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Reflexiones de la experiencia

Pasado, presente y futuro
de la neurocirugia pediatrica

La historia de la neurocirugia es tan bre-
ve que quicnes nacieron cuando se  acu-
fiaba el nombre de la especialidad ain viven,
en plena actividad o acaban de retirarse. Sir
Victor A. H. Horsley (1857-1916) fue ¢l
primer cirujano que, entre 1886 y 1908, de-
dicd la mayor parte de su tiempo a la neuro-
cirugia. El fundado: reconocido de la neu-
rocirugia fue sin duaa Harvey W. Cushing
{1869:1939) quien iniciado en la especia-
lidad con Theodor Kocher, en Berna (1900)
extirpd por primera vez con éxito un menin-
gioma cu el Hospital de la Universidad de
Johns Hopkins (Baltimore) en 1910 (EI pa-
ciente era el general Leonard Woord, de 49
afos, quicn estuvo cn plena actividad por
[7 afos hasta que murié en la operacion
de una recidiva en 1927). Después de la pri-
mera guerra mundial Cushing se instalé cn
Boston, en ¢l Peter Bent Brigham Hospital y
fue el maestro de buena parte de la segunda
generacion de neurocirujanos del mundn in-
cluyendo a Ernesto Dowling de la Argenti-
na, Walter E. Dandy (1886 1946) fue ¢l
fundador de la peurorradiologia al idear, tam-
bi¢n en la Universidad de Johns Hopkins, en
1918, 1a ventriculografia y la neumocncefalo-
grafia (La primera angiografia cerebral la
Iogro cn cambio Egas Mmuz neurdlogo por-

tugués y premio Nobe] de Mcdlcma en
1927). Finalmente Offrid Foerster (1873-

1941} cuyo gentenario se conmemora este
afo, neurdlogo de Breslau y médico de Lenin
se¢ hizo neurociruiano a los 40 afios, en 1913,

5 J-'Vt-'ek'rt;h‘—lnl-.)pln. d¢ Cirugia. Hosp. de Ninos. Bs. As,
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La ncurocirugia se establecio, pues, como
especialidad d]‘rc:enc ada en los afios 10 y
Llespucq de la primera guerra mundial los
cirujanos generales, salvo rara excepcion,
habian ahdmado la practica de la cirugia neu-
rologica en beneficio de los neurocirujanos.
Los prohlcmas de la neurocirugia estaban,
en cambio, en manos sea de los cirujanos de
nifios sea de los neurocirujanos. A pesar dc
las contribuciones de Dandy a la fisiopatolo.
gia y cirugia de las hidrocefalias no eran
muchos los neurocirujanos que operaban es-
tos casos y, mucho menos, las malformacio-
nes congénitas, en cspecial la spina bifida.

Dos décadas pasaron hasta que un disci-
pulo de Cushing, Frangq Douglas Ingraham
(1898-1965) a instancias de su macstro, se
interesara por el campo inagotable de la
neurocirugia infantil, fundando asi la espe-
cialidad. Ingraham habia sido residente de
Cushing ¢n 1927 y éste lo beeo para trabajar
con Shcrrmnton su propio maestro de neu-
rnfssm!ugna, en Oxford, en 1928. A su re-
greso de Inglaterra, en 1929, Ingraham sc
establecio en ¢l Hospital de Nifios contigun
al Peter Bent Brigham Hospital donde actua-
ba su maestro y pudo asi acumular vasta
experiencia. En 1943 publicaba sus observa-
ciones cn 546 casos de spina bifida, en 1044
establecia normas para el manejo de las
colecciones subdurales, en 1948 describia las
técnicas de cirugia de las croneostenosis y
en 1954 publicaba con Donald D. Matson
(1913-1969) su sucesor en 1963, ¢l primer
tratado sobre la especialidad (Neurosurgery
of infancy and childhood, Ch. C. Thomas
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cd. Springfield) sistematizando  su
riencia de 25 afios.

En este periodo comenzo a reconocerse
la conveniencia de que los hospitales pedia-
tricos dispusiesen al menos de un neurociru-
jano. En la introduccion de su libro sobre tu-
mores encefalicos de la infancia (/ntracra-
nial tumors of infancy and chifdood. The
University of Chicago Press, Chicago, 1939).
Percival Bailey, Douglas N. Buchanan y
Paul C. Bucy afirman que “el nombramiento
de un neurocirujano en el cuerpo médico de
un hospital de nifios resultard en ¢l aumen-
to del porcentaje de tumores intracraneanos
en los registros del hospital “infiriendo que
muchos procesos neuroquirurgicos no  se
diagnosticaban todavia. De todos modos la
mayoria de los 100 casos que contribuyen
al material de este libro procedian del Chil-
dren’s Mcemorial Hospital de Chicago, vy,
con s0lo una excepcion los enfermos habian
sido operados por Bailey o Bucy en la Clinica
de la Universidad de Chicago, a buena dis-
tancia del Hospital de Nifios, donde actual
mente dirige ¢l Servicio de Neurocirugia
Anthony Raimondi.

Casi veinte afios mas transcurrieron antes
de que la recomendacion de Bailey, Bucha-
nan y Bucy, directores por rotacion entonces
del Hlinois Neuropsychiatric Institute de
Chicago, se concretara.

Hacia fines de la década del 40 Marc-
Richard Klein, en el Hopital des enfants ma-
lades de Paris, y el que escribe, en ¢l Hospi-
tal de Nifos de Buenos Aires, crearon el
segundo y tercer servicios de neurocirugia in-
fantil en el mundo, ¢l dltimo actualmente en
plena actividad, en la misma época en que
Donald Matson comenzaba a dedicarse. des-
pués de la guerra, a la neurocirugia infantil,
junto a Ingraham.

La primera generacion fue, pues, la de In-
graham en Boston, iniciada en 1929,

La segunda generacién, desde ¢l fin de
los afios 40 estd sefialada, segtn parece, por
la labor de Matson en Boston, de Klein en
Paris y del que escribe en Buenos Aires.

La fercera generacion, estd marcada por la
eclosion de la neurocirugia infantil como una
especialidad diferenciada con importantes ser-
vicios de la especialidad en hospitales pedia-
tricos como los de Kenneth Till en Londres,
John F. Shaw en Edinburgo, Anthony Rai-

expe.
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mondi en Chicago, Bruce Hendrick en To-
ronto, Steen |, Flood en Osto, Martin Peters
Sayers en Columbus, Federico Vinas en Cor
doba, Maurice Choux, en Marsella, Luls
Schut en Filadelfia y John Shillito en Boston
continuando este tltimo la labor de Ingraham
y Matson, o bien en Servicios de neurocirug'z
de hospitales generales como los de Jacques
Rougerie c¢n Paris, Wolfgang Th. Koos es
Viena, Satoschi Matsumoto en Kobe, y ofros
Ain hoy cn dia, sin embargo, neurociruja-
nos como Joseph Ramsohoff, de New Yord
y Salomén Hakim, de Bogota, dedicados sé-
lo parcialmente a la neurocirugia infantil has
contribuido con importantes aportes a la es
pecialidad.

El nimero de neurocirujanos pediatricos
con plena dedicacion a la especialidad, no e
numeroso y las posibilidades de intercambi
entre ¢stos no ha sido todavia notable. Las
agrupaciones formadas hasta hoy han sid
todas de tipo internacional. La Sociedad de
la hidrocefalia y la spina bifida sc creo e
Londres en 1962 y celebra desde entonces
reuniones anuales que altimamente se publs
can en Developmental Medical and Chile
Neurology. El primer congreso europeo o
neurocirugia pedidtrica tuvo lugar en 1968 »
la American Society of Neurological Sus
geons (fundada como Cushing Socciety, cres
tna seccion de neurocirugia infantil en 1972
El primer organismo internacional ae la es
pecialidad nacio en Paris en setiembre de
1971 por la iniciativa de R. Carrea (Arges
tina), M. Choux (Francia), B. Hendrick (Cs
nada), W. T. Koos (Australia), S. Matsums
to (Japon), A. ]. Raimondi (EE. UU.)
Rougerie (Francia), J. F. Shaw (Escocia) »
K. Till (Inglaterra) y asi se fundd, fina
mente, en Chicago, ¢l 7 de mayo de 1972, &
[nternational Society for Pediatric Neuwroses
gery, cuyo primer mitin cientifico tendrd Is
gar en octubre de este afio, 1973, en Tokye
bajo la presidencia de S. Matsumoto.

La neurocirugia infantil esti, pues, en &
actualidad, firmemente establecida como sus
especialidad de la neurocirugia y el volumes
de trabajos actualmente en curso es realmes
te significativo.

El futuro de la neurocirugia infantil plas
tea principalmente tres problemas:

aj Donde debe practicarse la neurocins
gia infantil.
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b) /Deben existir neurocirujanos dedica-
dos exclusivamente a la neurologia infantil?

¢) De ser asi, como debe ser la formacion
de éstos y cual debe ser su calidad y canti-
dad.

Estas preguntas son actualmente motivo de
estudio y discusion, Las sugerencias subsi-
guientes son especialmente validas si admi-
timos que en el cercano futuro la prdctica
de la medicina se ha de desarrollar en un
marco socializado y np liberal. Esto es desea-
ble si se piensa gue en el primero la referen-
cla de los enfermos sdlo puede estar deternu-
nada por la capacidad del especialista y la
conveniencia y seguridad del enfermo, situa-
cidn que se ve alterada en el esquema liberal
por apetencias subalternas,

a) La experiencia parcce demostrar que
los servicios de neurocirugiia infantil deben
estar ubicados en hospitales de nifios pla-
neados para la referencia de enfermos de al-
ta complejidad, para la investigacion y para
la docencia. En estos centros deben perfec-
cionarse los métodos de prevencion, diagnos-
tico y tratamicnto y fijarse normas que cl
equipo docente debe transmitir a otros mé-
dicos que, periféricamente han de ser res-
ponsables de la asistencia de algunos pa-
cientes de simple solucion técnica y de 1a re-
ferencia de los casos mas complejos. No se
puede esperar que el centro de referencia
asista a todos los enfermos. Es en cambio
responsabilidad del centro docente entrenar
a los ncurocirujanos generales (i.c. en el tra-
tamiento de ciertas hidrocefalias) a los ciru-
janos de niflos y (raumatdlogos (ie., en el
manejo de los traumatismos encefalocranea-
nos) y a los pediatras (i.e., en la labor cli-
nica de prevencion, diagnostico precoz y
referencia precoz y adecuada).

El hospital pediatrico con un centro de
neurocirugia de esta indole debe ser un hos-
pital universitario o afiliado a la Universidad
ya que cumple una funcion estrictamente uni-
versitaria. Si el centro de neurocirugia pe-
didtrica estd fisica y funcionalmente conec-
tado al Lkospital universitario general obten-
dra e} beneficio deb uso de algunos cquipos
complejos o costosos que puede compartir
con el centro universitario de neurocirugia de
adultos. Sin embargo, si este desideratum
no se cumple, es preferible romper la cone-
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xion con el hospital universitario antes que
con ¢l hospital de nifos.

Aunque costosos, los equipos siempre se
pueden duplicar pero es imposible duplicar
la infraestructura médica de un hospital pe-
diatrico, esencial hoy dia para lograr eficien-
cia en un servicio de neurocirugia infantil, La
cficacia de ¢ste depende de la colaboracion
mutua permanente con pediatras, endocring-
Iogos, ortopedistas, urdlogos, nefrélogos, car-
didlogos y otros especialistas pediatricos y
esta disponibilidad solo puede darse en un
hospital pediatrico.

b} La evolucion de la especialidad parece
demostrar que la neurocirugia pediatrica de
alta complejidad estard en manos, a corto
plazo, de neurocirujanos dedicados exclusi-
vamenfe a csta especialidad. Sin duda las
posibilidades de investigacion, el perfeccio-
namiento de los métodos de diagnostico y
tratamiento y la mayor cficiencia de los re-
sultados es notablemente mayor actualmen-
e en los medios que se aproximan mdis a
este objetivo.

