 4 mm e convexidade da membrana atlanto-occipital
posterior, indicando a necessidade de intervengao cirurgica. A fenestragdao endoscépica
mostrou-se o tratamento de primeira linha para conectar compartimentos e reduzir
hidrocefalia, enquanto a descompressao da fossa posterior é eficaz em AC tipo I. O
reparo pré-natal da mielomeningocele associada a AC tipo Il demonstrou reduzir a
hidrocefalia e prevenir progressao de herniagao cerebelar. O progndstico depende do
momento e tipo de intervengdo, da presenca de ventriculomegalia e de
acompanhamento pds-operatério continuo. Hidrocefalia persistente pds-cirdrgica
correlaciona-se com desfechos adversos, reforcando a importancia de monitoramento
clinico individualizado. Conclusdo: Nesse sentido, insere-se que o manejo da
hidrocefalia em pacientes jovens com AC requer diagndstico precoce, avaliagao
detalhada por imagem e escolha terapéutica personalizada, priorizando técnicas
endoscdpicas e descompressivas, com atencdo especial a intervencdes pré-natais
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guando indicadas. Estudos adicionais sdao necessarios para padronizacdo de condutas e
melhoria da sobrevida e qualidade de vida desses pacientes.

Palavras-chave: Hidrocefalia, Sindrome de Arnold-Chiari, Pediatria, Diagndstico por
imagem, Cirurgia neuroldgica.

Hydrocephalus in Young Patients with Arnold-Chiari
Syndrome: Diagnosis and Treatment

ABSTRACT

Introduction

Arnold-Chiari Syndrome (AC) is a group of brain malformations characterized by
cerebellar herniation, with types | and Il being most common in young patients.
Hydrocephalus is a frequent complication, leading to increased intracranial pressure and
clinical manifestations such as headache, neurodevelopmental delay, and behavioral
changes. Early recognition and management are critical to improve outcomes.

Objective
This systematic review aimed to analyze the most effective diagnostic and therapeutic
approaches for hydrocephalus in pediatric patients with AC types | and Il.

Methodology

Six articles published between 2020 and 2025 were selected from the PubMed
database, following PRISMA guidelines and the PICO strategy. Included studies were
original longitudinal, cohort, or case-control studies focusing on imaging diagnosis and
surgical treatment of hydrocephalus associated with AC.

Results

Chiari type | malformation associated with syringomyelia impairs thermal and pain
sensitivity, muscle strength, and upper limb coordination. Multiloculated hydrocephalus
presents a neurosurgical challenge but is not directly dependent on AC. Imaging,
especially MRI, identifies anatomical alterations such as basioccipital convexity 2 4 mm
and posterior atlanto-occipital membrane convexity, guiding surgical intervention.
Endoscopic fenestration is effective in connecting compartments and reducing
hydrocephalus, while posterior fossa decompression is successful in type | AC. Prenatal
repair of myelomeningocele in type Il AC reduces hydrocephalus and prevents cerebellar
herniation progression. Prognosis depends on timing and type of intervention, presence
of ventriculomegaly, and continuous postoperative monitoring. Persistent
postoperative hydrocephalus correlates with adverse outcomes.

Conclusion

Management of hydrocephalus in young AC patients requires early diagnosis, detailed
imaging, and personalized therapeutic strategies, prioritizing endoscopic and
decompressive techniques. Prenatal interventions should be considered when
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indicated. Further studies are needed to standardize protocols and improve survival and
quality of life.

Keywords: Hydrocephalus, Arnold-Chiari Syndrome, Pediatrics, Imaging Diagnosis,
Neurosurgery.
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INTRODUCAO

A sindrome de Arnold-Chiari € um grupo amplo de malformacdes de estruturas
cerebrais associadas a herniacdo cerebelar, divididos em quatro subtipos principais e
diversas teorias buscam explicar sua etiologia e fisiopatologia. Enquanto alguns estudos
sugerem que essas malformacdes sdo resultados de defeitos genéticos do sistema
nervoso, a maioria dos pacientes apresentam malformacdes ndo herdadas (Hidalgo et
al., 2021).

