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Malformacéo de Chiari tipo | e Apneia Obstrutiva do Sono
Chiari malformation type | and obstructive sleep Apnea
Malformacion de Chiari tipo | y apnea obstructiva del suefio
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Resumo

A Malformacgdo de Chiari Tipo | (MCI) é uma anomalia estrutural da juncdo craniocervical,
caracterizada pela herniacdo das tonsilas cerebelares através do forame magno. Essa compressao
neural resulta em Distlrbios Respiratérios do Sono (DRS), historicamente associados a Apneia
Central do Sono (ACS). A ACS decorre da disfuncdo direta dos centros respiratorios no tronco
encefalico, comprometendo o drive neuroldgico e fazendo com que o cérebro falhe em enviar o
comando para a respiracdo. Contudo, evidéncias recentes destacam uma complexa prevaléncia da
Apneia Obstrutiva do Sono (AOS) em pacientes com MCI. A AOS é um distdrbio de colapso
recorrente das vias aéreas superiores, sendo, neste contexto, atribuida a um mecanismo secundario: a
compressdo na juncao craniocervical pode lesar os nervos cranianos inferiores (Glossofaringeo 1X,
Vago X e Hipoglosso XIlI). A disfuncdo desses nervos resulta na perda do ténus dos musculos
dilatadores da faringe e laringe, culminando na obstrucdo da via aérea e, frequentemente, na
manifestacdo de DRS misto. A necessidade de sintetizar a real prevaléncia e os mecanismos da AOS
versus ACS ¢ crucial para otimizar o manejo terapéutico. A Polissonografia (PSG) é o padrdo-ouro
para essa diferenciacdo, ao avaliar o esforco respiratorio para distinguir eventos obstrutivos de
centrais. O diagndstico preciso orienta o tratamento, que pode iniciar com a descompressao cirurgica
da fossa posterior (DFP). Em casos de AOS residual persistente ap0s a cirurgia, terapias adjuvantes
como CPAP se tornam essenciais.

Palavras-chave: Malformacéo de Chiari Tipo I. Apneia Obstrutiva do Sono. Disturbios Respiratorios
do Sono. Tronco encefalico

Abstract

Chiari Malformation Type | (CMI) is a structural anomaly of the craniocervical junction,
characterized by herniation of the cerebellar tonsils through the foramen magnum. This neural
compression results in Sleep-Disordered Breathing (SDB), historically associated with Central Sleep
Apnea (CSA). CSA stems from direct dysfunction of the respiratory centers in the brainstem,
compromising neurological drive and causing the brain to fail to send the command for breathing.
However, recent evidence highlights a complex prevalence of Obstructive Sleep Apnea (OSA) in
patients with CMI. OSA is a disorder of recurrent collapse of the upper airways, and in this context,
it is attributed to a secondary mechanism: compression at the craniocervical junction can damage the
lower cranial nerves (Glossopharyngeal IX, Vagus X, and Hypoglossal XII). Dysfunction of these
nerves results in loss of tone in the dilator muscles of the pharynx and larynx, culminating in airway
obstruction and, frequently, in the manifestation of mixed respiratory distress syndrome (RDS). The
need to synthesize the true prevalence and mechanisms of obstructive obstructive syndrome (OSA)
versus central obstructive syndrome (ACS) is crucial for optimizing therapeutic management.
Polysomnography (PSG) is the gold standard for this differentiation, evaluating respiratory effort to
distinguish obstructive from central obstructive events. Accurate diagnosis guides treatment, which
may begin with surgical decompression of the posterior fossa (SFD). In cases of persistent residual
OSA after surgery, adjuvant therapies such as CPAP become essential.

Keywords: Chiari MalformationType I. ObstructiveSleep Apnea. Sleep-DisorderedBreathing

Resumen

La Malformacion de Chiari Tipo I (MCI) es una anomalia estructural de la union craneocervical,
caracterizada por la herniacién de las amigdalas cerebelosas a través del foramen magno. Esta
compresion neural resulta en Trastornos Respiratorios del Suefio (TRS), histéricamente asociados
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con la Apnea Central del Suefio (ACS). La ACS se origina por la disfuncién directa de los centros
respiratorios en el tronco encefalico, lo que compromete el impulso neurologico y provoca que el
cerebro falle en enviar el comando para la respiracion. Sin embargo, evidencias recientes destacan
una compleja prevalencia de la Apnea Obstructiva del Suefio (AOS) en pacientes con MCI. La AOS
es un trastorno caracterizado por el colapso recurrente de las vias aéreas superiores y, en este contexto,
se atribuye a un mecanismo secundario: la compresion en la union craneocervical puede lesionar los
nervios craneales inferiores (Glosofaringeo IX, Vago X e Hipogloso XII). La disfuncion de estos
nervios resulta en la pérdida del tono de los musculos dilatadores de la faringe y la laringe,
culminando en la obstruccién de la via aérea y, con frecuencia, en la manifestacion de TRS mixto. La
necesidad de sintetizar la prevalencia real y los mecanismos de la AOS frente a la ACS es fundamental
para optimizar el manejo terapeutico. La Polisomnografia (PSG) es el estandar de oro para esta
diferenciacion, ya que permite evaluar el esfuerzo respiratorio para distinguir eventos obstructivos de
centrales. El diagndstico preciso orienta el tratamiento, que puede iniciarse con la descompresion
quirargica de la fosa posterior (DFP). En casos de AOS residual persistente después de la cirugia,
terapias complementarias como la CPAP se vuelven esenciales.

Palabras clave: Malformacion de Chiari Tipo I. Apnea Obstructiva del Suefio. Trastornos
Respiratorios del Suefio. Tronco encefélico.

INTRODUCAO

A Malformacéo de Chiari Tipo I (MCtl) é uma anomalia craniovertebral caracterizada pela
herniacdo caudal das tonsilas cerebelares através do forame magno em direcdo ao canal espinhal
cervical. Trata-se do subtipo mais prevalente das malformacg6es de Chiari e pode ocasionar ampla
variedade de sintomas neurologicos decorrentes da compressdo do tronco encefélico, do cerebelo e
da medula oblonga. A relevancia clinica da MCtl estende-se aos Distlrbios Respiratorios do Sono
(DRS), visto que a compressdo bulbar pode alterar diretamente os centros de controle respiratorio,
favorecendo a ocorréncia de Apneia Central do Sono (ACS).

No espectro dos DRS, a Apneia Obstrutiva do Sono (AOS) é a forma mais comum,
caracterizada por episodios recorrentes de colapso da via aérea superior, gerando hipoxemia e
fragmentacdo do sono. Embora a AOS seja classicamente associada a fatores anatdmicos orofaringeos
e obesidade, evidéncias recentes tém demonstrado sua presenca significativa em individuos com
MCtl. A herniagdo tonsilar pode comprometer nervos cranianos inferiores — especialmente
glossofaringeo e vago — contribuindo para reducdo do ténus faringeo e predispondo a eventos
obstrutivos ou mistos durante o sono.

Estudos recentes, como os de Arrell et al. (2024) e Jarrel et al. (2024), destacam a elevada
prevaléncia de AOS em pacientes com MCtl e reforcam a necessidade de triagem sistematica nessa
populacdo. Contudo, a literatura permanece heterogénea quanto a relacdo entre a anatomia da MCtl
e a prevaléncia de AOS, como apontado por Moore et al. (2022) e Vagianou et al. (2022). Assim, o
problema de pesquisa reside na necessidade de sintetizar a prevaléncia real e os fatores

fisiopatoldgicos que distinguem a AOS da ACS em individuos com MCtl.
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Este estudo tem como objetivo analisar e integrar as evidéncias sobre a presenca e 0S
mecanismos da AOS na MCtl, partindo da hip6tese de que essa malformacdo esta associada nao
apenas a ACS, mas também a um aumento significativo de eventos obstrutivos. A justificativa
cientifica e social fundamenta-se na otimizacdo do diagnostico e do manejo terapéutico. A
investigacdo concentra-se exclusivamente na MCtl e na AOS, utilizando a polissonografia como
método padrdo-ouro e avaliando, quando aplicavel, o impacto da descompressao cirdrgica sobre o

componente obstrutivo.

MARCO TEORICO

Este Marco Teorico estabelece a base conceitual para compreender a complexa relacdo entre
a Malformacdo de Chiari Tipo | (MC-I) e os Distlrbios Respiratorios do Sono (DRS), com énfase na
AOS. A literatura recente é utilizada para delinear a relevancia clinica da coexisténcia dessas
condicdes e diferenciar a fisiopatologia da AOS é caracterizada pelo colapso mecanico da via aérea
superior das implicacdes neuroldgicas decorrentes da MC-I. Parte-se do pressuposto de que tais
entidades, embora distintas, podem interagir de modo significativo, afetando o controle ventilatorio,
a dindmica craniovertebral e a funcionalidade dos centros respiratorios.