Todavia operan casos neuroguirirgicos
de nifios neurocirujanos generales y algunos
cirujanos de nifies. Sus motivaciones no pa-
recen, en general, loables y sus resultados
a veces son catastroficos.

¢) La cantidad, calidad y mctodos de for-
macion del neurocirujano pediatrico es un
tema que requierc todavia larga discusion.
La relacion entre la morbilidad neuroquirtir-
gica en nifos (hasta los 15 afios) y en ado-
lescentes y adultos (desde los 16 afios) pa-
rece ser de 1 a 5. Si admitimos que debe
haber un ncurocirujano cada 100.0000 a
200.000 habitantes, segiin las facilidades sa-
nitarias de cada pais, debemos pensar que
se debe disponer de un neurocirujano pedia-
frico cada 500.000 a 1.000.000 de habitan-
tes sicmpre y cuando Gstos trabajen en cen-
tros de referencia, obviamente en ciadades
con mas de 1.000.000 de habitantes y que
los casos de la especialidad scan referidos
a cstog centros de acuerdo a normas hien es-
tablecidas. La calidad de estos neurociruianos
pedidtricos debiera ser de nivel universi-
tario, en el sentido profundo y no burocri-
tico de la acepcion y, por lo tanto, su for-
macion debe ser mas compleja y duradera
que la de los neurocirujanos generales. De-
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ben tener una formacion completa en neu-
rocirugia, en hospital general primero y en
hospital pedidtrico después, complementada
con el entrenamiento en pediatria y neuroci-
rugia infantil y perfeccionada con un periodo
de formacion en un centro de investigacion
neurobiolégica. El periodo de formacion de
un neurocirujano pediatrico probablemente
insuma 6 a 7 aflos, uno o dos mas que el
lapso minimo indispensable para formar un
neurocirujano general y el mismo que se de-
be requerir para un neurocirujano general con
aspiraciones académicas. El periodo de for-
macion, como es obvio, debe ser con dedi-
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cacion exclusiva, con el apoyo nccesario pa-
ra que el aspirante pueda completar su en-
trenamiento sin obstdculos de ninguna indole.

Estas breves consideraciones sobre la his-
toria y el estado actual de la neurocirugia
pediatrica sin duda recorren una trayectoria
desde cl pasado bien establecido, a través
de un presente de indudable cambio, hacia
un futuro sobre el que solo cabe una medi-
tada prediccion, La nuestra se basa en las
metas que, sin alcanzarlas todavia, nos he-
mos fijado a lo largo de més de veinte afos
de liderazgo en el campo de la cirugia neu-
rolégica en el nifio.



El pediatra ante las especialidades

DIVISION DE NEUROCIRUGIA,
HOSPITAL DE NINOS DE BUENOS AIRES

Neoplasias de la fosa posterior en la infancia

Se denomina f(osa posterior a la cavi-
dad craneana que esta limitada por los
huesos occipital, temporales v basiesfe-
noides. La tienda del cerebelo la separa
de las estructuras supratentoriales. Con-
tiene como elementos nerviosos: ¢l cere-
helo, el tronco cerebral. nervios cranea-
nos, meninges v vasos.

Tomando 330 ninos con nepolasias del
sistema nervinso central ue fueron in-
ternados en el Hospital de Ninos en 10
anos, 171 de ellos fueron supratentoriales
mientras que 159 estaban localizados en
la fosa posterior. De éstos, 82 fueran tu-
mores de cerebelo puros, mientras que los
restantes 77 se originaban en el tronco en-
cefalico,

Neoplasias del cerebelo: Iin el cerebe-
lo, el tipo mas frecuente es el neuroblas-
toma (60 ). Se origina en el nédulo ver-
miano v es el tumor mas maligno de la
seric neuronal. En orden de frecuencia
le sigue el astrocitoma (24 ,) tumor be-
nigne que se origina habitualmente en
los hemisferios cerebelosos y que frecuen-
temente decarrolla ecavidades quisticas,

Otros tumores de cerebelo son el glio-
cpitelioma, oligedendroglioma v glioblas-
toma que en total Hegan at 16 por ciento
restante.

Neoplasias del tronco cerebral; Se in-
clhuyven aqui los tumores que infiltran el
tronce y que origindndose en el epéndimo
crecen hacia el IV ventriculo. De estos
ultimos, 14 resultaron ser glioepiteliomas.
Fntre los que infiltran se encontravon b
astrocitomas, 4 glioblastomas v 3 oligo-
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dendrogliomas, mientras que 49 de ellos
no fueren clasificados histologicamente.

Fsto se comprende facilmente debido
al hecho que log tumoreg infiltrativos del
tronco cerehral, salvo contadas excepcio-
nes, no son ahordables quirirgicamente.

Aspectos clinicos

Hay dos grandes gruposg de sintomas y
signos que aparecen en los blastomas de
fosa posterior. Los de hipertension endo-
craneana y los signos cerebelosos por una
parte v los debidos a paresias o pardlisis
de los pares craneanos por otra. Los pri-
meros se ven en los tumores del cerebelo
v del IV ventriculo y los ultimos en los
tumores infiltrativos del tronco cevebral.

Es importante conocer la evolucion de
Ia sintematologia y la agudeza de su pre-
gentacion,

La instalacion de un sindrome de hi-
pertensién endocraneana agudo y signos
de disfuncion cerebelosa axial en un nino
debe sugerir la presencia de un neuro-
blastoma del cerebelo o de un tumoy del
1V ventriculo que bloquea la circulacién
del LCR.

En cambio una sintomatologia de hi-
pertension endocraneana de evolucién
lenta vy a veces con remisiones y signog
cerebelosos unilaterales obligan a pensar
en tumor de hemisferio cereheloso.

Cerebelo: 1.os tumores del cerebelo pro-
ducen hipertensién endocraneana debido
a que bloquean mas o menos rapidamente
las vias de circulacion del LCR ademais
el volumen del tumor en si mismo tiende
a herniar el contenido de 1a fosa posterior
a través del agujero occipital. De acuerdo
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con su ubicacion alteran la funcion cere-
belosa. Las cefaleas estan presentes en la
casi totalidad de los casos.

[n los nifios de corta edad se expresa
como inquietud, irritabilidad o el tomar-
se la cabeza con las manos. Es un sinto-
ma de gran importancia si no se lo puede
explicar como producido por otro proceso
general, tal como estado febril, etc.

En ninos mayores es frontal u accipital
y generalmente matinal. Habitualmente
es dificil de calmar con analgésicos comu-
nes.

Los vomitos se asocian generalmente.
No son precedidos de nauseas y estan pro-
ducidos por la hipertensién ejercida sobre
los nucleos vagales. Casi siempre es el
sintoma de comienzo en los tumores del
piso del IV ventriculo.

A menudo se acompanan de dolores o
molestiag abdominales que tienden a pro-
ducir erréneas interpretaciones sobre su
arigen.

Los vomitos pueden ser tan intensos
que ocasionen signos de deshidratacion.
Debido a esto es que en el lactante pue-
den co-existir una hipertensién endocra-
nea muy importante con una fontanela
normotensa o deprimida.

El edema de papila puede tener una in-
tensidad variable desde una congestion
venosa hasta llegar a la atrofia secunda-
ria post-edema. Su ausencia no descarta
totalmente la neoplasia.

Entre los signos cerebelosos el mas co-
mun es la ataxia,

Iista puede expresarse como una ines-
tabilidad en la marcha o la dificultad en
el mantenimiento de la postura.

Los signos anteriores y la ataxia del
tronco permiten ubicar la lesion en el ver-
mis cerebeloso afectando los nucleos del
techo. :

L.a predominancia del temblor ataxico
en los miembros, la disdiadococinesia es-
pecialmente si es unilateral sin signos de
lesién hemisférica homolateral.

Como sintoma frecuente de comienzo
de las neoplasias de los hemisferios cere-
belosos se nota un trastorno de la escri-
tura..

La disdiadococinesia también se mani-
fiesta en el lenguaje, que se hace lento y
a veces explosivo.

[.a posicidn asimétrica de la cabheza c¢s
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un signo de gran importancia. Puede sor
producida por irritacidn del nervio espi-
nal por la hernia de amigdala que a veces
acompana a estos tunmores o expresa un
trastorno de la coordinacién por lesidn
cerebelosa.

Menos frecuentemente se ven hipotonia
generalizada y nistagmus horizontal, La
aparicion de nistagmus vertical senala la
afectacion del tronco encefdlico por la le-
s10n expanswﬂ.

También en ocasiones hay compromiso
de pares craneanos. Iisto es casi constante
en log tumores del 1V ventriculo.

Las crisis cerebelosas, caracterizadas
por opistdtonos, rigidez en extension, pro-
nacion de log miembros e irregularidades
del pulso y la respiracion estan produci-
das por compresion directa del tumor so-
bre el mesencéfalo y deben ser signo de
gran alarma pues marcan el comienzo de
la descompensacion.

Tronco: Presentan sintomas de comien-
zo no agudo de pardlisis de uno o mas pa-
res craneanos, asociados con signos pira-
midales y ataxia axial. Este cuadro no se
acompana sino excepcionalmente de hi-
pertension endocraneana. Si esta aparece
es recién en las etapas finales de su evo-
lucidn.

Procedimientos diagnésticos

Una vez establecida una presuncion cli-
nica, debera confirmarse con otros proce-
dimientos diagndsticos. KEstos deberan
efectuarse con mayor o menor rapidez de-
pendiendo del estado general del enfermo.

Las radiografias simples de craneo pue-
den revelar diastasis de suturas y descal-
cificacion del dorso de la silla turca.

Ks excepcional la presencia de calcifi-
caciones en la fosa posterior. El electro-
encefalograma muestra frecuentemente
signos de sufrimiento encefalico difuso.
El centellograma radioisotdpico no pro-
porciona habitualmente una informacion
relevante acerca de las neoplasias de la
fosa posterior.

El mayor valor de ambos métodos no
agresivos es el de excluir la presencia de
una lesion supratentorial.

La angiografia vertebral puede demos-
trar la vascularizacion anormal de un tu-
mor, pero habitualmente no se obtienen
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con este medio conelusiones dingnosticas
e verteza,

[Los estudios de eleceion son la neumo-
encefalogralia fraccionada o la ventricu-
lografia central. Este procedimiento con-
<ivle en la Introduceion, luego de una tre-
panaciaon en el hueso frontal, de una gon-
da en el tereer ventriculo o través de la
cual se invecta aire v o medios de con-
traste positive (sustancias indadas).

Losg resultados permiten ubicar perfec-
tamente el sitio de donde crece el tumor
asi también como el volumen del mismo,
Estos datos son de gran importancia debi-
do o gue por una parte se pucde predecir
con gran certeza ¢l tipn histoldgico de la
neoplasia gue e eneontrard v por atra, el
abordaje quirargico de la misma.

Tratamicento

21 quirargico tende o la extirpacion
radical de la neoplasia. Fsto se lleva a ca-
ho inmediatamente despucs de concluida
Tao ventriculografia.

Son pasibles de la cirugia la totalidad
de las neoplusias del eerebelo.