O tipo |, considerado o menos grave, é caracterizado pela herniacdo de pelo
menos uma tonsila cerebelar, abaixo do forame magno, enquanto o tipo Il consiste nas
herniacdes do tronco cerebral, tonsilas cerebelares e vérmis, sendo consequéncia de um
disrafismo espinhal distal. O tipo Il envolve a protrusdo das meninges e herniacdo do
rombencéfalo. Por fim, o tipo IV apresenta hipoplasia cerebelar, porém ainda ndo ha um
consenso exato nesta ultima classificacdo (Sarnat et al., 2007).

A epidemiologia da sindrome nao é totalmente estabelecida. Casos de Chiari tipo
| estdo mais associados a pacientes jovens, com o surgimento de sintomas em média
aos 18 anos, sendo a cefaleia occipital ou dor na regido da nuca o sintoma mais
frequente. J& o tipo Il é comumente diagnosticado durante o pré-natal ou ao
nascimento, devido a presenca de mielomeningocele. Sinais de disfagia, fraqueza
muscular e apneia sdo comuns nesse caso. Em ambos os subtipos podem ocorrer casos
de hidrocefalia, condicdo que leva ao aumento da pressao intracraniana decorrente do
acumulo ou producdo inadequada de liquor (Bauer et al., 2021).

Essa associacdo pode totalizar até 10% dos pacientes e as principais
manifestacdes incluem cefaleia, irritabilidade, mudancas comportamentais, letargia e
atraso de desenvolvimento neuropsicomotor (Nohria et al., 1990). A etiologia da
hidrocefalia ainda é incerta, podendo ser tanto uma causa, como uma consequéncia da
sindrome. Assim, diversas hipdteses buscam encontrar uma forma de tratamento
definitivo, junto ao alivio da pressdo intracraniana.

Considerando que a presenca de hidrocefalia pode dificultar o diagndstico e o
manejo da sindrome de Arnold-Chiari, esta revisdo tem como objetivo analisar as

evidéncias cientificas disponiveis que contribuam para o diagndstico precoce e para a
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padronizacdo de condutas terapéuticas, visando a melhoria da qualidade de vida e da

sobrevida dos pacientes.

METODOLOGIA

Esse estudo consiste em uma revisdo sistematica, tipo de desenho indicado para
sintetizar resultados quantitativos individuais, envolveu uma analise critica de artigos da
literatura e foi conduzido de acordo com as diretrizes da declaracdo Preferred Reporting Items
for Systematic Reviews and Meta-analyses (PRISMA). Ndo foi necessaria aprovacdo do Comité

de Etica em Pesquisa uma vez que o estudo se trata de uma revis3o sistematica.

2.1 Estratégia de Busca

A estratégia PICO (populagdo, intervengdo, controle e resultados) foi utilizada
para orientar a questdo de pesquisa (Tabela 1). A partir da pergunta: “Quais sdao os
métodos diagndsticos mais eficazes e as abordagens terapéuticas mais seguras e
eficientes para o manejo da hidrocefalia em pacientes jovens com sindrome de Arnold-
Chiari?” Inicialmente foram realizadas buscas para definir os termos do Descritores em
Ciéncias de Saude (DeCS) e determinar os critérios de inclusdo e exclusdo, permitindo
uma busca mais detalhada e direcionada nas bases de dados e analise de artigos,

aumentando a confiabilidade do estudo.

Tabela 1. Pergunta de pesquisa elaborada usando a estratégia PICO

Item Definicao

Populagao Pacientes jovens com a Sindrome de Arnold-Chiari tipo | e Il

Intervengdo Métodos diagnodsticos (RM, TC) e tratamentos cirurgicos (DVP,

descompressao)
Controle Pacientes sem hidrocefalia ou tratados com outras abordagens
Resultados Melhora clinica, redugao da hidrocefalia, progressao neuroldégica,

complicacbes

2.2 Elegibilidade
A busca foi realizada nas bases de dados PubMed utilizando os termos DeCS e os

critérios de inclusdo e exclusao descritos na Tabela 2.
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Base de Palavras-Chave (DeCS)
Dados
PubMed Hydrocephalus, Arnold-Chiari Malformation, Pediatric Patients,

