
Criterios homologados, acordados por el Consejo Interterritorial, que deben cumplir los CSUR para ser designados como de referencia del Sistema 

Nacional de Salud 

92. MALFORMACIONES COMPLEJAS DE LA CHARNELA CRÁNEO-CERVICAL EN ADULTOS  

Las malformaciones de charnela cráneo-cervical incluyen una serie de problemas, la mayoría congénitos, desarrollados en fases tempranas del desarrollo 

embrionario, que afectan a la unión cráneo-cervical. Estas malformaciones incluyen diferentes tipos de alteraciones del hueso occipital y de las primeras vértebras 

cervicales, que pueden comprometer la función de las estructuras neurales subyacentes. Dentro de estas malformaciones las más conocidas son las 

malformaciones de Chiari. Los epónimos malformación de Chiari y de Arnold-Chiari han sido utilizados como sinónimos para definir a una serie de estas 

anomalías congénitas que tienen como común denominador la ectopia de las amígdalas del cerebelo por debajo del foramen magnum (FM). La malformación 

de Chiari tipo 1 (MC-1), se define por la herniación de las amígdalas del cerebelo al menos 3 mm por debajo del foramen magnum. Sin embargo, la experiencia 

acumulada en el tratamiento quirúrgico y la mejora en las técnicas de neuroimagen han demostrado que algunos casos de MC-1 presentan un descenso de las 

estructuras del tronco del encéfalo y/o del vermis por debajo del FM, lo que se ha definido como malformación de Chiari 1.5 (MC-1.5). La malformación de 

Chiari tipo 2 (MC-2) presenta como característica diferencial una disrafia a distintos niveles raquídeos. Entre un 30-60% de los pacientes con una MC-1 o MC-

1.5 sintomática, tanto en adultos como en la edad pediátrica, y un porcentaje menos definido de los pacientes con una MC-2 y de una malformación compleja 

presentan una cavidad siringomiélica asociada. Un porcentaje variable de estos pacientes también presenta hidrocefalia secundaria que requerirá un tratamiento 

específico. El CSUR se debe centrar en este último tipo de pacientes, así como en las malformaciones de Chiari 1.5 y 2, con descenso del tronco del encéfalo y 

con frecuencia senos venosos anómalos, que requieran un abordaje de la fosa posterior. Cuando estos pacientes presentan, además, tres o más anomalías óseas 

de la charnela cráneo-cervical, tales como asimilación del atlas al occipital, disrafia del arco posterior del atlas, odontoides retrocurva, invaginación basilar o 

platibasia, entre otrasalías también pueden ser secundarias a procesos sindrómicos como la acondroplasia, síndrome de Noonan, síndrome de Kabuki o las 

mucopolisacaridosis en los niños o formas graves de artritis reumatoide o psoriásica en los adultos, en cuya evolución se compromete de forma progresiva la 

unión cráneo-cervical, tanto en sus dimensiones como en su estabilidad.  

Los pacientes con malformaciones complejas requieren un manejo clínico distinto y a menudo de más de un procedimiento quirúrgico que combina la 

descompresión cráneo-cervical con sistemas de fijación externos o internos de la unión cráneo-cervical (los pacientes pueden requerir procedimientos quirúrgicos 

sobre la fosa posterior, abordajes transnasales, transorales y/o transmaxilares, artrodesis occipito-cervicales o cualquier combinación de las técnicas anteriores, 

dependiendo del tipo de malformación y de las características anatómicas y repercusiones neurológicas de cada paciente). Estos abordajes requieren la 

participación obligatoria de varias especialidades (cirugía maxilofacial, pediatría, neurología, rehabilitación, genética, logopedia, ORL, etc.).  

El diagnóstico de estas malformaciones también requiere un enfoque multidisciplinar que involucra a especialidades tales como la neurorradiología, neurología, 

neurofisiología clínica, neurocirugía, expertos en disfagia, cuidados intensivos, cirugía maxilofacial, rehabilitación neurológica y un personal de enfermería con 

competencias específicas en esta patología. Es importante que se ofrezca a estos pacientes una asistencia integral de elevada calidad, organizada mediante 

Unidades y consultas monográficas. Además, cuando procede, de una asistencia transversal en el seguimiento de los pacientes cuando pasan de la edad 

pediátrica a la edad adulta.  