O objetivo central é analisar os aspectos anatémicos, fisiopatoldgicos e as repercussdes
clinicas que interligam a MC-I definida pela hernia¢do das amigdalas cerebelares através do forame
magno e a AOS. A compressdo do tronco encefélico constitui foco essencial, uma vez que essa regido
abriga estruturas fundamentais, como o bulbo e a ponte, onde se localizam os centros respiratdrios
responsaveis pela geracdo e manutencdo do ritmo ventilatorio automatico. A disfuncdo resultante
pode provocar instabilidade respiratoria, predispondo primariamente a ACS, mas também pode
coexistir ou agravar a AOS, em funcdo de alteragdes no controle neuromuscular das vias aéreas
superiores e déficits de coordenacdo respiratoria.

Por meio de uma revisdo bibliografica critica, o estudo investiga a origem anatémica dos
sintomas e suas manifestac@es clinicas decorrentes da herniagéo cerebelar, considerando ainda como
tais alteracOes repercutem na biomecéanica da respiragéo durante o sono. Fatores como dor cervico-
occipital, alteracdes do equilibrio, disfun¢Ges autondmicas e distdrbios do fluxo do liquido
cefalorraquidiano sdo correlacionados a prejuizos funcionais que impactam diretamente o padrédo
respiratorio, sobretudo em fases do sono em que o controle ventilatorio depende principalmente de
mecanismos automaticos.

Além disso, o trabalho analisa o papel da fisioterapia cardiorrespiratoria no manejo das
disfungdes do controle respiratorio e na promocdo da melhoria da qualidade do sono em pacientes

com essas condicdes inter-relacionadas. A intervencdo fisioterapéutica inclui estratégias voltadas a
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otimizacdo da mecénica ventilatoria, reeducacdo do padrdo respiratério, fortalecimento da
musculatura acessoria e ampliacdo da capacidade funcional. Discute-se também a utilizacdo do
suporte ventilatério ndo invasivo, quando indicado, e sua contribuicdo para a estabilizacdo das trocas
gasosas e reducao dos eventos de apneia, considerando as especificidades anatbmicas e neurologicas
da MC-1.

Malformacao de Chiari tipo I (MCt1)

A Malformag&o de Chiari Tipo | (MC-I) é uma anomalia estrutural congénita do sistema
nervoso central que se manifesta na transicdo craniovertebral. E caracterizada pela herniacdo (ou
descida) das tonsilas cerebelares € estruturas inferiores do cerebelo através do forame magno, abertura
situada na base do cranio. O critério radioloégico mais aceito define essa descida como > 5 mm em
adultos e > 3 mm em criangas (Vagianou et al., 2022). Embora predominantemente congénita, a
literatura descreve também formas adquiridas, associadas a alteragdes pressoricas intracranianas ou
a traumatismos.

Essa alteracdo anatdmica provoca compressdo cronica de estruturas neurais vitais,
principalmente o tronco encefalico superior e a medula espinhal cervical. O tronco encefalico que é
composto por Mesencéfalo, Ponte e Bulbo, que integra funcBes motoras, sensoriais, cognitivas e
autondmicas essenciais para a sobrevivéncia (Kandel et al., 2021). Destaca-se seu papel critico no
controle dos reflexos cardiorrespiratorios, na coordenacdo motora fina, no equilibrio e como via de
passagem para todos os tratos neurais ascendentes e descendentes.

A importancia funcional do tronco encefalico é ainda maior por abrigar os centros
respiratorios e cardiovasculares. Esses nucleos regulam o ritmo ventilatorio automatico, a amplitude
respiratoria, a pressdo arterial e a resposta quimiossensivel as variagdes de CO2 e pH sanguineo
(Guyton & Hall, 2021). Assim, qualquer compresséo ou deformidade nessa regido como na que
ocorre na MC-I pode desencadear disfungdes neuroldgicas, autondmicas e respiratorias de
intensidade variavel.

No ambito respiratdrio, as repercussdes sdo particularmente relevantes. A compressdo dos
nucleos bulbares pode prejudicar a transmissdo dos impulsos necessarios para iniciar e manter a
ventilacdo, favorecendo instabilidade respiratdria. Esse mecanismo esta diretamente relacionado a
ACS, caracterizada pela auséncia de esforgo respiratorio decorrente de falha no comando central. No
entanto, estudos demonstram que individuos com MC-I também podem apresentar AOS, uma vez
que a disfuncdo neuromuscular da via aérea superior e alteragdes autonémicas podem contribuir para

o colapso faringeo durante o sono.
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Figura 1. Diagrama ilustrativo em duas etapas representando a organizagdo anatomica e funcional
dos Centros de Controle Respiratorio no tronco encefélico. A parte superior identifica Mesencéfalo,
Ponte, Bulbo e continuidade com a Medula Espinhal. A parte inferior mapeia 0s ndcleos respiratérios
vitais: Grupo Respiratorio Dorsal (GRD) e Grupo Respiratério Ventral (GRV), o Centro
Pneumotéxico e a Area Quimiossensivel Central.
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SINTOMAS DA MALFORMACAO DE CHIARI TIPO |

Os sintomas associados a Malformacdo de Chiari Tipo | (MCtl) resultam
predominantemente da compressdo das estruturas neurais localizadas na jungédo craniovertebral. A
herniagdo caudal das tonsilas cerebelares através do forame magno compromete a circulagdo normal
do Liquido Cefalorraquidiano (LCR) e pode afetar areas neurolOgicas vitais. A variedade e a
intensidade das manifestagdes clinicas sdo diretamente proporcionais ao grau de herniagéo e ao nivel
de compressdo imposto as estruturas adjacentes, refletindo a complexidade funcional dessa regido.

A cefaleia occipital € o sintoma mais frequente e costuma ser exacerbada por manobras que
aumentam a pressdo intracraniana, como tosse, riso ou agachamento. Outros sintomas comuns
incluem dor cervical, tontura, desequilibrio, zumbidos, disfagia, alteracfes visuais e parestesias em
membros superiores. Em casos mais graves, podem ocorrer sinais de disfuncdo autonémica, como
bradicardia, sincope e distdrbios respiratorios, incluindo ACS, especialmente quando héa
comprometimento dos centros respiratorios bulbares.

Manifestagcdes motoras, como fraqueza ou coordenagdo motora prejudicada, também podem
surgir devido a interferéncia nos tratos descendentes e na funcdo cerebelar. Em alguns individuos, a
MCtI pode estar associada a siringomielia, 0 que agrava o quadro clinico ao provocar perda sensorial

dissociada, dor neuropatica e comprometimento motor adicional.
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Embora o foco deste estudo se restrinja @ MCtl, € crucial estabelecer a distin¢do entre os

diferentes tipos de Malformacéo de Chiari. Cada tipo apresenta etiologia, gravidade e manifestacdes

clinicas singulares, fatores que influenciam significativamente o processo diagndstico e 0 manejo

terapéutico subsequente. Abaixo, apresenta-se um quadro comparativo contendo os principais tipos,

suas classificagOes e respectivos sintomas, permitindo uma compreensdo mais ampla das variagoes

clinicas envolvidas.

1 Tabela: Mostra os tipos, caracteristicas e sintomas mais relevantes

TIPO

CARACTERISTICA

SINTOMAS

Tipo |

Descrita das tonsilas
cerebelares>5mmabaixo do
forame magno. Geralmente sdo
assintomaticos na infancia.

Na fase adulta, os sintomas resultam da compressao neural e da alteracdo
do fluxo do LCR. Incluem: Cefaleia (dor de cabeca) na regido posterior
da cabeca e pescoco (piora com esforco), dor e fraqueza nos bracos e
pernas, tontura/vertigem, desequilibrio e disfuncéo respiratéria do sono
(Apneia).

Tipo 1l

Herniacdo do cerebelo com parte

do tronco cerebral.
Frequentemente  associada a
Mielomeningocele (defeito do

tubo neural) e espinha bifida
geralmente associada

Os sintomas se manifestam precocemente na infancia e estdo ligados a
mielomeningocele e & hidrocefalia associada. Incluem: Paralisia parcial
ou total abaixo do defeito da medula, problemas de degluticdo e
engasgos, estridor laringeo (ruido respirat6rio), Apneia Central e
hidrocefalia.

Tipo 111

Herniacdo do cerebelo e tronco
cerebral para fora do cranio
(Encefalocele-hérnia). Alto risco
de mortalidade.

Devido a extensa herniacdo e grave malformacdo do sistema nervoso
central, os sintomas so severos e letais na maioria dos casos. Incluem:
Deficiéncias neurolégicas graves, paralisia, convulsdes e alto risco de
6bito logo ap6s o0 nascimento.