<n los tumoeres del TV ventriculo se
procuri desobstruir esta cavidad, obte-
niendo  ademas hiopsia. La  extirpacion
radical es imposible debido a su implan-
facion en ¢l tronco cerebral,

Los tumares mfiltrativos del tronco ce-
rebral no o oson guirargicos. Fxcepeional-
mente si la evolucion de les smtomas v
log hallazeos  neamoencefalograficos Lo
sugicren, se intenta punzar el tronco ce-
rebral eon la esperanza de caer en una
cavidad quistica que puede ger evacuada,

Ocasionalmente estos altimos tumores
producen hidrocelalia. 19sta se trata colo-
cando una derivacion ventriculoatrial o
pevitoneal, Se efectna vadioterapia con-
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venclonal o eobaltoterapia en la fosa PO
terior a todas las necplasiag, excepto a log
astrocitomas que pudieron ser extirpados
ridlicalmente.

L los newroblastomas ademas del tra-
lamiento  quirtargico v radioterapia  se
cfectian inyecciones intrdatecales de fos-
fato cramico radiactive (CROP). Se ini-
clan una semana despudcs de i operacion
yvose pepite la dogis inicial de 3 em eada
45 dhas,

La inyvecelon de un betaemisor en el
expacio subaracnoideo permite  prevenir
lis melastasis del newroblastoma, que se
hacen con predileceidn por via del lqui-
do cefalorraquideo en el fondo de saco
cepinal.

151 pronastico depende de lu histologia
¥ ubicacion de la neoplasia. s male, in-
dependientemente de su histologia en los
infiltratives de tronco que deben ser con-
siderados malignos por su ubicacion,

Los glioepiteliomas estan en situacion
intermedia, Aquellos que se asientan en
el piso del IV ventriculo v por lo tanto
nose los puede vesecor totabmente, fiencn
un pronosticn malo, no asi los que nacen
cin el techo del ventriculo que se les puede
clectuar una exércsis comypleta.

Por su biologia ¢l neureblastoma es el
mas maligno de las neoplasias cerchrales
del minoe. La evolucion parvece alargarse
e el uso de tos medios ferapéutions men-
cionados, u pesar de los cuales puede con-
sideravse excepeional la aobrevida des-
pucs de los G anos.

Diferente es la situacion con los glio-
mas del cerebelo, que ticnen un pronos-
tico bueno. sto es particularmente real
con los aslrneilomas a los cuales Juego de
haberlos  extirpado  radica'mente  puede
conaiderirselos curados
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Neoplasias de la region

dienccfalo-hipotisaria

Bajo esta denominacion, describiremos
la patologia mas frecuente producida por
tumores que, como los gliomas de guiasmael,
gliomas del tercer ventriculo y craneofa-
ringiomas, son capaces de provocar sobre-
estructuras o centrog vecinos. Los tumo-
res propios de la hipdlisis, serdan tratados
en forma breve, teniendo en cuenta su es-
casa incidencia en la infancia.

Twinores lipofisarios: Dentro de este
grupo, la mayor incidencia corresponde a
los adenomas, entre los cuales sobresalen
los de tipo cromofobo y los basofilos. Ade-
nomas asintomaticos, son encontrados en
un 25 % de las hipofisis examinadas en
las autopsias.

Los que manifiestan sintomas, repre-
sentan el 10 % de los tumores intracra-
NeUNos.

Los cromolobos tienen su mayor inci-
dencia entre los treinta y cincuenta anos,
siendo raros por debajo de los nueve. No
ohstante, sc observan casos en adolescen-
(518

En la mayoria de los casos la evolucion
es lenta. La cefalea difusa o retroorbitaria
es el sintoma dominante, siguiendo en or-
den de importancia la insufliciencia del

HECTOR E. MORA

sector gonadotrofico hipolisario. Radiolo-
gicamente se caracteriza por un agranda-
miento uniforme de la silla turca, con de-
presion del piso de la misma y adelgaza-
miento de la base de las <linoides poste-
riores. Raramente se ohservan calcifica-
ciones.

Bl adenoma cosindfilo, se caracteriza
por producir clinicamente el sindrome de
Cushing, dehido a la gran cantidad de
adrenocorticotrofina que elaboran sus ce-
lulas.Su aparicion es mayor entre los 30 a
40 anos de vida, siendo excepeional en la
infancia. Mas frecuente es  encontrar
agrandamiento de la silla turca ¢ hiper-
pigmentacion culdnea, tiempo después de
la adrenalectomia bilateral, en pacientes
que presentaban un sindrome de Cushing
por hiperplasia cortical adrenal. Si bien.
no todos log adrenalectomizados desarvo-
llan estos tumores secundarios, en ague-
Hos que lo hacen, se detecta un elevadn
nivel de ACTH plasmatico. El origen de
extos adenomas hipolisarios aun no esta
aclarado,

Pueden estar presentes desde un co-
mienzo v ser la causa de la hiperplasia
adrenal, para manifestarse después de la
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adrenalectomia bilateral, a pesar de la te
rapia corticoiden sustitutiva, Las caracie-
risticas clinicas mas salientes de la hiper-
plasia adrenal producida por el adenoma
eosgindlilo hipofisario son: ¢l aumento ra
pido de peso, hipertension arterial. facies
caracteristicn, vergetures, cte. La falta
de ritmo circadiano del cortisol plasma-
tico y su elevacion por encima de Jo nor-
mal, constituven las manifestaciones hor
monales precoces, Luego se produciva el
aumento en a eliminacion de los 17-co-
toesteroides v 17-hidroxicorticoides uri-
narios, con las alteraciones consecuentes
del ionograma e hiperglucemia,

Craneofaringioma

Se origina en restos de células escamo-
sax epiteliales, presumiblemente  deriva-
das del primitivo epitelio bucal. Dichos
restog celulares ge hallan en el tallo hipo
fisario ¥y on la poreion anterior vy supe-
rior de la adenohipofisis.

Se trata de un tumor no funcionante,
de naturaleza benigna por su histologia,
cvolucion, ausencia de invasion de teji
dos v de metastasis. No obstante, puede
ser considerado como un tumor relativa-
mente maligno, debido g lag complicacio-
nes gue = crecimiento produce sohre los
contros nerviesos, vasculares v glandula-
res de su vecindad. Ademas de Jag gran-
des dificultades (éenicas que olfrece su
extivpucion quirdrgiea vadical v lag veci-
divas in gitu, que suclen presentarse.

Si bien es un tumor propio de o infan-
cig, por su origen, por sus variaciones en
evolucion, puede hacerse sintomatico u
cudlguier edad. No obstante se presenta
con mayor frecuencia antes de los veinte
anos de edad. Su incidencia representa,
segun los autores. entre ol b oal 135 por
ciento de los tumores intracraneanos.

Fapresion elinica: Kl crancolaringioma
resunie la maver parte de la sintomato-
logia de los tumores de la region diencé-
falo-hipofisarin, Eatas manilestaciones,
podran haverse a traves de las alteracio-
nes hormenales de ia glandula hipofisaria
o bien por la diversa patologia intracra-
neata que produce.

Ion general 1o manifestacion elinica se
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hace a través de un signo o simtoma que
suele dominar el cvadro o ser tnico du-
rante un tiempo variable. Mas tarde se
asocia a otro u otros de cardcter local o
general, Todo ello se presenta en forma
progresiva, con o sin periodos de remi-
siom intermedios.

La cefalea es el sintoma mas frecuente
yoeonstante encontrado en tumares de eg-
ta region. Se lo interpreta como una ex-
presion  de  hipertension  intracraneana,
aungue no oen todos los casos puede coms-
probiarse,

Su lecalizacion es en general frontal o
retroorbitarin. aunque puede tener otrag
irvadiaciones. Se presenta en forma con-
tinua o punzante, con intensidad variable.
Mis adelante se acompana o veces de vo-
mitos faciles, que al principio ocurren en
horas de la manana. cen cambios de de-
cabito o con la realizacion de ejercicios
mMas o menos violentos. A veces existe so-
lo estado nauseoso pero en olras casos se
etablece el tipo de vomito en chorro.

En general estos ninos se caracterizan
POr mMostrarse progresivamentie imtrover-
tidas, tristes v callados, siendo dificil su
integracion en el grupo. Todo esto se
acentia mas cuando aparecen log simo-
Mas  oculares. La  hipersomnia, menos
frecuente suele observarse en los tumores
de gran tamano o de larga evolueion.

Las alteraciones de la via optica, produ-
cidas por o compresion del tumor, se ex-
teviorizan al comienzo por disminucion
de Tn agudeza visual, o defectog parciales
e irregulares del campo visual, de uno o
amhos ojos. Sioel tumor crece en la linead
media v comprime ¢l quiasma. s¢ prosen-
tara una hemimnopsia bitemporal. Si ol
tumor crece hacia afuera v atras, compri-
miendos una cintilla optica. la hemianop-
siaserd homanima, Cuando un nervio O7-
tico se halla comprometido, s¢ presenta-
PN escotomas v ocoguerya del ojo homaoni-
110,

Ll fondo de ojos. mostrara un edem:
bilateral de papilas, de grado variable.
cuando el aumento de 1o presion intracra:
neana precede a o compresion de la vin
optica. Iin caso contrario se observa prl-
lidez de papila. Iin ambos, la persistencia
del cuadro. levard a la atvofia de papila.

Aungue en general el crancolaringioma
es supraselar. su expansion hacia abajo.
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comprime la hipofisis central el fondo de
la gilla turca. Otras veces, compromete
sucirculacion v conexiones con los cen-
tros hipotalamicos. Como censecuencia se
preducen alteraciones parciales o totales
en su funcion. Kn el nino, la perturbacion
mas frecuente, que a veces aparcce como
sitoma inicial, es la de la hormena de
c¢recimiento. El erecimiento se lentifica o
se detiene, lo mismo que su peso. Aparece
clerta sobrecarga de tejido subcutaneo v
la picl se vuewve mas [ina v palida. La
facics permanece infantil, no progresan-
(o la mutacion dentaria, ni la madura-
ciom esquelética. Kste se acentia cuando
coexiste un délicit de tivotrofina hipofisa-
ric, observandose ademas menor resisten-
cia al frio v a la actividad [isica.

La falla del sector genadotrolico, es
también un hallazgo frecucente ¢n pacien-
tes mayvores de caterce anos. La esleriori-
zacion clinica de insuliciencia de ACTEH
hipofisario, es de rara observacion. Mu-
cho mas [recuente cg detectar este delec-
lo, realizando lag pruebas funcionales es-
pecificas para dicha hormena.

Munifestaciones de lesion hipotalamo-
hipofisaria, tales como polifagia v ohesi-
dad, se observan frecuentemente pero de
erado maoderado.

lixeepeicnalmente llega a ser marcada
lo mismo que la caquexia, que cs mas fre-
cuente observarla en el glioma de quias-
ma. La diabetes insipida franca, tambicén
es poco [recuente, pero si es eemun en-
conbiar una poliuria v polidipsia, con
orinas de densidad vy osmolaridad hajas.
No obstante, éstas pucden elevarse con
las pruchas de deprivacion liquida, de-
maostrando un defecto parcial de hermo-
na antidiurética.

Radiologicamente, en  la
craneofaringioma se caracteriza por cal-
cificaciones intra o supraselares o por
ambas. Predeminan las formas granula-
res, sobre las nodulares o las caleilicacic-
nes Unicas. En el 50 % de los casos la
silla turca se encuentra ensanchada, sien-
do frecuente también obscrvar erosion
de las clinoides posteriores. Cuando el tu-
mor se¢ presenta en edad temprana, las

as estdn separadas. La ncumoence-
falografia es de capital importancia en el
diagnostico de estos tumores, hrindando

infancia, el
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ademas datos para el abordaje quirmrgico.
reneralmente muestra ¢l grado de eleva-
cion del piso del tercer veniricule v la
proveceion lateral del tumor.