Diagnosis, Treatment
Os termos foram combinados com operadores booleanos AND e OR

para abranger variacGes terminoldgicas

O método utilizado na revisao seguiu uma busca estruturada no Pubmed, a partir
desses descritores em inglés: Hydrocephalus, Arnold-Chiari Malformation, Pediatric,
Diagnosis e Treatment, combinados com operadores booleanos conforme a ldgica:
(Hydrocephalus AND Arnold-Chiari Malformation AND Pediatric AND Diagnosis AND
Treatment). Foram incluidos estudos quantitativos relacionados a hidrocefalia em
pacientes jovens com a Sindrome de Arnold-Chiari tipo | ou ll, especificamente artigos
originais, estudos longitudinais, de coorte ou caso-controle. Também se exigiu que os
trabalhos estivessem disponiveis integralmente e de forma gratuita,
independentemente da data de publicacdo. Adicionalmente, foram considerados
apenas estudos publicados entre 2020 e 2025, do tipo ensaio clinico, revisdo ou
metanalise, com foco na populacdo pediatrica. A busca inicial resultou em 8 artigos
potencialmente relevantes. Apds a leitura dos resumos e aplicagdo dos critérios de
inclusdo e exclusdo, 2 artigos foram descartados por ndo atenderem aos objetivos do
estudo. Dessa forma, 6 artigos permaneceram para analise qualitativa e compuseram a

amostra final da revisdo integrativa.

RESULTADOS E DISCUSSAO

O estudo foi conduzido conforme as diretrizes PRISMA, com o objetivo de
investigar os métodos diagndsticos mais eficazes e as abordagens terapéuticas mais
seguras e eficientes no manejo da hidrocefalia em pacientes jovens com a Sindrome de

Arnold-Chiari. Foram analisados criticamente artigos selecionados na base de dados
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PubMed, utilizando os Descritores em Ciéncias da Saude (DeCS) como termos de busca.
A estratégia PICO (Populacdo, Intervencdo, Controle e Resultados) foi empregada para

nortear a formulagdo da pergunta de pesquisa.

Os artigos foram selecionados com base em critérios especificos de inclusdo e
exclusdo. Os critérios de inclusao contemplaram estudos quantitativos que abordassem
a hidrocefalia em pacientes pediatricos com diagndstico de Sindrome de Arnold-Chiari
tipo I ou Il, incluindo artigos originais, estudos longitudinais, de coorte e caso-controle,
disponiveis online com acesso gratuito e integral. Foram considerados apenas estudos
publicados entre 2020 e 2025. A triagem dos estudos foi feita de forma independente,
a partir da analise dos titulos e resumos, garantindo a selecdo de trabalhos pertinentes

ao objetivo do estudo.

Caracteristicas anatomicas e epidemioldgicas da sindrome

A andlise da literatura demonstrou que a Malformacdo de Chiari tipo |
compreende um espectro de anomalias neurolégicas, caracterizadas principalmente
pela herniacdo das amigdalas cerebelares através do forame magno para o canal
vertebral. Embora a frequéncia exata da sindrome ainda ndo seja totalmente
estabelecida, estima-se que ocorra em aproximadamente 1 a cada 1.000 nascidos vivos,
ainda um estudo sugere que ha uma predominancia maior em pacientes jovens do sexo
feminino [2]. A prevaléncia geral da malformacdo varia entre 3 a 8 casos por 100 mil
pessoas. Tal estudo evidenciou que entre o grupo de estudo com a sindrome de Arnold-
Chiari, 65% possuiam a siringomielia. Tal patologia associada, caracteriza-se como uma
manifestacdao frequente na malformacdo de Chiari, afetando principalmente a medula
espinhal cervical inferior ou toracica superior de pacientes com idades entre 18 e 55

anos.