Tipo IV

Hipoplasia ou auséncia do
cerebelo. Gravecomprometimento
com a vida na maioria dos casos.

Os sintomas refletem o comprometimento neurolégico extremo devido
a auséncia de uma estrutura vital para o controle motor e de centros
vitais. O quadro é, em geral, incompativel com a vida (ébito intrauterino
ou logo ap6s o nascimento).

Imagem 2-Vista sagital em Ressonancia Magnética (RM) do encéfalo, revelando a Malformacéo de
Chiari Tipo 1 (MCtl). Observa-se a herniacdo das tonsilas cerebelares, que se apresentam baixas e
alongadas (indicadas pela seta), claramente deslocadas abaixo do nivel do forame magno. O achado
é caracteristico da MCt1 e demonstra a compresséo na transicéo craniovertebral.
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Fonte: UPTODATE via ESTRATEGIA MED: Resumo sobre Malformagcao de Chiari Tipo 1: Definicdo, Manifestacdes Clinicas e
Mais, s.d.).

RELACAO ENTRE DISTURBIOS RESPIRATORIOS DO SONO (DRS) E
MALFORMACAO DE CHIARIA TIPO I (MCt1)

A relacdo entre os Disturbios Respiratérios do Sono (DRS) e a Malformacdo de Chiari Tipo
(MC-1) é amplamente reconhecida na literatura, principalmente pela interferéncia direta da
herniacdo tonsilar sobre estruturas cruciais para o controle respiratorio automatico. A MC-I
caracteriza-se pelo deslocamento caudal das tonsilas cerebelares através do forame magno, reduzindo
0 espaco disponivel na transicdo craniovertebral e comprimindo regides essenciais do tronco
encefalico, como o bulbo e a ponte. Tais estruturas abrigam os centros respiratdrios responsaveis pela
geracdo do ritmo ventilatério espontaneo, de modo que sua compressdo pode comprometer a
conducdo dos impulsos que iniciam e mantém a respiracao, favorecendo episddios de ACS.

Embora a ACS seja classicamente descrita como o distdrbio respiratério predominante na
MC-I, estudos recentes mostram que a AOStambém pode ocorrer com frequéncia significativa nesses
pacientes. Isso se deve ao possivel comprometimento dos nervos cranianos inferiores —
especialmente o glossofaringeo (1X), o vago (X) e o hipoglosso (XII) — que participam ativamente
da manutencdo do ténus da via aérea superior. A disfuncdo desses nervos reduz a estabilidade
faringea, predispondo ao colapso mecénico da via aérea durante o sono e contribuindo para eventos
obstrutivos ou mistos.

Além dos efeitos diretos sobre os centros respiratorios e nervos cranianos, a MC-I também
pode interferir no fluxo do Liquido Cefalorraquidiano (LCR), afetando a dindmica intracraniana e a
modulacdo autondmica da respiracao. Alteracdes na circulacdo do LCR associam-se a instabilidade
ventilatoria, variabilidade na sensibilidade aos niveis de didxido de carbono e flutuagdes no ritmo
respiratorio.

Assim, a relacdo entre MC-1 e DRS é multifatorial, resultante da combinagdo entre
compressdo estrutural, disfuncdo neuroldgica e comprometimento autondémico. Essa complexidade
reforca a necessidade de avaliacdo polissonografia detalhada para identificar com precisao os tipos
de eventos respiratdrios presentes — centrais, obstrutivos ou mistos — e orientar estratégias

terapéuticas adequadas. (AOS, ACS, mecanismos, nervos cranianos, compressao bulbar.)

Os mecanismos central e obstrutivo na malformacao de Chiari Tipo |

A Malformacéo de Chiari Tipo | (MCtl) apresenta um conjunto complexo de alteracfes

anatdmicas e fisiopatologicas capazes de desencadear diferentes formas de Distlrbios Respiratorios
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do Sono (DRS). Tradicionalmente, sua manifestacdo mais associada é a ACS, originada da disfungéo
direta dos centros respiratorios localizados no tronco encefalico. Contudo, estudos recentes
demonstram que pacientes com MCtl também podem desenvolver AOS, decorrente ndo apenas de
fatores estruturais faringeos, mas de mecanismos neuroldgicos relacionados a compressdo dos nervos
cranianos inferiores. Dessa forma, a MCtl caracteriza-se por um padrdo respiratorio misto, resultante
da interagdo entre componentes centrais e obstrutivos.

O componente central tem origem na compressao das estruturas bulbares. A herniacédo das
tonsilas cerebelares reduz o espa¢o disponivel na juncdo craniocervical, comprimindo o bulbo e a
ponte, na regibesque abrigam nicleos vitais para o controle respiratério, como o Grupo Respiratério
Dorsal (GRD) e o Grupo Respiratdrio Ventral (GRV). Esses nlcleos séo responsaveis pela geracao
do ritmo respiratorio automatico e pela integracao dos impulsos provenientes dos quimiorreceptores
centrais. Quando submetidos a compressdo ou estiramento, ha prejuizo na transmissdo neural,
levando a falhas intermitentes no drive respiratorio. Esse fenébmeno se manifesta como pausas
respiratérias ndo precedidas de esfor¢o ventilatorio, caracteristica tipica da ACS. Além disso, a
alteracdo do fluxo do Liquido Cefalorraquidiano (LCR) nessa regido modifica a sensibilidade aos
niveis de CO., contribuindo para padrdes respiratorios instaveis e hipoventilagao.

O componente obstrutivo surge, principalmente, em virtude da neuropatia dos nervos
cranianos inferiores. A regido da transicdo craniovertebral é o ponto de origem dos nervos 1X
(Glossofaringeo), X (Vago) e XII (Hipoglosso), que desempenham papeis centrais ha manutencao da
paténcia da via aérea superior. O nervo glossofaringeo participa do controle sensorial e motor da
faringe, sendo fundamental para reflexos protetores. O nervo vago é responsavel pela coordenagédo
das pregas vocais e da musculatura laringea, garantindo abertura adequada da glote durante a
respiracdo. Ja o nervo hipoglosso controla os movimentos da lingua, cuja posi¢do determina a
estabilidade faringea. A compressao desses nervos reduz o tbnus muscular das vias aéreas superiores,
aumentando a susceptibilidade ao colapso faringeo durante o sono. Em especial, durante o sono REM,
na fase marcada por queda fisiologica do tdnus muscular, essa vulnerabilidade é amplificada,
favorecendo eventos obstrutivos.

Quando combinados, esses mecanismos centrais e obstrutivos resultam em apneias mistas,
frequentemente observadas em pacientes com MCtl. Um evento respiratorio pode iniciar como uma
apneia central devido a falha do drive ventilatério e evoluir para uma obstrugdo secundaria caso a
musculatura faringea ndo consiga manter a via aérea aberta apds o retorno do impulso respiratorio.
Esse ciclo perpetua episddios recorrentes de dessaturacdo, microdespertares e fragmentagdo do sono.

Assim, compreender o mecanismo misto que envolve a ACS e a AOS na MCtl é fundamental
para orientar um diagndstico preciso e um plano terapéutico individualizado. A Polissonografia torna-

se indispensavel para identificar o fendtipo respiratorio predominante, enquanto a descompressao
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cirirgica, em muitos casos, pode restaurar o fluxo neural e reduzir tanto eventos centrais quanto
obstrutivos.
Imagem 3: llustracdo esquematica da base do cranio e do tronco encefalico, destacando a

origem dos nervos cranianos inferiores. A imagem demonstra o trajeto dos nervos:
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As disfuncbes desses nervos devido & compressdo exercida pela MCtl impede que 0s
musculos da faringe, laringe e da lingua recebem o comando neural adequado para manter seu tdnus
durante o sono. O resultado € o colapso fisico e a Obstrugdo da via aérea superior, caracterizando a
AOS.

A manifestacdo clinica relacionada a AOS em paciente com MCt1 pode estar associada a
outros sintomas da disfuncdo dos nervos cranianos, como disfagia (afeta IX e X NC) e a disfonia
(afeta X NC). E por essa razéo que os disturbios respiratorios do sono em pacientes Chiari tipo | sdo
frequentemente mistos, envolvendo tanto a falha do sinal do sistema respiratdrio central quanto a
obstrucéo das vias aéreas por fraqueza muscular. A cirurgia de Descompressdo da Fossa Posterior

(DFP), ao aliviar a compressao, pode levar @ melhora ou resolugéo das apneias (AOS e ACS).
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MECANISMOS FISIOPATOLOGICOS

A Malformacdo de Chiari Tipo I (MC-I) provoca uma série de alteracBes estruturais e
funcionais que repercutem diretamente no controle da respiracdo e na integridade das vias aéreas
superiores durante o sono. A principal caracteristica anatbmica — a herniacdo caudal das tonsilas
cerebelares através do forame magno — resulta em compressdo mecanica do tronco encefalico,
especialmente bulbo e ponte, regides que abrigam centros criticos para a geracdo e modulacdo do
ritmo respiratorio. Essa compressdo pode comprometer o funcionamento do complexo pré-Bétzinger
e dos quimiorreceptores centrais, reduzindo a resposta ventilatoria ao CO: e favorecendo episodios
de Apneia Central do Sono (ACS). Como consequéncia, observa-se instabilidade respiratoria,
hipoventilacdo transitoria e pausas ventilatdrias sem esforco inspiratorio.