L arteriografia, no brinda datos tan
impertantes como la anterior. La ventri-
culografia, pcr otra parte, puede emplear-
secomo método diagnostico v o la ves
terapéutico, cuando por puncion se eva-
cua ld poreion quistica del tumor.

Tamhién scn de valor la clectroencela-
lografia v ¢l scanning de cerchre, que
ofrecen datos sohre el tamano del tumor.

Tratamiento

[is indudable que la extirpacion radical
es o] tratamiento de eleccion de este tipo
de tumores. No obstante, esto ¢s en mu-
chos casos, dificil de realizar sin agravar
la situacion local o general del paciente.
Por eso la decisidn dependera de cada
caso en particular.

Cuando se comprueba la presencia de
uno o varios quistes de regulares dimen-
slones, es preferible la puncion de los
mismos en un primer tiempo. lTgualimente
se colocard una derivacion valvular cuan-
do existe marcada hipertension intracra-
neanda. En un segundo tiempe se proce-
dera a la exdéresis del tumor, en ambos
casos. Cuando éste s a predominio solido,
lo abordara en un ticmpo v la extirpacion
total deberd posponerse, cuando las adhe-
rencias a elementos vasculares o nervio-
sag comprometan centros vitales y la vida
del paciente.

IBs importante realizar un buen trata-
micnto preoperatorio, a fin de evitar acci-
dentes intra o postoperatorios, en especial
de la Insuliciencia suprarvenal aguda.
Para ello se administrara hidrocoitisona,
intramuoscular antes y por venoclisis du
rante v después de la intervencion.

Despucs de la intervencion, ademas, se
cuidara de mantener un abundante apor
te liquido y ejercer un minucioso control
del balance hidroelectrolitico.

Hay que tener en cuenta gue pueden
presentarse recidivas, por lo tanto cs ne-
cesario un control elinieo v radiologico
periodico del  paciente, durante varios
anos del postoperatorio, También debera
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evaluarse ]Ja funcion hipofisaria, para pro-
ceder a la terapéutica hormonal sustituti-
va que corresponda.

Gliomas

Los gliomas del nervio y quiasma dp-
ticos constituyen otra entidad anatomoeli-
nica bien definida de la region diencéfalo.
hipofisaria.

La sintomatologia es similar en algu-
nos aspectos a la del craneofaringioma.
No obstante, predominan las manifesta-
ciones de la via 6ptica. La disminucién de
la agudeza visual es el signo mas frecuen-
te, llevando rapidamente a la pérdida de
la vision unilateral o bilateral. Kl fondo
de ojo mostrara signos de palidez o ede-
ma de papila. También el nistagmo pen-
thular es frecuente. Acompafian a estos
sintomas oculares, convulsioneg focales,
cefaleas no muy intensas, crisis aquiné-
ticas y hemiparesias.

Las manifestaciones hipotdlamo-hipofi-
garias son menos frecuentes que en el cra-
neofaringioma. Aqui se observa con ma-
vor frecuencia el cuadro de caquexia hi-
potalamica o sindrome de Russell. En
otros casos se presenta retardo del creci-
miento, poliuria, polidipsia, obesidad mo-
derada y precocidad sexual.

El estudio radiolégico debe centralizar-
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se en comprobar agrandamiento o defor-
midad de los agujeros opticos o de la silla
turca. No obstante, su normalidad no des-
carta el tumor y debera recurrirse al es-
tudio contrastado. L.a neumoencefalogra-
fia sera la de mayor valor, visualizandose
en orden de frecuencia, desplazamiento
del II1 ventriculo hacia arriba. Las cister-
nas pueden hallarse ocupadas o desplaza-
das hacia atrds por el tumor, lo mismo que
el acueducto vy el IV ventriculo. Diversos
grados de hidrocefalia suelen observarse.

Bl tratamiento de eleccién de estos tu-
mores sera la cirugia. Esta debe contem-
plar la extirpacién de la mayor parte del
tumor, sin empeorar el cuadro ocular, pa-
ra ello debera tener en cuenta la agudeza
v campo visual preaperatorio, las caracte-
risticas macroscdpicas del tumor y sus re-
laciones de vecindad. Desafortunadamen-
te, en muy pocos casos puede realizarse
una extirpacion mas o menos completa y
el cirujano deherd conformarse con una
operacion subtotal. n otros, el tumor de
larga evolucidn compromete estructuras
vecinas y por lo tanto, solo estara indica-
da una intervencion paliativa.

- La radioterapia deberd efectuarse en
todos los pacientes, como complemento de
la cirugia. No obstante ello, los resultados
en el tratamiento de estos tumores no es
muy alentador y solamente el diagnostico
precoz es capaz de mejorarlo.
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DIVISION DE NEUROCIRUGIA,
HOSPITAL DE NIN0OS DE LA CIUDAD
DE BUENOS AIRES,

Epidcmiologia de las neoplasias del
sistema nervioso central en la infancia

Los tumores del sistema nervioso central
(SNC) representan en la  infancia una
de las ncoplasias mas frecuentes. Siguicndo
a la leucemia y a los tumorcs drenales y
adrenales, los tumores del SNC ocupan el
tercer lugar, aunque algunos autores (Han-
dy y Golding, 1958) en los primeros 15 afios
de vida, los presentan siguiendo en frecuen.
cia a la leucemia.

El analisis de las variaciones en la inci-
dencia de ciertas neoplasias del SNC en la
infancia segun la raza, region, edad y sexo
ha sido considerado parcialmente por algu-
nos autores. En esta comunicacion se mues-
tran algunos resultados de un cstudio mas
completo de 629 neoplasias del sistema ner-
vioso en la infancia cuyos datos fueron reco-
gidos en un sistema con una capacidad de
800 digitos para su ulterior analisis automa-
tico,

En ¢l cuadro 1 se conpara la serie recogi-
da en ¢l servicio de neurocirugia del Hospi-
tal de Nifios de la Ciudad de Buenos Aires
con las igualmente numerosas de la literatura
mundial. La serie de Ingraham-Matson que
reine 750 casos, fue recogida en un sélo
servicio en 35 afos, la de Katsura et al es
un estudio cooperativo de 23 servicios de neu-

DANIEL V. ZINGALE

rocirugia y representa practicamente la tota-
lidad de los tumores cerebrales operados en
el Japon en un periodo de algo méas de 10
aflos (567 tumores en nifios sobre un total
de 3.312). La serie de Koos y Miller es de
un periodo de aproximadamente 25 afos, su-
mando un total de 657 casos. Nuestra serie
data de los ultimos 18 afios, indicando que
hemos recibido un promedio de 33 nuevos
casos por afio, lo cual scgiin parace consti-
tuye el mayor namero de admisiones por tu-
mores cercbrales para un servicio de neuro-
cirugia; este numero ciertamente ha aumen-
tado en los altimos aiios.

El reconocimiento de las cifras significa-
tivas desde el punto de vista de la inciden-
cia de distintas formas histologicas agrupa-
das del tnico modo en que resultaron com-
parables, resulta mas claro en el cuadro 2
donde se aprecia que:

a) Los neuroblastomas son algo nienos
frecuentes en Japdn que en los otros paises.

b) Los tumores de la serie oligoastrocita-
rias (glioblastomas incluidos) son mas fre-
cuentes en los Estados Unidos y Austria que
en el Japon y Argentina.



B

TOMO LXXI — N* 5 — JULIO 1973

141

CUADRO |

U.8.A.
(Ingraham-Matson)

Jay
(Katsura et al)

apon Ausiria

(Koes-Miller)

Argentina
(Zingale-Carrea)

Neuroblastomas 130 (185 6¢) 82 (145 %) 120 (1839%) 116 (I85%)
Glioepiteliomas 66 (8,8 %) 48 (8,5 %) 61 (9,3%) 52 (8,30 %)
Serie oligoastrocitarios 203 (39,2 %) 160 (30, %) 265 (40, %) 152 (24,15 %)
Neurinomas 1 (0,13 %) T (1,23 %) 2 (03 %) 0 (00%)
Pintalomas 2 (0,27 %) 37 (6,5 %) 1 (1,7 %) 3 (05 %)
Craneofaringiomag 68  (0,1%%) 80 (15,7 %) 58 (8,8 %) 49 (78 %)
Meningiomas 3 (0,4 9%) 35 (6,2 %) 19 (2,9 %) 2 (0,31 %)
Papilomas de plexos co-

roideos 23 (3,1 58 2 (0,35 %) 4 (1,06 %) 8 (13%)
Otros 76 (1014 %) 13 (16 % 56 (85%) 76 (11,45 %)
No clasificados histoldgi-

camente (T, tronco in-

cluido). 74 (10537 5% (97 %) SR (8,8, %) 174 (27, %)

750 567 657 629

Otros: Hemangioblastomas. Sarcomas. Lipomas. Osteomas. Cordomas. Adenomas hipdfisis. Epidermoi-

des. Dermoides, Teratomas. Metastasicos.

c} Los crancofaringiomas, meningiomas y
pincalomas son mucho mas frecuentes en el
Japon que ¢n el resto de los paises. La dife-
rente incidencia con respecto a los meningio-
mas y pincalomas en Japon es mas notable
§i «e la compara con Jos Estados Unidos y
la Argentina que si se la compara con Aus-
tria. En cfecto, los pinealomas son 16 veces
mas frecuentes en ¢l Japon que en la Argenti-
na o Estados Unidos y solo 4 veces mas fre-
cucttes que ¢n Austria. Esta diferencia de-
bicra ser sometida a una revision critica de
lng diagnasticos histnlégicns. En la Argentina
hemos visto neuroblastomas de la region pi-
neal y en Japon el nomero de los Hamados
pincalomas malignos ¢s numeroso y el diag-
ndstico a veces es solo radiologico o ven-
triculoscopico v no histologico,

d) Laos papilomas de los plexos coroideos

parecen ser menos frecuentes en Japon y mas
frecuentes en los Estados Unidos y la Ar-
gentina.

¢y Finalmente, los neurinomas intracra-
neanos son ciertamente mucho mas frecuen-
tes en Japon que en los otros paises.

De los 629 casos de neoplasias y exclu-
yvendo 26 twmores 6scos con distintas loca-
lizaciones, 237 casos fueron supratentoriales,
332 casos infratentoriales y 34 espinales. La
relacion sexo-localizacion puede apreciarse
en ¢l cuadro 3 donde se ve un discreto predo-
minio de los tumores infratentoriales en el
sexo masculino. Esta diferencia se debe al
predominio para el sexo masculino de los
neuroblastomas, como ya lo sefiald Cushing
en 1930 y al predominio por ¢l sexo mascu-
lino de los otros gliomas como lo sefialaron
Carrea, Garzon y Polak en 1970.
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Por ciento U.S.A. Austria Japon Argentina
Neuroblastomas ++18,5 +18,3 14,5 +18
S. oligo-astrocitaria -39, +40, 30. 25.
Craneofaringiomas 9, 94 ++16, 8.
Meningiomas N4 +3. ++ 62 0,3
Pinealomas 0,3 +1.7 ++ 6,5 0,5
Papilomas P. C. peshiy +1. 0,35 +1,3
Neurinomas 0,13 0,3 + 1,2 0.

CUADRO 2

En los supratentoriales la distribucion es
casi similar en ambos sexos, mientras que
en los espinales se observa un ligero predo-
minio para el sexo femenino.