Associagao com hidrocefalia e siringomielia

Clinicamente, é caracterizada por prejuizo bilateral, da sensibilidade térmica e
dolorosa, fraqueza e atrofia muscular nas maos e bracos, devido a compressdo dos
tratos espinotalamicos pela siringe em expansdo. Parestesias, hiperestesia e, em casos
mais extensos, espasticidade nos membros inferiores também podem estar presentes,

especialmente quando ha comprometimento dos tratos corticoespinais
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laterais. [7]. Nesse sentido, um estudo realizado no Departamento de Radiologia do
Instituto de Neurociéncias de Punjab analisou 16 casos operados de malformacdo de
Chiari (CM) associada a siringomielia (IS) entre janeiro de 2022 e dezembro de 2023. Do
total, 75% dos pacientes eram adultos e quatro eram criancas. Nos casos pediatricos,
considerados mais raros, observou-se que a hidrocefalia e a obstrugdo do forame magno
foram caracteristicas marcantes, enquanto a siringomielia extensa apresentou-se de
forma menos desenvolvida, embora ainda distribuida ao longo da medula espinhal.[2].

A hidrocefalia multiloculada pode ocorrer como complicacdo secunddria a
malformacao de Chiari. Porém, ndo hd uma relacdo de interdependéncia direta entre
ambas as condi¢Ges. O acimulo anormal de liquor representa um desafio neurocirdrgico
pedidtrico significativo devido a presenga de multiplos compartimentos de liquido
cerebrospinal isolados, frequentemente resultantes de infecgdes, hemorragias ou

malformacgdes congénitas, tal como a Arnold Chiari.

Diagndstico por imagem e achados anatémicos relevantes

As alteracGes anatomicas especificas na base do cranio foram associadas a
necessidade de intervengdo cirdrgica para hidrocefalia em pacientes pediatricos com
malformacdo de Chiari. Individuos os quais apresentaram convexidade do basioccipital
igual ou superior a4 mm necessitam de intervengao cirurgica, ainda, observou-se maior
convexidade da membrana atlanto-occipital posterior no grupo pods-natal tratado
contudo, essa diferenca nao foi significativa no grupo pré-natal. Logo, pode-se afirmar
que a convexidade do basioccipital e da membrana atlanto-occipital posterior podem

servir como indicadores progndsticos para a necessidade de tratamento da hidrocefalia.

[5]

Opcoes terapéuticas: cirurgia pré-natal, pés-natal, endoscopia, descompressao
etc.

De acordo com um estudo realizado no departamento de Neurosurgery,
Policlinico San Martino Hospital, entende-se que a fenestracdo endoscdpica é o
tratamento ideal e de primeira linha para conectar os compartimentos e tratar a
hidrocefalia em pacientes jovens com a malformacdo de Chiari, reservando multiplas

derivacdes apenas para casos onde a comunicacdo intracraniana ndo é
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alcangdvel.[1] Foram avaliados 55 pacientes com craniossinostose multissutural isolada
submetidos a Remodelacdo Volumétrica Craniana (RVC) em duas etapas como
procedimento inicial. Entre os 39 pacientes com apresentagao isolada da condigao, 36
(92,3%) apresentaram melhora, 2 (5,1%) permaneceram estaveis e 1 (2,56%) teve piora
no quadro. Outras 8 criangas (14,5%) apresentavam, na admissao, sinais radioldgicos de
malformacdo de Chiari (MC) assintomatica, sendo também submetidas a RVC como
primeira abordagem. Destas, 7 (87,5%) mostraram melhora clinica e estética, com
estabilidade ou resolugdo da MC. Um terceiro grupo, composto por 7 pacientes (12,7%),
apresentava associacao entre MC e ventriculomegalia ou hidrocefalia. Neste grupo, os
resultados foram mais varidveis: 3 pacientes (42,8%) melhoraram, enquanto 4 (57,1%)
apresentaram piora. Esses achados sugerem que, nos casos em que a craniossinostose
estda acompanhada de dilatagao ventricular e sinais de hipertensao intracraniana, é
necessario tratar primeiramente a hidrocefalia, com derivagdo ventriculo-peritoneal ou
ventriculostomia endoscépica do terceiro ventriculo. No entanto, mesmo com
protocolos terapéuticos padronizados, os resultados em pacientes com
ventriculomegalia associada foram heterogéneos, indicando a complexidade e
imprevisibilidade desses casos. Embora o tratamento utilizado tenha sido eficaz em
cerca de 85% dos pacientes com craniossinostose multipla, sdo necessarios estudos mais
amplos para aprofundar o entendimento da relagdo entre MC e hidrocefalia em tais
condicdes clinicas.

