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MALFORMACAO DE CHIARI TIPO | — EFEITO DA SECCAO DO FILUM
TERMINALE

Método de coleta de evidéncias

Esta diretriz seguiu padrdo de uma revisdo sistematica com
recuperacdo de evidéncias baseada no movimento da Medicina Baseada em
Evidéncias (Evidence-Based Medicine). Utilizamos a forma estruturada de
formular a pergunta sintetizada pelo acrénimo P.1.O., onde: P - corresponde
ao paciente com diagnostic de malformacdo de Chiari tipo I; | - secgcao do
filum terminale, O — medidas robustas de progndsticos clinicos relevantes. A
pergunta clinica realizada foi: “Qual o efeito da secg¢éo do filum terminale no
tratamento dos sintomas da malformagao de Chiari tipo 1?” A partir desta
pergunta estruturada identificamos os descritores que constituiram a base da
busca da evidéncia nas bases de dados Medline-Pubmed e 21 titulos e
resumos foram considerados elegiveis para analise, além de 10 artigos
obtidos pela andlise das referéncias (cross-references). Apds aplicacdo dos
critérios de elegibilidade (inclusdo e exclusdo), apenas dois artigos foram
incluidos para responder a pergunta estruturada (Anexo ).



Duvida clinica

1. A seccdo do filum terminale melhora o prognéstico funcional de
pacientes com malformacao de Chiari tipo 1?

Grau de recomendacéo e forca de evidéncia:

A: Estudos experimentais ou observacionais de melhor consisténcia .
B: Estudos experimentais ou observacionais de menor consisténcia.
C: Relatos de casos / estudos nédo controlados

D: Opinido desprovida de avaliacdo critica, baseada em consensos, estudos
fisiologicos ou modelos animais.

Objetivo:

Esta diretriz destina-se a analisar o efeito da sec¢ao do filum terminale

no tratamento dos sintomas da malformagé&o de Chiari tipo |.

Conflito de interesse:

Nao ha nenhum conflito de interesse relacionado a esta revisdo a ser

declarado por nenhum dos autores.



INTRODUCAO

A malformacédo de Chiari tipo | (MC) é uma displasia congénita da
fossa posterior do cranio que resulta em herniagdes das tonsilas cerebelares
pelo forame magno (Beijani, 2001). O quadro clinico pode envolver cefaléia,
gue piora a manobra de Valsalva, tontura, zumbido, disfagia, disfonia,
causados por compressao dos nervos cranianos baixos, além de
comprometimento dos tratos sensitivos e motores, que se manifestam como
desequilibrio, ataxia da marcha, parestesias ou paresias. O exame de
ressonancia magnética € o padrdo-ouro para confirmar o diagnéstico,
demonstrando auséncia de cisterna magna, decorrente da herniacdo tonsilar
(McRae, 1960; Nishikawa, 1997).

A teoria mais aceita para explicar a fisiopatologia da MC baseia-se na
desproporcao entre 0 continente, representado pela fossa craniana posterior,
delimitada pelo clivus, por¢cao petrosa do osso temporal, 0sso occipital e pela
tenda cerebelar, e o conteudo, composto por cerebelo, tronco encefélico,
nervos cranianos (lll a Xll) e estruturas vasculares. Desta forma, as tonsilas
cerebelares migram caudalmente e impactam o forame magno,
comprometendo o fluxo liquorico entre o cranio e o canal vertebral (Schady
W. et al., 1987; Nishikawa M. et al., 1997; Karag6z F. et al., 2002; Milhorat
TH. et al., 2010).

O tratamento amplamente aceito da MC é a descompressao da fossa
posterior através da cranictomias suboccipital, com abertura do forame
magno, com ou sem ampliacdo da dura-mater, associada a ressec¢cao do
arco posterior do atlas e, mais raramente, da lamina do axis, para
descompressao das tonsilas cerebelares e reestabelecimento do fluxo
liqudrico através do forame magno (de Oliveira et al., 2018; Zhao et al., 2016;
Steinmetz et al., 2003).

Entretanto, alguns autores propuseram a teoria que a migracéo caudal
das tonsilas cerebelares ocorre em virtude da tracdo caudal da medula
espinhal e, consequentemente, do tronco encefélico e cerebelo, que resulta
na sindrome da medula presa oculta (Tubbs et al., 2004; Wehby et al., 2004)

Desta forma, a seccédo do filum terminale foi proposta como modalidade



terapéutica para MC. Segundo os proponentes dessa teoria, essa técnica,
gue ja é utilizada no tratamento de lipomas de filum terminale e outros
disrafismos espinhais, promoveria melhoria dos sintomas da MC, com
menores riscos de complicacdes que a técnica classica (Royo-Salvador,
1997; Tubbs et al., 2004; Wehby et al., 2004; Royo-Salvador et al., 2005;).

RESULTADOS DAS EVIDENCIAS SELECIONADAS

1. A seccdo do filum terminale melhora o prognéstico funcional de

pacientes com malformacao de Chiari tipo 1?

