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EDITORIAL

El presente Suplemento es el primero supervisado por el Comité Editorial integrado por los Dres. Claudia
Moreno y Héctor Belziti. Hemos puesto especial cuidado en que los textos se adapten a los requerimientos de
indexacién que estd transitando la RANC. Esto, sin dudas, dard mayor trascendencia a los articulos publicados.

Vale el reconocimiento a la gestion del reciente editor, Dr. Martin Sdez y su continuidad a cargo del Dr.
Tomads Funes que contribuyeron a solventar inconvenientes hasta llegar a la publicacién del presente nimero.
Descontamos que el mismo espiritu de cooperacién continuard con el nuevo editor de la revista, el Dr. Mar-
tin Guevara, ya que con cada edicién ratificamos el Convenio de Reciprocidad firmado oportunamente entre
la SANCP y la AANC en pos de reflejar la evolucién cientifica de la neurocirugia de la Argentina, ademds de
otros aspectos de nuestro ejercicio profesional.

La produccién de articulos clinicos se mantiene en un nimero bajo si lo comparamos con las experiencias
diarias de los distintos servicios distribuidos en el pais. Especulamos con que se puede deber a que se valo-
ra més la presentacién oral en distintos eventos, la falta de impulso espontineo, el escaso estimulo para pu-
blicar por parte de los jefes de servicio, o el desmerecimiento de la propia produccién cientifica nacional, en-
tre otras causas.

Un aporte a la reflexién es que no pretendemos equiparar el Suplemento, con solo cuatro afios de vida, con
tantas otras publicaciones internacionales consolidadas en el tiempo, pero si aspiramos a que la neurocirugia
pedidtrica argentina se exprese a través de nuestra publicacién.

Para pensar: todos tenemos series de casos, opiniones, casos unicos, experiencias con equipamiento, efec-
tuamos revisiones de la bibliografia, aplicamos técnicas y protocolos, etc.; aportes significativos que, en defi-
nitiva, merecen comunicarse y trascender de la anécdota interna de un servicio. El crecimiento en calidad de
nuestro Suplemento ocurrird en la medida en que se valorice la experiencia propia, se comparta y discuta en el
dmbito de una publicacién cientifica, ademds de jornadas, cursos y congresos.

Como sea, publicar en el Suplemento Pedidtrico de la RANC sigue siendo una oportunidad de pensar un
articulo en nuestro idioma, conceptualizar y compartir lo aprendido de manera estructurada y sentar un ante-
cedente de la dedicacién personal a un tema determinado.

Alentamos a quienes realizan el esfuerzo de presentar un trabajo en cualquier evento, a que capitalicen su
material y lo transformen en texto, es solo un paso mds.

Dr. Mario S. Jaikin
Editor del Suplemento Pedidtrico
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ARTICULO ORIGINAL

Cavernomas: andlisis de 13 casos pediatricos
Alejandro Saravia Toledo, Giuliana Agras Menghi, Adridn Fernindez, Mario Sergio Jaikin

Divisién Neurocirugia, Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez, Ciudad de Buenos Aires, Argentina

RESUMEN

Introduccién: las malformaciones cavernosas (MC) o cavernomas (C) son malformaciones vasculares de bajo flujo,
angiograficamente ocultas y con caracteristicas por imagenes de resonancia magnética que pueden definir el tiempo de
degradacioén de la hemoglobina e incluso pequefios niveles liquidos. Corresponden a una de las principales causas de sangrado
cerebral en pediatria, y pueden ser esporadicas, o de tipo familiar y con lesiones miltiples. La remocién microquirdrgica se
recomienda en casos sintomaticos y accesibles anatémicamente.

Objetivos: reportar nuestra serie de casos de cavernomas y comparar la informacién con la literatura publicada.

Material y métodos: estudio descriptivo retrospectivo de serie de casos de pacientes con diagndstico de cavernomas entre
abril de 2016 y abril de 2022, con revisién de historias clinicas, neuroimagenes, partes quirirgicos y anatomopatoldgicos. Se
recopilaron datos filiatorios, presentacion clinica, localizacion, tipo de tratamiento, evolucion y hallazgos por imagenes.
Resultados: se incluyeron 13 pacientes, 8 varones y 5 mujeres. Rango etario de 7 meses a 16 afios (media 8.7 afios); 3 pacientes
(23%) con diagnéstico de cavernomatosis multiple familiar; 6 supratentoriales corticales, 2 supratentoriales profundas, 3 en
tronco encefélico, 1 cerebeloso y 1 medular. Doce casos (92%) debutaron con sangrado sintomatico. Once (85%) requirieron
cirugia, todos sintomaticos: 9 (82%) por primer sangrado y 2 (18%) en resangrado. El 100% reseccion total. Mejoria clinica
postquirdrgica en el 91%. La media de seguimiento fue de 2.5 afios. Se destacan 7 casos para su mayor analisis.

Conclusion: los cavernomas son entidades dindmicas que requieren seguimiento y debe considerarse la oportunidad quirargica,
sobre todo en pacientes pediatricos con larga expectativa de vida. En lesiones sintomaticas y anatémicamente accesibles se
logran resultados satisfactorios con reseccién quirirgica completa.

Palabras clave: Cavernoma. Hemorragia intracraneal. Malformacién cavernosa. Neurocirugia pediatrica
Cavernomas: analysis of 13 pediatrics cases

ABSTRACT

Background: cavernous malformations (CM) or cavernomas (C) are low-flow vascular malformations, angiographically occult and
with magnetic resonance imaging characteristics that can define the time of haemoglobin degradation and even small fluid levels.
They correspond to one of the main causes of cerebral bleeding in paediatrics and can be sporadic or familial and with multiple
lesions. Microsurgical removal is recommended in symptomatic and anatomically accessible cases.

Objectives: to report our case series of cavernomas and to compare it with the published literature.

Methods: descriptive retrospective case series including patients diagnosed with CM between April 2016 and April 2022, via
review of clinical records, neuroimages, operative and pathology reports. We focused on demographic data, clinical presentation,
localization, treatment, outcome and neuroimaging findings.

Results: 13 children were included, 8 males and 5 females, with an age range from 7 months to 16 years (average age of 8.7 years).
Three patients (23%) have a familial form with multiple lesions. Location was cortical supratentorial in 6 patients, deep supratentorial
in 2, brainstem in 3, cerebellar in 1 and spinal in 1 child. Twelve cases (92%) presented with symptomatic haemorrhage. Eleven (85%)
required surgery, all of them symptomatic: 9 (82%) due to a first haemorrhage and 2 (18%) due to rebleeding. Two patients remain
in control due a deep location of the lesions. The 100% have a gross total resection, and 91% have postoperative neurological
improvement. Mean time of follow-up was 2.5 years. Seven cases are remarked for further analysis.

Conclusion: cavernomas are dynamic lesions that require surveillance; surgical opportunity must be considered, especially in
paediatric population due to its long-life expectancy. Symptomatic and surgically accessible lesions were completely resected with
favourable outcomes.

Keywords: Cavernoma. Cavernous malformation. Intracranial haemorrhage. Paediatric neurosurgery
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INTRODUCCION

Las malformaciones cavernosas, hemangiomas cavernosos
o cavernomas (C) son malformaciones vasculares de bajo
flujo, angiogrificamente ocultas, caracterizadas por cavidades
capilares agrandadas, con una simple capa de endotelio, sin
capa muscular, con restos hemdticos y macroscopicamente con
forma de mora.!® Si bien se utilizan muchos términos para estas
lesiones, segun la clasificacién de la International Society for the
Study of Vascular Anomalies (ISSVA), son malformaciones
venosas de bajo flujo.* Pueden localizarse en todo el sistema
nervioso central, ya sea cerebro o médula espinal.

La prevalencia es de 0.4-0.8% en la poblacién general
y 0.4-0.53% en la poblacién pedidtrica,"*® la edad media
en esta poblacion va de los 8.5 a los 10.2 afios,”” con una
aparicién bimodal a los 4 y 12 afios."® Los cavernomas estin
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TABLA 1. DESCRIPCION DE LA SERIE DE CASOS OPERADOS

Paciente = Sexo Edad SMCCF* Localizacién

1 (Fig. 1C) M 12a Si Supratentorial superficial fronto-opercular derecha

2 (Fig. 7) M 1a Si Supratentorial superficial frontal derecha

3 (Fig. 1A) F 16 a No Supratentorial superficial parietal posterior derecha
4 F 7a No Supratentorial superficial parietal posterior izquierda
5 F 7m Si Supratentorial superficial frontal derecha e izquierda

6 (Fig. 1B) M 2a No Supratentorial superficial parieto temporal derecha

Supratentorial profunda frontal izquierda, subcortical

7 M 9a No F3
8 (Fig. 2) F 10a No .Supl.'atentorlal profunda cabeza nucleo caudado
izquierdo
9 M 10 a No Infratentorial TEx bulbomedular
10 (Fig.3) M 5a No Infratentorial TE protuberancia
11 (Fig.4) M 11a No Infratentorial TE bulboprotuberancial
12 (Fig.5) F 154 No Inf'ratentorlal n,o TE vermis, hem|sfer|o cerebeloso iz-
quierdo y pedunculo cereb. superior
13 (Fig.6) M 15a No Medular T10 + hemisferio cerebeloso derecho

*SMICCF: Sindrome de malformaciones cavernosas familiar, 1SHTE: Sindrome de hipertension endocraneana, $TE: tronco del encéfalo.
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Clinica

Convulsiones

Convulsiones

Convulsiones

Convulsiones

Convulsiones

Convulsiones

Hallazgo

SHTET + foco
neurolégico

Déficit
neurolégico

Deficit
neurolégico +
sindrome
cerebeloso
Déficit
neurolégico +
apneas

Sindrome
cerebeloso

Foco
neuroldgico

Eventos
adversos

postq.

Cirugia

Crisis parciales motoras: si

Estatus convulsivo, crisis
parciales que generalizaron:
si

Crisis de ausencia: si

Crisis parciales motoras +
ausencias: si

Nuevas crisis
que requirieron
recirugia

Crisis parciales motoras: si

Estatus convulsivo,
crisis ténico-clénico
generalizadas: si

Hiperactividad, retraso
madurativo: no

Deterioro del sensorio,
vomitos, hemiparesia crural
derecho: si

Necrosis
colgajo craneal

Hemiparesia braquiocrural
izquierda: no

Cefalea, vomitos, ataxia y
dismetria, inestabilidad, VII
izg., paresia crural izq.: si

Hemiparesia braquiocrural
der. + Vly VIl par izq.,
apneas: si

Cefalea, vomitos, ataxia 'y
dismetria: si

Paraplejia con nivel
sensitivo T11, alteracion de
esfinteres anal y vesical: si

Mejoria
clinica postq.

Mejoria, algunas
crisis ocasionales.
Engel 2 A

Controla crisis.
Engel 1

Controla crisis.
Engel 1

Controla crisis.
Engel 1

Controla crisis.
Engel 1

Controla crisis.
Engel 1

Recupera funcién
motora

Mejoria sindrome
cerebeloso, persiste
foco

Mejoria de funcién
respiratoria, leve
mejoria déficit
neuroldgico

Recuperacion ad
integrum

Recuperacion par-
cial de funcién
motora

Tiempo de
seguimiento

6 anos

2 anos

3 anos

1 afo

4 meses

2 anos

1 afno

2 ahos

1 afo y medio

1 afno

6 anos

2 afos y
medio

1 mes

*SMCCEF: Sindrome de malformaciones cavermnosas familiar, tSHTE: Sindrome de hipertension endocraneana, ¥ TE: tronco del encéfalo.
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Figura 1. Tres casos de cavernomas cerebrales supratentoriales superficiales operados. A) y B) Imagenes prequirtrgicas y postquirdrgicas del paciente nimero 3: femeni-

na de 7 afios, que consulta por crisis parcial motora en miembro inferior derecho y crisis de ausencias. Secuencia SWI hipointensa correspondiente a restos hematicos, se-
cuencia T1 con contraste EV libre de lesion. C) y D) Imagenes pre y postquirtrgicas del paciente niimero 6: masculino de 2 afios que es derivado por estatus convulsivo. TC
de cerebro sin contraste que muestra extensa lesion parietotemporal derecha espontaneamente hiperdensa, con desvio de linea media y adelgazamiento de calota cranea-
na homolateral. RM de cerebro con contraste EV, se observa cavidad porencefalica postoperatoria, recuperacion de anatomia ventricular. E) y F) Imagenes pre y postquirr-
gicas del paciente niimero 1: masculino de 12 afios que consulta por crisis parciales simples motoras, que posteriormente generalizan. RM de cerebro con contraste EV que

muestra lesion hiperintensa en region frontoopercular derecha. RM de cerebro con contraste EV postoperatoria, exéresis completa.

reportados como una de las principales causas de sangrado
cerebral en pediatria.>®

Desde el punto de vista estrictamente quirdrgico
son lesiones “extracerebrales”, a menudo disecadas por
los propios sangrados, lo que facilita su identificacién
y separaciéon del tejido circundante. Las dificultades
mayores se presentan primero en disefiar el trayecto mds
corto y menos dafiino para el tejido sano interpuesto, y
luego en la diseccién que debe apegarse al plano de la
lesién, utilizando al minimo la coagulacién bipolar para
liberar algunas adherencias glidticas que puedan retener
al cavernoma en su lecho.

El estudio inicial, en un episodio agudo, suele ser la
tomografia computada (T'C), donde se va a evidenciar
una lesién circunscripta hiper o isodensa, con hemorragia
ventricular, o sin esta, segin la localizacién. Dicha lesién
es una entidad bien definida en imdgenes por resonancia
magnética (RM), y es caracteristica la imagen en
“palomitas de maiz” o “mora” con anillo de pérdida de
sefial debido a la hemosiderina. En el T1 la imagen va

a depender del estadio de los productos de degradacién
de la sangre, lo mismo en cuanto al T2, ademds de
evidenciarse un anillo hipointenso. La secuencia mds
sensible para identificar dichas lesiones es el GRE-T2 o
las imagenes por susceptibilidad magnética (SW1I), donde
se evidencia un fuerte resalto hipointenso (imagen de
floracién), incluso en lesiones muy pequefias.'o!!

Se han identificado dos formas: 1) esporadica,
caracterizada por lesiones solitarias y 2) familiar
autosémica dominante, caracterizada por presentar
mutaciones genéticas especificas y multiples lesiones.

Las series de pacientes pedidtricos con malformaciones
Cavernosas son escasas.

OBJETIVO

Presentar nuestra serie de casos, las caracteristicas clinicas
y la localizacién anatémica, el manejo quirdrgico en
los casos operados y la evolucién, comparando nuestros
resultados con la literatura publicada.

CAVERNOMAS: ANALISIS DE 13 CASOS PEDIATRICOS
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Figura 2. Cavernoma cerebral supratentorial profundo, ubicado en la cabeza del ntcleo caudado izquierdo. Paciente femenina de 10 afios que ingresa por sindro-
me de hipertensién endocraneana y primer episodio de sangrado con volcado intraventricular A) requiriendo colocacion de drenaje ventricular externo. Evoluciond
favorablemente. B) RM cerebral secuencia T2, paciente reingresa a los 2 meses por nuevo sangrado, agregando hemiparesia crural derecha, se decide cirugia pro-
gramada. C) RM secuencia DTI-tractografia, realizada para planificacion quirtrgica. D) RM cerebral, planificacion quiriirgica mediante neuronavegacion, eligien-
do un abordaje transcalloso contralateral. E) y F) RM secuencias T2 y T1 en el postoperatorio, muestran la reseccion completa. G) y H) Imagenes microquirtrgicas.
Se observa la hoz del cerebro y el cavernoma disecado (flecha blanca), en la linea de puntos blanca se observa el lecho quirdrgico con restos de hemosiderina.

MATERIALESY METODOS titucién, donde se efectué un andlisis retrospectivo de
————————————————— datos que incluy¢: revisién de historias clinicas, partes
Realizamos un estudio observacional de serie de casos de  quirdrgicos, estudios de imédgenes e informes anatomopa-
pacientes con diagndstico de cavernomas en nuestra Ins-  toldgicos, en el periodo comprendido entre el 01/04/2016

CAVERNOMAS: ANALISIS DE 13 CASOS PEDIATRICOS
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Figura 3. MC cerebral infratentorial del tronco del encéfalo. Paciente masculino de 5 afios que ingresa por sindrome cerebeloso, asociado a hemiparesia faciobra-
quiocrural izquierda. Evoluciona favorablemente, egreso hospitalario. A los 2 meses reingresa por un episodio de resangrado. Se decide cirugia programada. A) RM
T2 FIESTA que muestra lesion protuberancial, heterogénea, con halo hipointenso. B) RM T1 con contraste EV que muestra sangrado en distintos estadios. C) RM
SWI imagen tipica. D) y H) RM DTI-tractografia que muestra tractos pontinos transversos en rojo y pedtnculo cerebeloso medio en verde, en este caso se eligi6 un
abordaje supracerebeloso infratentorial lateral y se accedio al cavernoma a través del surco mesencefalico lateral. E-G) RM postquirdrgica de cerebro secuencia
T1 en los 3 planos, se evidencia la reseccion completa de la lesion.

Figura 4. Cavernoma del tronco del encéfalo. Paciente masculino de 11 afios, antecedentes de cirugia de reseccion parcial del cavernoma en dos oportunidades e hidroce-
falia que requiri sistema de derivacion ventriculoperitoneal. Ingres6 por déficit neuroldgico focal progresivo que agrego trastornos deglutorios, episodios de apneas y paro
cardiorrespiratorio, por lo que se realizd la revision valvular, sin mejoria, para luego efectuar cirugia de reseccion del cavernoma. Reseccion completa. Paciente evoluciona
favorablemente recuperando funcion respiratoria y parcial del déficit motor. A) TC de cerebro de urgencia sin contraste que muestra sangrado bulboprotuberancial extenso.
B) RM postoperatoria de cerebro con contraste EV, corte coronal, lecho quirargico libre de lesion. C) Corte sagital del mismo estudio, nétese el trayecto de diseccion, gene-
rando imagen de tronco “atravesado”.

y el 01/04/2022.

Se consignaron edad, sexo, sintomas de presentacién
que llevaron a la consulta, presencia de sangrado, diag-
néstico de cavernomatosis multiple, indicacién de ciru-
gia, tipo de reseccién, evolucién y tiempo de seguimiento.
Su localizacién fue clasificada en 5 tipos: 1) supratento-
rial cortical, 2) supratentorial profunda, 3) infratentorial
en tronco del encéfalo, 4) infratentorial fuera del tronco

del encéfalo y 5) medular.

Todos los pacientes fueron estudiados mediante tomo-
grafia computada cerebral (TC), resonancia magnéti-
ca (RM) de cerebro o columna con contraste endovenoso
(EV) y sin este, siendo las secuencias spin-eco (T'1 y T2),
gradient echo (GRE) y las secuencias de susceptibilidad
magnética (SWI) las miés utilizadas. En casos selecciona-
dos se realizé DTI-tractografia.

CAVERNOMAS: ANALISIS DE 13 CASOS PEDIATRICOS
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Figura 5. MC cerebral infratentorial cerebelosa. Paciente femenino de 15 afios, consulta por sindrome cerebeloso. A) TC de cerebro que muestra imagen esponta-
neamente hiperdensa en region vermiana y pedtnculo cerebeloso medio izquierdo. B) RM secuencia T2 que muestra lesion heterogénea con edema perilesional.
C) RM secuencia T1 con contraste EV en plano coronal que muestra la relacion de la MC con el receso superolateral. D) RM-SWI que muestra lesion con compo-
nentes hematicos. E-F) RM postquirdrgica cerebral, secuencia T1 con contraste EV, se muestra reseccion completa de la malformacion cavernosa.

RESULTADOS

Fueron analizados 13 pacientes, con rango etario entre 7
meses y 16 afios, la media de edad fue de 8.7 afios. Ocho
varones (61%) y cinco mujeres (39%). De la serie, 11 pa-
cientes fueron operados (85%) y 2 (15%) se encuentran
en seguimiento. Tres (23%) tuvieron diagndstico de sin-
drome de malformaciones cavernosas cerebrales familiar
(SMCCEF), de los cuales uno requirié 3 cirugias, ya que los
sintomas fueron debidos a diferentes lesiones. En cuanto
a la localizacién, 8 fueron supratentoriales (61%), 4 infra-
tentoriales (30%) y 1 medular (9%). En cuanto a la ubica-
cién especifica: 6 se localizaron en la supratentorial corti-
cal, 2 en la supratentorial profunda, 3 en la infratentorial
en tronco del encéfalo, 1 en la infratentorial cerebeloso y 1
medular. Se hallé anomalia del drenaje venoso en 2 casos
(15%). Doce pacientes (92%) presentaron sangrado sinto-
mitico. Las manifestaciones clinicas fueron crisis epilép-
ticas en 6 casos (46%), aparicién de déficit focal neurols-
gico en 4 (30%), sindrome cerebeloso en 1 (8%), sintomas
por hipertensién endocraneana secundaria a hematoma en
1 (8%), y 1 caso fue diagnéstico incidental (8%).