Além dos mecanismos centrais, a MC-I também pode predispor ao desenvolvimento de
Apneia Obstrutiva do Sono (AOS). A compressdo de nlcleos motores, como 0 nucleo ambiguo e o
nucleo do hipoglosso, interfere no controle neural dos musculos faringeos responsaveis pela paténcia
da via aérea superior. A hipotonia faringea, intensificada durante o sono REM, aumenta a propensao
ao colapso mecanico da via aérea. Disturbios autonémicos decorrentes da compressdo medular e
bulbar — incluindo disfuncdo simpatica e parassimpatica — intensificam a instabilidade ventilatoria,
favorecendo eventos respiratorios mistos.

A dindmica do liquor também desempenha papel importante. A obstrucdo do fluxo liquérico
no forame magno pode gerar aumento da presséo intracraniana durante determinadas fases do sono,
alterando ainda mais a sensibilidade dos centros respiratorios. Episodios de hipertensdo intracraniana
podem desencadear flutuagcbes no drive ventilatorio, contribuindo para eventos respiratorios
complexos.

Adicionalmente, alteracfes musculoesqueléticas cervicais — como dor cronica, rigidez e
adaptacOes posturais antdlgicas — modificam o padrdo ventilatério, podendo reduzir a expansdo
torécica e prejudicar a ventilagdo em decubito. Assim, a fisiopatologia dos distdrbios respiratorios do
sono na MC-I é multifatorial, combinando compressao neuroanatdmica, disfuncdo autonémica,
fraqueza dos musculos da via aérea superior e alteragdes liquoricas, o que explica a coexisténcia

frequente de ACS e AOS nesses pacientes.
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Tabela 1. Mecanismos fisiopatoldgicos envolvidos na MC-1 e DRS

Tipo de Mecanismo Primério Relacédo com a MC-I

Apneia

Central Falha no drive respiratorio, instabilidade dos | Compressdo do tronco encefalico e vias

(ACS) centros bulbares respiratorias automaticas

Obstrutiva | Colapso da via aérea superior durante o sono | Disfuncdo neuromuscular faringea, alteragdes no

(AOS) ténus e pressdo intracraniana

Mista Combinacdo de eventos centrais e obstrutivos | Consequéncia da sobreposicdo dos mecanismos
acima

COMPRESSAO DOS CENTROS RESPIRATORIOS BULBARES

A compressao dos centros respiratorios bulbares constitui um dos principais mecanismos
fisiopatoldgicos responsaveis pela instabilidade ventilatéria observada em pacientes com
Malformacdo de Chiari Tipo | (MC-I). A herniac&o das tonsilas cerebelares através do forame magno
reduz significativamente o espaco disponivel na juncdo craniovertebral, aumentando a pressao
mecanica sobre estruturas essenciais do tronco encefalico. Entre as areas mais vulneraveis estdo o
Grupo Respiratério Dorsal (GRD), localizado na regido do nudcleo do trato solitario, e o Grupo
Respiratorio Ventral (GRV), que integra uma rede neural responsavel por modular e gerar o ritmo
respiratorio automatico.

O GRD atua predominantemente na regulacdo da inspiracdo, atraves da integracdo de
aferéncias quimicas e mecanicas provenientes dos quimiorreceptores periféricos e centrais. J4 0 GRV
esta diretamente associado ao controle da expiracéo ativa e ao ajuste da ventilagdo em situacGes de
demanda aumentada. A compressdo dessas regides compromete a integracdo neural e o0
processamento dos estimulos respiratérios, reduzindo a sensibilidade aos niveis séricos de CO: e
dificultando a manutencéo do ritmo respiratério estavel durante o sono.

Como consequéncia, ocorre falha temporaria do drive respiratorio, o que culmina em
episodios de Apneia Central do Sono (ACS). Nessa condicdo, ndo ha esforco ventilatorio ou tentativa
de expansdo toracica, uma vez que o estimulo neural primario se encontra interrompido. A perda do
comando automaético desencadeia hipoxemia episodica, fragmentacdo do sono e hiperatividade
simpética compensatéria. Em longo prazo, essa instabilidade pode contribuir para disfuncdes
cardiovasculares secundarias, fadiga diurna significativa e piora da qualidade de vida.

Assim, a compressao bulbar é reconhecida como um mecanismo central na relacdo entre

MC-1 e distarbios respiratorios centrais.
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ALTERACAO DO FLUXO DO LIQUIDO CAFALORRAQUIDIANO (LCR)

A alteracdo do fluxo do Liquido Cefalorraquidiano (LCR) constitui um dos principais
mecanismos fisiopatoldgicos envolvidos na Malformacdo de Chiari Tipo I (MC-I). A herniacao
caudal das tonsilas cerebelares através do forame magno reduz o espaco disponivel na juncao
craniovertebral e pode obstruir parcial ou totalmente a circulagdo normal do LCR entre a cavidade
craniana e o canal espinhal cervical. Essa obstrugcdo mecéanica interfere diretamente na dinamica
cranioespinhal, criando um gradiente pressorico anormal que compromete a absorcdo e o fluxo
pulsatil do LCR.

A alteracdo do fluxo liquorico também explica a associacdo frequente entre MC-I e
siringomielia, condicdo caracterizada pela formacgdo de um cisto intramedular preenchido por LCR
(siringe). Quando a passagem do LCR pelo forame magno encontra-se blogueada ou estreitada, a
pressdo intracraniana aumenta e o liquido tende a ser desviado para o interior da medula espinhal,
favorecendo o desenvolvimento da siringomielia. Essa complicacdo pode intensificar déficits
neuroldgicos, incluindo dores neuropaéticas, fraqueza e alteracfes sensoriais.

Do ponto de vista respiratorio, o bloqueio do fluxo do LCR gera instabilidade autonémica e
interfere na atividade dos centros respiratrios bulbares. A alteracdo pressorica afeta a sinalizacéo
dos quimiorreceptores centrais responsaveis por detectar niveis de diéxido de carbono (COz) e pH
sanguineo, reduzindo sua sensibilidade e prejudicando a resposta ventilatoria adequada. Como
consequéncia, 0 paciente pode apresentar padrdes respiratorios irregulares, episodios de
hipoventilagdo e maior predisposi¢éo a eventos de ACS.

Além disso, o0 acumulo pressérico pode amplificar a compressdo sobre o tronco encefélico,
agravando a disfuncdo neuroldgica e contribuindo para periodos de instabilidade respiratoria mais
prolongados, especialmente durante o sono. Dessa forma, a alteracédo do fluxo do LCR representa um
componente critico na fisiopatologia da MC-I, influenciando tanto manifestagdes neuroldgicas quanto
respiratorias.

Segundo o American AssociationofNeurological (AANS, 2020), cerca de 1 em cada 1.000

pessoas pode ter algum grau de descida das tonsilas cerebelares, mas nem todas apresentam sintomas
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Figura 3 —Representacdo esquematica da alteracéo do fluxo do LCR causada pela herniacéo tonsilar
na Malformacé&o de Chiari Tipo I.

DR. JOAO VITORINO

Fonte: DR. JOAO VITORINO (Neurocirurgia).https:/drjoaovitorino.com.br/malformacao-de-chiari-tipo-1-0-que-e-sintomas-e-
quando-operar/

DISFUNCAO DOS NERVOS CRANIANOS INFERIORES

A disfuncdo dos nervos cranianos inferiores constitui um dos mecanismos fisiopatoldgicos
mais relevantes na relagéo entre a Malformacao de Chiari Tipo | (MC-1) e os Disturbios Respiratorios
do Sono (DRS). A compressédo exercida na jungdo craniocervical pode comprometer o funcionamento
dos nervos cranianos IX (Glossofaringeo), X (Vago) e XII (Hipoglosso), todos diretamente
envolvidos na coordenacdo motora e sensorial das estruturas da via aérea superior. Esses nervos
atuam no controle da faringe, laringe e lingua, desempenhando papel crucial para a manutengéo da
tonicidade e da estabilidade faringea durante o sono. Quando submetidos a compressdo mecanica,
sua conducdo neural torna-se prejudicada, ocasionando fraqueza muscular, perda de reflexos
protetores e dificuldade na sustentacéo das paredes da via aérea.