Esta revisdo sistemética baseou-se em duas séries de casos,
publicadas pelo mesmo grupo de autores (Royo-Salvador, 1997; Royo-
Salvador et al.,, 2005). Nao foi possivel definir se houve inclusdo dos
casos do primeiro estudo no segundo. Desta forma, ambos os estudos
foram avaliados. As qualidades metodoldgicas de ambos os estudos,
seguindo os critérios propostos pelo MINORS, foram baixas (3 e 4,
respectivamente, dentre os 16 pontos) (Slim et al., 2003). Tratam-se de
estudos retrospectivos, com amostras pequenas de pacientes nao-
consecutivos, sem analise padronizada de desfecho, com coleta de dados
realizada pela propria equipe cirdrgica, com tempo de seguimento nao
claramente definido.

Desta forma, diante da literatura cientifica disponivel, ndo € possivel
estabelecer se a seccdo do filum terminale melhora o progndstico

funcional de pacientes com malformacéo de Chiari tipo .

SINTESE DA EVIDENCIA

A teoria da medula presa oculta como génese da MC, bem como a
seccdo do filum terminale para tratamento dessa doenca sdo controversos

(Massimi et al.,, 2011). Além disso, o fato do tratamento classicamente



estabelecido para essa doenca, que consiste na descompressdo da fossa
posterior, demonstrar desfechos clinicos satisfatérios e reprodutiveis em
diversos centros reforgca como fisiopatologia da MC a teoria da reducgéo do
volume da fossa posterior quando da sua formacdo no periodo embrionério
(Zhao et al.,, 2016; de Oliveira et al., 2018; Beijani G, McRae, 1960,
Nishikawa et al., 1997, Karag6z F. et al., 2002, Pang et al., 2011).

A andlise dos artigos 31 artigos obtidos através da busca inicial (21) e
das referéncias cruzadas (10), resultou na exclusdo de 29. Esses estudos
incluiam pacientes com diagnésticos de medula presa ou outros disrafismos
espinhais, relatos de caso ou estudos de reviséo, além de estudos em néo foi
possivel especificar se os autores trataram pacientes com malformacéo de
Chiari tipo 1 ou tipo Il (Millorat et al., 2010).

Ambos os estudos incluidos apresentam nivel de evidéncia 4 (séries
de casos de baixa qualidade segundo os critérios de Oxford) (disponivel em
http://www.cebm.net/oxford-centre-evidence-based-medicine-levelsevidence-
march-2009; Royo-Salvador, 1997; Royo-Salvador et al., 2005).

RECOMENDACAO

Nao é possivel recomendar a seccédo do filum terminal no tratamento
de malformacdo de Chiari tipo | a partir dos achados desta revisao

sistematica.

O uso da seccédo do filum terminale para tratamento de malformacao

de Chiari pode ser considerado um tratamento experimental.


http://www.cebm.net/oxford-centre-evidence-based-medicine-levelsevidence-march-2009
http://www.cebm.net/oxford-centre-evidence-based-medicine-levelsevidence-march-2009
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ANEXO |

1. Pergunta estruturada
P — pacientes com malformagé&o de Chiari tipo |
| — seccao do filum terminale

O — medidas robustas de progndsticos clinicos

2. Estratégia de Busca de Evidéncia
2.1PubMed-Medline
((arnold chiari malformation) OR (chiari 1) OR (type 1 chiari)) AND (filum
terminal*)

Primeira recuperacao de estudos: 25 titulos de estudos originais

3. Trabalhos recuperados

A obtencdo da evidéncia a ser utilizada seguiu as etapas de:
elaboracdo da questdo clinica, estruturagcdo da pergunta, busca da
evidéncia, avaliacdo critica e sele¢cdo da evidéncia, exposicdo dos
resultados e recomendacdes.

Foram revisados artigos nas bases de dados do MEDLINE (PubMed),
sem limite de data.

Os artigos recuperados pela busca foram avaliados inicialmente pelos
titulos em seguida, pelos resumos (abstracts) e, finalmente, os artigos
selecionados foram avaliados na integra. Dois autores avaliaram
independentemente os resultados e as divergéncias foram resolvidas por
discusséo entre os mesmo (JWD e FO). Referéncias cruzadas obtidas
nos artigos primarios foram avaliadas.

A busca foi realizada em 1° de janeiro de 2019 e 21 artigos foram
obtidos, além de 10 artigos obtidos por referéncias cruzadas que tiveram
seus resumos avaliados. Desse total de 31 artigos, 13 foram excluidos
porque tinham conteddo nédo relacionado ao objeto de estudo ou eram
relatos de casos (Figura 1). Dentre os 18 artigos avaliados na integra, 16
foram excluidos por diferentes motivos (Tabela 1). Apenas dois estudos

foram incluidos para analise final.



4. Critérios de incluséo
4.1. Segundo os desenhos do estudo

A busca foi direcionada primeiramente a ensaios clinicos randomizados,
na auséncia desses, em ensaios clinicos néo-randomizados, estudos

comparativos controlados e, finalmente séries de casos, sucessivamente.