Nessa perspectiva, a descompressao da fossa posterior demonstra eficacia
comprovada no tratamento de pacientes menores de 18 anos com malformacdo de
Chiari tipo 1 associada a hidrocefalia. [4] A efetividade da cirurgia apresentou avancos
clinicos significativos a longo prazo. No entanto, a presenca de hidrocefalia persistente
no periodo pés-operatério precoce foi identificada como um forte preditor de desfechos
lesivos, fatores como déficits motores pré-operatérios e complicacbes cirurgicas
também influenciaram negativamente os resultados, enquanto a presenca de
siringomielia foi associada a melhores progndsticos. Diante disso, a hidrocefalia
persistente no pods-operatdrio ressalta a imprescindibilidade do monitoramento
continuo, além de uma abordagem multidisciplinar e individualizada no manejo de

pacientes jovens com sindrome de Arnold-Chiari e hidrocefalia [4].
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Outrossim, sobre o tratamento da hidrocefalia, um estudo visa demonstrar que
0 que o reparo pré-natal de uma mielomeningocele estd associado a reducdo da
hidrocefalia em pacientes jovens e a uma maior probabilidade de de reversdo da
malformacdo de Chiari tipo Il em comparagdo com o reparo pds-natal. Assim, a pesquisa
teve como busca principal identificar por meio de achados de imagem de longo prazo
na idade escolar entre individuos submetidos ao reparo pré-natal versus pds-natal de
uma mielomeningocele. Por conseguinte, estudos longitudinais da analise evidenciaram
mais especificamente que a assisténcia cirdrgica durante o pré natal estd associada a
menores taxas de herniagdo do tronco encefalico, herniagdo cerebelar e outras
anomalias da fossa posterior durante a idade escolar, em comparacdo com a correcao
pds-natal. Portanto, insere-se que o diagndstico precoce, bem como a intervencao
cirdrgica realizada previamente ao nascimento pode ter um impacto positivo na

evolucdo da hidrocefalia e das malformacdes de Chiari Il [3].

Casos clinicos ilustrativos e complicagoes

A fim de ilustrar a diversidade de manifestacoes clinicas, destaca-se o seguinte
relato de caso de uma menina de 12 anos associada a meningite tuberculosa. O estudo
revelou que a hipertrofia unilateral adquirida do membro superior é uma manifestagao
clinica associada a hidrocefalia a qual pode ser tratada com TVE. O caso clinico da jovem
esta longa histdria de pan-hipertrofia do membro superior direito, anestesia dissociada,
cefaleias frequentes, escoliose e macrocefalia adquirida. A ressonancia magnética
demonstrou hidrocefalia, descida das tonsilas cerebrais e uma siringomielia
intramedular estendendo-se de C2 a L1. A terceiroventriculostomia endoscépica (TVE)
leva a reducdo do tamanho da siringomielia e a resolucdo da termoanestesia. Este caso
destaca uma complicacdo de longo prazo muito rara associada a TBM na infancia e o

potencial beneficio oferecido pela TVE. [6]

Consideragoes progndsticas

A avaliacdo do prognodstico em pacientes com a sindrome de Arnold-Chiari tipo
I, sobretudo quando associada a hidrocefalia, requer analise cuidadosa dos desfechos

pds-terapéuticos e da evolugdo clinica a longo prazo. A efetividade das intervencdes
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cirdrgicas, como a descompressao da fossa posterior, tem se mostrado promissora, com
relatos de avancos clinicos significativos ao longo do tempo. Pacientes submetidos ao
tratamento adequado tendem a apresentar melhora sintomatica progressiva, refletindo

impacto positivo na qualidade de vida e nas fun¢Ges neuroldgicas.