La indicacién quirurgica fue para pacientes sintomdti-
cos en todos los casos, en el primer sangrado para 9 (82%)
y en el segundo sangrado en 2 (18%). La reseccién fue to-
tal en todos los casos.

Se presentaron 2 complicaciones postquirtrgicas (18%):
1 con aparicién de estatus convulsivo que requirié reci-

rugia y 1 necrosis del colgajo craneal en paciente porta-
dora de morfea. La mejoria clinica en el postquirirgico
fue favorable en el 91% de los casos, evaluada median-
te el control de las crisis convulsivas en los pacientes que
las presentaron, la desaparicién de sintomas por hiperten-
si6n endocraneana, y la recuperacién parcial o total de los
déficits neurolégicos. En solo 1 caso (9%) no se observé
mejoria tras la cirugia, con persistencia del déficit neu-
rolégico prequirdrgico. De los 6 pacientes con crisis con-
vulsivas, 5 la controlaron luego de la cirugia (Engel tipo
1), mientras que un paciente se encontraba inicialmente
libre de crisis, actualmente con crisis ocasionales contro-
ladas con medicacién (Engel 2 A). El tiempo de segui-
miento fue de 1 mes a 6 afios (media de 2.6 afios). Se des-
tacan 7 casos para mayor andlisis.
Se resumen los resultados en la Tabla 1.

DISCUSION

Si bien hay un aumento en las publicaciones pedidtricas,
la mayor parte de la bibliografia y los datos estadisticos se
basan en series de pacientes adultos.'**® Utilizando dichas
series pedidtricas como comparacién, en nuestra casuistica
hubo una distribucién por sexo de 61% masculino y 39%
femenino, sin ser estadisticamente significativa, similar a
Aslan y cols.»*'"" La edad media de presentacién mostré
dos picos, a los 6 y a los 12 afios en la serie de 317 pacien-
tes de Ascarri y cols., mientras que otros articulos mues-
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Figura 6. MC medular a nivel T10. Paciente masculino de 15 afios que ingresa por paraplejia progresiva de varios dias de evolucion y compromiso de esfinteres. A)
RM de columna dorsolumbar corte sagital T2-STIR que evidencia lesion heterogénea, compatible con MC. B) RM corte axial T2-STIR. C-D) RM de cerebro secuen-
cias SWI'y T2 que muestra otra lesién en hemisferio cerebeloso derecho. Por la severidad del cuadro clinico se realizo cirugia de urgencia. E-F) RM de columna
dorsolumbar postquirdrgica, secuencias T1 y T2-STIR donde se observa el lecho quirdrgico libre de lesion. Se observa laminectomia del nivel T10. El paciente tuvo

una recuperacion parcial del foco neuroldgico. Actualmente en rehabilitacion.

tran una edad de 10 + 5 afios; en nuestra serie la media fue
de 8.7 afios.>?2? Los sintomas mds frecuentes en nuestra
serie fueron las crisis epilépticas en un 46%, similar a las

series publicadas,'*%2%

seguidas de la aparicién de déficit
focal neurolégico en un 30%, mayor que lo descripto por
Aslan y cols. (13.7%) pero similar a otros autores,"*”’ y por
ultimo, sintomas de hipertensién endocraneana.

Las MC se localizan en el compartimento supratentorial
entre el 60-90 %,-3%172* y en nuestra serie fue del 61% (ver
Figura 1). Acciarri y cols. encontraron predominio por el
lado izquierdo en casos sintomdticos, mientras que nosotros
no tuvimos predisposicién por ningtin lado.® De nuestra se-
rie, el 8% tuvo diagndstico incidental, un porcentaje bajo e

incluso menor a lo reportado por Bigi y cols. con un 14.2%.°

Sangrado
En pacientes que no han presentado sangrado, la tasa de
sangrado anual se ubica en el 0.6%, mientras que en pa-
cientes con un primer sangrado aumenta hasta un 4.5-
11.7% anual.™*?' En diversas series la tasa de resangrado
se ubica entre un 3.3-7% anual,®*% lo cual puede pare-
cer un riesgo bajo, pero debemos tener en cuenta los efec-
tos devastadores que puede producir y, en el caso de los
pacientes en edad pedidtrica, arrastrar una secuela perma-
nente. Flemming y cols. encontraron una media de tiempo
de 8 meses entre el primer y el segundo sangrado.?
Zhang y cols. encontraron asociacién entre MC y ano-
malia del drenaje venoso como factor de riesgo para san-
grado en lesiones mayores a 1 cm, infratentoriales, y con
drenaje venoso anémalo en cabeza de medusa, similar a lo
hallado por Gross y cols. junto a una hemorragia previa.'*?
Se debe tener en cuenta que, una vez producido el pri-

mer sangrado sintomdtico, la tasa de resangrado aumen-
ta. Santos y cols. describieron un 15.9% de riesgo de re-
sangrado a los 5 afios en su cohorte de 129 pacientes. La
presencia de productos de degradacién en periodo agudo
y subagudo serfa uno de los principales factores de ries-
go para resangrado, asi Nikoubashman y cols. obtuvieron
una tasa de resangrados de 23.4% en pacientes con evi-
dencia de productos de degradacién, y de 3.4% para los

casos que no evidenciaron dichos elementos.??

Manejo de lesiones cerebrales

Para un adecuado manejo hay que tener en cuenta la evo-
lucién natural de las MC antes mencionada y el ries-
go quirurgico.”? Ademds, considerar factores como la
edad, sexo, localizacién, sindromes asociados, presencia
de crisis convulsivas y su respuesta al tratamiento médico
para definir la mejor opcién para los pacientes.?*

Segun las guias de manejo de cavernomas basadas en

una revisién sistemdtica de 1270 articulos,*

no se reco-
mienda cirugia para pacientes asintomdticos, especial-
mente si las lesiones estin localizadas en dreas elocuentes,
profundas o en tronco del encéfalo. Para estos pacientes
se recomienda seguimiento clinico y con neuroimdgenes,
mediante RM con secuencias SW1 'y de spin-eco con con-
traste endovenoso. Una vez acaecido un evento hemorri-
gico agudo, o la aparicién de déficit neuroldgico focal, dis-
tintos autores abogan por la opcién quirdrgica.’*19243435

Considerando la expectativa de vida actual y los posi-
bles déficits neurolégicos que afecten la maduracién de
estos pacientes es aconsejable tomar una conducta activa
en los casos anatémicamente factibles.

Cuando los cavernomas se asocian con epilepsia, la ci-

CAVERNOMAS: ANALISIS DE 13 CASOS PEDIATRICOS

Alejandro Saravia Toledo, Giuliana Agras Menghi, Adrian Fernandez, Mario Sergio Jaikin

08



SUPLEMENTO PEDRIATRIA. | 2025
DOI: 10.59156/revista.v0i0.682

ARTICULO ORIGINAL

Figura 7. SMCCF. Paciente masculino de 12 meses que ingresa por cuadro de estatus convulsivo. Ingresa a cirugia de urgencia para reseccion de lesion temporal. Por per-
sistir con crisis se realiza reexploracion y exéresis de lesion frontal, tras lo cual controla las adecuadamente. A-C) TC cerebral con contraste EV que muestra dos lesiones he-
morragicas extensas en distintos estadios. Lesion temporal derecha subaguda, frontal derecha quistica en reabsorcion. D) y E) RM de cerebro secuencia SWI que pone de
manifiesto multiples lesiones, efecto “blooming” de distintos tamafios corticosubcorticales y profundas. F) Lesiones negativas en la secuencia T2.

rugia va a tener un rol primordial, sin embargo, cada caso
tiene que ser evaluado de forma independiente, mediante
todos los estudios disponibles para confirmar la epilepsia
secundaria. Para la reseccién quirdrgica existen dos pos-
turas, quienes resecan el tejido gliético, con restos de he-
mosiderina, ya que lo consideran como foco irritativo epi-
leptégeno,® mientras que otros autores prefieren realizar
una exéresis del cavernoma sin el tejido circundante, ya
que puede inducir edema vasogénico, lo cual puede pro-
vocar la persistencia de las crisis.?*?** Nos inclinamos por
esta ultima postura, ya que generalmente la propia lesién
ha delimitado el campo quirtrgico e intentar resecar un
“margen de seguridad” puede producir nuevas lesiones.

Manejo de lesiones en tronco encefalico

De acuerdo con la bibliografia, entre el 10 y el 23% de
las MC se encuentra a nivel de la fosa posterior, predo-
minantemente en la region de la protuberancia, pudien-
do encontrarse en hemisferios cerebelosos o en el resto del
tronco del encéfalo. En nuestra serie obtuvimos resulta-
dos similares, con 30% de las lesiones de ubicacién infra-
tentorial, siendo dos tercios de ellas a nivel del tronco ce-
rebral (ver Figuras 3 y 4).35182425,54

A diferencia de otras localizaciones, las MC del tron-
co encefilico presentan mayor riesgo de sangrado, con
una incidencia anual de 2.7% y de resangrado de 21%,
con un intervalo de resangrado de aproximadamente 13.8
meses.” 1424234 Estas lesiones suelen presentarse como he-
morragias intraparenquimatosas sintomadticas agudas, con
déficit motor y de pares craneales. Debido a que son lesio-
nes de bajo flujo, que suelen desplazar en lugar de infil-
trar los tejidos circundantes, aproximadamente un tercio
de los pacientes tiene recuperacién completa de los sinto-
mas y hasta un tercio, recuperacién parcial. Sin embar-
go, debido a que se encuentran en una zona elocuente con
funciones vitales, un sangrado de mayor volumen o san-
grados recurrentes con aumento del tamafio de la mal-
formacién pueden ocasionar déficits permanentes o in-
cluso la muerte.*** Los tres casos que presentamos con
cavernomas de tronco presentaron déficit focal debido a
desplazamiento del haz corticoespinal y uno de ellos, a
nivel protuberancial, con gran efecto de masa, evoluciond
con pardlisis facial periférica y sindrome cerebeloso.

El tratamiento de estos pacientes plantea un desa-
fio, debido a la mayor expectativa de vida en pediatria,
el riesgo de sangrado previamente mencionado y los ries-
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gos inherentes a la cirugia al encontrarnos en un drea
critica, antiguamente considerada inaccesible. El abor-
daje conservador, con control clinico y por imigenes de
tipo evolutivo, puede ser planteado en aquellos pacientes
asintomdticos o con primer episodio de sangrado sinto-
mitico con mejoria clinica.”®** Sin embargo, algunos au-
tores plantean la necesidad de cirugia, incluso en estos tl-
timos pacientes, debido al riesgo de resangrado.?

La indicacién quirdrgica debe ser considerada en aque-
llos pacientes con MC que presentan reiterados sangrados
con deterioro neurolégico progresivo, hemorragia aguda
por fuera de la cdpsula glial, efecto de masa significativo
de la lesién, o que esta abulte la superficie pial o ependi-
maria (cuya resecciéon no requiere atravesar tejido sano),
incluso en aquellos pacientes asintomdticos que en con-
troles evidencien por imdgenes un aumento significativo
del tamafio de la MC.3434

Para planificar la exéresis de las MC de tronco encefali-
co debe tenerse presente el principio de utilizar el camino
mds corto hacia la lesidn, sin resecar tejido sano elocuente.
Para ello es necesario seleccionar el abordaje segun la ubi-
cacién de la lesién y las zonas de entrada seguras al tronco
del encéfalo. 343738 El objetivo es obtener una reseccién
total de la lesién para evitar riesgo de resangrado y lograr
un resultado favorable a largo plazo. La mayoria de los pa-
cientes presenta mejoria sintomdtica postquirirgica. Debe
tenerse presente que las secuelas neuroldgicas suelen en-
contrarse desde el prequirtrgico (aproximadamente 72%
de los pacientes con déficit de pares craneales, de los cua-
les solo 13.8% tiene recuperacion clinica) y no necesaria-
mente son consecuencia de la intervencién quirurgica.>*

Dos de los tres casos que presentamos requirieron tra-
tamiento quirtrgico (ver Figuras 3 a 5) debido al défi-
cit neuroldgico progresivo que interferia con la calidad de
vida y al efecto de masa con desplazamiento de las estruc-
turas bulboprotuberanciales circundantes. Ambos casos
presentaron mejoria sintomdtica postquirdrgica, con re-
cuperacién parcial del foco neuroldgico, sin nuevos défi-
cits asociados al procedimiento.

Manejo de lesiones espinales

Los cavernomas espinales corresponden al 5-12% de todas
las anomalias vasculares en esta localizacién®** y repre-
sentan el 6.5% de las MC del SNC.? En la mayoria de los
casos son lesiones intramedulares (55%),> y pueden en-
contrarse con menor frecuencia de manera intradural ex-
tramedular (15%), epidural (20%) o vertebral (10%).> Pre-
dominantemente se ubican a nivel tordcico.> Suelen ser
lesiones esporddicas, pero se han descripto lesiones intra-
craneales asintomdticas con MC espinales sintomiticas.
En la serie de Cohen Gadol y cols. de MC espinales, 42%

presenté al menos una lesién intracraneal adicional.® Por

ello, a pesar de no poseer antecedentes familiares, se su-
giere en estos casos realizar imagen completa del neuroeje.

El riesgo anual de sangrado se estima en 1.6%.>* Las
MC espinales se manifiestan clinicamente alrededor de la
tercera o cuarta década de la vida; su presentacién y cre-
cimiento durante la infancia son raros.?® En su curso cli-
nico pueden presentarse como cuadros agudos mielopati-
cos (26-30%), con paraparesia/paraplejia y radiculopatia,
como deterioro neuroldégico progresivo (41-54%), o como
un deterioro neurolégico escalonado (16-30% debido a los
microsangrados reiterados).>?

En las MC espinales sintomiticas, el tratamiento de
eleccién es la exéresis completa con técnica microquirdr-
gica, de manera temprana, para lograr preservar la fun-
cién neuroldgica.*¥ La cirugia puede tener morbilidad
per se'y la exéresis incompleta trae aparejado riesgo de re-
sangrado, por lo cual no se recomienda de manera profi-
lictica. En casos donde la lesién no muestra expresién en
la superficie medular puede ser de utilidad usar neurona-
vegador o ecografia intraoperatoria.?

En la serie de Gross y cols. se evidencia una mejoria de
61% de los pacientes luego de la reseccién quirtrgica, mien-
tras que 27% permaneci6 igual y 12% tuvo deterioro en el
seguimiento.”® En la serie de Sawarkar y cols., 67% mostré
mejoria del déficit motor, sobre todo aquellos pacientes con
instalacién temprana del tratamiento; 17% no mejoré el dé-
ficit previo debido a sintomatologia de largo tiempo de evo-
lucién y 17% presentd paraplejia postquirtrgica.® Un 33%
de los pacientes con déficit sensitivo y esfinteriano mejord
dichos sintomas. El dolor neuropdtico posterior a la hemo-
rragia suele ser refractario al tratamiento quirdrgico.*

En nuestra serie presentamos un dnico caso de lesién
espinal sintomdtica, con lesién intracraneal concomitan-
te asintomatica (ver Figura 6). El paciente se presenté con
cuadro motor de mds de 72 horas de evolucién, llegando
a la consulta con paraplejia, nivel sensitivo y alteraciones
esfinterianas. Se instaurd tratamiento de exéresis total de
urgencia, en concordancia con la bibliografia. Se obtuvo
una recuperacién motora parcial, requiere de ayuda para
las actividades de la vida cotidiana, sin recuperacién de
sensibilidad ni esfinteres.

Radiocirugia

La indicacién de radiocirugia para el tratamiento de MC
en pediatria presenta opiniones dispares: autores como
Mottolese y cols. desaconsejan su utilizacién, mientras

2224 con la utilizacién de Gam-

que series mds recientes,
ma-Knife, han demostrado ser seguras, con baja tasa de
complicaciones y disminuyendo el grado de sangrado
anual al 0.46-1.11%. Para las guias de recomendaci6n del
manejo de MC de la Angioma Alliance,* la radiocirugia

estd recomendada solo para lesiones solitarias con sangra-
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dos previos si la MC se encuentra en dreas elocuentes con
un riesgo quirdrgico muy elevado. Esta no estd recomen-
dada para lesiones asintomadticas o0 MC quirdrgicamente
accesibles, ni en formas familiares de MC, por el riesgo

de nuevas lesiones radioinducidas.!®?

Sindrome de malformaciones cavernosas cerebrales
familiar
El diagnéstico del sindrome de malformaciones caverno-
sas cerebrales familiar (SMCCF), antiguamente llamado
cavernomatosis multiple, se da en pacientes con al me-
nos 5 o mds MC, o una MC y al menos un familiar con
una MC. Se asocia con mutaciones de los genes KRIT1
(CCM1), CCM2, PDCD10.# Recientemente se han
afiadido los genes NOTCH3 y PTEN.# Se presenta de
forma autosémica dominante con penetrancia incomple-
ta.12404 Estos casos deben ser evaluados de forma multi-
disciplinaria para llegar al diagndéstico de certeza y reali-
zar un asesoramiento genético adecuado a la familia.
Geraldo y cols. demostraron en su serie de 41 casos que
el riesgo de sangrado anual en pacientes con SNCCF es
igual al de pacientes pedidtricos y adultos con MC espo-
ridicas.” La incidencia de SMCCEF en las series fue del
3.5 al 11%,3%* siendo del 26% en otras,* esto ultimo simi-
lar a nuestra serie con un 23% de pacientes con SMCCEF.
En los pacientes que presentan lesiones multiples, deben
ser tratadas quirurgicamente las que sean sintomdticas y
accesibles, y debe realizarse una exéresis completa para
evitar resangrados, como nuestro caso descripto.?*3
En nuestra serie, uno de los pacientes con SMCCF (ver

Figura 7) ingres6 por estatus convulsivo, por lo que fue
intervenido de urgencia resecando una lesién temporal.
Sin embargo, al persistir las crisis en el postoperatorio, se
lograron controlar tras reseccién de lesién frontal.

CONCLUSIONES

Las malformaciones cavernosas son entidades dindmi-
cas con multiples eventos hemorrdgicos en su futuro que,
en pacientes pedidtricos, obliga a extremar el seguimien-
to y considerar la oportunidad quirtrgica. Nuestra se-
rie muestra que en casos sintomdticos y en localizaciones
anatémicamente accesibles se pueden lograr resultados
satisfactorios con la reseccién microquirirgica completa.

Si bien se requiere de un mayor nimero de publicacio-
nes, con mds cantidad de pacientes, y de estudios pros-
pectivos, de momento, la microcirugia sigue siendo la
primera opcién de tratamiento.
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una detallada descripcion de pacientes muy bien documentados, a través de un estudio descriptivo retrospectivo de ca-

sos entre abril de 2016 y abril de 2022.

Se incluyeron 13 pacientes, 3 de ellos con diagnéstico de cavernomatosis multiple familiar. Doce casos debutaron

con sangrado sintomdtico; once requirieron cirugia, todos sintomdticos: 9 por primer sangrado y 2 en resangrado. Pre-

sentaron mejoria clinica postquirdrgica en el 88%. De aqui se desprende la importancia del diagnéstico diferencial de

un cavernoma en un paciente pedidtrico que debuta con un sangrado cerebral.

Una pregunta que se plantea frecuentemente en la practica diaria es cudndo deben ser operados estos pacientes. ;Es
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el primer sangrado indicacién suficiente para la cirugia? Para responder esta pregunta, los autores han hecho una dife-
renciacién en el manejo entre las que se encuentran en el tronco cerebral y las lesiones espinales, tomando en conside-
racién su propia experiencia y lo aportado por la bibliografia consultada. De acuerdo con la literatura internacional, y
como bien concluyen los autores, la exéresis quirdrgica completa es factible, siempre que sean casos sintomiticos y de
localizaciones anatémicamente accesibles.

Dada la prevalencia de este tipo de patologia, este trabajo resulta sumamente atractivo por su claridad descriptiva y por su
ordenamiento anatémico funcional, constituyendo una herramienta de consulta para nuestra comunidad neuroquirirgica.

Felicito a los autores del presente articulo.

Javier Gonzélez Ramos

Hospital Nacional de Pediatria “Dr. Juan P. Garrahan”, Ciudad de Buenos Aires, Argentina

COMENTARIO

Los autores del trabajo describen detalladamente una serie de casos de 13 pacientes pedidtricos portadores de caverno-
mas en un periodo de 6 afios. La gran mayoria debi6 ser intervenido quirirgicamente por presentar sangrado o resan-
grado. Por otro lado, se constaté que la localizacién mas frecuente fue supratentorial.

Estos trabajos que reportan serie de casos son de suma utilidad ya que los cavernomas son causa frecuente de hemo-
rragia intraparenquimatoso en pediatria. Debo destacar que para el tratamiento quirtrgico de todo cavernoma, y en
particular de aquellos profundos e infratentoriales, es de imperiosa necesidad conocer la anatomia microquirdrgica.
Este conocimiento permite acceder a sitios con mayor seguridad y con elevada tasa de reseccion completa. Particular-
mente, esto ltimo cobra mayor relevancia en este tipo de patologia vascular ya que un remanente de angioma puede
significar un resangrado futuro.