En ¢l cuadro 4 se hace un estudio compa-
rativo de algunos de los tumores de la fosa
posterior con la edad, donde se observa que
los mds malignos en la infancia (neuroblasto-
mas) se ven en edad mas temprana (57 %
antes de los cinco afios de edad) mientras
que los mds benignos se presentan en eda-
des mas avanzadas, quizds debido a su cre-
cimiento mas lento y por ende mas larga evo-
lucion,

CuADRO 3

; 53 53 :

8 =3 o8 =

D - . tee -

%) a3 =3 2

g2 &2 =

Masculino 119 180 14
Femenino 116 152 20
Total: 237 332 34

(Exclnidos 26
tumores 4seos)

También es cierto en los tumores supra-
tentoriales, como se ve en ¢l cuadro 5, donde
el 50 % de los gliomas se presentan antes
de los cinco afios de cdad; en cambio el
35 % de los craneofaringiomas en la infan-
cia se ven entre los 9 y 11 aifios.

Lamentablemente no se han podido obte-
ner datos para la raza negra, es sabido qu¢
Newbill y Anderson sefialaron que la inci-
dencia de tumores es 3 veces mayor en los
blancos que en los negros de New Orleans,
en buena parte mestizos v aque en los glio-

Cuapro 4

v , g < .
ot 3 E€8 %3 3
<8 S5 L 55 o
la 2 20+ 10+ 8 47
Ja 5 23+ 5 18+ 46
6a 8 18 9+ 9 36
9all 16 5 144 35
12 a 14 5 2 1 14
Total de
casons: 91 31 H6 178
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@ 1 g
23 £ g E
Sa = 9
< 2 2%
s T G E
&
la 2 21+ 2
da 5 16+ 6
6a 8 13 8
0alf T 16+
(2 a 14 4 "8
14 14 9
Total de
Casos: 75 49
CUADRO 5
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mas la maxima frecuencia se observa en las
mujeres blancas y la minima en las mujeres
negras. Esta serie sobre un total de 133 ca-
sos no diferencia nifios de adultos.

Sabemos, por ejemplo, que en los Estados
Unidos cada afio mueren 926 nifios por tu-
mores cerebrales sobre una poblacion infan-
til de 60 millones, pero no se encontré toda-
via cifras fidedignas comparables en otros
paises.

Parece, sin embargo, que la incidencia de
tumores es mds alta en Japén que en los
Estados Unidos. Es probable que la endoga-
mia aumente la incidencia de los tumores
cercbrales en la infancia.
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Hipertension endocraneana en el nino

J. MARTIN GIRADO*

Es nuestro proposito al tratar el tema de
la hipertension endocraneana, resumir uno
de los sindromes cuya deteccion precoz resul-
ta con frecuencia dificil para el pediatra.

Como principio fundamental se debe con-
siderar que el incremento de la presion den-
tro del crdnco puede ser producido por el
aumento de volumen de alguno de los ele-
mentos que se hallan contenidos dentro de
la caja crancana o por ¢l desarrollo de una
masa que ocupa espacio, apareciendo una
serie de sintomas y signos que en conjunto
constituyen el sindrome de hipertension en-
docraneana. Estos sintomas pueden tardar
en presentarse o ser poco definidos cuando
el aumento de la presion intracraneana se
hace lentamente, dando tiempo a que se pro-
duzca una adaptacion del organismo, lo que
podrd durar un plazo mas o menos largo,
de meses ¢ afios si el proceso es muy lento.
En el lactante y en el nifio pequefio la falta
de desarrollo y de consolidacion de las sutu-
ras del craneo permiten que éstas se distien-
dan aumentando la capacidad crancana y
anminorando los efectos de la presion interna.

Lo importante para el médico prictico
es diagnosticar la hipertension endocranea-
na en sus comienzos. Desde luego que la sin-
toematologia florida se halla unida al cuadro
avanzado, y cn cste caso la probabilidad de
que se produzca el desequilibrio y descom-
pensacion es grande, lo que pone cn peligro
la vida del paciente.

Dentro de los sintomas que seran descri-
tos, hay muchos que pueden responder a
otras etiologias, y cuando ¢n los comienzos
de la hipertension aparecen aisladamente,
llegan a inducir a errores diagnosticos y a
terapéuticas cquivocadas, si no se extrema
el examen en la bisqueda de ofros signos
incipientes, cuyo hallazgo permitird interpre-
tar correctamente ¢l cuadro.

* Seccion
Mufilz. X
#* Servicio de Cirugia, Hospital de Pediatria

de Elizalde',

Neurcelrugia Hospital

Pedro

Municipal . J.

GUILLERMO AJLER**

Etiologia

El aumento de la presion intracrancana
puede ohedecer a las siguientes causas:

1) Una masa expansiva que mis o menos
rapidamente aumenta de tamaio.

2) Obstruccion en la circulacion de 1i-
quido-céfalo-raquideo.

3) Edema del parénquima nervioso.

4) Aumento de la presion venosa por obs-
truccion de su drenaje.

1} Masa expansiva: Diversos procesos
pucden actuar como tales si su crecimiento
es continuo y progresivo. Los tumores, abs-
cesos, empiemas subdurales, hematomas ex-
tradurales, subdurales o intracercbrales,
quistes congénitos o parasitarios, teratomas,
al aumentar de tamafio provocan tarde o tem-
prano la hipertension endocraneana, que se
agrega a la sintomatologia neurologica focal
causada por la accidon directa del proceso
sobre ¢l tejido nervioso.

En los nifios suclen encontrarse tumores
de alta malignidad y crecimiento rapido
(neuroblastomas  del cerebelo, glioepitelio-
mas, glioblastomas) comtnmente localizados
en la vecindad o cn la luz del 111 ventriculo
o del IV ventriculo; por esta razon bloquean
precozmente la circulacion del liquido cefa-
lorraquideo  produciendo un cuadro rapido
de hipertension endocrancana, que con fre-
cuencia precede a la instalacion de los s'n-
tomas neurolégicos. Por otra parte pueden
hallarse tumores mds benignos de crecimien-
to lento  (astrocitomas, crancofaringiomas,
oligndendrogliomas, quistes, cte.) que sélo
tardiamente daran sintomas de hipertension.

2) El blogueo de lus vias de circulacion
del L.C.R. puede producirse en el sistema
ventricular por la accion de algunos tumoyes
como ya lo mencionamos, por el cierre conge-
nite o inflamaterio del acuerducto de Silvio
o de las salidas del 1V ventriculo, o por pro-
cesos inflamatorios o meningitis ¢ue bloguean
los espacios subaracnoideos basales, impi-
diendo la legada del L.C.R. a los espacios
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Fii. 1: Causas de hipertension endocrancana: A)

Hematoma extradural o subdural. By Tumor o

absceso. C) Tumor de linea media que bloquea el

pasaje de L.C.R. D) Edema cerebral. E) Hidrocefa-
lia por bloqueo de las cisternas basales.

subaracnoideos corticales y vellosidades arac-
noideas, donde se reabsorbe, constituyéndose
en consecuencia una hidrocefalia.

3) El edema de la masa encefdlica puede
jugar un papel significativo en el parénquima
que rodea algunos tumores, pero es mas im-
portante cuando actia por si mismo, como
consecuencia de un traumatismo craneano, de
un cpisodio prolongado de hipoxia o de ano-
xia. de una infeccion séptica o viral, de un
desequilibrio hidro-electrolitico (intoxicacion
hidrica) o de una intoxicacién cronica con
plomo (saturnismo).

4) La obstruccion de los senos venosos de
la duramadre puede llegar a desequilibrar el
balance entre la sangre arterial que entra al
cranco y la sangre venosa que sale principal-
mente por los senos, aumentando asi el volu-
men del lecho vascular. El aumento de la
presidn venosa a su vez dificulta la reabsor-
cion del L.C.R. produciendo su acumulacién
¢ hipertension,
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Se describen a continuacion los sintomas
mas caracteristicos ¢ jmportantes que con-
figuran el cuadro de hipertension endocra-
neana. A, vomitos. Es el sintoma mas fre-
cuente y precoz. Generalmente se producen
por la mafana poco después del despertar,
pudiendo estar precedidos de cuadro nau-
seoso. Muchas veces se acompafan de cefa-
leas, que tienen la caracteristica de calmar
después del vomito. Si existe suficiente con-
tenido gastrico se los puede ver proyectados
“en chorro”, y si son muy abundantes y re-
petidos pueden Ilevar a cuadros de deshidra-
tacion. Es comitin que el vomito sea el tinico
sintoma aparente de una hipertension endo-
craneana, a veces por tiempo prolongado,
lo que puede interpretarse erroneamente co-
mo de origen apendicular, gastrointestinal o
hepatico. B. cefaleas. Al comienzo se presen-
tan esporadicamente, luego con mas frecuen-
cia al progresar la hipertensién, y de prefe-
rencia por la maiiana al levantarse o por la
tarde. La localizacion comiin es en la region
frontal o en la occipital o en ambas a la vez.
Los nifios aun pequefios manifiestan verbal-
mente el dolor de cabeza, y en el lactante
su exteriorizacion es el llanto -persistente ¢
inmotivado, rechazo de los alimentos e in-
quietud y desasosicgo. En los nifios peque-
fios es frecuente que para aliviar la cefalea
adopten la actitud de plegaria mahometana.

El dolor limitado a una zona especifica del
cranco puede tener valor localizado cuando
un tumor o absceso llega a interesar o com-
primir la duramadre o algun nervio craneano
sensitivo. También la afectacion de los gran-
des vasos arteriales y de los senos venosos
de la duramadre despierta dolor localizado.
Esta localizacion depende de la inervacion
correspondiente a la zona: las estructuras de
la fosa anterior y media proyectan el dolor
sobre la region orbitaria y frontal (nervio
trigémino) ; los senos venosos y la tienda del
cerebelo dan dolor retroauricular (glosofa-
ringeo y neumogastrico) y las estructuras de
la fosa posterior y agujero occipital proyec-
tan a la nuca y regién occipital (primeras rai-
ces cervicales) dando contractura y rigidez
que pucde simular un cuadro meningeo.

C. edema de papila. Junto con las cefa-
leas y los vomitos constituye la triada carac-
teristica del sindrome de hipertension endo-
craneana. Puede condicionar de entrada una
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disminucion de la agudeza visual, que en
algunos casos ¢s el primer motivo de una
consulta médica.

En los tumores de la fosa posterior y del
tercer ventriculo el edema es de aparicion
precoz, siendo en cambio mds tardio en pro-
cesos de evelucion lenta, pudiendo faltar en
las primeras ctapas. Es importante compro-
bar entonces la presencia de pulso venoso
en las venas de la papila pues cuando existe
permite descartar falsos edemas de papila.

Es casi siempre bilateral, cuando es uni-
lateral no suele tener el significado locali-
zador.

Existen algunos cuadros en los que a pe-
sar de haber hipertension endocraneana no
suele acompadarse de edema de papila, cual
¢s la hidrocefalia secundaria a meningitis
purulenta o tuberculosa, en estos cuadros el
proceso inflamatorio afecta las aracnoides
(aracnoiditis) de las sisternas basales impi-
diendo que la presion se transmita a lo lar-
go de la vaina del nervio optico viéndose
con cicrta frecuencia entonces atrofia de pa-
pila. Cuando ¢l sindrome dc hipertension en-
docraneana sc encuentra avanzado el edema
de papila puede estar acompaiado de hemo-
rragias y/o exudados.

Si el cuadro es agudo pueden producirse
hemorragias cntre la retina y la capsula del
vitrco, visualizandose entonces las hemorra-
gias subhialoideas. Otros signos oculares
son: Alteraciones del campo visual como
escotomas o hemianopsia bitemporal.

