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Ectopia amigdalina cerebelosa borderline en un nifio con

cefalea. Caso clinico

Borderline cerebellar tonsillar ectopia in a child with headache. Case report
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Dra. Dilek Kosehan®, Dra. Fatma Mujgan Sonmez"

RESUMEN

La cefalea es un sintoma que conlleva un malestar significativo
y deterioro funcional en quienes lo sufren con frecuencia, tanto
en la infancia como en la edad adulta. Algunas afecciones
se asocian con una mayor frecuencia de cefaleas. La ectopia
amigdalina cerebelosa borderline, definida como la protrusién
delas amigdalas cerebelosas por <5 mm por debajo del agujero
magno (foramen magnumy), es una de esas afecciones. Aunque
no esta claro el significado clinico de esta entidad como causa
de cefalea, hay estudios que informaron su asociacién en el
16% de los pacientes.

Se presenta el caso de un paciente de 9 afios que acudi6 a la
consulta por padecer una cefalea frontal de 5 afios de evolucion.
Se diagnosticé ectopia amigdalina cerebelosa borderline
mediante una resonancia magnética. Se describe este caso dado
lo atipico de la presentacién de esta entidad en la infancia.
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SUMMARY

Frequentheadacheisasymptom thatleads tosignificantdistress
and functional impairment, bothin childhood and in adulthood.
Some medical conditions are associated with ahigher frequency
of headaches.

Borderline cerebellar tonsillar ectopia which may be defined as
the downward extension of cerebellar tonsils of <5 mm below
the foramen magnum is among these conditions. Although
questions persist about the clinical significance of this rare
entity on headache, there are studies reporting severe headache
syndrome in 16% of these patients. We report a 9-year old male
patient, who presented to our clinic with a frontal headache of
5years’ duration, and was found to have borderline cerebellar
tonsillar ectopia on magnetic resonance imaging. To the best
of our knowledge, there has not been a reported case of this
coexistenceat this early stage of life. We would like to contribute
totheliterature, owing to the very rare and atypical presentation
of this entity in the early childhood period.
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INTRODUCCION

La cefalea es un sintoma comun en la infancia
y la adolescencia, con una prevalencia que oscila
entre el 40% y el 75%." Aunque el tipo mas
frecuente de cefalea recurrente en los nifios
pequenos es la migrafa, las personas que sufren
de cefaleas también son diagnosticadas de
ciertas afecciones con una frecuencia mayor
que la esperada.>® En un andlisis transversal de
los pacientes con cefalea no aguda que fueron
derivados a una clinica de neurologia infantil,
46% tenian estudios por imagenes del sistema
nervioso central, y de estos pacientes, més de una
quinta parte tenian hallazgos incidentales, como
malformacion de Chiari I, quistes aracnoideos y
anomalias del desarrollo venoso.*

La ectopia amigdalina cerebelosa borderline
(EACB) es una de estas entidades y se puede
definir como la protrusion de las amigdalas
cerebelosas a <5 mm por debajo del agujero
magno.”® Aunque persiste la controversia sobre
el significado clinico de la enfermedad, algunos
estudios informan la presencia de cefalea intensa
en el 16% de los pacientes.’

Se presenta el caso de un nifio de 9 afios que
acudi6 a nuestra clinica por presentar una cefalea
de 5 afios de evolucién. Mediante resonancia
magnética se diagnosticé ectopia amigdalina
cerebelosa borderline. Presentamos este caso
debido a lo atipico de la asociacién en la infancia.

CASO CLINICO

Un paciente de 9 afos consulté en la Clinica de
Neurologia Pediatrica por presentar una historia
de 5 afos de cefalea frontal derecha asociada con
nauseas y vomitos. Los episodios ocurrian una
vez al mes, alcanzaban la maxima intensidad en
un minuto aproximadamente y persistian durante
2 hs. El dolor se aliviaba con el reposo y no
respondia a los analgésicos. No se identificaron
factores desencadenantes como toser, hacer
esfuerzos o cambiar de posicion. La cefalea se
acompanaba de fotofobia leve, sin otros sintomas
neurolégicos. No referia historia personal de
traumatismo, convulsiones o pérdida de la
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conciencia, como tampoco de migrafia en otros
miembros de la familia. Habia sido evaluado
previamente por su médico de cabecera, quien
no encontro signos de sinusitis o de enfermedad
sistémica. El paciente inici6é varios regimenes
analgésicos para un posible diagnéstico de
migrafia, con respuesta parcial.

En el examen fisico, no presentaba dolor de
cuello, edema de papila o neuropatia de los pares
craneales. No habia déficits motores, sensoriales o
de coordinacién. La tension arterial era de 100/75
mmHg. Se observé crecimiento anormal de vello
sobre la columna cervical y toracica. El resto del
examen era normal.

La valoracién inicial mostr6 valores normales
en el examen de sangre, imagenes normales en
la tomografia computarizada de cerebro y un
examen oftalmolégico normal. Se realiz6é una
resonancia magnética de cerebro y columna
vertebral, dados los episodios frecuentes de
cefalea intensa. Las imagenes mostraron un
descenso anormal de las amigdalas cerebelosas
2 mm por debajo de la linea que se extiende
desde el borde anterior (basion) al posterior
(opistion) del agujero occipital, compatible con
un diagnostico de ectopia amigdalina cerebelosa
borderline (Figura 1). Se consult6 al Servicio
de Neurocirugia para su manejo ulterior; sin
embargo, el tratamiento quirtrgico se pospuso

Ficura 1. Corte sagital en T1. La flecha muestra la ectopia
de las amigdalas cerebelosas 2 mm por debajo de la linea
opistion-basion (linea blanca)

hasta poder evaluar la respuesta a un tratamiento
médico adecuado. Se indic6 tratamiento con
ciproheptadina diaria y acido acetilsalicilico en
el momento de inicio de cada episodio, con buen
resultado. Seis meses mas tarde contintia en
seguimiento ambulatorio y persiste con buena
respuesta al tratamiento.