Felicito a los autores por el excelente trabajo realizado.

Pablo Rubino
Neurocirugia, Hospital Alemdn, Ciudad de Buenos Aires, Argentina
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13. Clinica de mielomeningocele, Hospital Universitario Austral, Pilar, Buenos Aires, Argentina
14. Servicio de Neurocirugia, Hospital Nacional Prof. Alejandro Posadas, Morén, Buenos Aires, Argentina

RESUMEN

Introduccion: el mielomeningocele (MM) es una patologia bien conocida sobre la que hay escasos estudios a nivel nacional.
Obijetivo: relevar la conducta neuroquirdrgica del tratamiento del mielomeningocele y entidades asociadas.

Material y métodos: estudio retrospectivo y observacional de las historias clinicas de 475 pacientes operados en los ultimos 5
afios. Se envio el cuestionario a 18 miembros de la Sociedad Argentina de Neurocirugia Pediatrica. Registramos complicaciones
frecuentes, aparicion y tratamiento de la hidrocefalia (H), conducta frente a la malformacion de Chiari (Ch), siringomielia (S) y
transicién en la edad adulta. Se aplicé el célculo de la mediana estadistica y porcentajes.

Resultados: recibimos 15 cuestionarios: 10 completos, 5 incompletos. La incidencia de MM desde 2003 disminuy6 en 20-
50% para el 42.9% y mas del 80% para el 21.4% de los encuestados. De 413 cirugias postparto, el 72.8% se efectuaron
entre 12-48 horas; 62 mediante cirugia fetal, alrededor de la semana 28.5. La principal complicacion fue la fistula: 42.7%. Se
implantaron 314 derivaciones ventriculoperitoneales (DVP), 81.7% desde el nacimiento hasta los 30 dias. Chiari sintomatico
tratado mediante descompresiva occipitocervical (DOC): 73 casos, con dos picos, en el primer mes de vida (27.6%) y 3-6 meses
(24.1%). EI 57.1% de los pacientes conocidos sobrevivié 20 afios o0 mas.

Conclusion: |a fortificacion de harinas ha disminuido la incidencia de MM. El cierre durante las 24 horas postparto es la conducta
preponderante. La cirugia fetal no se efectiia masivamente. La cirugia ortopédica induce a DOC aun en pacientes asintomaticos.
La medicina transicional ha sido poco implementada.

Palabras clave: Acido félico. Chiari. Espina bifida. Sobrevida
What do we do with myelomeningocele? Multicenter study

ABSTRACT

Background: myelomeningocele (MM) is a well-known pathology on which there are few studies at the national level.
Objectives: to survey the neurosurgical management of the treatment of myelomeningocele and associated entities.

Methods: retrospective and observational study of the medical records of 475 patients operated on in the last 5 years. The
questionnaire was sent to 18 members of the Argentine Society of Pediatric Neurosurgery. Frequents complications, appearance
and treatment of hydrocephalus, behavior in the face of Chiari malformation, syringomyelia and transition in adulthood were
recorded. The calculation of the statistical median and percentages was applied.

Results: we received 15 questionnaires: 10 complete, 5 incomplete. The incidence of MM since 2003 decreased by 20-50%
for 42.9% and more than 80% for 21.4% of respondents. Of 413 postpartum surgeries, 72.8% were performed between 12-
48 hours. 62 by fetal surgery, around week 28.5. The main complication was cerebral spinal fluid leak: 42.7% A total of 314
ventricle peritoneal shunts (VPS) were implanted, 81.7% from birth to 30 days. Symptomatic Chiari treated by occipitocervical
decompression (OD): 73 cases, with two peaks, in the first month of life (27.6%) and 3-6 months (24.1%). 57.1% of known
patients survived 20 years and more.

Conclusion: flour fortification has decreased the incidence of MM. Closure during the 24 hours postpartum is the predominant
behavior. Fetal surgery is not performed on a massive scale. Orthopedic surgery induces OD even in asymptomatic patients.
Transitional medicine has been poorly implemented.

Keywords: Chiari. Folic acid. Spina bifida. Survival
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INTRODUCCION

Por su frecuencia, el mielomeningocele (MM) es
practicamente sinénimo de espina bifida (EB). Se trata de
una enfermedad crénica con frecuentes agudizaciones por
disfunciones valvulares, disinergia vesical, infecciones y
condiciones evolutivas como Chiari (Ch), siringomielia
(S), escoliosis (Es), etc.

La Organizacién Mundial de la Salud (OMS) la
identifica como una patologia neuroquirdrgica prevenible
y ha planteado como objetivo la fortificacién de las
harinas con 4cido félico a nivel mundial para el 2031.1

Su tratamiento estd bien establecido y los principios
enunciados por Carrea® han sido ampliamente validados
en la prictica neuroquirtrgica diaria: “a) la cirugfa precoz,
inmediata al nacimiento, en lo posible b) la cuidadosa
preservacién de la placa médulo-vascular y las raices
que emergen de esta y ¢) la rehabilitacién postoperatoria
integral con énfasis en el cuidado uroldgico, ortopédico y
psicolégico del paciente”.

En las ultimas décadas se incorporé la cirugia fetal como
alternativa al cierre quirdrgico postparto, con auspiciosos
resultados sobre la incidencia de hidrocefalia y Chiari.>*
Su aplicacién atn no es generalizada, en parte por la
necesidad de integrar equipos de distintas especialidades
en instituciones calificadas y en parte por los costos que
muchas coberturas de salud se resisten a financiar.

Son evidentes los factores de los MM que afectan la
autoestima y desarrollo como individuos: la percepcién

del propio cuerpo, dificultades en la vida sexual, la
arquitectura de los hogares, escollos en el acceso al
transporte, carencia de oportunidades laborales, exclusién
de actividades sociales, deportivas, etc., figuran como los
principales.” Ademds, la necesidad de asistencia para el
cuidado personal como cateterismos, control de escaras,
vigilancia de apneas, etc. coloca al entorno familiar en el
rol de “paramédicos”. A ello se le suma el necesario sostén
econdémico y psicoldgico de estos pacientes.

Otro aspecto es la multiplicidad de afecciones que
presentan los MM, la experiencia ha demostrado
que la conformacién de equipos multidisciplinarios
es fundamental para atender dichas intercurrencias y
sostener una calidad de vida aceptable para nuestros
pacientes. Queda pendiente la articulacién, tanto a nivel
publico como privado, de la atencién multidisciplinaria
de los MM en adultos.®

La incidencia de esta patologia ha disminuido
notablemente en nuestro pais desde la implementacién
de la ley 25630, en 2002, de fortificacién de las
harinas con dcido félico,” y la expectativa de vida ha
aumentado progresivamente merced al mejor manejo de
la esperable hidrocefalia, los controles preventivos sobre
el reflujo vesicoureteral, la estabilidad de la columna, la
vigilancia sobre la posible siringomielia, por citar los mds
comprometedores del estado general de esta poblacién
(Figura 1).1°

Segtn nuestro conocimiento, este es el primer estudio
multicéntrico realizado en nuestro pais sobre la patologia.

OBJETIVO

Reflejar la conducta actual de los neurocirujanos
pedidtricos en el tratamiento del mielomeningocele y sus
comorbilidades.

MATERIALES Y METODOS

Se envié el cuestionario via correo electrénico a dieciocho
miembros de la Sociedad Argentina de Neurocirugia
Pediatrica.

Las 18 preguntas formuladas abarcan los aspectos
del tratamiento del MM. Los 15

respondieron

fundamentales

investigadores  que obtuvieron la
informacién de las historias clinicas de 11 hospitales
publicos y de 3 instituciones privadas (ver afiliaciones).

El cuestionario enviado se presenta como Anexo de
este trabajo. En este se consignan: cierre quirdrgico,
complicaciones, tratamiento de la hidrocefalia (H), Chiari
(Ch), siringomielia (S) y transicién de equipo tratante al llegar
a la adultez. Se utilizé la escala de Sharrad para describir el

grado de afectacién neuromuscular de los pacientes.!
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Fortificacion en Argentina
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Figura 1. Efecto de la fortificacion con acido fdlico de las harinas sobre la patologia congénita del sistema (nacidos vivos). lI-Datos: reportes del RENAC.'

TABLA 1. CIRUGIAS. ULTIMOS 5 ANOS

DVP/DVA
394

Mielomeningocele

475 (PP: 413, F: 62)

Expectante v Chiari

19 62 73

PP: Postparto. F: Fetal. lll V: tercer ventriculostomia. Expectante: respecto a la hidrocefalia.

Comparamos los datos neuroquirdrgicos con la
estadistica del Registro Nacional de Enfermedades
Congénitas (RENAC).?

En funcién del tamafo de la muestra aplicamos el
cdlculo de la mediana y el porcentaje para sefalar la
tendencia significativa.

RESULTADOS

Obtuvimos 15 respuestas. Diez cuestionarios completos
y 5 incompletos, de estos tomamos las opciones validas
para sumarlas al cdlculo. Las preguntas 9, 11, 14 y
15 tuvieron, respectivamente, 2 (14.3%), 4 (28.6%), 1
(1.71%) y 1 (7.7%) de opciones sin responder, por lo que se
consignaron como “No sabe/no contesta”. Cabe destacar
que el Servicio del Hospital Alassia no pudo efectuar
una comparativa de sus datos ya que perdié los archivos
histéricos debido a la inundacién que afecté la ciudad de
Santa Fe en 2003.

En los ultimos 5 afios, las cirugias realizadas por los
participantes arrojan un total de 475 procedimientos,
413 convencionales y 62 mediante cirugia fetal (un solo
participante las efecttia exclusivamente, Tabla 1).

La hidrocefalia acompafiante fue manejada con la
insercién de DVP en 262 casos y 73 pacientes fueron
tratados por la presencia de la malformacién de Chiari.
Se registré que los sintomas categéricos del Chiari 11
(estridor, apneas, dificultades en la deglucion, paresias de
pares bajos, etc.) se manifestaron durante el primer mes
de vida en un 60.2% y 23.5% entre los tres y seis meses.
A su vez, 2.4% de los pacientes no present$ sintomas
durante los cinco afios de observacién.

Entre el 80 y 90% de las cirugias se efectuaron en
el dmbito publico. Solo 3 participantes pertenecen
exclusivamente al dmbito privado.

El impacto de la adicién de dcido félico a partir
del afio 2002 es significativo. Desde la observacién
neuroquirurgica, se registra el descenso de la patologia
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TABLA 2. DISMINUCION DE LA PATOLOGIA DESDE LA ADICION DE ACIDO FOLICO EN LA ALIMENTACION. OBSERVACION

NEUROQUIRURGICA

Hasta un 20% 20-50% 0,8 Sin disminucién Sin datos
2 8 2 1 1
Porcentaje de disminucion N.° respuestas Porcentaje del total

0 1 71

<=20% 2 14.3

20-50% 6 42.9

>=80% 3 21.4

NA 2 14.3

TABLA 3. MOMENTO DE LA CIRUGIA (POSTPARTO) TABLA 4. COMPLICACIONES POSTQUIRURGICAS
Momento NUmero Porcentaje Complicacién Numero Porcentaje
Primeras 12 h 44 7.5 Fistula 6 42.9
12-24h 289 72.8 Dehiscencia 5 35.7
24_-72 h 68 18.5 Hematoma 1 7.1
Mayor a 72 h 12 1.2 Meningitis 1 7.1
Total 413 pacientes 100 NS/NC 1 7.1

en un 20-50% en la mayoria de los distritos relevados
(Tabla 2), excepto en la provincia de Misiones donde la
incidencia se mantuvo sin variantes.

El diagnéstico prenatal del defecto espinal se ubica
entre el 50 y el 80% en la prictica diaria de 8 de los 15
participantes. Para los casos tratados por cirugia fetal,
obviamente, es del 100%.

El cierre del MM se efectué mayoritariamente en las
primeras 12-24 horas y la cirugia fetal se realizé en la
semana 25.8 en promedio (Tabla 3).

Las dos complicaciones postquirtrgicas mas reportadas
hasta el alta: fistula (42%) y dehiscencia (35.7%) de la
herida estin intimamente relacionadas y, debido a la
cobertura antibiética de rutina, las meningitis registradas
son solo del 7.1% (Tabla 4).
de Sharrad, la

porcentual por grados arroja que los grados II y III son

Acorde a la escala distribucién
los mds frecuentes entre los operados. En la cirugia fetal
no se establece el grado motor (Tabla 5).1

La hidrocefalia evolutiva se presenté en los primeros 30
dias de vida de los pacientes en un 81.7% (43.3% en los
primeros 15 dias y 38.4% en los 15 dias subsiguientes).
Solo un 5% de los pacientes con MM no desarrollaron la
enfermedad en el periodo de observacién de cinco afios
(Tabla 6).

La derivacién ventriculoperitoneal de presién media
fija es la opcién mayoritariamente utilizada para el
tratamiento de la hidrocefalia (Tabla 7).

El momento de la aparicién de los sintomas de Chiari
II se detalla en la Tabla 8.

Ndmero: cantidad de respuestas por item.

Luego del control de la hidrocefalia, observamos que
un 57.8% de los pacientes alcanza la resolucién completa
o0 una atenuacién significativa en los primeros seis meses
posteriores al implante (Tabla 9).

Una disyuntiva habitual en la prictica es la de realizar
una DOC previa o mantener conducta expectante ante
una cirugia ortopédica por escoliosis. La mayoria de los
encuestados (9/15) opté por la descompresiva previa a la
préctica ortopédica. Un solo neurocirujano se manifest6
a la expectativa de los sintomas y otro no emitié opinién.
Sobre la técnica empleada, la DOC es la mis elegida:
9/15, y 3/15 de los investigadores realizan el desanclaje
medular (Tabla 10).

Ante la presencia de siringomielia, y verificado el control
de la hidrocefalia, la opcién quirdrgica inicial es la DOC
como tratamiento del Chiari II con un primer control de
imdgenes entre los 6-9 meses. En los casos de persistencia
de la siringomielia, 8/15 de los encuestados se inclinan por
efectuar una derivacién cistoperitoneal (no se discriminé
presién ni mecanismo de accién en la pregunta).

Respecto de la sobrevida conocida de la cohorte vemos
que la mayoria de los pacientes supera los 20 afios (57.1%)
e incluso cuatro investigadores manifiestan que un 28.5%
de sus pacientes sobrevive mas de 30 afios (Tabla 11).

La aparicién del sindrome de médula anclada durante
los 5 afios de observacién fue reportada por 8 de los
investigadores, con una mediana del 11%.

La edad tope para la atencién pedidtrica se establece,
segun el sistema de cobertura, entre los 15 y los 18 afios,
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TABLA 5. ESCALA DE SHARRAD Y PACIENTES DE LA MUESTRA

ID Total Grado | Grado Il Grado llI Grado IV Grado V
1 23 0,04 0,05 0,07 0,39 0,03
2 35 0,05 0,05 0,1 0,75 0,05
3 58 0,1 0,2 25 0,35 0,1

4 24 17.24% 20.68% 25.68% 31.03% 517%
5 18 0,05 0,8 0,05 0,1 0

6 62 ND ND ND ND ND

7 45 0,09 0,04 0,62 0,14 0,11

8 50 0 0,05 0,9 2.6% 2.4%
9 14 0,6 0,1 0,15 0,1 0,05
10 23 0 0,02 0,9 4.3% 3.7%
11 26 0,2 0,2 0,2 0,2 0,2

12 13 0,05 0,05 0,11 0,75 0,04
13 17 0,35 0,3 0,17 0,11 0,06
14 5 0,05 0,3 0,5 0,15 0
Total 413

Se expresan total de casos y porcentajes por categoria. ND: no disponible. En la cirugia fetal no se establece el grado motor, fila 6.

TABLA 6. HIDROCEFALIA EVOLUTIVA POSTCIERRE MM

Momento Porcentaje
<15 dias 43.3
15-30 dias 38.4
30-45 dias 6.3
>45 dias 6.5
Nunca 5.0

quedando en evidencia la falta de articulacién para
el seguimiento del MM. La mayoria de los pacientes
continda atendida por neurocirujanos de adultos, y otro
grupo logra continuar con quien realizé el cierre del
defecto al nacimiento (Tabla 12).

DISCUSION

Este estudio multicéntrico refleja las tendencias de
distintos equipos, distribuidos por todo el pais, en el
tratamiento del mielomeningocele y entidades asociadas.

Una fortaleza de nuestro estudio es haber obtenido una
representacion realista de la atencién del MM a nivel
nacional. Por otra parte, detectamos algunas falencias,
probablemente en la formulacién, instrucciones o
comprensiéon en algunas preguntas, como la nimero 10,
referida al tratamiento de la hidrocefalia, en la que no se
obtuvieron respuestas univocas en cuatro cuestionarios por
lo que debieron ser anotadas como “No sabe/no contesta”
(Ns/Nc). Debemos mencionar también que las respuestas
a las preguntas 7 (complicaciones) y 18 (transicion) fueron

TABLA 7. TRATAMIENTO DE LA HIDROCEFALIA

Tratamiento Numero Porcentaje
DVP 14 92.8
Ventriculostomia 1 7.2

Ndmero: cantidad de cirujanos que optan por el tratamiento indicado.

marcadas en dos y tres cuestionarios respectivamente
como Ns/Nc debido a la pérdida del seguimiento.

El total de los pacientes operados en los tltimos 5 afios
reportados por los neurocirujanos (475 casos) difiere de
los 752 nacimientos de portadores de MM registrados por
el RENAC (Figura 1y Tabla 14). Dicha discrepancia es
posible porque tres servicios con gran caudal de pacientes
con MM desistieron de la invitacidén a participar en el
presente estudio y el propio RENAC, aun con una amplia
cobertura nacional, registra aproximadamente un 60%
de los nacimientos con anomalias congénitas.”? Incluso
sin abarcar todo el universo de casos, consideramos que
nuestra muestra es representativa.

Las Recomendaciones para la prictica del control
preconcepcional, prenatal y perinatal del Ministerio de
Salud de la Nacién,’ adoptadas por la Sociedad Argentina
de Ginecologia y Obstetricia y la Sociedad Argentina
de Ecografia y Ultrasonografia, establecen controles
ecogrificos iniciales desde la semana 11 a la 13.6, lo cual
permite la deteccién precoz de la disrafia y que el equipo
obstétrico, neonatolégico y neuroquirirgico puedan
ofrecer un tratamiento organizado a la familia. Esto se
ve reflejado en la excepcionalidad de los casos de MM
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TABLA 8. APARICION DE SINTOMAS DE CHIARI |l

Momento Porcentaje
1 mes 60.2
3-6 meses 25.7
>6 meses 5
Nunca 2.4

Nunca significa ausencia de sintomas en los 5 arios de observacion.

TABLA 9. CONTROL DE SINTOMAS CHIARI Il DESDE EL TRA-
TAMIENTO DE LA HIDROCEFALIA

Momento Porcentaje
0 -1 mes 27.6
2 -3 meses 19.6
3 - 6 meses 10.6
6 - 12 meses 24 1
Nunca 14.2

Nunca implica que los sintomas no remitieron significativamen-
te en los 5 afios de observacion.

TABLA 10. CIRUGIA ORTOPEDICA Y CHIARI II

Tratamiento Numero Porcentaje

Descompresiva precirugia

ortopédica 10 66.4
Desanclaje medular 3 19.4
Expectante hasta la

L . 1 7.1
aparicién de sintomas
NS/NC 1 7.1

Ndmero: cantidad de investigadores que eligieron diicha opcion.

TABLA 11. SOBREVIDA DE LOS PACIENTES MM

Edad Numero Porcentaje
20 afos 8 571

30 afos 3 14.3
>30 afnos 4 28.6
TABLA 12. TRANSICION A LA ADULTEZ

Opciones Numero Porcentaje
NC adultos 6 35.7
Mismo equipo 3 214
Medicina transicional 3 214
Centro adultos y NC original 1 7.1
NS/NC 2 14.3

NC: Neurocirujano. NS/NC: pérdida de contacto con el paciente.

operados sin diagnéstico prenatal. En la cirugia fetal, el
control por imdgenes es, obviamente, del 100%.

Las complicaciones mds frecuentes: la fistula y
dehiscencia de la herida estdn relacionadas entre si ya que
esta ultima puede ser el resultado de una fistula debido al
cierre dural no hermético.

La hidrocefalia, componente del defecto del tubo
neural en un 80% es tratada mayoritariamente dentro del
mes de vida mediante el implante valvular, siempre de
presién media.