Entretanto, a persisténcia da hidrocefalia no periodo pds-operatério precoce
tem sido identificada como um forte preditor de desfechos adversos. Essa condicdo
pode indicar falha no controle da pressdo intracraniana ou a presenca de anomalias
associadas ndo totalmente resolvidas, exigindo reavaliacdo terapéutica. Diante disso,
reforca-se a imprescindibilidade de um monitoramento continuo no seguimento desses
pacientes. O acompanhamento clinico e radiolégico permite detectar precocemente
possiveis recidivas, complicagdes ou falhas terapéuticas, contribuindo para ajustes
precoces no manejo clinico, com impacto direto no progndstico funcional. Além disso,
0s casos que apresentam ventriculomegalia associada demonstram maior
heterogeneidade em seus desfechos, o que indica a complexidade fisiopatolégica dessas

manifestacGes combinadas.

DISCUSSAO

Caracteristicas anatomicas e epidemioldgicas da sindrome

A Malformagao de Chiari tipo I, como evidenciado na literatura, representa um
conjunto complexo de anomalias neuroldgicas que impactam significativamente a
gualidade de vida dos pacientes afetados. A herniacdo das amigdalas cerebelares
através do forame magno para o canal vertebral ndo é apenas uma anomalia anatémica,
mas um fator que pode desencadear uma série de complicacdes neuroldgicas. A
prevaléncia estimada de 1 para cada 1.000 nascidos vivos, com predominancia em
pacientes jovens do sexo feminino, destaca a relevancia do diagndstico precoce e do
acompanhamento clinico sistematico. A presenga concomitante de siringomielia em
aproximadamente 65% dos individuos acometidos pela sindrome sugere uma
correlagdo significativa, cuja identificacdo e monitoramento continuo sdo essenciais,
considerando-se que a siringomielia pode agravar manifestacdes neuroldgicas e

dificultar o manejo terapéutico
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Associacao com hidrocefalia e siringomielia

A relacdo entre hidrocefalia e siringomielia em pacientes com Malformacdo de
Chiari é um aspecto critico que merece atencdo especial. A compressao dos tratos
espinotalamicos pela siringe em expansao pode levar a um quadro clinico debilitante,
caracterizado por prejuizos sensoriais e motores. A analise dos 16 casos operados no
Departamento de Radiologia do Instituto de Neurociéncias de Punjab revela que,
embora a hidrocefalia e a obstrucdo do forame magno sejam caracteristicas marcantes
em casos pediatricos, a siringomielia se apresenta de forma menos desenvolvida. Essa
observacdo sugere que a manifestacao clinica da sindrome pode variar entre diferentes
faixas etarias. A hidrocefalia multiloculada, embora ndo tenha uma relacdo direta com
a Malformagao de Chiari, representa um desafio neurocirurgico significativo. O acimulo
anormal de liquor, geralmente resultante de infeccdes ou malformagdes congénitas,

exige uma avaliacdo cuidadosa e uma intervencao cirurgica oportuna.

Diagndstico por imagem e achados anatémicos relevantes

Os achados anatébmicos na base do cranio, como a convexidade do basioccipital,
sdo indicadores progndsticos cruciais para a necessidade de intervencao cirdrgica em
casos de hidrocefalia. A observacdo de que individuos com convexidade igual ou
superior a 4 mm necessitam de tratamento cirdrgico reforca a importancia do
diagndstico por imagem na avaliacdo de pacientes com Malformacdo de Chiari. A maior
convexidade da membrana atlanto-occipital posterior no grupo pés-natal tratado,
embora nado significativa no grupo pré-natal, sugere que a avaliagao cuidadosa das
caracteristicas anatébmicas pode auxiliar na tomada de decisGes clinicas.