Con las limitaciones impuestas por la falta de un registro internacional, las malformaciones de la charnela cráneo-cervical, en sus diferentes versiones, 

constituyen patologías muy poco frecuentes. La baja prevalencia de estas patologías hace que la mayoría de las instituciones en España tengan un volumen 

reducido de estos pacientes, lo cual no permite el volumen suficiente para la formación de especialistas en estos tipos de malformaciones. Todos los aspectos 

anteriores avalan la conveniencia de constituir un CSUR específico para tratar a estos pacientes. 

Clasificación Orphanet y CIE-10 de las patologías que se incluirían en este CSUR:  

Patologia-ORPHA CIE-10 

ORPHA:268882- Malformación de Arnold-Chiari tipo I* G93.5 

ORPHA:1136- Malformación de Arnold-Chiari tipo II* Q07.0* 

ORPHA:85436- Artritis psoriásica juvenil L40.54 

ORPHA:79213- Mucopolisacaridosis (MPS) E76.** 

ORPHA:15- Acondroplasia Q77.4 

ORPHA:648- Síndrome de Noonan Q87.1 

ORPHA:2322-Síndrome de Kabuki Q89.8* 

ORPHA:98249 (Grupo de trastornos) Síndrome de Ehlers-Danlos** Q79.6 

 

A. Justificación de la propuesta 
 

► Datos epidemiológicos de la enfermedad de 

que se trate (incidencia y prevalencia).  

La prevalencia estimada en España de estas entidades es la siguiente (datos obtenidos de: 

http://www.orpha.net): 

 Malformaciones de Chiari sintomáticas y complejas congénitas: < 1/2.000 individuos 

 Formas graves de Mucopolisacaridosis (MPS) que en su evolución comprometerán la 

charnela cráneo-cervical: desconocida, se estiman cifras muy inferiores a 1/2.000 

individuos 

 Formas graves de procesos artríticos con destrucción progresiva de las estructuras óseas 

y ligamentosas de la charnela cráneo-cervical (impresión basilar, inestabilidad 

atlantoaxial y subluxaciones subaxiales): desconocida, estimamos <1/2.000 individuos 

 Síndrome de Noonan: desconocida, se estima 1/2500 nacidos vivos 

 Síndrome de Kabubi: 1-9/100.000 

 Acondroplasia: 1-9/100.000 



 

* Se incluyen en estos grupos aquellos pacientes que presentan alteraciones anatómicas 

adicionales a la propia MC, por las que se pueden introducir en la definición presentada al 

inicio de este documento. Debe considerarse que Orphanet no tiene un código específico 

para este tipo de malformaciones complejas de la charnela cráneo-cervical. 

 

** Síndrome de Ehlers-Danlos incluye un grupo heterogéneo de enfermedades caracterizado 

por la fragilidad de los tejidos conectivos blandos que resultan en manifestaciones 

generalizadas de la piel, los ligamentos, las articulaciones, la vasculatura y/o los órganos 

internos. El espectro clínico es altamente variable, desde leve hiperlaxitud cutánea y articular 

hasta discapacidad física grave y complicaciones vasculares potencialmente mortales. En el 

contexto de este CSUR se incluyen aquellos casos en los que existe una inestabilidad de la 

charnela cráneo-cervical. 

 

 

B. Criterios que deben cumplir los Centros, Servicios o Unidades para ser designados como de referencia, para la 

atención de las malformaciones complejas de la charnela cráneo-cervical en adultos 
 

► Experiencia del CSUR: 

 

- Actividad: 

• Número de procedimientos que deben 

realizarse al año para garantizar una 

atención adecuada de malformaciones 

complejas de la charnela cráneo-cervical 

en adultos 

 

 

 

 

 

 

 

- 18 procedimientos neuroquirúrgicos complejos* sobre la charnela cráneo-cervical 

realizados en pacientes adultos (>14 años) en el año en la Unidad, de media en los 3 últimos 

años. 