El empleo de la tercer ventriculostomia endoscépica
fue reportado por un solo encuestado. Si bien es
conocido el alto nimero de fracasos debido al escaso
desarrollo de las granulaciones de Pacchioni en menores
de un afio, y la anatomia particular del piso del tercer
ventriculo en los MM, Grisotto y cols. comunican una
experiencia satisfactoria (en una corta serie de pacientes)
al realizar una cuidadosa seleccién de candidatos e
intentar la ventriculostomia inicial y, eventualmente,
repermeabilizar el estoma.’>

Al aplicar la escala de Sharrad se excluyen las cirugias
fetales, en las que no se puede determinar el grado
motor. Es significativo que los grados III y IV agrupen
la mayoria de los casos. No contamos con el desglose por
grados en los registros del RENAC para obtener una
conclusién respecto del uso de los folatos y la gravedad
del dafio neurolégico en la espina bifida. Sin embargo,
vale destacar que los estudios de Mai y cols. sobre la
poblacién estadounidense, y de Céceres y cols. en Costa
Rica sefalan no solo la disminucién de nacidos con MM,
sino también la reduccién en tamafio y ubicacién dorsal
alta del defecto del tubo neural 1%V

Las conductas reportadas por los distintos centros de
referencia nacionales son similares entre si, lo que establece
un consenso implicito entre los neurocirujanos pediatricos
argentinos respecto al MM. Se observan diferencias en
el tratamiento del Chiari: una mayorfa inclinada por la
DOC (64.3%); otro grupo opta por liberar la médula
dorsofijada (21.4%) mientras un 7.1% prefiere aguardar los
sintomas para decidir una intervencién. Interpretamos que
las respuestas a la pregunta 14 sefialan que la indicacién
de una cirugia espinal ortopédica termina imponiendo al
equipo neuroquirirgico a realizar previamente una cirugia
descompresiva en pacientes asintomdticos, tema sobre el
cual seria saludable una discusién mds amplia, ya que no
existe consenso al respecto.?*

Respecto de la pregunta sobre la aparicién del
sindrome de médula anclada entendemos que el periodo
de vigilancia es relativamente corto considerando la
evolucién de la patologia, que tiene mayor incidencia
durante el desarrollo puberal.?®

Sobre la S persistente luego de la descompresiva
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Cirugias (nimero) en los Gltimos 5 anos. En el orden habitual de presentacion: MMV-
Hidrocefalia-Chiari

a. Mielomeningocele:

b. DVPYDVA primera vez en pacientes MM:

c. Il Ventriculostomia (como primer tratamiento
hidrocefalia):

d. Descompresiva por Chiari |l

Indicar porcentaje

a. En ambito publico:
b. En dmbito privado:

Desde laimplementacion en el 2002 de |a adicion de dcido fdlico alas harinas jen cuanto
han disminuido |as cirugias de mielomeningocele? (tanto en ambito publico comolas
realizadas por su equipo para entidades pagadoras). Marcar

|a. Hasta un 20%:

b. 20.50%:

c. B0% o mas:

d. No han disminuido:

Diagnéstico prenatal (ecografias, RM)

a. Hasta 50%:

b. 50.80%:

c. Mayor al 80%:
d. Sin diagndstico:

JEn qué |apso fueron operados? (Consignar porcentaje respecto del total)

a. Enlas primeras 12 h postparto:
b. De 12-24 h postparto:

c. De 24-72 h postparto:

d. Mayor a 72 h postparto:

¢Cual esla proporcion entre cirugia fetal y postparto?

a. Todas fetales:

b.Todas postparto:
1.50% fetal/50% postparto:
2.30% o mas fetal/ 7T0% o menos postparto:
3.70% o mas fetal/ 30% o menos postparto:

Complicacién mas frecuente del cierre del defecto hasta el alta

a. Dehiscencia de herida/escara:
b. Fistula:

c. Meningtis:

d. Hematoma:

Seqin la Escala de Sharrad, ;qué grado presentaron sus pacientes (en porcentaje)?

a. Gl

b. Gll:

c. GllI:

d. GIV:

e. GV (meningocele):

£Encuanto tiempo postcierre del defecto se presentd hidrocefalia evolutiva? (porcentaje)

a. Hasta 15 dias (incluye el diagndstico prenatal de
hidrocefalia):

b. De 15a 30 dias:

c. De 30 a45dias:

d. Mayor a 45 dias:

e, Nunca:

10

Indicar tratamiento efectuado en los casos de hidrocefalia en estos pacientes: (el mas
frecuente)

a. Derivacidn ventrcul operitoneal/atrial. Presidn media:
b. Derivacion ventriculoperitoneal/atrial . Presion baja:
c. Derivacion ventriculoperitoneal, Presion regulable
externa/autoregulable:

d. lll Ventriculostomia endoscopica (Unico tratamiento):
@. Ill Ventriculostomia endoscipica+ coagulacion de
plexos coroideos:

1

JEn cudnto tiempo aparecieron sintomas de Chiari Il, una vez controladala hidrocefalia?:

a. Durante el primer mes de vida:
b. de 2 a3 meses:
c.de 3a6 meses:
d.de6a12meses:

@. Nunca:

12

¢En cudntotiempo posterior ala commeccion de la hidrocefalia disminuyeron
significativamente o desaparecieron los sintomas de Chiari Il en estos pacientes
(particularmente estridor)? (indicar porcentaje)

a. 1mes:

b. 3.6 meses:

c. Mayor a 6 meses:
d. Nunca:

13

Enlos pacientes portadores de escoliosis que requieren comeccion ortopédica y presentan
malformacién de Chiari Il asintomatica. ; Cual es su conducta predilecta?

a. Descompresiva osteoligamentaria precirugia
ortopédica:

b. Descompresiva con ampliacion del estuche dural
preciruga ortopédica:

c. Desanclaje medular

d. Desanclaje medular seguido de tratamiento a nivel de
lachamela (se entiende en actos sucesivos):

@, Expectante hasta la aparicidn de sintomas:

14

En casos de siringomielia acompafante del Chiari Il y controlada la hidrocefalia, realiza
primero:

a. Descompresiva:

b. Tratamiento inicial de la siringomielia:

c. Liberacion de |a placa medular dorsofijada (“médula
anclada” ):

d. En caso de haber optado por opcién a, jen cuanto
tiempo realiza el control imagenolégico? (marcar)
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José de Arimateia Silva, Juan Bottan, Gaston Dech, Exequiel Figueroa, Pablo Giraudo, Agustina Gorga, Esteban Lamas, José Luis Ledesma, Ariel Longhino,
Edgardo Morsucci, Fidel Sosa, Enrique Sosa Medina, Fernando Palma, Andrea Uez

20



SUPLEMENTO PEDRIATRIA. | 2025
DOI: 10.59156/revista.v0i0.687

ARTICULO ORIGINAL

3-6 meses
6-12 meses
Mds de 12 meses

15

En caso de no observar estabilizacion o disminucién del tamafio del sirinx segin pregunta 14,
Se asumen nuevos controles dentro del lapso indicado. Realiza: (marcar)

a. Derivacion de la siringomielia (indistinto a penitoneo,
subaracnoideo, drenaje libre, con valvulafija o regulable):
b. Liberacion de pl aca medular dorsofijada (* médula
anclada” ):
c. Reexploracion fosa posterior (incluye ampliacion
dural +parche, relaminectomia, etc.):
d. Reexploracion fosa posterior con eventual coagulacion
de amigdalas:
e. Si surespuesta es a, jen cuanto tiempo postcontrol
realizalacirugia?

3-6meses:

6-12meses:

Mayor a 12 meses:

16
atendido por usted o el equipo que integra?

Seguin su conocimiento, jcudl es|a edad méima que ha alcanzado un paciente MM

a. 15 anos:
b. 20 afnos:
c. 30 ahos:
d. Mas de 30 anos:

17  |fueron operados?
Indicar porcentaje sobre el total delos MMdel presente grupo

¢Cuantos pacientes desarrollaron sindrome de médula anclada durante el seguimiento y

18 |Ulegados al tope de la edad pedidtrica, |a mayoria de sus pacientes:

a. Continan el segumiento con el cirujanal equipo que
efectud el cierre:

b. Ingresan en un programa de neurocirugia transicional:
c. Son derivados por su cobertura publica o privada a un
equipo de neurocirugia de adultos:

d. Se atienden en centros de adultos y mantienen al
cirujano original como consultor:

e. Abandonaron el seguimiento!

ANEXO: Cuestionario remitido

craneoespinal, la mitad de los encuestados optdé por la
derivacién de la cavidad, un cuarto de estos prefiere
el desanclaje medular. Excede el presente estudio la
evaluacién de la efectividad de ambas técnicas.

Segiin la experiencia de los encuestados, la transicién
del paciente pedidtrico a adulto, una etapa compleja
para los acostumbrados a la atencién neuroquirdrgica
pedidtrica, se realiza de manera aleatoria y con escasa
articulacién dentro del sistema de salud, tanto en la
cobertura publica como en la privada, tal cual han
sefialado Sosa F. y cols.®

CONCLUSIONES

Se verificé la efectividad de la fortificacién de las harinas
de trigo en la reduccién de la patologia.

La conducta predominante entre los neurocirujanos
pedidtricos frente al MM es cirugia en las primeras 24
horas del nacimiento, implante “temprano” (dentro
del primer mes de vida) de DVP para la hidrocefalia
descompresiva osteoligamentaria para el Chiari en cuanto
aparecen los sintomas.

Se observa que la correccién quirtrgica de la escoliosis
induce a proceder con la DOC como tendencia
mayoritaria y en menor medida al desanclaje de la placa
medular. La siringomielia es tratada segin su progresion

sintomdtica, o por imdgenes.

La necesidad de articular la derivacién del paciente
al llegar a la edad adulta es poco contemplada en los
sistemas de salud.

Queda, para futuras investigaciones, ampliar la
informacién sobre la calidad de vida de nuestros pacientes,
la discusién sobre la necesidad de la DOC en aquellos
asintomadticos que serdn sometidos a cirugia ortopédica y
la efectividad de la DOC para la siringomielia versus el

desanclaje medular.
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Myelomeningocele-associated hydrocephalus: nationwide analysis

COMENTARIO
Es muy grata la lectura de este estudio multicéntrico ya desde la primera oracién “qué hacemos con el MM?”, patologia
fundamental en la neurocirugia pedidtrica.

Me parecieron destacables muchos aspectos analizados. Mencionaré solo alguno de ellos: el nimero de casos,
la variedad de centros que participan y, sobre todo, de su amplia distribucién geogrifica, lo que nos habla de la
capacitacién en tratar esta patologia en todo el pais; el amplio porcentaje del diagnéstico prenatal, en los distintos
centros (punto 4 del cuestionario), con los beneficios que esto conlleva en todo el espectro del tratamiento y la
prevencion de complicaciones.

Un tema en el cual, todavia, debemos profundizar y que en el presente estudio se considera, es la transicién de estos
pacientes a la edad adulta (punto 18) y el gran conflicto emocional particular del paciente en la concientizacién de la
problematica y sus propias limitaciones.

En conclusién, considero que el presente estudio aporta elementos que muestran el correcto enfoque que tenemos
de tan compleja patologia, desde nuestra especialidad, como asi también lo que se puede mejorar y la necesidad,
incuestionable, de implementar un enfoque multidisciplinario para su tratamiento.

Omar Konsol
Servicio de Neurocirugia Pediitrica, Hospital Italiano, Ciudad de Buenos Aires
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¢Es la restriccién craneal en lactantes con hidrocefalia
un método util para aumentar la efectividad de la tercer
ventriculostomia endoscépicar

Mariela Cecilia Salerno, Gonzalo Colombo, Nicolis Tello Brogiolo,
Carolina Maldonado Alejos, Lucas Hinojosa, Juan Pablo Emmerich

Servicio de Neurocirugia, Hospital de Nifios “Sor Marfa Ludovica”, La Plata, Buenos Aires, Argentina
g % g

RESUMEN

Introduccion: la tercer ventriculostomia endoscoépica (TVE) es un procedimiento neuroquirdrgico consolidado para el tratamiento
de la hidrocefalia. Se ha reportado una tasa de éxito variable, con mayores fallas en pacientes menores a un afo. Diversas
teorias explican la falla en esta poblacién: una de ellas sugiere que la presencia de un craneo distensible podria ser la principal
causa.

Objetivos: analizar la tasa de éxito de colocar una banda de contencion en lactantes posterior a la TVE.

Materiales y métodos: se realizé un estudio descriptivo-retrospectivo, entre enero de 2018 y diciembre del 2020, en pacientes
menores de un afo con hidrocefalia y tratados con TVE a los cuales se les colocé en el postoperatorio inmediato una banda de
contencion. Se analizaron las caracteristicas de la poblacion, el procedimiento quirdrgico y la tasa de éxito.

Resultados: se incluyeron 24 pacientes. El 58.3% fue de sexo masculino. La edad media fue de 1.5 meses. La etiologia
predominante fue la posthemorragica (n = 14). Se registrd una tasa de éxito global del 41.6%. La puntuacién de éxito de la TVE
fue 240 en el 54.2% de los pacientes; 29.2% tuvieron puntuacion de 30 y el 16.6%, de 20.

Conclusion: la TVE continda siendo un procedimiento eficaz para el tratamiento de la hidrocefalia, con variaciones en la tasa
de éxito. En la serie presentada, la colocacion de la banda de contenciéon no mejor6 las tasas de éxito de dicho procedimiento.

Palabras clave: Distensibilidad craneal; Hidrocefalia; Lactantes; Tercer ventriculocisternostomia endoscopica

Is cranial restriction in infants with hydrocephalus a useful method to increase
the effectiveness of endoscopic third ventriculostomy?

ABSTRACT

Background: endoscopic third ventriculostomy (ETV) is a well-established neurosurgical procedure for the treatment of
hydrocephalus. It has been describe a variable success rate with more failures in patients under one year old. A few theories try
to explain why there are more failures in these patients: one of them suggests that the presence of a distensible skull could be
the main cause.

Objectives: to analyze the success rate of placing a containment band in infants after an ETV.

Methods: a retrospective-descriptive study was performed, between January 2018 and December 2020. We included patients
less than one year old treated with hydrocephalus that was treated with an ETV. All of them were placed a contention band
immediately after surgery. An analysis of the demographic data, the surgical procedure and the success rate was performed.
Results: twenty-four patients were included, 58.3% were male. The medium age was 1.5 months old. Most of the patients has
a pos-hemorragic hydrocephalus (n=14). The global success rate was 41.6%. The ETV success score was >40 in 54.2 % of the
patients, 29.2% had score of 30, and 16.6% score of 20.

Conclusion: ETV is an efficient procedure for the treatment of infants with hydroceophalus, having a variable success rate. In our

series the implementation of a contention band on infants did not improve the success rate of ETV.

Keywords: Distensible skull; Endoscopic third ventriculostomy; Hydrocephalus; Infants
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La tercer ventriculostomia endoscépica (TVE) es un
procedimiento neuroquirdrgico consolidado para el
tratamiento de la hidrocefalia en nifios y adultos. Se ha
reportado una tasa de éxito elevada, aunque variable segiin
diversos factores, entre ellos la edad del paciente; mayores
tasas de fallo ocurren en pacientes menores de un afio.!
Existen diversas teorias que explican la elevada tasa de
falla en menores de un afio. Una de ellas sugiere que la
presencia de un crdneo distensible y la falta de un gradiente
de presién adecuado podrian ser las principales causas.?
Epstein y cols. propusieron en 1973 generar una
“envoltura” del crineo intentando aumentar el
gradiente de presién entre el espacio subaracnoideo y
los senos venosos para producir una mayor absorcién
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Figura 1. Colocacion de banda de contencion.

transventricular del liquido cefalorraquideo (LCR) en
pacientes con hidrocefalia;® teoria que fue retomada por
Rivero Garvia y cols. en 2012, quienes colocaban una
banda de contencién para generar el mismo efecto y
aumentar asf la eficacia de la TVE.#

OBJETIVOS

Analizar la colocacién de una banda de contencién
en lactantes posterior a la realizacién de una TVE y
establecer su tasa de éxito.

MATERIALESYMETODOS

Se realizé6 un estudio descriptivo-retrospectivo, entre
enero de 2018 y diciembre de 2020, en pacientes menores
de un afio con diagnéstico de hidrocefalia, tratados con
TVE en el Hospital de Nifios “Sor Maria Ludovica” de La
Plata, Buenos Aires, Argentina, a los cuales se les colocé
en el postoperatorio inmediato una banda de contencién
adhesiva, inextensible, de 2.5 cm de ancho, pasando por
encima del reborde orbitario hasta el inion, la que se
recambiaba cada 7 dias durante 3 meses (Figura 1).

Los criterios de inclusién fueron: menores de 12 meses
de vida, diagndstico de hidrocefalia, tratados con TVE y
colocacién de banda de contencién durante 3 meses, con
un seguimiento postquirdrgico minimo de 6 meses. Un
total de 38 pacientes lactantes fueron sometidos a TVE
durante el periodo de 3 afios, de los cuales 24 pacientes
cumplieron con los criterios de inclusion. Los restantes 14

fueron excluidos por no contar con un seguimiento mi-
nimo de 6 meses y/o no haber tenido adherencia al trata-
miento con la cinta adhesiva por un periodo de 3 meses.

Los datos fueron recabados de historias clinicas, par-
tes quirdrgicos y videos de cirugias. Se realizé un andli-
sis de las caracteristicas de la poblacién: edad, sexo, etio-
logia de la hidrocefalia, la escala de prediccién de éxito
de la TVE (ETVSS), procedimiento quirtrgico realiza-
do (TVE, septostomia, coagulacién de plexos coroideos,
otros), tasa de éxito de la TVE y, en los casos de falla, el
tiempo transcurrido hasta esta.

Las causas de la hidrocefalia se clasificaron como hi-
drocefalia postinfecciosa (HPI), hidrocefalia no posterior
a infeccién (HNPI), hidrocefalia posterior a hemorra-
gia intraventricular (HPHIV) e hidrocefalia en pacientes
portadores de mielomeningocele (MMC).

Se consideré el fallo de la TVE como la necesidad de
una reintervencién (re-I'VE o colocacién de shunt).

Para realizar los procedimientos se utiliz6, en todos los
casos, un endoscopio rigido Karl Storz (modelo DECQ)
con épticas de 0 o 30°. El equipo empleado incluyé como
instrumentos indispensables una sonda Fogarty 3 French
(Fr) y un coagulador monopolar. Todos las intervenciones
fueron grabadas de forma digital.

Se compararon los resultados obtenidos con la serie
publicada en 2017 en nuestro centro, con una poblacién
de similares caracteristicas y con el mismo equipo qui-
rirgico, en la cual se reporté una tasa de éxito de TVE
en lactantes del 64%, independientemente de la etiolo-
gia de la hidrocefalia.’
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TABLA 1. CARACTERISTICAS DE LA POBLACION

Paciente Sexo  Edad (meses) Etvss Etiologia Procedimiento Exito
1 M <1 30 MMC TVE*/CBPC**
2 M <1 20 HPHIV TVE/CBPC
3 M <1 30 HPHIV TVE/CBPC Si
4 F 1 40 HPHIV TVE/CBPC/SEPT**** Si
5 M 2 20 HPHIV TVE/CBPC
6 F <1 30 MMC TVE/CBPC
7 F 2 40 HPHIV TVE/CBPC
8 M <1 40 HNPI LT/ CBPC
9 F 2 30 HPHIV TVE
10 F 1 40 MMC TVE/CBPC/SEPT Si
11 M <1 30 HPHIV TVE/CBPC
12 F 1 40 MMC TVE/CBPC/SEPT Si
13 M 2 40 HPHIV TVE
14 F <1 30 MMC TVE/CBPC Si
15 M 1 20 HPHIV TVE/ SEPT
16 F 2 40 HPHIV TVE/CBPC
17 F 7 50 HPHIV TVE/CBPC/SEPT Si
18 M 1 40 HPHIV TVE/CBPC/SEPT Si
19 M 2 40 HPI TVE/CBPC
20 M 4 40 HNPI TVE/CBPC/SEPT Si
21 F 2 40 HPHIV TVE/CBPC
22 M <1 30 MMC TVE/CBPC
23 M 5 40 HPHIV TVE/CBPC Si
24 M 2 20 HPI TVE/SEPT Si

*TVE: tercer ventriculostomia endoscdpica. **CBPC: coagulacion bilateral de plexos coroideos. **LT: fenestracion a lamina terminal.
**SEPT: septostomia. MIMC: mielomeningocele. HPHIV: hidrocefalia posterior a hemorragia intraventricular. HNPI: hidrocefalia no posterior

a infeccion. HPI: hidrocefalia postinfecciosa.

RESULTADOS

Durante el periodo de 3 afios que comprendié el estudio
se incluyeron 24 pacientes. El 58.3% (n=14) fueron de
sexo masculino. La edad media fue de 1.5 meses, con un
rango de 0-7 meses. Las caracteristicas principales de la
poblacién se detallan en la Tabla 1.

La etiologia predominante fue la HPHIV (n = 14),
siguiendo en orden de frecuencia: MMC (n = 6), HPI
(n=2)y HNPI (n = 2).

Se realizé TVE en todos los pacientes, a mds
del 90% (n = 22) al procedimiento se le adicioné en
el mismo acto quirdrgico: coagulacién de plexos
coroideos bilateral, septostomia, fenestracién de la
lamina terminalis, entre otros.