DISCUSION

La cefalea es un sintoma frecuente durante
la infancia, que se acompana de un malestar
significativo y deterioro funcional. Las cefaleas
recurrentes e intensas son mas comunes de
lo esperado en los nifios. Las estimaciones de
prevalencia en los preptiberes van del 4% al 5%,
mientras que se estima que el 9% al 29% de los
nifos en la etapa pospuberal sufren cefaleas
frecuentes o intensas.*?

La cefalea en la infancia rara vez es causada
por una patologia intracraneal grave. La historia
cuidadosa y un examen fisico completo permiten
identificar a la mayoria de los pacientes con serias
anormalidades cerebrales subyacentes. Pueden
justificarse en ciertas circunstancias, métodos
complementarios de diagndstico por imagenes.”
El examen neurolégico anormal o el antecedente
de convulsiones, la sospecha de una infeccién
intracraneal o de un trastorno concomitante
que predispone al nifio a una patologia cerebral
(por ejemplo: hipertension y coagulopatia), o
el cambio en el tipo o carédcter de la cefalea son
algunas de las indicaciones para la realizacién
de un estudio de diagnéstico por imédgenes.® Las
neuroimagenes permiten un diagndstico mas
preciso de los trastornos del sistema nervioso
central; sin embargo, los hallazgos incidentales
plantean un desafio para los médicos. Estos
desafios se ilustran mejor por el hallazgo de un
tipo leve de malformacion de Chiari I, ahora
descrita cominmente como EACB.*

La malformaciéon de Chiari de tipo I se
caracteriza por la extensioén hacia abajo de las
amigdalas cerebelosas a través del agujero magno
y tiende a presentarse en la segunda o tercera
década de la vida; sin embargo, se reconoce cada
vez mas en los nifos.

Aitken y cols., comunicaron que los sintomas
de presentacion més frecuentes en la poblacién
pediatrica fueron cefalea (55%), dolor cervical
(12%), vértigo (8%), cambios sensoriales (6%), y
ataxia o falta de coordinacion (6%).” Furuya y cols.
informaron sobre una cefalea occipital que no
responde al tratamiento médico y con sintomas
de disfuncién cerebelovestibular.’
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Los pacientes sintomaticos con malformacién
de Chiari I suelen presentar al menos 5 mm
de hernia, medida ampliamente adoptada
como punto de corte para definir esta
malformacién.>#Si los individuos con 2 a 5 mm
de ectopia amigdalina, que tienen EACB por
definicién también pueden presentar sintomas
de malformacién de Chiari, sigue siendo un
motivo de controversia.>' Hay cada vez mas
informacién, que muestra que los pacientes con
menor grado de ectopia amigdalina, también
pueden desarrollar sintomas neurolégicos
clasicos.’ Milhorat y cols., observaron que 32 de
364 pacientes (9%) con herniacién amigdalina
de menos de 5 mm presentaban sintomas tipicos
de malformacién de Chiari tipo 1.° La resonancia
magnética de estos pacientes mostré compresion
de estructuras de la fosa posterior y alteraciones
del flujo/velocidad del liquido cefalorraquideo,
similares a los informados en los pacientes con
herniacién amigdalina de al menos 5 mm. Los
autores concluyeron que la extension de la hernia
amigdalina no puede tomarse como tinico criterio
para explicar los sintomas.

El diagnéstico diferencial de la EACB
sintomatica debe incluir la cefalea de origen
cervical. La infeccion, tumor, trauma, oclusiéon
trombotica de las arterias vertebrales y la artritis
pueden ocasionar cefaleas cuyo diagnostico
diferencial puede hacerse mediante resonancia
magnética.”!” Aitken y cols. comunicaron la
ocurrencia de cefalea grave en 16% de los
pacientes con EACB de su cohorte; sin embargo,
sefalaron la cefalea occipital y la inducida por la
maniobra de Valsalva como presentaciones poco
comunes. El paciente de nuestro caso tenia cefalea
frontal no desencadenada por la maniobra de
Valsalva. La edad avanzada en el momento del
diagnostico también se consideré un predictor de
la ocurrencia de cefalea en el estudio de Aitken.’
En el paciente del caso que analizamos, los
sintomas aparecieron a los 5 afios de edad.

Todavia queda mucho por conocer acerca de la
evolucién natural y las caracteristicas de la EACB.
No esté claro si es la causa de la cefalea 0 ambas

son manifestaciones de otra patologia. Existe
también controversia en cuanto a las opciones de
tratamiento, tanto médico como quirtrgico.
Nuestro proposito es contribuir a la literatura
médica actual, mediante la presentaciéon de
este raro trastorno y llamar la atencién sobre
su presentacion atipica. Consideramos que
los hallazgos incidentales en las imagenes
radioldgicas por si solos no son suficientes para
hacer un diagnéstico definitivo y un plan de
tratamiento. Son necesarios mds estudios en este
campo a fin de establecer conclusiones precisas.®
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