Esses achados ressaltam a necessidade de um acompanhamento continuo e de
uma avaliacdo detalhada das alteragbGes anatomicas em pacientes pediatricos com
Malformacdo de Chiari. A identificacdo precoce de altera¢cdes que possam indicar a
necessidade de intervencdo cirurgica pode melhorar significativamente os resultados
clinicos e a qualidade de vida dos pacientes. Portanto, a integragdo de dados clinicos,
anatémicos e de imagem ¢é fundamental para o manejo eficaz da hidrocefalia em

pacientes jovens com Sindrome de Arnold-Chiari.
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Opcoes terapéuticas: cirurgia pré-natal, pds-natal, endoscopia, descompressao
etc.

As intervengdes cirurgicas para hidrocefalia em pacientes jovens com a sindrome
de Arnold - Chiari apresentam resultados variaveis, dependendo da técnica utilizada e
das caracteristicas individuais dos casos. A fenestracdo endoscdpica emergiu como
tratamento de primeira linha, especialmente para conectar compartimentos de liquido
cerebrospinal, com taxas de sucesso significativas (92,3% de melhora em casos isolados).
[1] No entanto, em pacientes com ventriculomegalia associada, os resultados foram
menos consistentes (apenas 42,8% de melhora), destacando a necessidade de
abordagens personalizadas.

A descompressdo da fossa posterior demonstrou eficicia em pacientes
pedidtricos com Chiari tipo I, mas a hidrocefalia persistente no pds-operatério foi um
preditor de desfechos adversos [4]. Isso reforca a importancia de monitoramento
continuo e intervengdes complementares, como derivagdes ventriculo peritoneais,
guando necessario. Além disso, o reparo pré-natal de mielomeningocele mostrou-se
superior ao pés-natal, reduzindo a hidrocefalia e revertendo malformacdes de Chiari
tipo Il [3]. Esses achados sugerem que o momento cirdrgico é crucial, com beneficios

evidentes para intervengdes precoces.

Casos clinicos ilustrativos e complicagoes

O relato da menina de 12 anos com hidrocefalia e siringomielia extensa ilustra a
complexidade desses casos [6]. A terceiroventriculostomia endoscépica (TVE) ndo
apenas resolveu a hidrocefalia, mas também reduziu a siringomielia e melhorou
sintomas neurolégicos, como termoanestesia. Este caso destaca a TVE como uma
alternativa eficaz para complicagdes raras, além de enfatizar a importancia do

diagndstico por imagem (ressonancia magnética) para guiar decisGes terapéuticas.

Consideragdes progndsticas

O progndstico depende da combinacdo de fatores como a técnica cirurgica, a
presenca de comorbidades (ex.: ventriculomegalia) e o manejo pds-operatério. A
descompressdo da fossa posterior associou-se a melhorias neuroldgicas a longo prazo,

mas a hidrocefalia persistente exigiu reintervencdes em alguns casos [4]. A
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heterogeneidade nos desfechos, especialmente em pacientes com ventriculomegalia,
sublinha a necessidade de estudos longitudinais para identificar preditores de sucesso

terapéutico.

CONSIDERACOES FINAIS

Diante do que foi discutido, os estudos apontam que a hidrocefalia relacionada
a Sindrome de Arnold-Chiari nos tipos | e Il, apresenta um grande desafio, tanto no
tratamento clinico quanto no tratamento cirdrgico, especialmente quando envolve
pacientes jovens. O diagndstico precoce é fundamental e deve ser apoiado por exames
de imagens detalhados, que ajudam a identificar alteragdes anatdmicas que podem
indicar a necessidade de intervencao.

No tratamento, costuma-se usar principalmente a fenestragao endoscopia ou a
descompressao da fossa posterior. No entanto, é importante notar que a persisténcia
da hidrocefalia apds a cirurgia ainda esta ligada a progndsticos menos desenvolvidos.
Além disso, o reparo pré-natal da mielomeningocele é destacado como uma medida
preventiva importante, contribuindo para a reducdo de complicagdes futuras.

Esses achados mostram como é importante pensar em cada paciente de forma
individual, com um acompanhamento constante e com mais pesquisas que aprofundem
o tema. S6 assim serd possivel melhorar os protocolos de tratamento e oferecer uma

gualidade de vida mais adequada a quem precisa.
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