O nervo glossofaringeo (1X) participa da sensibilidade faringea e do reflexo da degluticéo,
enguanto o nervo vago (X) é responsavel pela inervacdo motora da laringe e pela coordenacéo das
pregas vocais. Ja o nervo hipoglosso (XI1) controla a musculatura da lingua, elemento central para a
abertura e o posicionamento da via aérea superior. A disfuncdo combinada desses nervos gera
hipotonia significativa, predispondo ao colapso faringeo, sobretudo durante a fase REM do sono,
quando o ténus muscular fisioldgico é naturalmente reduzido. Esse cendrio favorece a ocorréncia de

AOS, frequentemente coexistindo com eventos centrais decorrentes da compressao bulbar.
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Além disso, a perda de sensibilidade e a reducdo dos reflexos protetores aumentam o risco
de obstrucdo silenciosa, dificultando a percepcdo corporal de esforco respiratério e agravando a
fragmentacdo do sono. Assim, a disfuncdo dos nervos cranianos inferiores representa um elo
fundamental na fisiopatologia dos DRS associados a MC-I, influenciando diretamente a transicédo
entre eventos centrais, obstrutivos e mistos.

Figura 4 — Origem e distribui¢do dos nervos cranianos 1X, X e Xll, destacando sua relagdo com a
estabilidade da via aérea superior.
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DIAGNOSTICO DA MALFORMAGCAO DE CHIARI TIPO | (MCtl)

O diagndstico da MC-1 é primariamente baseado na avaliacdo clinica dos sintomas e em
exames de imagem.

Sintomas Clinicos: Os sintomas sdo variaveis, mas a dor de cabeca na nuca que piora com o
esforgo (tossir, espirrar) é a queixa mais comum na MC-I do tipo I, que geralmente se manifesta na
adolescéncia ou na vida adulta. Outros sinais podem incluir dor no pescoco, problemas de equilibrio
e coordenacéo, tonturas, zumbido, fraqueza muscular nos membros e, notavelmente, apneia do sono
Ou roncos.

Exame de Imagem (Padrdo Ouro): A Ressonancia Magnética (RM) do cranio e da coluna
cervical é o exame definitivo. Ela permite visualizar o deslocamento das tonsilas cerebelares abaixo
do nivel do forame magno (geralmente $\ge 5\, mm$), além de identificar complica¢Ges associadas,

como a siringomielia (formacéo de cisto na medula espinhal).
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DIAGNOSTICO DA APNEIA OBSTRUTIVA DO SONO (AOS)

A AQS, caracterizada por episddios recorrentes de obstrucao parcial ou total das vias aéreas
superiores durante o sono, manifesta-se por ronco alto, pausas respiratorias testemunhadas e
sonoléncia diurna excessiva.

Avaliacio Clinica: E realizada através da histdria clinica detalhada, incluindo o relato do(a)
parceiro(a) sobre o ronco e as interrupcdes da respiracdo, e a aplicacdo de questionarios, como a
Escala de Sonoléncia de Epworth. O exame fisico pode revelar anormalidades anatdmicas (como
mandibula curta, hipertrofia de amigdalas ou adenoides, aumento do perimetro do pesco¢o) que
contribuem para a obstrucéo.

Polissonografia (PSG) (Padréo Ouro): Este é o exame essencial para confirmar o diagnostico
da AOS e quantificar sua gravidade. A PSG monitora 0 sono e registra o eletroencefalograma
(atividade cerebral), o eletromiograma, o eletroculograma, o fluxo aéreo, o esforgo respiratorio, a
saturacdo de oxigénio (oximetria de pulso), a frequéncia cardiaca e o ronco. O diagndstico de AOS é
estabelecido pelo Indice de Apneia-Hipopneia (IAH), que é o nimero de eventos de apneia (parada

total) e hipopneia (reducéo parcial) por hora de sono.
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Imagem 3- Representacdo de um paciente sendo monitorado durante um exame de Polissonografia
(PSG) em um laboratdrio do sono. A imagem ilustra a aplicacdo de multiplos sensores (eletrodos e
transdutores) necessarios para o registro simultaneo de parametros fisiol6gicos durante o sono,
incluindo: eletrodos para 0 monitoramento da atividade cerebral (Eletroencefalograma - EEG),
eletrodos para 0 movimento dos olhos (Eletro-oculograma - EOG), e sensores de fluxo aéreo (nasal
e oral), além de eletrodos de Eletrocardiograma (ECG) e bandas respiratdrias (ndo explicitadas na
fonte, mas visiveis) para a deteccdo de eventos de apneia/hipopneia e a avaliacdo da arquitetura do
sono.

Fonte: https://www.google.com/search?g=telemedicinamorsch.com.br/blog/exame-de-polissonografia

A RELACAO DA ABORDAGEM COMBINADA

A abordagem combinada é essencial no manejo da Malformacdo de Chiari Tipo | (MC-I)
e dos Disturbios Respiratorios do Sono (DRS), uma vez que ambas as condi¢cbes compartilham
mecanismos fisiopatoldgicos interligados. A hérnia tonsilar caracteristica da MC-I provoca
compressdo do tronco cerebral e de estruturas bulbares responsaveis pelo controle da respiracéo,
interferindo diretamente no funcionamento dos centros reguladores do ritmo ventilatorio. Essa
alteracdo € reconhecida como uma das principais causas da Apneia Central do Sono (ACS). Contudo,

ndo raramente 0s pacientes apresentam simultaneamente caracteristicas tipicas da Apneia Obstrutiva
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do Sono (AOS), ou até mesmo predominancia do componente obstrutivo. Isso decorre da disfungao
dos nervos cranianos inferiores, especialmente IX e X, responsaveis pelo tdnus muscular da faringe
e da musculatura da via aérea superior. Assim, enquanto o componente central estd ligado a
interrupcdo dos comandos neuronais respiratorios, 0 componente obstrutivo resulta do colapso
mecanico da via aérea superior durante o sono.

Essas sobreposicoes fisiopatoldgicas explicam por que a abordagem isolada raramente é
suficiente. O sucesso terapéutico depende do entendimento de como o dano estrutural decorrente da
MC-I interage com fatores anatbmicos e funcionais que favorecem o colapso faringeo. Dessa forma,
a combinacdo de intervenc¢Bes neurocirdrgicas, respiratorias e reabilitadoras se torna ndo apenas
recomendada, mas essencial para restaurar a estabilidade ventilatoria e melhorar a qualidade de vida

do paciente.

A Necessidade da Abordagem Multidisciplinar

O ponto central da abordagem combinada é a avaliacdo diagnostica completa, seguida de
um tratamento direcionado as necessidades especificas do paciente. Nesse contexto, a polissonografia
(PSG) desempenha papel fundamental. Além de confirmar a presenca de DRS e quantificar sua
gravidade por meio do indice de Apneia-Hipopneia (IAH), a PSG permite diferenciar com precisdo
0s eventos centrais, obstrutivos e mistos. Essa distingdo é crucial, pois é ela que determina se o foco
inicial seré a intervencgdo neurocirdrgica, o suporte ventilatorio ou a reabilitacdo funcional.

O diagnéstico diferencial também evita tratamentos inadequados, como a indicacdo de
CPAP em um paciente cuja apneia € predominantemente central, ou a realizacdo de cirurgia
descompressiva em casos em que a AOS é claramente priméaria. Assim, a PSG orienta a
individualizag8o terapéutica e permite integrar os diferentes profissionais de forma sinérgica.

Além da PSG, exames de imagem, como a ressonancia magnetica de cranio e regido cervical,
complementam o processo diagnostico ao evidenciar o grau de herniacao tonsilar, alteragdes do fluxo
de liquor, presenca de siringomielia ou compressdo bulbar acentuada. A correlacdo entre achados

clinicos, respiratérios e de imagem ajuda a definir o caminho terapéutico mais adequado.

Integracdo entre Neurocirurgia, Medicina do Sono e Fisioterapia

Quando ha predominio da ACS ou disfuncdo bulbar significativa, a descompressao da
fossa posterior (DFP) é considerada o tratamento primario. A cirurgia visa restabelecer a dinamica

normal do liquor e aliviar a pressdo sobre o tronco encefalico, resultando frequentemente na reducao
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ou resolucdo completa dos eventos centrais. No entanto, muitos pacientes mantém AOS apds a DFP,
demonstrando que a cirurgia, embora necessaria, ndo é suficiente para corrigir todos os componentes
respiratorios. Por isso, apds o procedimento, a avaliagdo com PSG € repetida para guiar 0 manejo
complementar.