4.2. ldioma

Foram incluidos artigos nas linguas inglesa, espanhola e portuguesa.

4.3 Segunda a publicacéo
Somente os trabalhos cujos textos completos estavam disponiveis foram

considerados para avaliagdo critica.

5. Método de avaliacao critica
Para o protocolo de revisdo, o diagrama PRISMA (REF) foi utilizado para
descrever o fluxograma de rastreamento, elegibilidade e selecao final
dos artigos (Figura 1).

6. Extragdo dos resultados

Os resultados extraidos estdo descritos no Anexo Il e as
recomendacOes foram elaboradas a partir da discussdo seguindo o

grau de recomendacéo de Oxford (REF)

7. Avaliacdo da qualidade
A avaliacdo da qualidade metodolégica foi realizada com ao auxilio do
instrumento  MINORS (Methodological Items for Non-Randomized
Studies, do inglés; Slim et al., 2003).



ANEXO Il

Figura 1. Fluxograma do mecanismo da pesquisa de acordo com as
recomendac¢cdes do PRISMA para revisfes sistematicas (Slim et al., 2003;
Moher et al., 2009).

PRISMA 2009 Flow Diagram
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Tabela 1. Extracdo dos dados sobre seccdo do filum terminale™ para

tratamento de malformacéo de Chiari tipo |

Estudo / Pacientes Seguimento/ Concluséo

Tipo de Prognéstico”

estudo
Royo- N=5 Melhora em 5 SFT é uma
Salvador, | Escoliose 1 (20%); pacientes (100%) | estratégia util nos
etal/ Siringomielia 2 (40%); Seguimento ndo- | tratamentos de
1997/ Chiari tipo | 1 (20%), informado escoliose,
Sériede | associadas 1 (20%) siringomielia e
casos Idade média: 33,8 anos malformagdo de

Chiari tipo |

Royo- N =20 Melhora em 9 SFT é uma
Salvador, | Escoliose 8 (40%); (45%); sem estratégia util nos
etal/ Siringomielia 5 (25%), melhora em 7 tratamentos de
2005/ Chiari tipo | 2 (10%); (35%); escoliose,
Série de associadas 5 (25%) desconhecido em 4 | siringomielia e
casos (20%) malformagéo de

Idade média: 33,5 anos

Seguimento de 4
meses a 11 anos
(média de 4,8

anos)

Chiari tipo |

" Unica intervencao realizada; ndo houve grupo controle para comparacao




Tabela 2. MINORS (indice metodolégico para andlise de estudos n&o

randomizados) dos artigos incluidos nesta revisdo sistematica (Slim et al.,

2003)

Study / Royo-Salvador (1997) Items | Royo-Salvador (2005) Items

Itens Score Score

Objetivo Sim. O objetivo foi relatar | 2 Sim. O objetivo foi relatar 2

claramente | (avaliar) resultados para (avaliar) resultados para casos

estabelecid | casos operados com uma operados com uma técnica

o] técnica cirurgica (uma cirdrgica (uma intervencao)
intervencao)

Incluséo de | Ndo. Paciente ndo- 0 N&o. Pacientes nao- 0

pacientes consecutivos consecutivos

consecutivo

S

Coleta N&o. Coleta retrospectiva | O N&o. Coleta retrospectiva 0

prospective

dos dados

Desfechos | Nao. O autor descreveu 0 N&o. O autor descreveu 1

apropriados | as melhoras clinicas para porcentagens de melhoras

para o cada paciente, sem clinicas para cada paciente,

objetivo do | padronizacéo da coleta sem padronizacao da coleta

estudo dos dados dos dados

Analise N&o. Embora n&o tenha 0 N&o. Embora n&o tenha sido 0.

sem vies sido descrito, esta descrito, esta sugerido que a

do sugerido que a equipe equipe cirurgica coletou os

desfecho cirdrgica coletou os dados

do estudo dados

Tempo de | Incerto. N&o ha descricdo | 1 Incerto. Pacientes foram 1.

seguimento | de seguimento de longo operados entre 1993 e 2013.

apropriado

prazo.

A tabela 1 sugere que os




para o desfechos formal coletados
objetivo do em setembro e outubro de
estudo 2014.
Calculo N&o. Trata-se de uma 0 N&o. Trata-se de uma série de 1.
prospectivo | série de casos composta casos composta por uma
do tamanho | por uma pequena peguena amostra de
do estudo amostra de pacientes. pacientes. Apenas 0s
Apenas os pacientes 3 e pacientes 4, 5 e 11 tinham
4 foram sugestivos de ou malformagé&o de Chiari tipo |
compativeis com
malformacéao de Chiari
tipo |
Total de 3 4
pontos

A pontuacdo maxima do MINORS para estudos ndo-randomizados é

de 16 pontos. Portanto, a qualidade metodolégica de ambos os estudos

selecionados é baixa.