 

* Se definen como procedimientos complejos: cirugía sobre una malformación de Chiari 

con descenso del tronco del encéfalo (Chiari 1.5 o Chiari tipo 2), compresión odontoidea u 

otras anomalías óseas concomitantes, reintervenciones de este tipo de malformación, 

estenosis importantes de la unión cráneo cervical ligadas a artritis, acondroplasia, 



 

 

- Otros datos: investigación en esta materia, 

actividad docente postgrado, formación 

continuada, publicaciones, sesiones 

multidisciplinares, etc.: 

 

mucopolisacaridosis, síndromes de Noonan o de Kabuki e inestabilidad cráneo-cervical 

grave (ver definición al inicio del documento).  

 

- Docencia postgrado acreditada: el centro cuenta con unidades docentes o dispositivos 

docentes acreditados para neurocirugía, neurología, medicina física y rehabilitación  

- La Unidad participa en proyectos de investigación en este campo.  

▪ El centro dispone de un Instituto de Investigación acreditado por el Instituto Carlos 

III con el que colabora la Unidad. 

- La Unidad participa en publicaciones en este campo. 

- La Unidad realiza sesiones clínicas multidisciplinares, al menos mensuales, que incluyen 

todas las Unidades implicadas en la atención de los pacientes con malformaciones complejas 

de la charnela cráneo-cervical para la toma conjunta de decisiones y coordinación y 

planificación de tratamientos. 

▪ El CSUR debe garantizar la presentación de todos los pacientes de la unidad en 

sesión clínica multidisciplinar, quedando reflejado en las correspondientes actas. 

▪ La Unidad recoge en las Historias Clínicas de los pacientes la fecha, conclusiones 

y actuaciones derivadas del estudio de cada caso clínico en la sesión clínica 

multidisciplinar. 

- La Unidad tiene un Programa de formación continuada en malformaciones complejas de 

la charnela cráneo-cervical para los profesionales de la Unidad estandarizado y autorizado 

por la dirección del centro. 

- La Unidad tiene un Programa de formación en malformaciones complejas de la charnela 

cráneo-cervical autorizado por la dirección del centro, dirigido a profesionales sanitarios del 

propio hospital, de otros hospitales y de atención primaria. 

- La Unidad tiene un Programa de formación en malformaciones complejas de la charnela 

cráneo-cervical dirigido a pacientes y familias, autorizado por la dirección del centro, 

impartido por personal médico y de enfermería (charlas, talleres, jornadas de diálogo…). 

- Recomendable disponer de un Programa Paciente Experto con la finalidad de potenciar el 

autocuidado, la corresponsabilidad y la autonomía de la persona. El Paciente Experto es 

aquella persona afectada por una enfermedad crónica que es capaz de responsabilizarse de 



su propia enfermedad y autocuidarse, identificando los síntomas, respondiendo ante ellos y 

adquiriendo herramientas para gestionar el impacto físico, emocional y social de la 

enfermedad. La función del PE tiene los siguientes objetivos: 1) conseguir la implicación y 

satisfacción de los pacientes, 2) mejorar la calidad de vida, los conocimientos y los hábitos 

y estilos de vida, 3) fomentar el autocuidado, 4) mejorar el cumplimiento terapéutico, 5) 

disminuir visitas al médico y al enfermero de familia y 6) disminuir ingresos hospitalarios y 

visitas a urgencias. 

► Recursos específicos del CSUR: 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

- Recursos humanos necesarios para la 

adecuada atención de las malformaciones 

complejas de la charnela cráneo-cervical 

en adultos: 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

- En el hospital debe existir un Comité de Malformaciones de la Charnela cráneo-

cervical con procedimientos normalizados de trabajo (PNT), basados en la evidencia 

científica, que se reúne periódicamente y que acredita sus decisiones mediante las actas 

pertinentes.  

▪ El CSUR debe garantizar la presentación de todos los pacientes de la unidad en el 

Comité.  

▪ La Unidad recoge en las Historias Clínicas de los pacientes la fecha, conclusiones 

y actuaciones derivadas del estudio de cada caso clínico en el citado Comité.  