Se registraron complicaciones en mds del 90% de
los pacientes relacionadas con la colocacién de la
banda de contencién; ninguno generé mortalidad ni

morbilidad a largo plazo. Se describieron como efectos
adversos: eritema, excoriaciones, dermatitis y alopecia
transitoria en la zona de colocacién de la banda (Figura
2). No hubo mortalidad registrada con relacién al
procedimiento quirtrgico.

Se reporté una tasa de éxito global de la TVE del
41.6%. El puntaje ETVSS fue mayor o igual a 40 en el
54.2% de los pacientes; 29.2% tuvieron score 30y el 16.6%,
20. El porcentaje de éxito segin ETVSS y la etiologia se
detallan en la Tabla 2, se obtuvo mejores resultados en los
pacientes con puntuacién >40 y menor éxito en aquellos
con HPHIV.

De los
intervencién (n=14) por falla de la TVE, a 11 se les colocé

pacientes que requirieron una segunda
una derivacién ventriculoperitoneal, a 1 una derivacién
ventriculoatrial y en 2 se realizé una re-TVE. El tiempo
promedio hasta la falla de la TVE fue de 54.2 dias (rango
14-167). E1 57.2% de los pacientes que presentaron esta
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TABLA 2. EXITO SEGUN ETVSS Y ETIOLOGIA

MMC 6 50% (n = 3)

2
HPI 50% (n = 1)
HPHIV 14 35.7% (n = 5)
HNPI 2 50% (n = 2)
TOTAL 24 41.6% (n = 10)

Figura 2. Dermatitis localizada.

falla tuvieron un ETVSS <30. En comparacién, en
aquellos que no precisaron un segundo procedimiento el
70% tenia un ETVSS 240.

Dentro de los pacientes que tuvieron falla de TVE
predominé la etiologia posthemorrédgica (50%). La edad
promedio entre los pacientes que demandaron otra
intervencién fue de 1.07 meses, mientras que en los
pacientes con TVE exitosa fue de 2.18 meses.

DISCUSION

La TVE es un procedimiento consolidado para el
tratamiento de la hidrocefalia, con una tasa de éxito
variable entre un 50-94%.° Para la poblacién pedidtrica,
Labidi y cols. propusieron una escala de prediccién de
éxito de la TVE (ETVSS) sobre la base de tres criterios

<30 (n = 4) 25.0%
>40 (n = 2) 100.0%
<30 (n = 1) 100.0%
>40 (n = 1) 0.0%
<30 (n = 6) 16.7%
>40 (n = 8) 50.0%
<30 (n = 0) 0.0%
>40 (n = 2) 50.0%
<30 (n = 11) 27.3%
>40 (n = 13) 53.8%

clinicos (edad del paciente, causa de la hidrocefalia e
historia previa de shunt). Este modelo fue validado en
varias series pedidtricas.”

En la literatura reciente hay numerosos estudios que
respaldan la realizacién de la TVE en pacientes menores
de un afio, a pesar de la baja tasa de éxito en este grupo
de edad (0-64%) debido a que presentan baja tasa de
complicaciones (menores al 10%) en comparacién con la
colocacién de shunts (cercano al 40%).**

En la serie publicada por M. Zaben y cols. la edad
fue un factor significativo asociado al resultado de la
TVE. Al dividir a los pacientes en 2 grupos: menores
de 6 meses y entre 6 y 12 meses, obtuvieron mejores
resultados en el grupo de mayor edad. No encontraron
que la causa de la hidrocefalia fuera un factor predictivo
parael fallo dela TVE.®

En nuestra serie, la causa de la hidrocefalia fue un
factor determinante, a la par de la edad, en la tasa de
éxito de la TVE.

Entre las teorias propuestas para explicar el fallo de
TVE en pacientes menores de un afio se propuso que
la inmadurez para la absorcién del LCR, ademids de
una mayor capacidad de generar nuevas membranas
aracnoideas y la incapacidad de mantener un gradiente de
presién adecuado debido a la distensibilidad del crineo,
jugarian un rol principal.

Basdndose en la fisiopatologia antes mencionada, se
planteé que ejercer una restriccién en el crecimiento
craneal (simulando de esta forma las propiedades eldsticas
de los pacientes mayores) generarfa un mayor gradiente
de presién entre el espacio cortical-subaracnoideo y los
senos venosos, con un mayor filtrado y absorcién de LCR,
mejorando de esta forma las tasas de éxito de la TVE.?

Se podria generar el efecto de un crdneo mds rigido
en los pacientes lactantes mediante la aplicacién de una
banda ineldstica en la circunferencia craneal restringiendo
asi su expansién, lo que ayudaria a mantener la
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permeabilidad de la TVE. Esto fue publicado por
algunos autores, quienes obtuvieron mejores tasas de
éxito al aplicar una restriccién moderada al crecimiento
craneal en pacientes menores de un mes.*

En nuestro trabajo implementamos la colocacién de
dicha banda considerando la posibilidad de mejorar las
tasas de éxito con una intervencién no invasiva y que no
presentaba complicaciones asociadas en la bibliografia.
Obtuvimos una tasa de éxito del 41.6%, similar a la
reportada en la bibliografia, pero menor en comparacién
con la serie publicada previamente en nuestro centro.
Esto podria explicarse por la variedad de causas de la
hidrocefalia: en nuestra serie la etiologia predominante
fue la HPHIV (58.3%) en contraste con la serie publicada
en el afio 2017° donde la etiologia predominante fue
MMC (69%). Otra diferencia encontrada fue en relacién
a la escala de la tasa de éxito de la TVE: nuestros
pacientes presentaron menor puntuacion.

En lo referente a la tasa de complicaciones, con
respecto a la colocacién de una banda adhesiva, en
nuestra serie encontramos una baja aceptacién de parte
de los padres por las complicaciones a nivel local que
esta producia. Concluimos, asi, que, a pesar de ser un
procedimiento no invasivo, genera un gran malestar en
los pacientes.

CONCLUSION

La TVE continda siendo un procedimiento eficaz para el
tratamiento de la hidrocefalia, con variacién en la tasa de
éxito segun la edad del paciente y la causa de la hidrocefalia,
menor en pacientes menores de 1 mes y con HPHIV.

En la serie presentada, la colocacién de la banda de
contencién simulando las caracteristicas de un crdneo
cerrado en los lactantes no ha mejorado las tasas de éxito
de dicho procedimiento.

El tratamiento de la hidrocefalia, sobre todo en menores
de un afio, continda siendo un desatio de la neurocirugia. Se
necesitan futuros estudios sobre la fisiopatologia de dicha
enfermedad para lograr mejores resultados en la terapéutica.
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Entre las causas del fallo de la TVE en lactantes podemos mencionar: inmadura capacidad de absorcién; tendencia a
desarrollar nuevas membranas aracnoideas en las cisternas basales debajo del piso del tercer ventriculo y falta de un
gradiente de presién suficiente debido a su crdneo distensible.

En cuanto al primer postulado me sumo a la opinién de Galassi, quien manifiesta que se trata de una explicacién di-
ficil de aceptar, considerando la baja incidencia de hidrocefalia en bebés inmaduros ingresados en unidades de cuida-
dos intensivos de todo el mundo.!?

En cuanto al segundo postulado, hay trabajos observacionales que mencionan dicho fenémeno.>* El tercer postula-
do nos lleva a considerar que para funcionar la tercer ventriculostomia endoscépica (TVE) necesita de un gradiente de
presién entre el sistema ventricular y el espacio subaracnoideo, y entre este ultimo y las vias de salida del liquido cefalo-
rraquideo (senos venosos, sistema linfatico, etc.). Ahora bien, todo flujo o toda energia se dirige hacia los lugares que le
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ofrecen menos resistencia. De este modo, serfa 16gico pensar que si las paredes ventriculares, en conjunto con la béveda
craneal, son complacientes, quizds podria resultar “mds ficil” dirigir esa energia en distender el conjunto “ventriculos-
béveda craneal” que en vencer las presiones subaracnoideas. Por lo tanto, se podria deducir que si contrarrestdramos la
distensibilidad craneal, esa energia que tiende a distender el complejo “ventriculos-béveda craneal” podria redirigirse
hacia el espacio subaracnoideo, estimulando la circulacién de liquido cefalorraquideo a ese nivel.*?

Los autores hacen una comparacién con una muestra de similares caracteristicas de pacientes previamente tratados
por el mismo equipo, sin banda de contencién, y no encontraron diferencias con los que si la usaron, lo cual no deja de
ser un valioso aporte. Vale destacar que, independientemente de esto, tienen buenos resultados comparados con otras
series.>%7

Cabe mencionar que el tratamiento analizado no fue exclusivamente TVE, ya que concomitantemente realizan
CPC a todos los pacientes. Esto no permite un andlisis “purista” para evaluar el valor predictivo de la TVE, ya que se
agrega otra variable. Mds alld de esto, celebro la inquietud de haber querido estudiar un tema tan controvertido e invi-
to a los autores a presentar un seguimiento longitudinal de esta cohorte.

Edgardo Morsucci
Hospital de Nifios “Ricardo Gutiérrez”, Ciudad de Buenos Aires, Argentina
Hospital de Nifios “Orlando Alassia”, Provincia de Santa Fe, Argentina
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Estimulacién vagal en pediatria:
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Fernando Contreras,' Nicolis Tello Brogiolo®

1. Servicio de Neurocirugia Pedidtrica, Hospital Italiano, Ciudad de Buenos Aires, Argentina

2. Servicio de Neurocirugia, Hospital Sor Maria Ludovica, Ciudad de La Plata, Buenos Aires, Argentina

RESUMEN

Introduccion: a pesar de la efectividad de los tratamientos farmacolégicos para la epilepsia, un 30% de los pacientes no
consigue un control adecuado de sus crisis. Diversas opciones quirlrgicas ablativas como la lobectomia simple o multiple,
lesionectomias, hemisferotomias funcionales, callosotomias y las desconexiones uni, bi o trilobares estan disponibles. El
implante del estimulador del nervio vago (ENV) constituye una alternativa quirdrgica valida de modulacién neuronal para el
control de las crisis.

Objetivo: evaluar la principal opcién de neuromodulacién en el tratamiento quirirgico de la epilepsia en la poblacién infantil, y
puntualizar los mecanismos de accién posibles.

Materiales y métodos: efectuamos una busqueda a través de PubMed y Medline con las palabras claves: “Epilepsia refractaria”,
“Estimulacion del nervio vago”, “Convulsiones” y “Neuromodulacién”.

Resultados: de 618 articulos encontrados tomamos 31 por su relevancia en la comprensiéon de los mecanismos de accién e
indicaciones del ENV en pacientes pediatricos. Del total de articulos, 2 son prospectivos randomizados, 1 multicéntrico y 1
metaanalisis.

Conclusion: los pacientes epilépticos en edad pediatrica que no responden a la medicacién deben ser evaluados ampliamente
en cuanto a caracteristicas de las crisis, niveles sanguineos de medicacién e imagenes ya que podrian beneficiarse con el
implante de un estimulador vagal.

Palabras clave: Convulsiones. Epilepsia refractaria. Estimulador vagal. Neuromodulacion
Vagal nerve stimulation in pediatrics: when and for whom?

ABSTRACT

Background: despite the effectiveness of pharmacological treatments for epilepsy, 30% of patients do not achieve adequate
control of their seizures. Various ablative surgical options are available, such as single or multiple lobectomies, lesionectomies,
functional hemispherectomies, callosotomies, and uni-, bi-, or trilobar disconnections. Vagus nerve stimulator (VNS) implantation
is a valid surgical alternative for neuronal modulation to control seizures.

Objectives: evaluation of the main neuromodulation option in the surgical treatment of epilepsy in the pediatric population. And
to describe the possible mechanism of action.

Method: we carried out a search through PubMed and Medline with the keywords: “refractory epilepsy”, “vagal stimulation” and
“neuromodulation”.

Results: from 618 articles found we took 31 for their relevance in the understanding of the mechanisms of action and indications
of VNS in pediatric age patients. Of the total of items, 2 are prospectives randomized, 1 multicentric and 1 metanalysis.
Conclusion: epileptic patients of pediatric age who do not respond to the medication should be widely evaluated in terms of
seizure characteristics, blood levels of medication and images since they could benefit from the implantation of a vagal stimulator.

Keywords: Neuromodulation. Refractory epilepsy. Seizures. Vagal nerve stimulation
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INTRODUCCION

La epilepsia es una entidad que afecta al 0.5-1% de la
poblacién mundial. La mayoria de los pacientes logra
controlar la enfermedad con firmacos antiepilépticos.
Se estima que aproximadamente el 30% de las personas
con epilepsia no alcanza un control adecuado de sus crisis
mediante el tratamiento farmacolégico convencional,
lo que representa un desafio significativo, tanto para
los pacientes como para los profesionales de la salud en
el dmbito pedidtrico. Estos pacientes deben estudiarse
de manera exhaustiva para discernir la causa de la poca
o nula respuesta a los tratamientos convencionales v,
ademds, considerar si son candidatos a una cirugia de la
epilepsia.'?

Actualmente la Liga Internacional de Lucha Contra la
Epilepsia (ILAE, sus siglas por su nombre en inglés)
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define la epilepsia refractaria, o también llamada
epilepsia de dificil control (EDC), como la persistencia
de crisis epilépticas a pesar de recibir un tratamiento
oportuno, con dos o mds firmacos antiepilépticos bien
seleccionados, en una dosis adecuada y bien tolerados.?

Habitualmente, las EDC se asocian con deterioro
cognitivo, trastornos conductuales y menor expectativa y
calidad de vida para el paciente, lo que no solo implica
una carga clinica y familiar considerable, sino también
un mayor riesgo de morbilidad y en menor medida de
mortalidad. Las crisis epilépticas recurrentes pueden
agravar los problemas cognitivos, psicoambientales y
econémicos-sociales, complicando ain mds el manejo de
la enfermedad.

Ante la EDC, cada paciente debe ser evaluado dentro
de un protocolo especifico para definir si es candidato, o
no, a cirugia de epilepsia, ya que un gran porcentaje de
estos son pasibles de recibir algin tratamiento quirdrgico,
particularmente la ENV. Estos tratamientos quirdrgicos
para las EDC varian segin la etiologia, el sindrome
epiléptico y la localizacién de un unico, o de multiples,
focos epilépticos.*”

Los tratamientos quirtrgicos de la epilepsia refractaria
pueden clasificarse en dos categorias principales: con
intensién curativa y con intencién paliativa. Los primeros
buscan la ausencia de crisis o su disminucién significativa
a través de cirugias resectivas o desconectivas; en
cambio en los segundos, el objetivo principal es reducir
la frecuencia y/o severidad de las crisis epilépticas y
mejorar la calidad de vida a sabiendas de que estas no
se eliminardn por completo. Dentro de las técnicas
resectivas  se incluyen las lobectomias (simples o
multiples) y las lesionectomias, en tanto que dentro de las
técnicas desconectivas mencionamos la hemisferotomia
funcional, las callosotomias® y las desconexiones uni, bi
o trilobares.”’ En el grupo de las paliativas se encuentran
la estimulacién cerebral profunda, la estimulacién de
circuito cerrado y el ENV, objeto de nuestro articulo.

OBJETIVO

Evaluar indicaciones y uso del ENV, principal opcién
de neuromodulacién, en el tratamiento quirdrgico de la
epilepsia en la poblacién infantil.

MATERIALESYMETODOS

Realizamos una busqueda bibliogrifica en las bases
de datos Medline y PubMed con las palabras claves:
“Epilepsia refractaria”, “Estimulacién del nervio vago”,
“Convulsiones” y “Neuromodulacién”. Sobre la base de esa
informacién, y nuestra propia experiencia, actualizamos

los conceptos utilizados para el implante del ENV.
Describimos las principales entidades clinicas pasibles de
ENV y el protocolo de estudio de los candidatos.
Aspectos técnicos de la
neuromodulacién en EDC

Estimulacion del nervio vago (ENV)

La ENV implica el implante de un dispositivo similar a un

neurofisiolégicos 'y

marcapasos que envia impulsos eléctricos intermitentes
al nervio vago. El dispositivo consta de dos partes: un
generador multiprogramable y un cable que lo une con el
nervio vago y lo fija al nervio a través de tres conectores.
Este generador produce estimulos intermitentes en el
nervio vago durante un periodo regulable las 24 horas del
dia: periodo “On”de estimulacion (de 30 a 60 segundos) y
“Off”, que es el tiempo entre estimulos (de 3 a 5 minutos).

La ENV fue aprobada en 1994 en Europa como terapia
complementaria para adultos y nifios de todas las edades
con epilepsia refractaria, y en 1997 en Estados Unidos para
adultos y nifios mayores de 12 afios.®’ Posteriormente, la
limitacién de edad en EE. UU. se redujo a nifios mayores
de 4 afios. Al momento de la publicacién de este articulo,
hay solo dos opciones de ENV ofrecidos en la Argentina:
“LivaNova: Modelo Aspire- Modelo Aspire 106MR
— Modelo Sentiva 1000MR”, y “Pins medical: Modelo
G111MR?”. Los autores encontramos ambos modelos con
prestaciones similares y satisfactorias en nuestra practica.

Estimulacion cerebral profunda (ECP)

La ECP consiste en el implante de electrodos en dreas
especificas del cerebro, como el tdilamo, donde el
“target” mis utilizado es el nicleo anterior del tdlamo
(aunque también estd en consideracién el subtdlamo)™
conectados a un generador de impulsos implantado
bajo la piel. Los impulsos eléctricos enviados por el
generador ayudan a regular la actividad neuronal y
pueden reducir la frecuencia de las crisis.!"*? Esta
técnica es considerada principalmente para pacientes con
epilepsia focal que no son candidatos adecuados para
cirugia resectiva. Los blancos se seleccionan en funcién
del tipo de epilepsia, la localizacién del foco epiléptico
y los circuitos neuronales especificos involucrados en la
propagacién de las crisis. La eleccién de cada nicleo es
crucial y debe ser individualizada para cada paciente,
basada en una evaluacién neuroldgica detallada que
involucra imégenes de resonancia magnética (RM) y

10,11

videoelectroencefalogramas (VEEG).

Estimulacion de respuesta cerrada (ERC)

Es un sistema de estimulacién que monitorea

continuamente la actividad cerebral y responde a
patrones electroencefalogrificos anormales asociados
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con la aparicién de crisis epilépticas. Los electrodos
se implantan en el foco epiléptico, o lo mds cercano
posible, y estin conectados a un dispositivo implantado
en el crineo que detecta la actividad ictal y administra
estimulacién eléctrica en tiempo real para interrumpirla
antes de que se generalice. Esta modalidad de tratamiento
es especialmente util para pacientes con focos epilépticos
bien localizados que no pueden ser tratados eficazmente
con cirugia resectiva. Su nombre comercial mds conocido
es el “Neuro-Pace” (Neuro-Pace Inc., Mountain View,

CA, EE. UU.).

Teorias de funcionamiento

Existen diferentes hipétesis que se encuentran en estudio

que intentan explicar el mecanismo por el cual el ENV

disminuye el nimero de crisis epilépticas. Entre las mas
importantes podemos destacar:

Teoria de la sincronizacién neural: sugiere que la ENV
podria ayudar a sincronizar la actividad neuronal a través de
la modulacién de las conexiones entre el tallo cerebral y las
redes corticales, disminuyendo asi la aparicién de descargas
neuronales anémalas que pueden desencadenar crisis.!"™*3
Modulacién neuroquimica: la estimulacién del
nervio vago puede alterar la concentracién de varios
neurotransmisores en el cerebro, incluidos GABA (4cido
gamma-aminobutirico), serotonina y norepinefrina.
Estos neurotransmisores juegan un papel crucial en la
regulacién de la excitabilidad neuronal y pueden ayudar a
estabilizar la actividad eléctrica cerebral.!'"'3
Teoria de la interferencia eléctrica: propone que
la estimulacién del nervio vago puede interferir
directamente con la propagacién de las descargas
epilépticas a través del cerebro mediante la alteracién
de los circuitos neuronales, actuando como una especie
de “freno” para la actividad eléctrica anémala. Las dos
hipétesis siguientes procuran explicar los resultados
positivos de la terapéutica de neuromodulacién:'*3
1. Modulacién del locus coeruleus: la ENV puede aumen-

tar la actividad del locus coeruleus, una regién del cerebro
que influye en el estado de alerta y la atencién. Aumen-
tar la produccién y liberacién de norepinefrina en el ce-
rebro desde el locus coeruleus podria ayudar a estabilizar
la actividad neural y reducir la incidencia de crisis.!*"

2. Plasticidad sindptica: finalmente, hay evidencia que
sugiere que la ENV podria inducir cambios a largo
plazo en la plasticidad sindptica en el cerebro. Esto
podria llevar a una reestructuracién de las redes neu-
ronales de manera que se haga menos probable la ini-
ciacién y propagacién de crisis epilépticas.!t

La combinacién de estos mecanismos y teorias
contribuye a entender por qué la ENV puede ser efectiva

en la reduccién de las crisis epilépticas. Sin embargo,

es probable que los efectos varien entre individuos y
que varios de los mecanismos mencionados trabajen en
conjunto para producir los beneficios observados.!"3

Técnica de implante: es bien conocida y reglada por lo
que remarcamos uUnicamente los aspectos salientes del
procedimiento.”* La incisién en el cuello se realiza del
lado izquierdo, a mitad de camino entre el esternén y la
mandibula, una vez disecado el plano muscular, reconocido
y reparado el nervio vago, se colocan los electrodos
“abrazindolo”. Se tunelizan los cables hasta un bolsillo
previamente disecado en la regién pectoral externa donde
se aloja el generador y se realizan las conexiones. Se verifica
la activacién de la bateria y se deja calibrada la respuesta
acorde al caso antes del cierre de las incisiones.