Nos casos de AOS persistente ou predominante, entram em foco terapias como CPAP,
BPAP, dispositivos intraorais ou ventilacdo servo-adaptativa. Essas intervencdes mantém a via aérea
superior pérvia durante o sono, prevenindo colapsos recorrentes.

A fisioterapia assume papel essencial no eixo integrado. A fisioterapia respiratoria otimiza
a mecénica ventilatoria, melhora o padrdo respiratorio e contribui para o fortalecimento muscular
respiratério. Ja a fisioterapia miofuncional orofacial atua diretamente sobre o tnus da via aérea
superior, fortalecendo musculatura supra-hididea, lingua, masseter e palato mole — uma intervencgéo
particularmente eficaz em quadros de AOS. O fisioterapeuta também trabalha aspectos posturais,
fundamentais em pacientes com MC-1 que apresentam rigidez cervical ou dor suboccipital, o que

impacta a respiracao.

PLANO DE TRATAMENTO INTREGRADO COM ENFASE NA ATUACAO DA
FISIOTERAPIA

O plano de tratamento integrado para pacientes com Malformacéo de Chiari Tipo | (MC-I)
associada a DistUrbios Respiratdrios do Sono (DRS) deve considerar a complexidade fisiopatoldgica
dessa condicdo, na qual coexistem mecanismos centrais, obstrutivos e neuromusculares que
influenciam diretamente a ventilacdo. Dessa forma, a estratégia terapéutica deve ser individualizada,
abrangendo desde a correcdo de fatores estruturais até o manejo funcional dos distarbios respiratérios.
A definicdo do plano depende da apresentacdo clinica, da gravidade neuroldgica, dos achados de
imagem e do perfil polissonogréafico, permitindo uma abordagem mais precisa e eficaz.

O tratamento da MC-I torna-se prioridade quando ha sinais clinicos ou polissonograficos de
Apneia Central do Sono (ACS), evidéncias de compressdo bulbar significativa ou presenca de
manifestagcdes neuroldgicas como cefaleia occipital tipica, disfagia, tontura, alteragdes autondémicas,
fraqueza muscular e distarbios do equilibrio. A descompresséo cirurgica da fossa posterior (DFP) € a
intervencdo primaria para esses casos. Seu objetivo € ampliar o espaco disponivel para as estruturas
da juncéo craniocervical, restaurando o fluxo adequado do liquido cefalorraquidiano e reduzindo a
pressdo sobre o tronco encefalico, especialmente na regido bulbar, onde se localizam centros vitais
do controle respiratorio. Estudos clinicos indicam que a DFP resulta em melhora significativa da ACS
e de sintomas neuroldgicos associados, com impacto positivo na funcionalidade global. Entretanto, a

eficacia da cirurgia na Apneia Obstrutiva do Sono (AOS) é variavel, justificando a necessidade de
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monitoramento polissonografico continuo no pds-operatério para avaliar possiveis alteraces
residuais.

Quando a AOS ¢ predominante, ou quando persiste ap0s a correcao cirurgica, a abordagem
deve incluir terapias voltadas para a permeabilidade da via aérea superior. A ventilacdo com Pressdo
Positiva Continua nas Vias Aéreas (CPAP) permanece como primeira escolha no tratamento da AOS
residual por sua eficacia em prevenir o colapso faringeo durante o sono. Em casos de intolerancia ao
CPAP ou em pacientes com fraqueza muscular orofaringea significativa, modalidades alternativas
como BPAP, ventilacdo servo-adaptativa, dispositivos com frequéncia de backup ou aparelhos
intraorais de avanco mandibular devem ser consideradas. Essas estratégias favorecem ndo apenas a
manutencdo da via aérea aberta, mas também oferecem suporte ventilatério adequado em casos de

hipoventilacao.

Atuacdo da Fisioterapia no Tratamento Integrado

A fisioterapia exerce papel essencial dentro do plano terapéutico multidisciplinar, atuando
tanto na fase pré-operatéria quanto apos a intervencdo cirurgica, além de ser fundamental no manejo
da AOS e na reabilitagdo cardiorrespiratoria. No contexto da MC-I, o fisioterapeuta contribui para a
otimizacdo da mecénica ventilatdria e melhora da fungéo respiratéria por meio de intervengdes como
exercicios de expansao toracica, técnicas de aumento da complacéncia da caixa toracica, mobilizagédo
costovertebral, treinamento diafragmatico e fortalecimento dos musculos respiratorios. Tais
intervencbes potencializam a ventilacdo alveolar, reduzem padrfes respiratorios disfuncionais e
minimizam a ocorréncia de fadiga muscular respiratéria.

Além disso, o foco da fisioterapia na reeducacao postural desempenha papel decisivo para
pacientes com MC-I, uma vez que a postura cervical inadequada pode aumentar a tensdo da
musculatura suboccipital e comprometer a mecanica respiratoria. Exercicios de estabilizacdo cervical,
alongamento da musculatura posterior e técnicas de liberacdo miofascial contribuem para a redugéo
da dor occipitocervical e para o alinhamento biomecanico adequado da coluna cervical.

Nos pacientes com AQS, a fisioterapia miofuncional orofacial torna-se crucial para aumentar
o tonus dos musculos supra-hidideos, lingua, palato mole e paredes laterais da faringe. O
fortalecimento dessas estruturas auxilia na prevencéo do colapso faringeo durante o sono, melhora o
padrdo respiratério, reduz o ronco e aumenta a eficiéncia respiratéria. Combinada com higiene do
sono, técnicas de controle respiratorio e exercicios respiratdrios especificos, a fisioterapia
miofuncional tem se mostrado eficaz na diminui¢do da gravidade da AOS e na adapta¢do ao uso de
CPAP.
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A integracdo entre neurocirurgides, neurologistas, pneumologistas, otorrinolaringologistas,
fisioterapeutas e especialistas em medicina do sono constitui o eixo central do tratamento da MC-I
com DRS. A atuacdo multiprofissional permite identificar a etiologia dominante — compresséo
neural, alteracdo musculoesquelética ou instabilidade faringea — e direcionar terapias combinadas
que aumentem a eficacia do tratamento, previnam complicaces e promovam melhor qualidade de
vida. A abordagem integrada assegura que cada aspecto da condicao seja tratado de maneira sinérgica,

garantindo mais seguranca, funcionalidade e recuperacgéo global ao paciente.

TEORIA FISIOPATOLOGICA DA ASSOCIACAO ENTRE MCt1 E DRS

A relacdo entre a Malformacdo de Chiari Tipo | (MC-I) e os Disturbios Respiratorios do
Sono (DRS) tem sido tema de crescente interesse clinico e cientifico devido a elevada prevaléncia de
apneias centrais e obstrutivas em individuos com herniacgéo tonsilar. Diversas teorias fisiopatoldgicas
foram propostas ao longo dos ultimos anos, e, embora distintas entre si, elas sdo frequentemente
complementares, refletindo a complexidade estrutural e funcional da juncéo craniovertebral.

A primeira teoria e, provavelmente, a mais amplamente reconhecida, baseia-se na
compressdo direta das estruturas bulbares envolvidas na geragao automatica do ritmo respiratorio. A
reducao do espa¢o no forame magno pode afetar nucleos como o Grupo Respiratério Dorsal e Ventral,
responsaveis pela captacdo de sinais quimicos e pela modulagdo dos movimentos respiratérios. Tal
compressdo compromete o drive neuronal, reduz a sensibilidade quimiorreflexa ao CO: e favorece
episddios de Apneia Central do Sono (ACS), caracterizados pela auséncia de esforco ventilatorio.
Nessa perspectiva, quanto maior a hernia¢ao, maior o risco de disfuncéo respiratdria central.

Outra hipotese destaca a participacdo da disfuncdo neuromuscular da via aérea superior. A
compressdo de nucleos motores faringeos, como o ndcleo ambiguo e o nucleo do hipoglosso, pode
provocar desequilibrio no ténus muscular dos dilatadores da faringe, especialmente durante o sono
REM. Tal mecanismo leva ao estreitamento critico ou colabamento intermitente da via aérea superior,
favorecendo a Apneia Obstrutiva do Sono (AOS). A coexisténcia de ACS e AOS em pacientes com
MC-I reforca o carater multissistémico da condig&o.

Uma terceira teoria considera a alteracdo da dindmica liquérica como fator chave. A
obstrucdo parcial da circulacédo do liquido cefalorraquidiano (LCR) no forame magno pode ocasionar
hipertensdo intracraniana episddica e mudancas transitdrias na funcéo bulbar. Estudos sugerem que
essa oscilagdo de pressdo pode influenciar o padrdo respiratério, induzindo instabilidade ventilatoria,

respiracdo periodica e apneias mistas.
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Finalmente, fatores biomecénicos e autondmicos também sdo considerados contribuintes
relevantes. A dor cronica cervical, a limitacdo da expanséo toracica e a disautonomia secundaria a
compressdo medular podem acentuar irregularidades respiratdrias durante o sono.