 

- El CSUR tendrá carácter multidisciplinar y estará formado por una Unidad básica y 

diversas Unidades que colaborarán en la atención, diagnóstico y tratamiento de los pacientes 

y actuarán de forma coordinada. 

 

La Unidad básica estará formada, como mínimo, por el siguiente personal: 

- Un coordinador asistencial, que garantizará la coordinación de la atención de los 

pacientes y familias por parte del equipo clínico de la Unidad básica y el resto de Unidades 

que colaboran en la atención de estos pacientes. El coordinador será uno de los miembros 

de la Unidad. 

- Atención continuada de neurocirugía 24 horas los 365 días del año. 

▪ El centro cuenta con un protocolo, consensuado por la Unidad y el Servicio de 

Urgencias y autorizado por la Dirección del centro, de la actuación coordinada de 

ambos cuando acude a Urgencias un paciente afecto de una malformación de la 

charnela cráneo-cervical 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Formación básica de los miembros del 

equipo a: 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

- Resto personal de la Unidad: 

▪ 2 neurocirujanos, con actividad laboral dirigida al tratamiento de la patología de 

charnela cráneo-cervical en adultos. 

▪ 1 médicos especialistas en neurología. 

▪ 1 neurofisiólogo clínico, con dedicación a monitorización neurofisiológica 

intraoperatoria. 

▪ 1 neurofisiólogo clínico con dedicación a trastornos del sueño.  

▪ 1 radiólogo con dedicación a neuroradiología  

▪ 1 cirujano máxilo-facial 

▪1 otorrinolaringólogo para pacientes adultos 

▪ 1 médico rehabilitador 

▪ 1 anestesista  

▪ Personal de enfermería entrenado de hospitalización y de quirófano  

▪ Gestor de casos  

 

- El coordinador de la Unidad debe disponer de experiencia asistencial de 5 años sobre la 

patología de charnela cráneo-cervical y acreditar un tratamiento previo de más de 100 casos 

- Neurocirujanos con experiencia, al menos de 3 años en la atención de patología adulta y 

que realice un mínimo de 15 procedimientos neuroquirúrgicos anuales de media en los 3 

últimos años sobre la charnela cráneo-cervical. 

- Anestesistas formados en procedimientos de intubación difícil con halos 

- Neurofisiólogos clínicos con experiencia de, al menos, 3 años en la atención de patología 

neurológica (miembros de las Unidades de Potenciales Evocados y de las Unidades de 

trastornos del sueño). 

- Resto de médicos especialistas con experiencia de, al menos, 3 años en la atención de este 

tipo de pacientes  

- Personal de enfermería de hospitalización y quirófano con experiencia en cuidados a 

pacientes neuroquirúrgicos, y específicamente a los pacientes portadores de sistemas de 

fijación externos y/o traqueostomías). 

 



 

 

- Equipamiento específico necesario para 

la adecuada atención de las 

malformaciones complejas de la charnela 

cráneo-cervical en adultos: 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

- Unidad de hospitalización: 

▪ Disponibilidad de camas de hospitalización en las que se asegure que los pacientes 

ingresados, pueden ser monitorizados y controlados 24 horas al día por personal 

cualificado y con experiencia en el cuidado de prótesis de fijación cráneo-torácicas 

externas (halos cráneo-torácicos o sistemas de tracción craneal). 

- Equipamiento quirúrgico: 

▪ Instrumental estándar y microquirúrgico específico, incluyendo motores de alta 

revolución y material de remodelación craneal 

▪ Motor piezoeléctrico 

▪ Equipo de fibroscopio para soporte en intubaciones difíciles 

▪ Microscopio quirúrgico 

▪ Neuronavegador 

▪ Aspirador ultrasónico 

▪ Coagulador bipolar y disponibilidad de radiofrecuencia 

▪ Material protésico (sistemas de fijación externa o material de instrumentación para 

fijaciones craneales internas) suficiente para poder solucionar problemas urgentes 

- Equipamiento neurofisiológico: 

▪ Sistema de potenciales evocados de corta y larga latencia para monitorización pre 

e intraquirúrgica. 