Indicaciones parala colocacién de ENV

Este tratamiento se considera especificamente para

pacientes que no son candidatos ideales para la cirugia

resectiva y su vez no han respondido adecuadamente

a multiples firmacos antiepilépticos. Las indicaciones

aceptadas para la poblacién pedidtrica**’ son:

* Sindrome de Lennox-Gastaut (SLG): el SLG co-
mienza tipicamente en la infancia, generalmente entre
los 2 y 7 afios. Presenta diversos tipos de crisis epilép-
ticas a lo largo de su evolucién (crisis ténicas, aténi-
cas, mioclénicas o ausencias atipicas) o crisis tonico-
clénicas generalizadas. Neurofisiolégicamente, lo mds
caracteristico es el patrén electroencefalografico:
descargas de 1.5 a 2.5 Hz de punta-onda lentas vis-
tas durante la vigilia y ritmo rdpido durante el suefio
(paroxismos de ritmo rapido en el EEG), es decir, ac-
tividad rdpida irregular de 10 a 20 Hz que ocurre pre-
ferentemente durante el suefio. El LGS es el sindrome
epiléptico especifico donde mds se ha estudiado la co-
locacién del ENV y para el que se ha mostrado espe-
cialmente beneficiosa para los pacientes.”>™"’

* Sindrome de Dravet / epilepsias mioclénicas severas
de la infancia: se trata de un sindrome genético carac-
terizado, en su mayoria, por mutaciones en el gen SC-
N1A, que codifica una subunidad del canal de sodio
neuronal. Estas mutaciones alteran la funcién de los
canales de sodio afectando la transmisién neuronal.
Evoluciona con crisis epilépticas altamente refracta-
rias y actian de manera severa el desarrollo y la cali-
dad de vida del nifio.”18

*  Encefalopatia epiléptica infantil temprana (sindrome
de Ohtahara): normalmente inicia en el primer afio de
vida con crisis ténicas y espasmos infantiles y ademds
tiene un patrén de EEG caracteristico con supresién-
burst (“explosion”).

*  Sindrome de West: se caracteriza por espasmos epilépti-
cos, retraso en el desarrollo y un patrén tipico en el EEG
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con hipsarritmia. Aunque el tratamiento de este sindro-

me es farmacolégico (ACTH, esteroides y drogas anti-

epilépticas), estos tienden a evolucionar hacia una ence-
falopatia epiléptica refractaria a la medicacion.’®*

» Epilepsia mioclénica-astitica (sindrome de Doo-
se): tiene como caracteristica principal que inicia en
la infancia con crisis mioclénicas y aténicas, a menu-
do junto con ausencias y crisis tonicoclénicas. El ENV
puede ser utilizado como una opcién de tratamiento
adicional en casos refractarios donde la medicacién no

ha logrado un adecuado control de las crisis.’®"

Casos en los que la cirugia resectiva no es viable

Nifios con crisis focales refractarias que no son candidatos
para cirugia resectiva debido a que la localizacién del foco
epileptogénico estd en clara relacién a dreas elocuentes
del cerebro o en pacientes donde no se pudo identificar
con precisién y en forma delimitada el drea epiletogénica.
Vale destacar que, en los ultimos afios, se ha avanzado
mis en resecciones quirdrgicas convencionales en
pacientes pedidtricos con focos relacionados a ciertas
dreas elocuentes, sobre todo motoras y visuales, donde se
podia obtener un mejor resultado postoperatorio frente a
la indicacién de neuromodulacién.®”1318-20

Epilepsias  multifocales o  generalizadas:  se
caracterizan por tener multiples focos epileptogénicos
en diferentes dreas del cerebro o que pueden afectar
en forma generalizada ambos hemisferios cerebrales
imposibilitando la identificacién de una tnica regién
que pueda ser tratada quirtdrgicamente. Se manifiestan
con una amplia variedad de tipos de crisis, incluidas las
tonicoclénicas, ausencia, mioclénicas y aténicas.!®2!
Epilepsias genéticas: abarcan un amplio espectro de
trastornos epilépticos causados por variantes genéticas
especificas. Comprender la base genética de estas
afecciones no solo es vital para el diagnéstico y la
caracterizacién clinica, sino que también puede influir en
las opciones de tratamiento en las cuales cada vez mis se

estd incluyendo la ENV.172

Evaluacién preimplante

Evaluacion neuroldgica completa

Se debe tener una historia clinica detallada, incluidos tipos
y frecuencia de crisis, y tratamientos medicamentosos
previos, como una exploracién fisica y neurolégica para
evaluar desarrollo y comorbilidades.

Estudios diagndsticos
Electroencefalograma (EEG), polisomnografia
(PSG) o videoEEG: vpara identificar patrones

electroencefalogrificos especificos y evaluar actividad
ictal e interictal.

Resonancia magnética (RM): se debe realizar RM 21.5
Tesla para excluir lesiones estructurales y posibilidad de
cirugia respectiva o desconectiva.

Valoracién  multidisciplinaria:  un  equipo  de
neurdlogos, neurocirujanos y otros especialistas deben
evaluar la candidatura del paciente teniendo en cuenta
una estimacién del apoyo familiar y su capacidad para
manejar el dispositivo implantado.

En nuestro protocolo agregamos una polisomnografia
con oximetria para evaluar apneas del suefio y patrones
respiratorios previos a la colocacién, dada la morbilidad

de estos pacientes.

Evaluacién postimplante
Pardmetros de neuromodulacion del ENV
Los pardmetros de estimulacién del ENV pueden ser
modificados mediante un programador externo que se
conecta al generador implantado en forma inaldmbrica.
Estos cambios se pueden hacer en cualquier momento y
la cantidad de veces que sea necesaria. Normalmente se
hacen durante las consultas ambulatorias. Los pardmetros
que comunmente se modifican como la frecuencia,
intensidad, ancho de pulso y duracién, suelen ser ajustados
individualmente por un neurélogo o epileptélogo infantil
en funcién de la respuesta al tratamiento.

* Frecuencia de estimulacién: se refiere a la cantidad de
impulsos eléctricos entregados por segundo y suele ex-
presarse en Hz.

* Intensidad de estimulacién: nivel de energia eléctrica
de los pulsos, puede variar desde niveles bajos a altos.

* Ancho de pulso: corresponde a la duracién de cada
pulso eléctrico en milisegundos, puede influir en la
forma en que se propagan los impulsos nerviosos.

* Duracién de estimulacién: se refiere al tiempo total
durante el cual se envian los pulsos.

El ENV permite tres modos de estimulacién:

*  Modo convencional: es reglada con un periodo de es-
timulacién (Oz) y un periodo entre estimulacién (Off).
Se puede programar la duracién de cada uno (On-
Off), y de cada estimulo se puede programar la fre-
cuencia de estimulacién, la intensidad y el ancho de
pulso. Este estimulo intenta abortar o disminuir in-
tensidad de una convulsién en curso o que se desarro-
llard inmediatamente.

*  Modo autoestimulo: es una funcién opcional en algu-
nos modelos de las dos marcas de ENV. Produce una
estimulacién adicional cuando el generador detecta un
aumento de la FC >20%. Este aumento de la FC es
asociado a una crisis convulsiva y genera un disparo de
estimulacién extra con pardmetros programables que
actuan como “gatillo”. Aumento de la frecuencia car-
diaca: el ENV la censa continuamente y hard una esti-
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TABLA 1. CLASIFICACION DE MCHUGH-ENGEL. RESULTA-
DOS POSTIMPLANTE

80-100% de reduccidn de las crisis

Clase 1 v

epilépticas
Clase 2 50-79% de reduccion de las crisis
Clase 3 <50% de reduccion de las crisis
Clase 4 Solo se beneficia con el iman
Clase 5 Sin mejoria

mulacién adicional ante un cambio abrupto. Podemos
programar que dispare el estimulo cuando la frecuen-
cia cardiaca aumente entre un intervalo (20-70%) de
la basal. Bradicardia: podemos programar que dispare
estimulo cuando la FC baje de una menor a la progra-
mable (entre 30 y 60 de FC por minutos). Disminuye
el riesgo de muerte subita inesperada en epilepsia. Po-
sicién: dectbito prono.

* Imidn: el generador disparara un estimulo extra con
pardmetros programables (normalmente 50% al
estimulo basal) cuando se le pasa un imédn que tiene el
paciente o familiar/cuidador.

La optimizacién de los pardmetros de estimulacién
se trata de un proceso individualizado, realizado por un
neurdlogo o epileptélogo infantil basindose en las nece-
sidades especificas de cada paciente, que a menudo im-
plica pruebas y ajustes a lo largo del tiempo para lograr el
mejor equilibrio entre la eficacia terapéutica y la toleran-
cia del paciente.

La poblacién que recibe el implante del ENV es muy
diversa, haciendo compleja la evaluacién exacta de la
efectividad en cada subgrupo.

RESULTADOS

Al comparar las distintas fuentes resefiadas surge que
para la homogenizacién de la interpretacién de los
resultados se utiliza actualmente la escala de McHugh-
Engel? (Tabla 1), considerando la propuesta de Orosz y
cols.” parece oportuna e importante la idea de dividir a
los pacientes en respondedores 250% (grupos 1y 2) y no
respondedores (grupos 3, 4y 5).

Respecto del sindrome de Lennox-Gastaut, la reduccién
mediana de las convulsiones totales fue del 48.6% a los 3
meses, 52.1% a los 6 meses, 66.7% al afio, 56.4% a los 18
meses y 64.3% a los 24 meses de la colocacion del ENV,
quedando claro que es el subgrupo con mejores resultados
en casi todas las publicaciones. ' Estos datos los
podemos comparar respecto del grupo “no” Lennox-
Gastaut: 45.5%, 50%, 60%, 61.4% y 66.7% a los 3, 6, 12,
18 y 24 meses, respectivamente.

En otra serie pedidtrica, a los 12 meses de tratamiento se
evidencié un control de crisis en el 68% de los pacientes,? y

en otra serie, en el 54%, que se elevaba al 78% en el grupo
de sindrome de Lennox-Gastaut.”®"” Como ya se sefiald, la
ausencia de crisis no es el objetivo de la indicacién para el
ENV, esta solo se da entre <1% y el 5% de los casos."” Por
lo tanto, su eficacia como medio de control absoluto de las
convulsiones estd lejos de ser universal.

En referencia a los aspectos neurocognitivos, los
resultados de los metaandlisis mostraron que no hubo una
mejora significativa en el rendimiento cognitivo general a
los 3, 6, 12 y >12 meses después del tratamiento con ENV
en comparacién con el abordaje previo. Sin embargo, se
observé que a medida que aumentaba la duracién del
tratamiento con ENV, el rendimiento cognitivo general
en pacientes con epilepsia mejoraba progresivamente.

Las evaluaciones de calidad de vida y bienestar global
realizadas por Ryvlin y col.” y Handforth y col.®
sugieren que los beneficios del control de las convulsiones
generalmente superan las morbilidades asociadas a la
ENV. La terapia con ENV tuvo efectos variables sobre
los factores de calidad de vida. Hubo una mejora en el
estado de alerta en el 66.1% (72/109) de los pacientes a
los 24 meses de seguimiento. Ademds, aproximadamente
un tercio de estos se beneficiaron con la terapia de ENV
complementaria en las dreas como la concentracién,
energia, estado de 4nimo, comunicacién verbal y progreso
en las tareas escolares a lo largo del tiempo. Los resultados
también demuestran que todos los factores de calidad de
vida, incluida la memoria y el desarrollo de habilidades,

mejoraron con el tiempo, de 12 a 24 meses.>*'

DISCUSION

Actualmente hay evidencia consistente sobre la
efectividad de la ENV para el tratamiento paliativo de
la epilepsia de dificil control que no tiene indicacién
quirdrgica con intenciones curativas. 71618263031

Respecto de la medicacién con DAE pre y postimplante
la bibliografia es contradictoria. Algunas publicaciones
reportan que se logré disminuir la dosis o la cantidad de
DAE en un 22% postimplante.*%%17% Pero en muchas

diferencias.*32%31 [,a

otras publicaciones no hubo
evaluacién de la calidad de vida realizada por el médico
se basé en los registros de pacientes disponibles e incluyd
un andlisis del estado de alerta, concentracién, energia,
memoria, estado de dnimo, comunicacién verbal, progreso
en las tareas escolares y desarrollo de habilidades para la
vida. Los cambios en la calidad de vida se clasificaron
como “mejores o mucho mejores que antes de la ENV?,
“sin cambios desde la ENV”, “peores o mucho peores
que antes de la ENV” 0 “desconocidos”. La ENV es una
terapia con muy bajo indice de complicaciones o efectos

adversos. La infeccién asociada a la cirugia de colocacién
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TABLA 2. EFECTOS ADVERSOS ASOCIADOS AL ENV

Cambios en la voz 15-66%
Tos 7-45%
Dolor 11%
Disnea 6-25%
Parestesias 7.9%

del estimulador ronda entre <1% y el 5%.51%13

Los efectos adversos mds frecuentes son la tos y
los cambios de voz durante el estimulo, todos estos
van disminuyendo a medida que pasa el tiempo de
colocado el ENV o del aumento de los parimetros de
estimulacién.’®31¢ También, vale destacar que todos los
efectos adversos desaparecen al disminuir los pardmetros
o al apagar el generador (Tabla 2).

De cara al futuro, las principales expectativas se orien-
tan a optimizar los generadores, especialmente, a reducir
su costo para lograr una real universalizacién de la indi-
cacién. Otro punto es la duracién de la bateria; se anuncia
que préximamente estardn disponibles las baterias recar-
gables con una duracién de 20 afios. Se espera una con-
tinua mejora en los pardmetros personalizados para cada
paciente optimizando los resultados para cada sindro-
me epiléptico. Los avances en los dispositivos portitiles,
como los relojes inteligentes, smartphones y el desarro-
llo de aplicaciones integradas con el ENV tienen el po-
tencial que hoy estd en desarrollo a fin de facilitar el tra-
tamiento y mejorar los tiempos y resultados. El desarrollo
de biomarcadores serd de gran valor para diferenciar los
“auténticos” no respondedores al tratamiento farmacol6-
gico y quienes son candidatos al ENV en etapas tempra-
nas del tratamiento y preservar el desarrollo cerebral. Sin

embargo, sobre la base del conocimiento actual, persisten
las siguientes incdgnitas: sexisten parimetros Gnicos de
estimulacién para ciertos tipos de crisis (por ¢j.: focales o
generalizadas), sindromes (por ¢j.: Lennox-Gastaut, epi-
lepsia de ausencia juvenil, etc.) o grupos de edad? Y, scui-
les son los efectos psicosociales de la terapia con ENV en
las familias de los pacientes con epilepsia? A pesar de la
eficacia demostrada de la ENV en la epilepsia médica-
mente intratable, no todos los pacientes obtienen resulta-
dos favorables. Aproximadamente el 25% no alcanza un
beneficio terapéutico significativo y menos del 5% logra
quedar completamente libre de convulsiones. No obstan-
te, el equipo tratante debe tomar en cuenta esta opcién en
una etapa temprana de la enfermedad en vez de esperar
que haya fallado la terapia polimedicamentosa, en parti-
cular cuando se trata de pacientes en etapa de maduracién
de su sistema nervioso central.

CONCLUSION

Todos los articulos relevados validan el rol del ENV
en la modulacién para epilepsia refractaria. Los efectos
colaterales reportados son razonables y eventualmente
reversibles. El repaso de la fisiologia e indicaciones del
dispositivo amplian la comprensién de su utilidad.
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Hemangioma invasivo vertebral dorsal
Emilio Rodriguez, Edelweiss Martini, Federico Garavaglia, Radl Jalil,
Francisco Pueyrredén, Adridan Mufioz
Servicio de Neurocirugia, Hospital de Nifios de la Santisima Trinidad de Cérdoba, Ciudad de Cérdoba, Argentina

RESUMEN

Introduccién: los hemangiomas vertebrales (HV) son los tumores 6seos primarios mas frecuentes de la columna vertebral
y, aunque raramente son sintomaticos, pueden presentar desafios significativos. Actualmente no hay un consenso sobre el
tratamiento 6ptimo y existen varias opciones terapéuticas disponibles, tanto de forma aislada como combinada, incluidas las
vertebroplastia, escleroterapia, cirugia, embolizacién y radioterapia.

Objetivos: presentar un caso de hemangioma vertebral invasivo con un enfoque de tratamiento multimodal.

Descripcion del caso: paciente masculino de 11 afios que ingresa por dorsalgia, paraparesia progresiva severa y retencion
urinaria. La tomografia computada (TC) y las imagenes de resonancia magnética (RM) revelaron una lesién a nivel D8 y D9.
Debido a la progresién de los sintomas se indicé tratamiento quirdrgico.

Intervencion: laminectomia D8 y D9 con exéresis del componente epidural. Presenté como complicacion un hematoma
extradural, por lo que fue reintervenido. La anatomia patolégica fue compatible con hemangioma vertebral. Se realizé
tratamiento complementario mediante embolizaciéon tumoral con n-butil-2-cianoacrilato. La RM de control, a los tres meses del
tratamiento, no mostré progresion de la enfermedad. A los 9 meses de la cirugia, el paciente se encuentra asintomatico y sin

déficit neuroldgico.

Conclusion: en pacientes con HV Enneking lll que se asocian a déficit neurolégico por compresion del sistema nervioso, el
tratamiento quirdrgico es la opcién de eleccion. La embolizacién puede utilizarse de forma prequirdrgica o como tratamiento
coadyuvante postquirlrgico, aunque sus resultados a largo plazo aun son variables, por lo que se debe controlar periédicamente

al paciente.

Palabras clave: Cirugia. Embolizaciéon. Hemangioma. Radioterapia

Invasive dorsal vertebral hemangioma

ABSTRACT

Background: vertebral hemangiomas (VH) are the most common primary bone tumors of the spine and, although rarely
symptomatic, can present significant challenges. Currently, there is no consensus on the optimal treatment, with several
therapeutic options available both in isolation and in combination, including vertebroplasty, sclerotherapy, surgery, embolization

and radiotherapy.

Objective: to present a case of invasive vertebral hemangioma with a multimodal treatment approach.
Case description: an 11-year-old male patient was admitted for back pain, severe progressive paraparesis and urinary retention.
Computed tomography (CT) and magnetic resonance imaging (MRI) revealed a lesion at D8 and D9 levels. Due to the progression

of symptoms, surgical treatment was indicated.

Surgery: D8 and D9 laminectomy with excision of the epidural component. He presented an extradural hematoma as a
complication, for which he was reoperated. The pathology was compatible with vertebral hemangioma. Complementary
treatment was performed by means of tumor embolization with n-butyl-2-cyanoacrylate. The follow-up MRI, performed three
months after treatment, did not show progression of the disease. Nine months after surgery, the patient is asymptomatic and

without neurological deficit.

Conclusion: in patients with Enneking Ill HV associated with a neurological deficit due to compression of the nervous system,
surgical treatment is the option of choice. Embolization can be used preoperatively or as a postoperative adjuvant treatment,
although its long-term results are still variable, so the patient should be monitored periodically.

Keywords: Embolization. Hemangioma. Radiotherapy. Surgery
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INTRODUCCION

Los hemangiomas vertebrales (HV) son los tumores
Oseos primarios mds frecuentes de la columna vertebral
y, aunque raramente son sintomdticos, pueden presentar
desafios significativos. Actualmente no hay un consenso
sobre el tratamiento éptimo y existen varias opciones
terapéuticas disponibles, tanto de forma aislada como
combinada, incluidas las vertebroplastia, escleroterapia,
cirugia, embolizacién y radioterapia.’”

OBJETIVOS

Presentar la resolucién de un caso de hemangioma
vertebral invasivo (Enneking estadio III) mediante un
enfoque de tratamiento multimodal.
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A

Figura 2. RM prequirdrgica. A) Secuencia T1 sagital. B) Secuencia T1 sagital con gadolinio. C) Secuencia T1 axial con gadolinio.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente masculino de 11 afos hospitalizado por
dorsalgia, paraparesia progresiva severa y retencién
urinaria. La tomografia computada (TC) y las imagenes
de resonancia magnética (RM) revelaron una lesién
a nivel D8 y D9, (Figuras 1 y 2). Debido a la rdpida
progresiéon de los sintomas se indicé tratamiento
quirdrgico al quinto dia de internacién.