Estrahismo, diplopia, hecho que se ve con
especial predileccion en los tumores infraten-
toriales por la hidrocefalia obstructiva que
suelen causar, la que produce lesion de los
pares craneales sexto y menos frecucntemen-
te tercero.

Exoftalmos (proptosis) producido por el
sindrome de hipertension endocraneana de-
pendiente de la hidrocefalia obstructiva cs-
pecialmente, o por obstruccion del drenaje
venoso de las orbitas como en los casos en
los que hay compresion del seno cavernoso
(unilateral casi siempre).

D)} Trastornos psiquicos. Frecuentemente
las alferaciones emocionales condicionan el
motivo de consulta y lamentablemente no
sicmpre son bien atendidas.

Segtin algunos investigadores se calcula
que mds del noventa por ciento de los tu-
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mores en la infancia se acompanan de¢ este
tipo de alteraciones. Ya hemos mencionado
los cuadros de irritabilidad y lanto inmotiva-
do en los lactantes.

Casi la mitad de los enlermos presentan
somnolencia y alteraciones variables de de-
presion del sensorio, acompanados de resis-
tencia a alimentarse. Suclen verse también
cambios en la personalidad cn npifios mds
grandes, desinterés hacia el medio que lo ro-
dea o los jucgos habituales. Estin mas quie-
tos y en cicrtas oportunidades mds agresivos.

Nada terminante como vemos, debe que-
dar en la conciencia del lector que se debe
prestar cspecial atencion a estos “‘cambios”
en la personalidad del paciente y no siempre
atribuirlo a trastornos psiquicos.

E) Macrocefalia. Muchas veces llegan al
consultorio pacientes cuyo motivo de consul-
ta es la macrocefalia. El aumento del peri-
metro cefilico o ‘bien la hipertension de fon-
tanela solamente, pueden ser un signo evi-
dente del sindrome de hipertensién endocra-
neana.

Cuando se presenten dudas la forma mas
correcta de descartarlo es realizar una curva
de la medida del perimetro cefalico toman-
dolo scmanalmente, se verd asi si ¢l creci-
miento del craneo es normal.

Mientras las suturas estin indentadas cl
sindrome de hipertension endocraneana pro-
vocara la separacion de las mismas, la mani-
festacion clinica de cste fendmeno se estu-
dia mediante la percusion del craneo que
producird, en caso de existir, el ruido de
“olla cascada” (signo de Mc Ewen).,

Cuando la hipertension es de larga data sc
puede observar macrocefalia inclusive en ni-
nios mas grandes, y por fin en procesos ex-
pansivos localizados se pueden ver o
palpar deformaciones dscas parciales, adel-
gazamicntos o erosiones de Ia calota.

F) Otros sintomas. a) Vértigos, no son
muy frecuentes, se los ve en los tumores de
fosa posterior por afectacion de la via vesti-
bular o por edema del laberinto, b) Convul
siones, pueden ocurrir en casos con aumento
rapido de la presién intracraneana o como
sintomdtica de lesiones vecinas a la zona
motora. ¢) Rigidez de nuca, también se Ia
suele ver en los tumores de la fosa posterior
o en casos de hipertension severa, constitu-
ye un signo de alarma por ser indicativa de
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descompensacion con produccion de hernias
o enclavamientos que comprometen el tronco
encefdlico. d) Signos vegetativos, cuando la
presion intracrancana alcanza una magnitud
considerable se compromete ¢l funcionamien-
to del tronco cerebral y de los centros hipo-
talamicos, produci¢éndose una bradicardia,
con tendencia a un ascenso de la tension ar-
terial, y trastornos del ritmo respiratorio,
con bradi o polipnea o ritmo de Cheyne-Sto-
kes, lo que forma parte del cuadro de descom-
pensacion. e) Presion del L.C.R., cualquiera
sea la causa de hipertension, la presion intra-
crancana es transmitida por el liquido cefa-
lorraquideo al canal espinal, permitiendo su
medicion por medio de una puncién lumbar.
En gencral se contraindica la puncion cuando
el cuadro de hipertension es manifiesto, ya
que la extraccion de L.C.R. puede acarrear
accidentes. En caso de dudas se puede recu-
rrir a este procedimiento con las debidas pre-
cauciones; posicion en deciibito lateral, uso
de una aguja fina y medicion de la presion
con un mandémetro con la minima extraccion
de liquido. La estimacion de la velocidad del
goteo es una mala practica que induce a
errores de apreciacion. Tampoco es conve-
niente realizar la maniobra de compresion de
las yugulares (Queckensted) cuando se en-
cuentran tensiones altas. Es indispensable
que ¢l paciente esté relajado y sin llorar, evi-
tando la flexion exagerada del tronco y cue-
llo, la sujecion forzada o la compresion, del
cuello, toérax o abdomen. Si el nifio no se
presta al procedimiento debe recurrirse a la
anestesia general. Los valores normales de
presion de L.C.R. en estas condiciones osci-
lan entre 50 y 150 mm de agua.

G. radiologia. La radiografia del craneo
puede mostrar signos inequivocos e induda-
bles de hipertension, sobre todo cuando el
proceso es de larga data. En los nifios es ca-
racteristica la separacion de las indentacio-
nes de las suturas coronal, sagital y lambdoi-
dea, en mayor o menor grado segin la mag-
nitud o cronicidad del proceso. Puede ser
signo precoz antes de la aparicion de otros
sintomas. Las impresiones digitiformes tam-
yien pueden estar aumentadas, pero Ja sola
yhservacion de cstas impresiones sin separa-
iion de las suturas u otros signos, no tiene
1ecesariamente  significado  patologico. La
lescaleificacion de las apafisis clinoides pos-
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teriores se observa solamente en hipertensio-
nes de evolucion larga. Asimismo la erosion
del tub¢rculo de la silla turca indica la com-
presion provocada por el 11 ventriculo en ca-
sos de hipertension debida a hidrocefalia, En
procesos expansivos vecinos al hueso puede
encontrarse un adelgazamiento parcial del
hueso, a veces combado hacia afuera,

Hipertension endocraneana
descompensada

La instalacion del sindrome de hiperten-
sion endocraneana con todo su cortejo sin-
tomatico es ya un indice de descompensa-
cion. En esta etapa comienzan a aparecer
ademas signos que indican el sufrimiento del
tronco encefalico superior, caracterizados por
un embotamiento progresivo de la concien-
cia hasta el estupor o el semicoma, disminu-
cion del reflejo pupilar fotomotor con miosis,
aumento de la frecuencia y profundidad res-
piratoria, a veces hipertermia y variaciones
de la tension arterial. Es frecuente que se
produzcan entonces manifestaciones hiperto-
nicas, llamadas crisis ‘“cerebelosas’ o crisis
de tronco, durante las cuales hay una contrac-
fura del cuerpo en extension, con intenso
opistotonos, extension de los miembros infe-
riores y flexion con pronacion de los miem-
bros superiores, acompaiado de polipnea,
sudoracion, cambios vasomotores periféricos
y apertura de los parpados con midriasis bi-
lateral. Estas crisis transitorias, de corta du-
racion, son interpretadas como debidas a
fendmenos irritativos del tronco cerebral, di-
ferenciandosela de la rigidez de descerebra-
cion, que es producida por reflejos de libe-
raciom motora. En esta etapa puede ocurrir
la muerte por paro respiratorio o por colap-
so circulatorio, o puede evolucionar hacia el
cuadro de enclavamiento por la produccion
de las llamadas hernias cisternales.

Para comprender mejor el mecanismo de
estas hernias, se debe recordar que la caja
craneana esta dividida en un compartimien-
to supratentorial y uno infratentorial, sepa-
rados por la tienda del cerebro. En su parte
anterior y central la tienda deja un orificio
de forma oval, por donde transcurre el tron-
co encefdlico (pedinculos cercbrales) ade-
mas de vasos y L.C.R. El motor ocular (III
par} cruza desde el tronco cerebral hasta el
seino cavernoso a este nivel.
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Una masa expansiva supratentorial provo-
ca, por su volumen y por el aumento de pre-
sion en cste comportamiento, ¢l desplaza-
miento del encéfalo que tiende a escapar ha-
cia ¢l compartimiento infratentorial, produ-
ciéndose Ja hernia del borde interno del 1obu-
lo temporal del lado de la lesion, insinuando-
se entre ¢l reborde del orificio de la tienda
y los pediinculos cercbrales a los que com-
prime. El cuadro se presenta con una secuen-
¢ia muy constante, cuyas ctapas van marcan-
do ¢! compromiso cada vez mayor y mas
grave del tronco cerebral. En ¢l comienzo
s¢ aprecia la obnubilacion progresiva de la
conciencia (compromiso de la sustancia reti-
cular) y la anisocoria por dilatacion cada vez
mayor de la pupila del lado de la hernia.
Este signo es muy precoz, y significa la com-
presion de las fibras parasimpéticas que
transcurren por el nervio motor ocular co-
mun, afectado por la hernia. La respiracion
s¢ manticne ritmica y puede haber un au-
mento de la tension arterial con bradicardia.
Hay signo de Babinski contralateral a la
lesion y la estimulacion dolorosa produce
respuestas de defensa o de flexion,

En una segunda fase comienzan a apare-
cer los signos de rigidez descerebrada, al
principio contralaterales a la lesion y como
respuesta a los estimulos, y luego csponté-
ncamente, haciéndose bilaterales. Estos sig-
nos consisten en extension de las extremida-
des superiores ¢ inferiores, con rotacion inter-
na del pie en hiperextension, y pronacion del
antebrazo con cierre de los dedos de Ja ma-
no. Conjuntamente la respiracidn aumenta en
amplitud y frecuencia, pasando luego a hacer
pausas respiratorias con ¢l ritmo de Cheyne-
Stokes. A partir de este estado la agravacion
s¢ va precipitando. La pupila contralateral
comienza tambi¢n a dilatarse (signo de mal
prondstico) hasta colocarse ambas cen una
midriasis intermedia, con ausencia de reflejo
fotomotor, la rigidez de descercbracion s
mas constante, con intensificaciones paroxis-
ticas y ¢l coma sc profundiza. Sc cntra asi
en la etapa final, la respiracion se hace rapi-
da y superficial, s¢ van desvancciendo las
respucstas hipertonicas  de  descerebracion
para entrar en flaccidez, con desaparicion
de los reflejos osteotendinosos (y conserva-
cion del Babinski), aparecen arritinias car-
diacas y descenso de la tension arterial, pro-
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duci¢ndose finalmente la muerte por colap-
so vascular y paro respiratorio.

Distinto ¢s ¢l cuadro en los procesos in-
fratentoriales con aumento de la presion en
este compartimiento; aqui 1a hernia es pro-
ducida por el enclavamiento de las amigda-
las cerebelosas en el agujero occipital, Los

primeros signos son la contractura de la

nuca, muchas veces lateralizda, por 1a irrita-
cion de las primeras raices cervicales, lo que
simula un torticolis.

La conciencia en general no esta alterada
y no hay modificaciones iniciales del ritmo
respiratorio. A veces puede aparccer una
broncoplejia con dificultad para toser y ex-
pulsar las secreciones, debida al compromi-
so de los neumogastricos, que suele acompa-
fiarse de trastornos deglutorios,

La cefalea se hace paroxistica al producir-
se el bloqueo intermitente de la circulacion
del L.C.R. La descompensacion es brusca
por ¢l compromiso del bulbo, 1o que lleva a
la muerte rdpidamente por paro respiratorio.