▪ Equipos de estudio de sueño, ya sea por polisomnografía convencional con registro 

de video (paciente ingresado) o por estudio del sueño ambulatorio  

- Equipamiento neuropsicológico: 

▪ Batería de test y cuestionarios específicos para la evaluación de los resultados, 

estados de ansiedad, depresión y calidad de vida de los pacientes. 

- Accesibilidad directa de los pacientes y de los centros que habitualmente atienden a los 

pacientes a los recursos de la Unidad mediante vía telefónica, email o similar.  

 

El hospital donde está ubicada la Unidad debe disponer de los siguientes 

Servicios/Unidades:  

- Servicio/Unidad de neurocirugía 



 ►Recursos de otras unidades o servicios 

además de los del propio CSUR necesarios para la 

adecuada atención de las malformaciones 

complejas de la charnela cráneo-cervical en 

adultosa: 

 

 

- Servicio/Unidad de anestesia con experiencia en la atención del paciente adulto con 

patología de la charnela cráneo-cervical (elevada incidencia de necesidad de implementar 

un protocolo de intubación difícil) 

- Servicio/Unidad de cuidados intensivos con experiencia en la atención del paciente con 

patología neurológica 

- Servicio/Unidad de neurología 

- Servicio/Unidad de neurofisiología clínica 

- Servicio/Unidad de oftalmología 

- Servicio/Unidad de genética 

- Servicio/Unidad de diagnóstico por imagen con técnicas de neuroimagen, con experiencia 

en la atención del paciente con patología de la charnela cráneo-cervical y disponibilidad de:  

 TC (con protocolo da baja radiación en el caso de los niños) 

 Angiografía cerebral. 

 RM de alta resolución (facilidades y recursos para la sedación de los niños 

cuando se requiera) 

- Servicio/Unidad de rehabilitación 

- Servicio/Unidad de cirugía máxilo-facial con experiencia en el tratamiento quirúrgico de 

cirugía transoral y transmaxilar para acceder a la charnela cráneo-cervical  

- Servicio/Unidad de otorrinolaringología con experiencia en la práctica de traqueostomías 

difíciles (en ocasiones a practicar en pacientes portadores de halos cráneo-torácicos) 

- Servicio/Unidad de psiquiatría/psicología clínica  

- Servicio/Unidad de medicina nuclear  

- Servicio/Unidad de radiología intervencionista 

-Servicio de trabajadores sociales 

 

► Seguridad del paciente 

 

La Unidad tiene establecido un procedimiento de identificación inequívoca de las personas 

atendidas en la misma, que se realiza por los profesionales de la unidad de forma previa al 

uso de medicamentos de alto riesgo, realización de procedimientos invasivos y pruebas 

diagnósticas. 



- La Unidad cuenta con dispositivos con preparados de base alcohólica en el punto de 

atención y personal formado y entrenado en su correcta utilización, con objeto de prevenir 

y controlar las infecciones asociadas a la asistencia sanitaria. El Centro realiza observación 

de la higiene de manos con preparados de base alcohólica, siguiendo la metodología de la 

OMS, con objeto de prevenir y controlar las infecciones asociadas a la asistencia sanitaria.  

- La Unidad conoce, tiene acceso y participa en el sistema de notificación de incidentes 

relacionados con la seguridad del paciente de su hospital. El hospital realiza análisis de los 

incidentes, especialmente aquellos con alto riego de producir daño.  

- La Unidad tiene implantado un programa de prevención de bacteriemia por catéter venoso 

central (BCV) (aplicable en caso de disponer de unidad de cuidados intensivos o críticos). 

- La Unidad tiene implantado un programa de prevención de neumonía asociada a la 

ventilación mecánica (NAV) (aplicable en caso de disponer de unidad de cuidados 

intensivos o críticos). 

- La Unidad tiene implantado el programa de prevención de infección urinaria por catéter 

(ITU-SU). 

- La Unidad tiene implantada una lista de verificación de prácticas quirúrgicas seguras 

(aplicable en caso de unidades con actividad quirúrgica).  

- La Unidad tiene implantado un procedimiento para garantizar el uso seguro de 

medicamentos de alto riesgo. 