Intervencién
Durante el procedimiento se realizé laminectomia D8 y
D9 con exéresis del componente epidural. Durante la ci-

rugia, la lesién fue muy hemorrdgica, lo que dificulté la
hemostasia. La evolucién inicial fue favorable con recu-
peracién progresiva del déficit neurolégico. En el cuar-
to dia postoperatorio presenté nuevo deterioro motor. La
RM (Figura 3) mostré un hematoma compresivo en el le-
cho quirtrgico. Se indic6 nueva cirugia de evacuacién. El
paciente logré mejoria continua y progresiva de su déficit.

La anatomia patolégica informé hemangioma (Figu-
ra 4). Se completé el estudio con una angiografia selec-
tiva dorsal (ASD) que revelé una lesién hipervascular
con emergencia de la arteria radicular magna de Adam-
kiewickz a nivel de D7 izquierdo. Se decidié tratamiento
mediante embolizacién tumoral. A los dos meses se efec-
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Figura 4. Imagenes de anatomia patolégica. Coloracién hematoxilina-eosina. Magnificacion 10x y 4x. Microscopia: tejido dseo trabecular maduro en cuyos espacios medula-
res se observa una proliferacién vascular benigna, constituida por vasos de pequefio a mediano tamafio, algunos dilatados, revestidos por endotelio sin atipias, con hematies

endoluminales que asientan sobre estroma fibrovascular con hemorragia reciente.

tué el procedimiento con n-butil-2-cianoacrilato superse-
lectivo embolizando las arterias de los pediculos D8 y D9
bilateral logrando una desvascularizacién completa de la
lesién (Figura 5). A los 4 meses de la cirugfa, la RM no
mostré progresion de la enfermedad (Figura 6), a los 9
meses, el paciente continta asintomitico, sin déficit mo-
tor, sensitivo ni compromiso de esfinteres.

DISCUSION

Los hemangiomas vertebrales (HV) pueden ser capilares o
cavernosos y se clasifican segun el sistema de Enneking en
tres estadios.* Segin Nahom Teferi y Kyle Kato, los HV
que producen dolor sin compromiso neurolégico pueden
ser tratados con procedimientos no quirdrgicos como
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Figura 5. Angiografia digital medular. A) Preembolizacion. B) Postembolizacién.

Figura 6. RM postcirugia. A) Secuencia T1 sagital con gadolinio. B) Secuencia T1 axial con gadolinio.
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embolizacién, vertebroplastia, radioterapia o inyeccién de
etanol.” Por el contrario, si presentan déficit neuroldgico
significativo o progresivo con compresién de la médula
espinal, se debe considerar el tratamiento quirtrgico.»*

Las imédgenes de resonancia magnética (RM) pueden
anticipar las caracteristicas del hemangioma a tratar.
Habitualmente, los HV son hiperintensos tanto en T1
como en T2. Sin embargo, cuando son activos, agresivos
o invasivos (Enneking III), suelen ser isointensos en
T1 e hiperintensos en T2 (ver Figura 2). Segun Daniel
Eichberg, la embolizacién tumoral puede realizarse de
forma prequirtrgica para facilitar la cirugia. Algunos
autores informan que este procedimiento puede ser un
tratamiento Unico con respuestas curativas, sin embargo,
otros describen una respuesta meramente temporal o
nula en HV grados III sin cirugia postembolizacién ni
radioterapia.® Finalmente, la radioterapia, como afirma
Keaton Piper, puede usarse como monoterapia para el
dolor o como complemento de la cirugia, demostrando
una disminucién de la recidiva a los 2 afios en resecciones
subtotales de un 7 a un 30%.°

En nuestro paciente, debido a la rdpida progresién de la
sintomatologia, se propuso el tratamiento quirdrgico de
urgencia. Los objetivos fueron descomprimir la médula
espinal y realizar la toma de tejido para diagnéstico definitivo.

Luego de marcar con radioscopia el segmento patolégico
se efectud un abordaje en la linea media desde D6 a D10.
En primera instancia, se buscé identificar limina sin lesiéon
(D10) y a partir de alli continuar con la laminectomia hacia
el tejido patolégico. Luego de haberla completado y extraer
el componente de lesién en el espacio epidural, se evidenci6
una expansion del saco medular. Durante la intervencién
el paciente presentd inestabilidad hemodindmica y requirié
transfusién debido al sangrado constante. Posteriormente a
la hemostasia, se colocé un drenaje epidural y se realizé el
cierre habitual de la herida.

Creemos que la presencia del hematoma epidural
al quinto dia postquirirgico se relaciona con las
caracteristicas hipervasculares de la lesién que dificultaron
la hemostasia intraoperatoria. A pesar de la aparicién de un

nuevo déficit neurolégico, su pronta evacuacién permitié
controlar rédpidamente los sintomas. Si bien la corpectomia
puede indicarse como tratamiento quirdrgico, en nuestro
paciente, dada la emergencia neurolégica y la falta de
diagnéstico definitivo, fue descartada como tratamiento
inicial. Ademds, la corpectomia tiene un mayor riesgo de
pérdida de sangre intraoperatoria debido a la naturaleza
hipervascular del tumor.?

Finalmente, no existen estudios a gran escala que
comparen los resultados y las tasas de recurrencia
tumoral de la laminectomia versus la corpectomia.? A
pesar de la invasién tumoral de las estructuras anteriores
y posteriores a D9, la ausencia de fractura-luxacién y/o
deformidad progresiva permitieron tratar al paciente sin
necesidad de una fusién vertebral para estabilizacion.

CONCLUSION

En aquellos pacientes con HV Enneking grado III que se
asocian a déficit neurolégico por compresién del sistema
nervioso, el tratamiento quirdrgico es la opcién de eleccién.
La embolizacién puede utilizarse de forma prequirirgica,
o como tratamiento coadyuvante postquirdrgico, aunque
sus resultados a largo plazo atin son variables, por lo que se
debe controlar periédicamente al paciente.
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En relacién al caso presentado de un hemangioma vertebral a nivel de D8-9 en un paciente de 11 afios, me llamo la

atencién que el abordaje inicial incluyera una laminectomia. Si bien esta podria estar justificada ante la posibilidad de
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una compresién medular subaguda, considerando que se trata de un estadio III de la escala de Enneking, a mi criterio,
hubiera optado, luego de la RM y TC, por realizar una angiografia debido a los indicios de una lesién tumoral vascu-
lar. Probablemente este enfoque hubiera minimizado los riesgos del importante sangrado intraoperatorio reportado y
la aparicién del hematoma extradural que requiri6 una reintervencién.

Mi opcién hubiera sido la embolizacién, tratamiento inicial que los mismos autores sefialan aunque “en igualdad” de
preferencias entre distintos autores. En este caso, un enfoque mds conservador mediante la embolizacién del heman-
gioma podria haber ofrecido también un resultado aceptable en cuanto a remisién de los sintomas y estabilidad del seg-
mento espinal comprometido. Es importante agregar que la cementacién vertebral habria sido un tratamiento comple-
mentario ideal tras la embolizacién, mejorando la estabilidad del segmento afectado. También cabe destacar que los
sintomas pueden atribuirse mds a trastornos hemodindmicos que a la compresién medular directa.

No obstante, debo resaltar la infrecuencia de esta patologia en la edad pediitrica, lo que nos lleva a reconsiderar la
oportunidad de una laminectomia descompresiva. Entiendo que la indicacién de la laminectomia pudo haberse toma-
do por factores de presién sobre el equipo neuroquirdrgico. Finalmente, la evolucién favorable hasta la fecha del pa-
ciente también debe ser tenida en cuenta.

La intencién de este comentario no es confrontar con los colegas sino, desde mi experiencia, ampliar el razonamien-
to sobre los tratamientos posibles.

Alfredo Houssay
Hospital General de Nifios “Pedro de Elizalde”, Ciudad de Buenos Aires, Argentina
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Colapso espontineo de siringomielia
Victor Vasquez ! Carlos Tello,* Lucas Piantoni,? Rodrigo Remondino,*

Eduardo Galau‘(-‘:tto,2 Mariano Noel?
1. Servicio de Neurocirugia, Hospital General de Nifios “Pedro de Elizalde”, Ciudad de Buenos Aires, Argentina

2. Servicio de Patologia Espinal, Hospital de Pediatria S.A.M.I.C. “Prof. Dr. Juan P. Garrahan”, Ciudad de Buenos Aires, Argentina

RESUMEN

Introduccioén: la asociacién entre malformacion de Chiari tipo | (MC), escoliosis y siringomielia es bien conocida; no asi el colapso
espontaneo de la cavidad siringomiélica que es altamente infrecuente.

Obijetivos: reportar un caso de colapso espontaneo de siringomielia y analizar la bibliografia sobre el tema.

Descripcion del caso: paciente de 4 afios y medio con diagnostico de malformacion de Chiari tipo | asociado a siringomielia y
escoliosis. La evolucién de la cavidad siringomiélica y la escoliosis fue controlada mediante imagenes de resonancia magnética
(RM) y espinogramas.

Intervencion: en el curso de la observacion se evidencié la resoluciéon espontanea de la siringomielia. Respecto de la MC
se decidio el tratamiento quirdrgico a fin de controlar la escoliosis, que a pesar de la descompresiva progresoé y fue resuelta
mediante artrodesis instrumentada.

Conclusiones: nuestro caso aporta informaciéon a la literatura para la comprensién de la posible evolucion natural de la
siringomielia.

Palabras clave: Chiari tipo |. Escoliosis. Espinograma. Siringomielia
Spontaneous collapse of syringomyelia

ABSTRACT

Background: the association between Chiari malformation type | (CM), scoliosis and syringomyelia is well known; spontaneous
collapse of the syringomyelia cavity is not, which is highly infrequent.

Objectives: to report a case of spontaneous collapse of syringomyelia and to analyze the bibliography on the subject.

Case description: a 4-and-a-half-year-old patient was diagnosed with Chiari malformation type | associated with syringomyelia
and scoliosis. The evolution of the syringomyelia cavity and scoliosis was monitored by magnetic resonance imaging (MRI) and
spinograms.

Surgery: during the observation, spontaneous resolution of the syringomyelia was evident. Regarding the CM, surgical treatment
was decided to control the scoliosis, which progressed despite decompression and was resolved by instrumented arthrodesis.
Conclusion: our case provides information to the literature for understanding the possible natural evolution of syringomyelia.

Keywords: Chiari type I. Full spine radiograph. Scoliosis. Syringomyelia
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La siringomielia (SM) es una cavidad anormal
intramedular que contiene liquido cefalorraquideo
(LCR). Su comportamiento expansivo y la posibilidad de
causar dafio neurolégico son bien conocidos. No muestra
predileccién por sexo y se observa en el 75% de pacientes
en edad pedidtrica que son sometidos a cirugia de Chiari.

La sintomatologia es variada y puede ir desde una
simple disestesia hasta una escoliosis grave.! La RM es
el método diagnédstico de eleccién para la siringomielia;
las imégenes sagitales y axiales ponderadas en T1 y T2
de columna completa son las mds significativas para la
deteccién y control de la enfermedad. Su hallazgo aislado
es poco frecuente.” El ripido acceso a las RM en el
curso del estudio de una escoliosis en la edad pedidtrica
desemboca frecuentemente en el descubrimiento de
la asociacién de una malformacién de Chiari I con
siringomielia.® La conducta habitual en estos casos es
comenzar con la descompresiva suboccipital, tanto la
técnica de “liberacién” osteoligamentaria cldsica como
la que amplia el “estuche” dural con material autélogo
o distintos sustitutos. El tratamiento exclusivo de la
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Figura 2. Cortes sagital y axiales de RM en los que se evidencia el colapso de la cavidad.

cavidad siringomiélica como paso inicial estd descripto,
pero actualmente su aplicacién como primera opcién es
controvertida.*

La evolucién natural de la asociacién MC/siringomielia
es poco conocida en la edad pedidtrica, en tanto el
fenémeno del colapso espontineo de la siringomielia
instalada es inusitado y, de hecho, hay muy pocos casos
reportados.

OBJETIVOS

Reportar un caso de colapso espontineo de siringomielia
y analizar la bibliografia sobre el tema.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente masculino de 4 afios y 6 meses con ausencia de
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Figura 3. Espinograma, frente. Progresion curva de Cobb y su correccion mediante instrumentacion toraco-lumbar.

reflejos cutineos abdominales y una escoliosis tordcica
de convexidad izquierda, cuyo valor angular de Cobb
T-L3 de 230° y convexidad izquierda se traté con corsé
toraco-lumbosacro (tipo TLSO). La RM mostré una
malformacién de Chiari tipo I asociada a una extensa
siringomielia, desde C2 a T9 (Figura 1). Los potenciales
evocados somatosensoriales (PESS) resultaron normales.
Se adopté conducta expectante.

A la edad de 10 afios y 6 meses, el nifio presenté hiper-
estesia cutdnea abdominal izquierda e hipotrofia de cintura
escapular, asociados a signo de Babinsky bilateral. Se reco-
mendo realizar cirugia de la malformacién de Chiari, pero
la familia rechazé dicha propuesta de tratamiento. Un afio
después, sorpresivamente, el control con RM mostré una
marcada reduccién del tamafio y didmetro de la siringomie-
lia cervicotorécica, cuyo aspecto era fusiforme (Figura 2).

Intervencion

La malformacién de Chiari tipo I permanecié sin cam-
bios, pero se observé una progresién de la curva escolié-
tica a 350°. A la edad de 12 afios y 3 meses, el paciente
fue intervenido quirdrgicamente de la malformacién de

Chiari tipo I.

Se realizé un abordaje con craniectomia suboccipital
asociada a reseccién del arco posterior en C1. Dos afios
mis tarde, se constaté que dicha escoliosis habia progre-
sado a 82° (Figura 3) y se decidié hacer la fusién espinal
posterior instrumentada de T4-L4 con correccién de la
curva a 390°.

DISCUSION

La etiologia de la siringomielia asociada a malformacién
de Chiari es controvertida y con multiples hipdtesis,
donde la teoria clisica hidrodindmica o del martillo
propuesta por Gardner, o la teoria de Ball y Dayan son
las mds conocidas.>® Estos dltimos autores, postularon:
“si el flujo de salida del LCR del foramen magno estd
obstruido, una onda de presién ocasionada por Valsalva
podria transmitirse hacia la médula y disecarla a través
de los espacios de Virchow-Robin, generando cavidades”;
cabe resaltar que estos autores basaron su hipétesis en la
observacién de cavidades siringomiélicas en necropsias.
Otra teoria es la de Klekamp,” quien propone que
la siringomielia es un estado de edema crénico, el cual
comienza por una obstruccion al pasaje de LCR, esto
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causaria un desbalance del liquido intra y extracelular
resultando en la formacién de una cavidad intramedular.®
Por su parte, Aboulker sugiere que la presencia de una
obstruccién del foramen magno podria aumentar la
presion en el espacio subaracnoideo espinal impidiendo
la salida del liquido extracelular espinal, originando la
aparicién de una cavidad intramedular.’

La wvariabilidad de las teorias existentes podria
explicar los resultados quirdrgicos de la descompresiva
suboccipital. El restablecimiento de la circulacién de
LCR en la unién craneovertebral y medular podria ser la
causa de la disminucién o desaparicién de siringomielia,
sin embargo, existen casos de progresién, aun con
multiples tratamientos.”

En la literatura existen pocos reportes de resolucién
espontdnea de siringomielia asociada a malformacién
de Chiari tipo I. Algunos estudios, como el de Sung y
cols., o el de Mazunder y cols., hacen referencia a casos
observados en dos nifios de 7 y 5 afios.’*!? Los autores
atribuyen que la fosa posterior tiende a aumentar su
volumen durante el periodo de crecimiento y como
consecuencia genera el ascenso de las amigdalas
cerebelosas restableciendo la dindmica y colapsando
la siringomielia. Este tipo de resolucién apoya la teoria
de Mikulis, quien describe una tendencia al ascenso de
las amigdalas cerebelosas durante la infancia debido al
crecimiento de la fosa posterior.® A su vez, propone que
un descenso de las amigdalas a través del foramen magno
de hasta 6 mm es normal. Luego del ascenso amigdalino y
la normalizacién de la circulacién del LCR en el foramen
magno, la restauracién del flujo del LCR daria lugar al
posterior colapso de la siringomielia.

Por otro lado, Jack y cols. han propuesto un mecanismo
de comunicacién entre la cavidad siringomiélica y el
espacio subaracnoideo debido a un desgarro causado por
el aumento de la presién durante las maniobras de Valsalva
0 un traumatismo, lo que provoca la descompresién de
la siringomielia.’* Esta comunicacién se ha demostrado

en estudios de RM vy neuropatologia. Bogdanov y
Mendelevich, por su lado, utilizaron técnicas de RM
dindmica para demostrar el drenaje espontineo de la
siringomielia, debido al desarrollo de una comunicacién
entre dicha cavidad y el espacio subaracnoideo en adultos
no tratados con siringomielia asociada a la malformacién
de Chiari 1.5

Santoro y cols. describieron dos casos de siringomielia
que se resolvieron espontdneamente debido al drenaje
de la cavidad siringomiélica en el espacio subaracnoideo
espinal; sin embargo, solo en uno de ellos pudo
demostrarse una comunicacién entre la siringomielia y el
espacio subaracnoideo espinal.”

En nuestro caso no se realizé volumetria de la fosa
posterior. Tampoco se registré trauma alguno durante
el periodo de control por imégenes del paciente. Cabe
mencionar el desarrollo de escoliosis que requirié su
intercurrencia

posterior resolucién quirdrgica; esta

también hace ain mds llamativo el presente caso.

CONCLUSION

Pocos son los reportes de casos de colapso o resolucién
espontinea de la siringomielia. En nuestro caso
consideramos que la causa pudo haberse correspondido
con un desgarro secundario a un aumento de presién,
como reflere la teoria de Jack y cols., pero persiste la
duda de si el colapso es un comportamiento posible o un

desenlace en la historia natural de la siringomielia.
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COMENTARIO

El trabajo presentado sobre siringomielia de resolucion espontinea nos abre una serie de preguntas. El caso reportado
es de dificil presentacién en pediatria ya que se calcula que 8 de cada 100000 nacidos puede presentar siringomielia,
asociada a escoliosis y Chiari tipo I, las cuales, en un porcentaje muy bajo, pueden resolver de forma espontinea, sin
haber tratado quirdrgicamente el Chiari.™*

Es ampliamente reconocida la teorfa de Gardner y Williams**

sobre la resolucién espontdnea, algunas nos hablan
de remodelacién y reposicién de amigdalas, que segiin Mikulis y cols., en su estudio de RM, fueron disminuyendo el
descenso de amigdalas y favoreciendo la circulacién normal del LCR; otros hablan de reduccién del tamafio del cere-
belo con descompresién y restablecimiento de la circulacién; otros, de fisura del parénquima medular favoreciendo la
comunicacion entre el syrinx y el espacio aracnoideo.?*® Todas postulaciones discutibles en si, como la falta de consen-
so en la controversial patologia de Chiari.

Muchas veces adoptar una conducta expectante puede ser beneficioso, o, por lo contrario, generar un cuadro de le-
sién centromedular como la cavidad siringomiélica, o condicionarlo a un curva escolidtica descompensada. Debere-
mos esperar a tener un mejor conocimiento de la fisiopatologia para poder definir cudl es la mejor conducta a seguir
con nuestros pacientes.

Eduardo F. Olivella
Hospital E1 Carmen, Ciudad de Mendoza, Mendoza, Argentina

BIBLIOGRAFIA

1. Mezzadri JJ. Siringomielia por malformacién de Chiari: resolucién espontinea. Revisién bibliografica. Rev Argent Neuroc, 2021; 35(03): 216-23.

2. Coloma Valverde, e# al. Resolucién esponténea de Sirinx. Revista de Neurocirugia, M Granado Pefia, Hospital Universitario de la Gran Canaria.

3. Mikulis DJ, Diaz O, Eggline TK, Sdnchez R. Variance of the position of the cerebellar tonsils with age: preliminary report. Radiology, 1992; 183:
725-8.

4. Blegvad C, Grotenhuis JA, ez al. Siringomyelia: a practical, clinical concept for classification. Acta Neurochir (Wien), 2014; 156(11): 2127-38.

5. Gradner W], Karnosh L], Angel J. Syringomyelia; a result of embryonal atresia of the foramen of the Magendie. Trans Am Neurol Assoc, 1957:
82nd Meeting: 144-5.