Tratamiento

Fundamentalmente debe ir dirigido a la
causa que produce la hipertension endocra-
neana. En las lesiones expansivas la cirugia
procurara ¢liminar ¢l factor de compresion,
sea éste tumor, hematoma, absceso, cte,, En
ciertos tumores inoperables por su extension
¢ infiltracion del parénquima nervioso, pue-
de lograrse un alivio transitorio mediante la
reseccion de una porcién mas o menos am-
plia del hueso de la calota (descompresiva).

Cuando existe una hidrocefalia y ¢l obs-
taculo a la circulacion del L.C.R. no puede
ser solucionado directamente, se procedera a
derivar ¢l L.C.R. ya sea mediante un corto-
circuito interno (en bloqueos del 111 ventri-
culo, del acueducto de Silvio o del 1V ven-
triculo) o a través de derivaciones, de las
cuales la mas empleada actualmente es la
que o lleva al sistema venoso o a la cavidad
peritoneal (valvula de Holter o de Heyer).
En hidrocefalias comunicantes puede lograr-
se disminuir la produccion de L.C.R. con la
coagulacion de los plexos coroideos.

En las obstrucciones del retorno venoso
s¢ ha mencionado que la hipertension se de-
be principalmente a la dificultad en la reab-
sorcion del L.C.R.

La remocion de trombos de los senos ve-
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Fi. 2: Signos radiotégices de hipertension endocraneona de evolucian larga. a) Distension de ias si-
furas. b)Y Impresiones digitiformes cxageradas, ©) Clinoides pasteriores descaleificadus. &) Erosién del

fuhérenlo de la silla turca (en las hidrocefaliasy. — Fui. 3

A) Hernig del uncuas {emporal con com-

presion del froneo encefalico, B) Hernia de las amigdalas cerebelosas con compresion del buibo.

nosos no siempre os factible. Scrd necesario
evacuar ol liguido mediante punciones lum-
bares repetidas (no hay mayor ricsgo de
hernias) para aliviar 1a presion micntras se
eslablecen nuevas vias de circulacion venosa
o st recanalizan los vasos ocluidos. El uso
de inhibidores de la anhidrasa carbomica
(acetazolamida) puede ser de utilidad al dis-
minuir la produccion de L.CR.

El tratamicnto del edema cerebral fendrd

por objetivo disminuir ¢l contenido de agua
del encéfalo. Las soluctones hipertonicas por
via endovenosa han demostrade su utilidad
sicnde las nds cfectivas 1as soluciones  de
urea y/o manitol, al 15 %, en dosis de 1 gra-
mo por kilo en 24 horas, fraccionadas en 3
0 4 veees. La urea tiene una marcada accion
sobre ¢l agua del (ejido nerviaso, con inten-
so efocto diurético, pero tiene el inconvenien-
te de producir un efecto de rebote apreciable
a las pocas lwovas, Bl mauitol posee una ac-
cion de deshidrataciin mas suave y pucde

emplearse durante varios dias sin inconve-
nicntes; su uso es mas recomendable en los
nifos,

En casos de hipertension endocraneana
descompensada y cuando es necesario ganar
ticmpo, ya sca para un traslado a un centro
neuroquinrgico o mientras se hacen los pre-
parativos para la cirugia (por ejemplo en un
hematoma agudo), la infusion endovenosa
rapida de wurea puede evitar la produccion
de lesiones neurologicas irreversibles y defi-
nir el éxito de una infervencion. Los corti-
caides son fambién de wuso corriente, con
huenos resultados en edemas debido a trau-
matismos, tumores o procesos inflamatorios.
Siendo sin lugar a dudas mds efectivos en los
tumares. Elinds utilizado os la dexametasona.

Otros dinréticos también son de uso co-
rricnte, con resultados apreciablemente bue-
nos, ya qgue algunos parccen tener un efecto
divecto sobre el edemna cerebral (por ejem-
plo la fursemida).



Craneosinostosis

La craneosinostosis es el cierre precoz
de las suturas craneanas, determinando la
craneoestenosis.

La incidencia poblacional de esta en-
fermedad varia segun los diferentes auto-
res del 1 % al 4,9 7.

Con respecto al sexo existe una preva-
lencia del sexo masculino.

En cuanto a la época del ano, relacio-
nada al nacimiento de estos enfermos, hay
un predominio de las estaciones frias.

Desde el punto de vista etiolégico se
han descripto causas metabdlicas, como la
hipercalcemia idiopatica (fig. 5) y la hi-
pofosfatasemia en un reducido numero
de casos y causas genéticas, trasmitidas
con caracter mendeliano dominante o re-
cesivo, como la enfermedad de Crouzon,
el sindrome de Apert y el sindrome de
Carpenter, observadas con mucho mayor
frecuencia que las anteriores; quedando
asimismo una gran cantidad de craneosi-
nostosis sin causa aparente.

La patogenia de la craneoestenosis es
evidente; el cierre precoz de una o varias
suturas a pesar del crecimiento compen-
sador del craneo, a expensas de las sutu-
ras normales, da lugar a la compresidn del
encéfalo. Este efecto compresivo actia
principalmente en los tres primeros afos
de la vida, porque el encéfalo duplica su
peso a los siete meses de vida y lo triplica
a los dos anos v medio (fig. 1),

Al principio el rapido crecimienta del
encéfalo es compensado por la disyuncién
de las suturas abiertas, aumentando la de-
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formidad craneana, pero al final del pri-
mer afo, comienza la diferenciacion del
diploe en tabla interna y externa, y des-
pués de cumplir el primer ano se eshozan
las indentaciones de las suturas que se
ven claramente alrededor de los 24 meses
en las radiografias de cranco, entonces se
inicia el aumento de la presion intracra-
neana, que se manifestara al final del ter-
cer ano por disminucion de la agudeza
visual, edema de panila y/o atrofia dptica:
es una hipertension cronica que no pone

Crecimiento  Encefalico

|
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Edades en Asios

Fic. 12 Muestra la curva del crecimiento eneetalico.
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en peligro la vida del enlermo pero com-
promete el desarrollo encefalico.

S¢ ha sostenido siempre que el retraso
psicomotor es causado por el dano cere-
bral, originado en la deformidad encefa-
lica. En nuestra experiencia hubo ninos
en quiencs se efectud oportunamente el
tratamicnto de las sinostosis prematuras
v quedaron con leve retraso madurativo.
Esto confirmaria la opinion de algunos
autores quiencs no descartan la posibili-
dad de que el dano encefilico pueda de-
berse a una encefalopatia no sccundaria
a la crancosinostosis,

Las convulsiones como las alteraciones
electroencefulégraficas son debidas indu-
dablemente a la craneoestenosis, como lo
demuestra la degaparicion de aquéllas y
la normalizacidn del electroencefalograma
después del tratamiento quirdrgico. HEsto
es un clemento de juicio importante para
la indicacion operatoria.

Los disturbios oculares asociados a la
sinostosis prematura, tales como la exof-
talmia, los estrabismos, la separacion ocu-
lar, la amaurosis, la atrofia de papila y el
nistagmo, son producidos por la verticali-
zacién del techo de la drbita v la estrechez
del agujero dplico.

Clinicamente se manifiesta por sinto-
mas primitivos y sintomas secundarios.

Los sintomas primitivog comprenden:
la deformidad craneana, la disostosis cra-
neofacial o enfermedad de Crouzon, la
acrocefalosindactilia o sindrome de Apert,
v la acrocefalopolisindactilia o sindrome
de Carpenter.

Con respecto a la deformidad craneana
adoptamog la siguiente clasificacion:
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Kl perimetro craneano es normal en la
mayoria de los casos de craneosinostosis,
lo que permite diferenciarla de la micro-
cefalia.

Los didmetros craneanos son los que
varian segun el tipo de craneosinostosis,
alterando el indice de Schiiller.

El indice cefalico o indice de Schiller
se obtiene multiplicando ¢! didmetro
transverso maximo por 100 v el producto
dividiéndolo por el diametro anteroposte-
rior maximo. Kl valor nermal oscila de
70 a 80. Cuanto mas elevada es la cifra
que lo indica, tanto mas redondeado y
braquicéfalo es el cranco; cuanto mas pe-
quena es la cifra, mas alargado y dolico-
céfalo (figuras 2 v 3).

La disostosis craneofacial o enfermedad
de Crouzon se hereda con caracter auto-
somico dominante y se expresa clinica-
mente por: oxicefalia o turricefalia, hiper-
tensidn endocraneana, trastornos visuales,
déficit mental, exoftalmia, hipoplasia del
estrabismo divergente, hipertelorismo, e
hipoplasia del maxilar superior.

La acrocefalosindactilia o sindrome de
Apert se trasmite por un gen autosémico
dominante, v se evidencia clinicamente
por: acrocefalia, deficiencia mental, drbi-
ta de escasa profundidad, estrabismo, hi-
pertelorismo, exoftalmia, hipoplasia del
maxilar superior, nariz curvada como pa-
pagayo, paladar ojival o fisurado, sindacti-
lia Gsea o cutdnea o ambas (figura 4).

La acrocefalopolisindactilia o sindrome

de Carpenter a diferencia de los anterio-
res se hereda con cardcter autosémico re-

a) Monosinostosis

h) Hologinostosis

Suturas afectadas

1) Metdpica-sinostosis
unilateral
2) Corona-sinostosis
hilateral
3) Sagito-sinostosis
unilateral

4) Liambdo-sinostosis

hilateral

5) Corona-sagito-lamhdo-

sinostosis

1) Mixtas

Corona-sagito-sinostosis

Marfologia general

Trigonocefalia
Plagiocefalia
Acrocefalia
Escafocefalia
Plagiocefalia

Piricefalia

Turricefalia

Oxicefalia (Crouzon)
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Fioura 2

Fiiura 3

Fus, 21 Muestra un nife escafocefdlico de frente. — FiG, 3
-— FIi, 4; Nido con sindrome de Anerf, — Fia, 5:

cesivo y se manifiesta clinicamente por:
acrocefalia, braquisindactilia de manos,
con polidactilia de pies y clinodactilia, hi-
pogenitalismo y criplorquidia,

Los sintomas secundarios de la craneo-
estenosis estdn constituidos por el sindro-
e de hipertensién endocraneana, las con-
vulsiones, el retraso psicomotriz, la sinto-
matologia ocular y las alteraciones de los
pares craneanos.

Bl sindrome de hipertensién endocra-
neana se caracteriza por cefaleas, vomitos,
disminucidn de la agudeza visual y edema
de papilas. Esg de evolucién crénica y
nunca se descompensa; en caso contrario
debemos pensar en otra patologia agrega-
da a la craneoestencsis, como tumor ce-
rebral, hidrocefalia, ete. (figuras 6 y 7).
Otras de las particularidades de este sin-
drome esg la normalidad o escasa elevacion
de la presion del liquido cefalorraquideo
y la normalidad del temafo de los ven-
triculos cerebrales.

I.as convulsiones son generalizadas y se
acompainan de hipertension endocranea-
na cn s mayeria.

Ell retraso psicomotor puede ser debido
a una encefalopatia no secundaria a la
cranecosinostosis v relacionada can la cau-
sa misma de la sinostosis prematura.

La sintomatolagia ocular mds frecuen-
te es la disminucion de la agudeza visual,
la atrofia de papilas, la exoftalmia, la se-
paracion ceular, el estrabismo v el nis-
{agmo

Ficura 4 FiGurAa 5

Muestra un nife escafocefditco de perfil.
— Crineo de un nifo con hipcrcalcemia.

Las alteraciones de los pares cranea-
nos son pardlisis de Jog motores neulares
e hipoacusia.