- La Unidad tiene implantado un protocolo de prevención de úlceras de decúbito (aplicable 

en caso de que  la unidad atienda pacientes de riesgo). 

► Existencia de un sistema de información 

adecuado: 

 

- El hospital, incluida la Unidad de referencia, codifica con la CIE.10.ES y recoge los datos 

del registro de altas de acuerdo a lo establecido en el Real Decreto 69/2015, de 6 de febrero, 

por el que se regula el registro de Actividad de Atención Sanitaria Especializada (RAE-

CMBD): 

▪ La Unidad tiene codificado el RAE-CMBD de alta hospitalaria en el 100% de los 

casos. 

 

- La Unidad dispone de un registro de pacientes con malformaciones de la charnela, que 

al menos cuenta con los datos recogidos en el RAE-CMBD. 



 

La Unidad debe disponer de los datos precisos que deberá remitir a la Secretaría del 

Comité de Designación de CSUR del Sistema Nacional de Salud para el seguimiento 

anual de la unidad de referencia. 

► Indicadores de procedimiento y resultados 

clínicos del CSUR b:  

 

 

Los indicadores se concretarán con las Unidades que se designen.  

 

- La Unidad debe contar con un protocolo, actualizado y conocido por todos, que incluya 

procedimientos diagnósticos y terapéuticos y seguimiento de los pacientes. 

 

La Unidad mide los siguientes indicadores: 

- Mortalidad hospitalaria (x 100): definida como toda muerte relacionada con la cirugía o el 

tratamiento realizado acontecida durante los primeros 30 días después del procedimiento quirúrgico 

o durante la hospitalización del paciente / Total pacientes intervenidos. 

- % de reingresos durante el primer mes tras el alta hospitalaria. 

- % de fístulas de LCR (Pacientes que presentan una fístula de LCR en el periodo 

postoperatorio / Total pacientes intervenidos en el año).  

- % de infección (Pacientes que presentan una infección de la herida en el periodo 

postoperatorio / Total pacientes intervenidos en el año). 

- % de pseudoartrosis, en caso de artrodesis interna (pacientes que presentan una 

pseudoartrosis a los 6 meses de la cirugía / Total pacientes a los que se ha realizado una 

artrodesis interna en el año) 

- % de consecución de una descompresión adecuada de la charnela cráneo-cervical 

(pacientes que presentan una correcta cisterna magna después de la cirugía / Total pacientes 

a los que se ha realizado una descompresiva suboccipital en el año) 

- % de Pacientes en los que se ha registrado un acontecimiento centinela*: (Pacientes en los 

que se ha registrado un acontecimiento centinela tras cirugía / Total pacientes intervenidos 

en la Unidad en el año). Este indicador se proporcionará total y desglosado por tipo de 

acontecimiento centinela. 
 
* Acontecimientos centinela: se definen como “acontecimientos adversos poco frecuentes, bien 

definidos que ocurren independientemente de la enfermedad del paciente”; en general este tipo de 



acontecimientos reflejan deficiencias en la organización del sistema hospitalario, del servicio o del 

proceso asistencial, resultando en un resultado adverso para el paciente. La identificación de estos 

acontecimientos indica la necesidad de efectuar un análisis inmediato del problema, adoptar 

medidas de mejora y controlar la eficacia de estas medidas. De acuerdo con la Norma ISO 179003, 

todo evento centinela es un evento adverso que por sus consecuencias reúne unas características 

que obligan a una completa revisión de qué ha sucedido para evitar que pudiera volver a producirse. 

Dentro de estos acontecimientos incluimos de forma específica: 

- Olvidarse un cuerpo extraño en el campo quirúrgico 

- Embolismo aéreo 

- Otros 
 

a Experiencia avalada mediante certificado del gerente del hospital. 
b Los estándares de resultados clínicos, consensuados por el grupo de expertos, se valorarán, en principio por el Comité de Designación, en tanto 

son validados según se vaya obteniendo más información de los CSUR. Una vez validados por el Comité de Designación se acreditará su 

cumplimiento, como el resto de criterios, por la S.G. Calidad Asistencial. 
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