Assim, entende-se que a associacdo entre MC-l e DRS resulta de uma combinacdo de
mecanismos neuroanatdmicos, musculares e liquéricos, que atuam de forma integrada. Nenhuma
teoria isolada consegue explicar plenamente o fendmeno, reforcando a necessidade de abordagem

multidimensional na avaliacdo e manejo clinico desses pacientes.

EPIDEMIOLOGIA

A Malformacdo de Chiari Tipo I (MC-1) € uma anomalia rara da juncdo craniocervical
caracterizada pela herniagdo das tonsilas cerebelares através do forame magno. Sua prevaléncia
global apresenta grande variacdo conforme o acesso populacional a Ressonancia Magnética (RM).
Nos Estados Unidos, estima-se prevaléncia entre 0,5% e 1%, engquanto paises europeus relatam
valores entre 0,3% e 0,8%, refletindo diferencas metodoldgicas e demograficas. Ja a incidéncia
sintomaética, isto €, de individuos que apresentam sintomas neuroldgicos e buscam atendimento,
permanece universalmente baixa, variando de 0,7 a 0,9 casos por 100.000 habitantes/ano.

A epidemiologia demonstra forte predominancia feminina, possivelmente associada a
fatores anatdmicos, hormonais e conectivo-tecidual. A maior parte dos diagnosticos ocorre entre 15
e 45 anos, quando sintomas como cefaleia occipital, parestesias e distdrbios autonémicos se tornam
mais evidentes. Apesar disso, grande parcela dos pacientes permanece assintomatica por anos, o que
contribui para o diagnostico tardio.

Em contraste, a Apneia Obstrutiva do Sono (AOS) é um disturbio respiratério prevalente,
caracterizado por colapsos recorrentes das vias aéreas superiores durante o sono. A AOS apresenta
prevaléncia muito maior: cerca de 4% da populacéo adulta, chegando a 10% em alguns grupos. Sua
incidéncia anual é estimada em 30 casos por 100.000 habitantes, superando em quase 40 vezes a
incidéncia sintomatica da MC-1.

Assim como na MC-I, hd maior acometimento em mulheres apds a menopausa, porém na
populacdo geral a AOS é mais comum em homens. Ambas as condi¢fes apresentam riscos
importantes: a MC-I pode evoluir com déficits neuroldgicos e disturbios respiratorios centrais, ao
passo que a AOS esta associada a mortalidade cardiovascular aumentada, como descrito na literatura
cléssica.

A comparacao epidemioldgica entre MC-1 e AOS evidencia a discrepancia entre uma doenca

rara estrutural neurologica e um distdrbio respiratorio altamente prevalente, mas ambas
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apresentam impacto significativo sobre qualidade de vida e risco respiratorio. Os gréaficos abaixo
ilustram as diferencas de prevaléncia e incidéncia entre as duas condicoes

Variavel Epidemioldgica | Malformacdo de Chiari | Apneia Obstrutiva do Sono (AOS)
Tipo | (MC-I)
Prevaléncia 0,3% — 1,0% ~4% (pode chegar a 10%)
Incidéncia (anuais) 0,7-0,9 / 100.000 hab. ~30/100.000 hab.
Predominancia por sexo Maior em mulheres Maior em homens (exceto pds-menopausa)
Faixa etaria tipica 15-45 anos 40-70 anos
Tipo de condicéo Neurologica estrutural Respiratoria funcional

MATERIAL

Este estudo baseou-se em uma revisao narrativa integrada da literatura, desenvolvida com o
objetivo de identificar, analisar e sintetizar informacGes cientificas acerca da relacdo entre a
Malformacdo de Chiari Tipo | (MC-1) e os Distlrbios Respiratdrios do Sono (DRS), com énfase na
Apneia Obstrutiva do Sono (AOS). Foram selecionados materiais cientificos publicados entre 2019 e
2025, periodo em que estudos envolvendo neuroimagem avancada, polissonografia digital e
protocolos padronizados de avaliagdo respiratdria se tornaram mais frequentes e robustos.

O material utilizado compreendeu artigos originais, revisdes sistematicas, consensos
clinicos, diretrizes internacionais, capitulos de livros e documentos de associaces cientificas
renomadas, como a American AcademyofSleep Medicine (AASM) e a American
AssociationofNeurologicalSurgeons (AANS). Bases de dados como PubMed, SciELO,
ScienceDirect e Google Scholar foram consultadas utilizando descritores padronizados
(DeCS/MeSH), incluindo: “Chiari MalformationType I”, “SleepApnea, Obstructive”, “SleepApnea,
Central”, “SleepDisorders”, “BrainstemCompression”, “Cranial NerveDysfunction” e “Posterior
Fossa Decompression”.

Critérios de inclusdo abrangeram estudos:

publicados em inglés, portugués ou espanhol;

envolvendo pacientes pediatricos ou adultos com diagnostico confirmado de MC-I por
ressonancia magnética;

avaliando parametros respiratérios por polissonografia;

descrevendo mecanismos fisiopatoldgicos, achados neuroldgicos, prevaléncia ou impacto

terapéutico.
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Foram excluidos materiais relacionados a outras malformacdes (Chiari I1-1V), artigos sem
acesso ao texto completo, estudos com metodologia inadequada e relatos de caso sem relevancia
fisiopatoldgica.

O processo de selecdo do material foi estruturado em trés etapas: triagem inicial por titulo,
leitura dos resumos e, finalmente, leitura completa dos textos que se enquadravam nos critérios
propostos. Para garantir rigor cientifico, foram priorizados artigos com maior nivel de evidéncia,
como ensaios clinicos observacionais, revisdes sistematicas e metanalises.

Além disso, imagens cientificas representativas foram utilizadas como parte do material
complementar, incluindo diagramas anatémicos da transi¢do craniocervical, trajetos dos nervos
cranianos inferiores e alteracfes do fluxo do liquido cefalorraquidiano. Esses elementos visuais
permitiram melhor compreensdo das relacfes biomecanicas envolvidas ha MC-1.

Ao final da triagem e andlise, o conjunto de materiais selecionados forneceu base sélida para
compreender os multiplos mecanismos da associacdo entre MC-1 e DRS, possibilitando abordagem
critica e estruturada dos resultados apresentados neste estudo.

METODO

Este estudo baseou-se em uma revisdo narrativa integrada da literatura, desenvolvida com
0 objetivo de identificar, analisar e sintetizar informacGes cientificas acerca da relagdo entre a
Malformac&o de Chiari Tipo | (MC-I) e os Disturbios Respiratérios do Sono (DRS), com énfase na
Apneia Obstrutiva do Sono (AOS). Foram selecionados materiais cientificos publicados entre 2019 e
2025, periodo em que estudos envolvendo neuroimagem avangada, polissonografia digital e
protocolos padronizados de avaliagdo respiratdria se tornaram mais frequentes e robustos.

O material utilizado compreendeu artigos originais, revisdes sistematicas, consensos
clinicos, diretrizes internacionais, capitulos de livros e documentos de associagdes cientificas
renomadas, como a American AcademyofSleep Medicine (AASM) e a American
AssociationofNeurologicalSurgeons (AANS). Bases de dados como PubMed, SciELO,
ScienceDirect e Google Scholar foram consultadas utilizando descritores padronizados
(DeCS/MeSH), incluindo: “Chiari MalformationType I”, “SleepApnea, Obstructive”, “SleepApnea,
Central”, “SleepDisorders”, “BrainstemCompression”, “Cranial NerveDysfunction” e “Posterior
Fossa Decompression”.

Critérios de inclusdo abrangeram estudos:

publicados em inglés, portugués ou espanhol;

envolvendo pacientes pediatricos ou adultos com diagnostico confirmado de MC-I por

ressonancia magnética;
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avaliando parametros respiratorios por polissonografia;

descrevendo mecanismos fisiopatoldgicos, achados neuroldgicos, prevaléncia ou impacto
terapéutico.

Foram excluidos materiais relacionados a outras malformacdes (Chiari 11-1V), artigos sem
acesso ao texto completo, estudos com metodologia inadequada e relatos de caso sem relevancia
fisiopatologica.

O processo de selecdo do material foi estruturado em trés etapas: triagem inicial por titulo,
leitura dos resumos e, finalmente, leitura completa dos textos que se engquadravam nos critérios
propostos. Para garantir rigor cientifico, foram priorizados artigos com maior nivel de evidéncia,
como ensaios clinicos observacionais, revisdes sistematicas e metanalises.