6. Di Rocco, Oi S. Spontaneous regression of syringomyelia in Hajdu-Cheney syndrome with severe platybasia. Case report. J Neurosurg, 2005;
103(2 Suppl): 194-7. Doi: 10.3171/ped.2005.103.2.0194

COLAPSO ESPONTANEO DE SIRINGOMIELIA 46
Victor Vasquez, Carlos Tello, Lucas Piantoni, Rodrigo Remondino, Eduardo Galaretto, Mariano Noel



SUPLEMENTO PEDRIATRIA. | 2025
DOI: 10.59156/revista.v0i0.684

NOTA TECNICA

Presentacion de un nuevo equipo de
neuronavegacioén con brazo robético. Estudio
preliminar en 4 casos quirdrgicos pediatricos

Jorge Beninca, Edgardo Morsucci, Lucas Vera, Anabella Gatti
Hospital de Nifios “Dr. Orlando Alassia”, Santa Fe, Argentina

RESUMEN

Introduccioén: en las cirugias estereotacticas y de neuronavegacion, las imagenes en 3D del cerebro humano se utilizan como
un mapa virtual y un dispositivo fisico que identifica las estructuras anatémicas en el cerebro real. El desarrollo tecnolégico
ha avanzado desde los dibujos y fotografias de cerebros cadavéricos hasta las representaciones tridimensionales en tiempo
quirdrgico, desde los dispositivos mecanicos estaticos hasta los sistemas visuales y magnéticos instantaneos.

Objetivo: presentar la experiencia inicial del uso de un dispositivo de neuronavegacién con brazo robético desarrollado por los
autores.

Descripcion del instrumental: se trata de un sistema fisico de localizacion tridimensional y el software correspondiente,
disefiado para uso en intervenciones neuroquirdrgicas como herramienta de neuronavegacién que adquiere datos, tanto de
imagenes por resonancia magnética (RM) como de la tomografia axial computada (TAC). Entrega, con una frecuencia de 5/
segundo, 3 datos de posicién de la punta del marcador (lapiz) que corresponden a los valores en el eje X con una precisiéon de
menos de 0.12 mm, una precision del eje Y de menos de 0.23 mm y, para el eje Z, una precisién de 0.14 mm. Ademas, la misma
informacion incluye los 3 angulos de rotacion del vector del lapiz marcador en tiempo real.

Conclusion: el equipo testeado en los cuatro casos resulté sencillo de usar y efectivo para neuronavegar y trazar la ruta de
aproximacion al blanco.

Palabras clave: Abordaje. Brazo robético. Neuronavegacion. Software
Presentation of a new robotic arm neuronavigational device. Preliminary study in 4 pediatric surgical cases

Background: in stereotactic and neuronavigational surgeries, 3D medical images of the human brain are used as a virtual map and
a physical device that pinpoints anatomical structures in the real brain. Technological development has advanced from drawings
and photographs of cadaveric brains to three-dimensional representations in surgical time and, in localization systems, from static
mechanical devices to instantaneous dynamic visual and magnetic systems.

Objective: to present the initial experience of using a neuronavigational device with a robotic arm developed by the authors.
Device description: it is a physical three-dimensional localization system and the corresponding software, designed for use in
neurosurgical interventions as a neuronavigational tool that acquires data from both Magnetic Resonance Imaging (MRI) and
Computed Tomography (CT). It delivers, with a frequency of 5/second, 3 position data of the marker tip (pencil) that corresponds to
the values on the X axis with an accuracy of less than 0.12 mm, Y axis accuracy of less than 0.23 mm and, for the Z axis an accuracy
of 0.14 mm. In addition, the same information includes the data of the 3 angles of rotation of the marker pencil vector.

Conclusion: the equipment tested in four cases was simple to use and effective for marking and tracing the approach routes to the
target.

Keywords: Approach. Neuronavigational. Robotic Arm. Software
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INTRODUCCION

La correspondencia entre la anatomia de un volumen
cerebral y su representacién grifica en un mapa
tridimensional (atlas, TC, RM), mediante un dispositivo
que obtenga las coordenadas, es la base conceptual para el
desarrollo de la estereotaxia y la neuronavegacion.

En una linea histérica sucinta, hacia principios del siglo
XX se utilizaron aparatos fijados sélidamente al crdneo
y, a través de ejes longitudinales y radiales de metal,
con una punta marcadora se obtenian las coordenadas
geométricas que se trasladaban a los mapas o imdgenes
de las estructuras anatémicas correspondientes en un
paciente dado.*® Luego estas mediciones se hicieron
méviles, en forma analdgica o digital de los dngulos
y brazos, permitian los registros de las coordenadas.
Mis tarde, las mediciones se calculan visualmente por
estereoscopia con cimaras de precisién y marcadores fijos
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Figura 1.Tiempo prequirurgico. Fijacion del craneo y ubicacion del brazo robotico.

y méviles, que entregan la misma informacién.®® Los
dispositivos magnéticos trabajan por alteracién de campos
en el mismo espacio quirdrgico.”!® Hay también mixtos,
magnéticos/visuales, con funcionamiento combinado.

La mejora en la precision y homogeneidad en los
actuadores fisicos que miden los dngulos y el desarrollo
de programas y velocidades de cémputo de las ultimas
décadas nos instaron a considerar la posibilidad de hacer
un paso atrds en esa linea y plantear la posibilidad de
utilizar nuevamente un sistema fisico.”!!

La definicién espacial y la velocidad de obtencién de
los datos del mundo fisico con un brazo robdtico como
los que se obtienen comercialmente en la actualidad
y la existencia de plataformas de grificas de imdgenes
médicas tridimensionales, permitieron desarrollar un
neuronavegador con buena precisién y calidad en la
presentacién visual.

DESCRIPCION DEL INSTRUMENTALY PRO-
CEDIMIENTO

Se ha adaptado un dispositivo de medicién en 3 dimensio-
nes al uso en un ambiente de quiréfano (MicroScriber®);’

-

S

este entrega, con una frecuencia de 5/segundo, 3 datos de
posicién de la punta del marcador (lépiz) que correspon-
den a los valores en el eje X con una precisién menor a
0.12 mm, en el eje Y con precisién menor a 0.23 mm vy,
para el eje Z, una precisién de 0.14 mm. Ademis, en la
misma informacion, se incluyen los datos de los 3 dngu-
los de rotacién del vector del l4piz marcador. La aplicacién
de este sistema se realizé en cuatro casos seleccionados en
los que las técnicas convencionales también permitieran el
tratamiento quirdrgico sin poner en riesgo al paciente.

El sistema es protegido en el quiréfano por una manga
estéril de polietileno. El pin de aluminio, tnico contacto
fisico con el paciente, se esteriliza con los métodos habi-
tuales y se coloca en el brazo una vez constituido el cam-
po quirtrgico (Figura 1).

Los datos son enviados a una computadora en la mis-
ma sala de operaciones que, mediante un soffware escri-
to por los autores, los procesa en una gréfica tridimensio-
nal y permite marcar la posicién y rotacién del lapiz lector
en una pantalla de visualizacién. El brazo robético se fija
a la mesa quirdrgica y al marco de Mayfield mediante un
sistema de prensas solidarias entre si. Se ubica siempre al
lado del hombro izquierdo del paciente. En la cirugia de
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Figura 2. Brazo robético en tiempo quirtirgico.

columna, con el paciente en decibito prono, se colocé a la
altura del térax del lado izquierdo.

Una sesién se realiza en dos tiempos: 1) registracién
que consiste en la medicién de al menos cuatro puntos
que se correspondan con puntos coincidentes con la to-
mografia de referencia. Con estos datos se calcula auto-
mdticamente la matriz de registracién, que establece una
correspondencia punto a punto entre mundo fisico y es-
pacio virtual. El error de registracién se calcula por cua-
drados minimos y es una medida del ajuste de esa co-
rrespondencia. En un criterio prictico, lo determinamos
como aceptable menor a 1 mm; si no se consigue, se rea-
liza nuevamente este paso o se considera el uso de un mé-
todo automidtico de correccién de errores. Este paso se
hace antes de la colocacién de los campos quirtrgicos.

2) Medicién propiamente dicha: el sistema grafica un
objeto que representa al ldpiz del brazo en las imdgenes
del paciente. Se puede visualizar en 3D y en cortes bidi-
mensionales MPR. Cuenta con una proyeccién, de distan-
cia programable, para estimar dénde estaria la punta de
una herramienta (cdnula de biopsia, endoscopio, catéter) si
se apoya el ldpiz en la superficie cefilica. La frecuencia de
actualizacién de la lectura es de 5 veces por segundo. Las
mediciones se hacen en el tiempo quirdrgico que requiere
el uso de un pin estéril que se rosca luego de cubrir al bra-
zo con una manga de polietileno estéril (Figura 2).

Los célculos, los modelos y las imagenes de TAC, MR,
o fusién de ambas, son procesados por la plataforma 3D

Slicer.™ Toda la gestién de la representacion del espacio
virtual queda a cargo de esta.

Tratamiento matematico: en un trabajo previo' se de-
sarrollaron las ecuaciones en un programa para ubicar en
un marco estereotixico Micromar® las coordenadas y la
trayectoria de una aguja de biopsia, segin su sistema de
fiduciarios. En el nucleo del cilculo se encuentra la ecua-
cién general transformada (Figura 3).

Esta matriz permite representar las 3 dimensiones de un
punto en la entrada fisica del dispositivo lector en el mis-
mo espacio virtual de una imagen médica y un modelo que
represente el ldpiz o una herramienta adosada a este, por
ejemplo: una cdnula de endoscopia. La légica geométrica
es la misma que tienen los controladores de un aeropuer-
to de la posicién de un avién en despegue, y sus rotaciones
se definen (y tienen los mismos nombres: cabeceo, direc-
cién y rolido) que los de este sistema virtual. Esta ecuacién
ademds permite que cada modelo y cada imagen puedan
ser movidas, rotadas, ampliadas o deformadas, segin pa-
rdmetros especificos para visualizar las estructuras anaté-
micas de cada paciente para la planificacién de una ciru-
gia. En el modo de registracién se requiere el mejor ajuste
posible entre lectura real y representacién. Para reducir el
error se utiliza un calculo: el algoritmo de punto mds cer-
cano iterativo (Iterative Closest Point, ICP), que ajusta
con el cuadrado del namero de datos, por lo que, aunque el
numero minimo es de 4 puntos, es preferible una cantidad
mayor de puntos correspondientes.”
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Figura 3. Caso 4. Trazado de trayectoria para colocacion de catéter ventricular.

CONCLUSIONES

Se ha disefiado y construido un sistema de navegacion
para cirugias neuroldégicas que utiliza puntos éseos o es-
tructuras cutineas o marcadores fijados solidariamente al
crdneo para la localizacién tridimensional. Este proyec-
to se encuentra en la fase de prototipo. Se han realiza-
do pruebas en laboratorio y en el quiréfano en situacién
quirdrgica. En todos los casos, el uso del sistema de neu-
ronavegacion fue a los efectos de corroborar su eficacia y
sin que el procedimiento quirurgico dependiera de este ya
que se trata de una experiencia inicial. La evaluacién en
el laboratorio se ha hecho con impresiones 3D de TACs
de pacientes efectivamente operados, en el departamen-
to de bioingenieria de la Universidad Nacional de Entre
Rios (UNER) y la evaluacién en el quiréfano se hizo cua-
litativamente por la opinién de los cirujanos involucrados
en cada cirugia, todos del servicio de Neurocirugia del
Hospital de Nifios “Dr. Orlando Alassia” de la ciudad de
Santa Fe. En los cuatro casos empleados, el sistema arro-
j6 prestaciones satisfactorias y acorde a las simulaciones.
Las mediciones estadisticas de precisién, repetibilidad y
seguridad bioeléctrica son objeto de otra publicacién, ac-
tualmente en proceso.

El registro del volumen del craneo y cerebro del paciente
en el espacio virtual de referencia de tomografia, o de fu-
sién de estas con imédgenes de RM permite la localizacién
de la estructura anatémica con precisiéon.'#?* La geometria

B 2 AXCLLEMRD L0

angular utilizada es equivalente a la de la aeronavegacion
y de alli toma su desarrollo matemadtico y las definiciones
en las formas, traslaciones y rotaciones. La precisién de la
tecnologia robdtica y computacional utilizada en este pro-
yecto depende de la calidad del sistema de captacién es-
pacial. En este prototipo se encuentra por debajo de la
décima de milimetro, segin se informa en el manual de
usuario del brazo robético utilizado, por lo que se plantea
como una alternativa viable en neurocirugia.

Consideramos que los bajos costos de fabricacién por
la incorporacién de soffware libre y la exactitud del siste-
ma hacen factible que, en un futuro cercano, la comuni-
dad de neurocirujanos pueda adoptar esta tecnologia en
su prictica.

Agradecimientos: al Dr. Mario Jaikin y al programador Ri-
cardo Burone por sus aportes desinteresados a este trabajo.
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COMENTARIO

En la historia de la neurocirugia, la importancia en valoracién y mensuracién volumétrica, con su visién tridimensio-
nal, ha sido y es importante en el abordaje quirdrgico de las patologias del sistema nervioso central. En las ltimas dé-
cadas los avances e innovaciones en instrumental, imadgenes, microscopio para el desarrollo de la microcirugia, la fi-
sica, ingenieria y robética aportaron mucho y hacen que los eventos quirdrgicos sean mds precisos, mds efectivos y
menos invasivos.

Los conceptos estereotdxicos juegan un papel muy importante en esto que describimos, y la neuronavegacion es de
gran aporte.

En referencia a este articulo debo decir que se han guiado en la construccién de este prototipo desde las bases cla-
ras de la estereotaxia, valorando las referencias que toman, donde algunas no tienen seguridad de fijacién con respecto
a las imédgenes obtenidas y los elementos de correccién fisico-espaciales adecuados, y que ademds han sido chequeadas
con respecto a sistemas estereotdcticos tradicionales y validados.

Por ultimo, también remarcar la simplificacién del sistema y sus costos, lo que lo hace sumamente atractivo y util para
ser empleado en sistemas de salud donde los presupuestos son bajos. Este equipo de neuronavegacién puede ayudar y
brindar una neurocirugia acorde a lo que demandan los tiempos actuales.

Felicito a los autores por este disefio y prueba de prototipo, y como bien se enuncia en su descripcién, debe continuar
cumpliendo las etapas necesarias para la validacién médica.

Carlos Alberto Ciraolo
Servicio de Neurocirugia Adultos y Pediatria, Jefe de Seccion de Neurocirugia Funcional,
Hospital Italiano de Buenos Aires
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Historia de la neurocirugia infantil en

Mar del Plata, Buenos Aires, Argentina

Ricardo Cragnaz

Servicio de Neurocirugia, Hospital Materno Infantil, Ciudad de Mar del Plata, Buenos Aires, Argentina

RESUMEN

La neurocirugia infantil en Mar del Plata se inicia en el Hospital Interzonal Especializado Materno Infantil (HIEMI) “Don Victorio
Tetamanti” en 1977. Originalmente llamado “Hospital de Mar del Plata” y fundado en 1903, se incorpord a la ley de regionalizacion
de la provincia de Buenos Aires.

En sus primeros afos, la neurocirugia se centrd en el Hospital Regional (actual Hospital Interzonal General de Agudos “Dr. Oscar
Alende”) y atrajo a destacados neurocirujanos.

En la década de 1980 se formd un equipo especifico para neurocirugia infantil, y se desarrollé la sala de UTI pediatrica en
1982. En los afos noventa se incorporé un tomégrafo y desde el 2000 hay un programa de residencia. Actualmente, la sala de
neurocirugia infantil realiza unas 130 cirugias anuales y cubre guardias las 24 horas con un enfoque especializado que incluye
neuroendoscopia, cirugia vascular, columna y oncologia.

Palabras clave: HIEMI Victorio Tetamanti. Historia. Mar del Plata. Neurocirugia

History of children’s neurosurgery in Mar del Plata, Buenos Aires, Argentina

ABSTRACT

Children's neurosurgery in Mar del Plata began at the Hospital Interzonal Especializado Materno Infantil (HIEMI) “Don Victorio
Tetamanti” in 1977. Originally called “Hospital de Mar del Plata” and founded in 1903, it was incorporated into the Regionalization
Law of the Province of Buenos Aires. In its early years, neurosurgery was centered at the Hospital Regional (actual Hospital Interzonal
General de Agudos “Dr. Oscar Alende”) and attracted prominent neurosurgeons. In the 1980s, a specific team for children's
neurosurgery was formed, and the pediatric intensive care unit was developed in 1982. A CT scanner was added in the 1990s,
and since 2000 there has been a residency program. Currently, the children's neurosurgery room performs around 130 surgeries
annually, covering 24-hour on-call, with a specialized focus that includes neuroendoscopy, vascular surgery, spine, and oncology.
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La neurocirugia infantil en Mar del Plata se inicia en el
dmbito del HIEMI “Don Victorio Tetamanti”, que fue
incorporado al marco de la ley de regionalizacién de la
provincia de Buenos Aires en 1977.

El edificio actual data de 1982, con posteriores
ampliaciones. Antiguamente era llamado “Hospital de
Mar del Plata” y fue fundado en 1903. Por haber nacido
a instancias de las epidemias de poliomielitis en los afios
cincuenta, también hubo iniciativas en la especialidad
en el antiguo Cerenil (actual Instituto Nacional de
Rehabilitacién Psicofisica del Sur “Dr. Juan O. Tesone”
—Inareps-).

En los primeros afios, la neurocirugia en Mar del
Plata se desarrollé en el dmbito del Hospital Regional
(hoy HIGA “Dr. Oscar Alende”) incluido en la Regién
Sanitaria VIII (Figura 1). Fue inaugurado en 1961
dentro del sistema de la reforma hospitalaria y fue una
institucién de vanguardia para su época, con orientacién
docente, residencias y gran complejidad fisica y de
recursos humanos.

Los primeros neurocirujanos, como su iniciador, el Dr.
Reinaldo Rojas, fueron de formacién general orientada a
la cirugia del adulto, manejando técnicas de diagndstico
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Figura 1. La Region Sanitaria VIl abarca el sudeste de la provincia de Buenos Aires. Posee una poblacion aproximada de 1800000 habitantes. Notese la amplia
zona de influencia.

por imdgenes (tales como ventriculografias y angiogra-
fias) y respondiendo a las urgencias, especialmente trau-
mas, hematomas y tumores.

Para resolver casos especiales, era comun la concurren-
cia desde la Ciudad de Buenos Aires del Dr. Raul Carrea
(Jefe de Servicio de Neurocirugia en el Hospital Ricardo
Gutiérrez) y del Dr. Jorge Monges, quien habia iniciado
su formacién quirtrgica en el Hospital Regional de Mar
del Plata con el Dr. Rojas, asi como especialistas del Hos-
pital Regional, junto a la colaboracién del Dr. Guillermo
Nogueira del Hospital Privado de Comunidad.

A principios de la década de 1980 se integré un equi-
po de neurocirujanos orientado especificamente a la
neurocirugia infantil constituido por el Dr. Daniel Zin-
gale (oriundo de Rosario, Santa Fe, Argentina), el Dr.
Roberto Aldinio (oriundo de La Plata, Buenos Aires,
Argentina) y quien suscribe, formado en la residencia
del Hospital Ricardo Gutiérrez de la Ciudad de Bue-

nos Aires (en la histérica Sala 18). Estos tltimos a car-

go del servicio Materno Infantil durante veintitrés afios.
En ese tiempo, siempre recibimos el apoyo de nuestros
maestros, especialmente del Dr. Jorge Monges, quien
concurrié a Mar del Plata en numerosas oportunidades
en que se pidié su asesoramiento.

A vpartir de la conformacién del equipo, simultinea-
mente se desarroll6 la sala de UTT pediatrica en el Hospi-
tal Materno Infantil, con pricticas de neurointensivismo
a partir de 1982. También durante la década del noven-
ta se sumé un tomdgrafo al hospital, lo que permitié el
abordaje de patologias en forma mds rdpida y con mids
complejidad. El que sigue siendo de uso continuo.

Con los afios se fueron desarrollando dreas mds especi-
ficas, como la neuroendoscopia, vascular, columna y una
sala especifica de oncologia (desde 1998). Desde el 2000
se creé un programa de residencia con el modelo desa-
rrollado por la Asociacién Argentina de Neurocirugia y
aprobado por el Ministerio de Salud, del que ya egresaron
cuatro especialistas.
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Actualmente, la sala de Neurocirugia Infantil cuenta
con miembros de staff y un residente: los Dres. Ricardo
Cragnaz, Pablo Lirussi, Pablo Semper, Agustina Gorga
y los Dres. Martin Fortte y Marcelo Scuri en columna.

Se debe destacar que en Mar del Plata y la costa aleda-
fia, al ser un drea de gran demanda turistica en el periodo
de verano, existié durante afios una importante prevalen-
cia de pacientes con traumatismos graves por accidentes
automovilisticos, hasta que en los afios noventa se com-
plet6 la construccién de la actual Ruta Nacional 2, que

al incorporar una doble mano de circulacién generé una
disminucién dristica de la tasa de accidentes viales.

Por ser un hospital especializado y de derivacién regio-
nal se cubren guardias de 24 horas todos los dias del afio.
Registra un promedio de 130 cirugias anuales (50% ma-
yores con aproximadamente un 15% de patologia tumo-
ral), ademads de atender la demanda del medio privado de

la ciudad.

Contribucién de autoria: Ricardo Cragnaz
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