Além disso, imagens cientificas representativas foram utilizadas como parte do material
complementar, incluindo diagramas anatdmicos da transicdo craniocervical, trajetos dos nervos
cranianos inferiores e alteracfes do fluxo do liquido cefalorraquidiano. Esses elementos visuais
permitiram melhor compreensdo das relagfes biomecanicas envolvidas na MC-1.

Ao final da triagem e andlise, o conjunto de materiais selecionados forneceu base solida para
compreender os multiplos mecanismos da associacdo entre MC-I e DRS, possibilitando abordagem

critica e estruturada dos resultados apresentados neste estudo.

RESUMO

A analise dos estudos selecionados demonstrou que a prevaléncia de Disturbios
Respiratorios do Sono (DRS) em individuos com Malformacéo de Chiari Tipo I (MC-1) varia entre
35% e 70%, dependendo da populacdo estudada, idade e critérios polissonograficos utilizados.
Observou-se que tanto a Apneia Central do Sono (ACS) quanto a Apneia Obstrutiva do Sono (AQS)
sdo frequentes entre esses pacientes, evidenciando carater multifatorial da condicao.

Os resultados indicaram que a ACS é mais frequentemente associada a compressdes
bulbares, especialmente em criangcas. Em adultos, no entanto, ha prevaléncia crescente de eventos
obstrutivos, sugerindo que a disfuncdo dos nervos cranianos inferiores e a perda do ténus faringeo
desempenham papel significativo. A polissonografia revelou que muitos pacientes apresentam
eventos respiratérios mistos, caracterizados pela sucessao de pausas centrais seguidas por colapso da
via aérea superior.

A andlise das imagens de ressonancia magnética confirmou que o grau de herniag&o tonsilar
ndo determina isoladamente a gravidade dos DRS. Estudos demonstraram que alteracfes
complementares, como siringomielia, estreitamento do espaco subaracnoide e comprometimento do

fluxo do liquido cefalorraquidiano, influenciam diretamente a fisiologia respiratoria.
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Em relacdo ao impacto terapéutico, a descompresséo da fossa posterior resultou em melhora
substancial dos eventos centrais na maioria dos estudos, com taxas de regressao variando entre 60%
e 90%. Entretanto, a resposta da AOS foi heterogénea: alguns pacientes apresentaram melhora parcial,
enguanto outros continuaram com indices elevados de obstrucdo apds o procedimento. Isso indica
que a AOS pode resultar de disfuncdo persistente dos nervos cranianos responsaveis pelo controle da
musculatura da via aérea.

O uso de CPAP demonstrou ser eficaz para controle da AOS residual, especialmente em
individuos com hipotonias persistentes ou irregularidades estruturais. Em casos mais complexos,
modalidades ventilatorias com backup de frequéncia foram necessarias, especialmente quando
eventos centrais coexistiam.

Em sintese, os resultados sugerem que a MC-1 é um fator de risco relevante para DRS e que
o fenotipo respiratorio é determinado pela interacdo entre compressao bulbar, alteracdes liquoricas e

disfungdo neuromuscular faringea.

DISCURSAO

A presente revisdo revela que a associacdo entre Malformacédo de Chiari Tipo I (MC-I) e
Distarbios Respiratorios do Sono (DRS) é mais complexa do que anteriormente reconhecido,
envolvendo mecanismos centrais e obstrutivos que coexistem e se influenciam mutuamente. Os
achados sugerem que a compressao do tronco encefalico, particularmente do bulbo, continua a ser o
principal determinante da Apneia Central do Sono (ACS). Essa compressao interfere na sinalizacéo
neural responsavel pela manutencéo automatica da ventilagédo, prejudicando a resposta aos niveis de
CO: e a geragdo do drive respiratorio.

Por outro lado, a presenca crescente de Apneia Obstrutiva do Sono (AOS) em pacientes com
MC-1 reforga a importancia da disfuncdo dos nervos cranianos inferiores. Ao comprometer o controle
motor da faringe e da lingua, essas neuropatias reduzem a tonicidade da via aérea superior, facilitando
o0 colapso durante o sono, especialmente nas fases de menor ténus muscular, como o sono REM. Essa
interacdo entre instabilidade central e obstrucdo mecanica explica a elevada prevaléncia de eventos
respiratorios mistos observados nos estudos.

Outro ponto importante é a variabilidade dos resultados pds-operatérios. A descompressdo
da fossa posterior mostrou-se eficaz para reduzir eventos centrais, mas ndo apresenta a mesma
consisténcia no tratamento da AOS. Isso sugere que a descompressao alivia a pressdo sobre centros
respiratorios, mas ndo reverte totalmente danos neuromusculares pré-existentes, especialmente em

casos de compressao cronica.
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Além disso, os achados confirmam que a gravidade dos DRS ndo depende exclusivamente
do grau de herniacdo tonsilar, mas sim de um conjunto de fatores anatémicos e funcionais, incluindo
o fluxo do liquido cefalorraquidiano, alteracdes no volume da fossa posterior e varia¢@es individuais
na sensibilidade quimiorreflexa.

Nesse contexto, ressalta-se a necessidade de abordagem multidisciplinar envolvendo
neurocirurgia, medicina do sono, neurologia e fisioterapia cardiorrespiratéria. A polissonografia deve
ser realizada em todos os pacientes com MC-I sintomatica, tanto no pré quanto no pos-operatorio,
garantindo diagndstico preciso e manejo continuo.

Em suma, a discussdo evidencia que a MC-I deve ser entendida como uma condigdo
neuroldgica sistemicamente integradora, que impacta diretamente a fisiologia respiratéria e requer

intervencdes personalizadas.

CONSIDERACOES FINAIS

A presente revisao permitiu consolidar um conjunto abrangente de evidéncias sobre a relacéo
entre a Malformacdo de Chiari Tipo | (MC-I) e os Disturbios Respiratérios do Sono (DRS),
especialmente a Apneia Obstrutiva do Sono (AOS) e a Apneia Central do Sono (ACS). Os achados
demonstram que a MC-I deve ser entendida como uma condic¢éo neurolégica complexa, cujo impacto
ultrapassa alteracGes estruturais da juncdo craniocervical e alcanca sistemas fisiologicos
fundamentais, como o controle ventilatério, a regulacdo autonémica e o ténus da via aérea superior.
A coexisténcia de mecanismos centrais e obstrutivos reforca o carater multifatorial dos DRS nesse
grupo de pacientes, o que exige investigacdo detalhada e abordagem terapéutica multidimensional.

Evidenciou-se que a polissonografia (PSG) permanece o método diagndstico fundamental
para diferenciar com precisdo eventos centrais, obstrutivos e mistos, permitindo caracterizagdo mais
completa do fenotipo respiratorio e orientando o tratamento individualizado. A descompresséo da
fossa posterior (DFP) demonstrou resultados positivos principalmente na reducédo de eventos centrais,
confirmando a relevancia da compressdo bulbar como mecanismo fisiopatoldgico critico da ACS.
Entretanto, a persisténcia de AOS apds o procedimento em parcela significativa dos pacientes indica
que alteracbes neuromusculares podem manter-se mesmo ap0s a correcdo anatomica, reforcando a
necessidade de terapias complementares, como CPAP ou modalidades ventilatorias avancadas.

Outro aspecto importante revelado é a independéncia entre o grau de herniacdo tonsilar e a
gravidade dos DRS, sugerindo que fatores como fluxo do liquido cefalorraquidiano, disfuncdo dos
nervos cranianos inferiores e alteracdes do volume da fossa posterior desempenham papel
determinante. Essa constatacdo reforca que a MC-I ndo deve ser avaliada apenas pelo deslocamento

tonsilar, mas por um conjunto de elementos clinicos, neuroldgicos e respiratorios.
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Os resultados discutidos apontam para a necessidade urgente de protocolos clinicos mais
padronizados, que incluam triagem sistematica de DRS em pacientes com MC-I, especialmente
naqueles com sintomas como disfagia, ronco, fadiga diurna e dor cervico-occipital. A integracao entre
neurocirurgides, neurologistas, pneumologistas, fisioterapeutas e especialistas em medicina do sono
é essencial para garantir diagndstico precoce e manejo adequado.

Conclui-se que a associagao entre MC-I e DRS representa um campo de relevancia crescente
e ainda subexplorado. A deteccdo precoce, a avaliacdo polissonografica completa e o tratamento
multidisciplinar oferecem a melhor perspectiva para reduzir complicacdes, melhorar a funcionalidade
e promover qualidade de vida. Pesquisas futuras, com metodologias mais robustas e amostras
ampliadas, sdo fundamentais para esclarecer lacunas ainda presentes e otimizar estratégias

terapéuticas
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