Los exdmenes complementarios solici-
tados en esta afeccion comprenden: las
radiografias de craneo, el electroencefalo-
grama, andlisis de sangre, y la histopato-
logia de los fragmentos dseos extraidos en
la operacion, correspondientes a las zo-
nas de suturas sinostosadas.

Log estudios radioldgicos mas frecuen-
temente practicados son las radiografias
simples de crdaneo, frente y perfil, ¥ en
algunos enfermos con trastornos oculares
severos se efectiian radiografias de aguje-
ros apticos. Lios otros estudios radiologi-
cos realizadog son la neumoencefalografia
v la arteriografia carotidea, especialmen-
te en aquellos casos de sospecha de una
palologia asociada a la crancosinostosis,
tales como tumores e hidrocefalias (figu-
ras 6y 7).

El electroencefalograma  revela una
anormalidad generalizada en la mayoriz
de los pacientes, acompanada a veces de
crisis convulsivas, que mejoran especta-
cularmente con la cirugia.

Los analisis sanguineos solicitados co-
munmente son: el hemograma, para des-
cartar la existencia de anemia que suele
observarse en las turricefalias, la calce-
mia, la fosfatemia vy la fosfatasemia, es-
tos ultimog para detectar hipercaleemiz
idiopatica o hipofosfatasemia.

La bhiopsia osea muestra hueso de ca-
racteristicas histoldgicas normales a ex-
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Frauna 7

Fiovra 6

Frouga 8 Froura 9

Ei0 B Crdneo de nifo con plagioccfalia ¢ hidrocefalia. — Vi, 70 Angrografia de un niio con craneoes-

Fio. 8:

fenosis v fumor frontal.
narre

Craneo de un nio con acroccfolia que muesira las orbitas en anti-
¥, 9 Crdneo de un nife escafoccfdlico que  nuiesira la digstasis de las suturas coronal,

escamosa vy lambdoidea.

epcion de los casos de hipercaleemia
idiopética, donde se visualiza neoforma-
ion ogea atipica sin inflamacion y los de
hipofosfatasemia en los que se observa zo-
nas de tejides osteocides atipicos cuva cal-
ificacion estd alterada,

Diagnéstico

El diagnostico se [unda en los datos
linicos v radioldgices. Los tipos de cra-
1eosinostosis mds [recuentemente obser-
cados son la escafocefalia, Ja oxicefalia y
la acrocefalia (figs. 8 y .

Kl principal diagnostico diferencial se
febe hacer con la microcefalia vera v con

microcelalia minor.

[.a microcefalia vera se caracteriza por
ma notable disminucidn del perimetro
raneano v de sus didmetros; el crdneo es
amonicamente  peguene, contrastando

m el tamano de la cara. Ta frente as-
iende en plano inclinado hacia arriba y
trag. La fontanela anterior esta ocluida.
Las radiografias de craneo muestran las
duturas precozmente indentadas, pero no
bliteradas como en la craneosinostosis.
“1 electroencefalograma es marcadamen-
e anormal y  desorganizado  pudiendo
sxistir convulsiones. 8] retraso psicomo-
O es grosero voen la psicometria se en-
aentra una dispersion de la respuestas,
ndicadoras del dano cerebral. No hay hi-
ertension  endoerancana. Bl fondo e
o revela papilas normales con alteracio-
ag retinianas vinceuladas a la encefalo-

patia. KEsta enlermedad puede ser here-
ditaria con cardcter mendeliano recesivo.

La microcefalia minor presenta como Ia
anterior una desproporcion cranecfacial y
las radiografias de cranco evidencian una
indentacidn precoz de las suturas, con
clectroencefalograma normal o modera-
damente anormal, sin retraso psicomotor
v sin hipertension endocraneana.

Estas dos variedades de microcefalias
no se benefician de la cirugia de ahi la
importancia en la precision diagnastica.

Tratamiento

Indicaciones. El tratamiento quirargico
esta indicado absolutamente cuando exis-
ten sintomas o signos de hipertension en-
docraneana, convulsiones, o alteraciones
electroencefalograficas v la neumogralia
muestras ventriculos de tamano vy topo-
orafia normales. Si la anormalidad de la
cabeza es acentuada y el nifo menor de
un ano aungue el electroencefalograma
sea normal y no se hayvan presentado con-
vulsiones, ni signos de hipertension en-
docraneana, la operacion esta también in-
dicada.

Siola forma de la cabeza es disireta-
mente anormal o si el nino es mavor de
un ano siendo el electroencelfalogrania
normal v no existiendo convulsiones, ni
signos de hipertension endocraneana, la
indicacion operatoria es discutible v de
herd =er dectdida de acuerdo a lag con-



diciones propias de cada caso en parti-
cular,

Las consideraciones estéticas son por lo
general de importancia secundaria, pero
pueden pasar a primer plano cuando hay
una marcada anormalidad de la frente co-
mo en las trigonocefalias y en ciertas
acrocefalias, El retraso psicomotor no es
por si solo factor principal para la indi-
cacion operatoria.

Si la deformacion cefalica es muy dis-
creta y tiene un retraso acentuado, no
existiendo signos de hipertension endo-
eraneana, ni convulsiones, y el electroen-
cefalograma es normal o fronterizo, no
estd indicada la cirugia.

Objetivos quirirgicos. Los objetivos qui-
ravgicos del tratamiento de las craneoes-
tenosis son: a) aumentar la capacidad de
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la caja craneana; b) dar en lo pogible
forma normal al eraneo; ¢) permitir, us
teriormente a la operacion, la expansids:
normal del craneo; estimulada por el pre
gresivo aumento del volumen del encéfa
lo; d) estético, si bien es secundario a las
anteriores, puede pasar a primer plano es
ciertos casos; e) tratar las complicacionss
oculares.

Técnica operatoria. La cirugia de a
craneoestenosis consiste en efectuar cier
to namero de craniectomias lineales, lar
gas resecciones del diploe de 0,5 a 1,6 e
de ancho, emplazadas estratégicamenis
para lograr los objetivos mencionados. L&
ténica mas cominmente usada es aquelis
que fragmenta la calota craneana en sez
mentos.
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DIVISION DE NEUROCIRUGIA
HOSPITAL DE NINOS DE BUENOS AIRES

Resultados del tratamiento

de las hidrocefalias

El presente resumen estd basado en el and-
ssis de 37T casos extraidos al azar de una se-
se, tres veees superior dentro de 11 anos de
=abajo realizado en el Hospital de Nifios. De
=stos, 374 son hidrocelalias, 91 hidrocelalias
srogresivas asociadas a diversas manifestacio-
aes del estado disrafico v 112 disralismos en
os que la hidrocefalia no requirié tratamiento.

Dividiremos ¢l presenle trabajo en los si-
mientes capitulos:

A Descripeion de {a muestra:

Casi la mitad de la serie eran disratismos
203), pero de éstos en solo 91 existia hidro-
cefalia progresiva; en el mielominingocele hum-
sosacrd en 111 casos, sélo 61 presentaron
sidrocefalia progresiva no observindose en 50.
s importante potar la mayor incidencia de
esiones espinales bajas con la hidrocefalia;
0 los ¢ue no la desarrollaron el control cui-
“adoso se impone para evilar operarlos inne-
wesariamente; para dicho control ¢l perfmetro
cefalico os indice fundamental; tomado éste
iebe ser voleado a tablas especiales y obser-
war 1a eurva de erecimiento, como se comporta
“e deuerdo al estandar.

Dentro de las diferencias no significativas
1= la incidencia por sexos, gue pareceria ma-
r para las mujeres en los disratismos v para
{es varoues en las hidrocefalias congénitas.

H. BUNGE

De fos 812 hermanos de estos 577 casos solo
se observo mma hidrocefalia y un mielomenin-
gocele. La incidencia de parto patologico cs
alta v dentro de éste las cesareas fueron mas
comunes en Jas estenosis del acueducto de
Silvo. El peso al nacer fue en general mas
bajo en los disrafismos que en las hidrocefalias
no disrdticas, lo que recuerda Ja distrofia de
estos pacientes.

E] tipo de hidrocelalia de 465 fue: esteno-
sis del acueducto 159, bloqueo de las salidas
del cuarto ventriculo 22, hidrocefalias comumni-
antes en las gue se incluven post-meningi-
tica, hemorragica. T.B.C., congénitas vy de
otras causas 147, Arnold Chiari 26 y otras
hidrocetalias de etiopatogenia conocida  ex-
cluidas las precedentes 62 y otras sin especi-
licaciones.

El diagnostico se basé en el estudio nenro-
rradiologico  correspondiente: NE.G., V.G,
v/o AG.H,

B) Descripeidn general de los
procedimientos operatorios’

Los altimos 16 afios se han caracterizado
por el amplio uso de las derivaciones al siste-
ma vascular v oen la actualidad con mayor
frecuencia a la cavidad peritonial, las que han
modificado  sustancialimente el prondstico v
la evolucion natural de los pacientes con hi-
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drocefalia. La ventriculomastoidostomia  atn
Ta practicamos como método  transitorio de
avenamienlo venlricular al exterior; v la see-
cion de la tienda del cerebelo en las hidroce-
lalins sccuela de mennigitis T.B.C. Los pro-
cedimientos tradicionales se realizaron mucho
menos indicaindose las derivaciones a pleura
¥y oureter como Ultimo recurso. En o algunos
casos de Arnold Chiari hemos realizado con
algiin ¢xito descompresivas  suboccipitales.
Luego de 4 6 5 anos de la operacion ¢l segui-
micnto se torna dificil por falta de concurren-
cia al coutrol, lo que nos ha impedido confec-
cionar tablas de sobrevida alejada cuyos re-
sultados no scan satislactorios.

C) Frealuaciin gfneral de los resultados:

Los elementos fundamentales de Ta evalua-
cion de los resultados de la cirugia de las
hidrocefalias son la mortalidad, inversa de Ja
sobrevida y el nivel de inteligencia. La mor-
talidad alejada total fue del 37 v 63 % el
poreentaje de sobrevidas, La mortalidad Tue
algo mayor en las hidrocefalias con menor
espesor del manto cerchral v osi esto se ex-
presi en valores porcentuales, se observa que
la supervivencia crece con el espesor  del
manto cerebral pero decrece nuevamente en
los mantos de mdas de 30 mm. Esto corres
ponde a los tumores inoperubles (gliomas de
tronco cerebral). La proporcion de sobrevi-
vientes también decrece discretamente con la
reiteracion de operaciones.

La necesidad de reoperar eslos casos estd
velacionada con las complicaciones que ocu-
rren en el 45 4 de los enfermos, la infeccidn,
dominada por el estatilococa dorado, la abs-
truccion o desconexion de los sistemas de ave-
namiento v la asociacion de ambas crean un
diticil problema en la eirugia de la hidroce-
faliv. La mortalidad alejada en los casos no
complicados es del 28 7. La obstruccion no
moditica gignilicativamente este indice de Te-
talidad pero la infeceion eleva lu mortalidad
por casas al 37 a 70 por ciento, la nu').'mlidnd
general de los casos complicados es de 53 %
contta ¢l 28 % cn los no complicados. La
incidencia de complicaciones ha disminuido a
lo largn de los anos pero su gravedad, como v
lo senalamos, ha aumentado. Durante un pe-
rindo de la muestra, las infecciones anmenti-
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ron francamente para disminuir lucgo con la
correccion en las indicaciones al contrainds
car derivaciones al lorrente vascular a enfer
mos con antecedentes infecciosos del neuroess
v los con hidrocctalia comunieante en miels
meningoceles  listulizados. 1o incideneia de
complicaciones por caso, awmenta con el ns
mero de operacionces.

D) Evaluacion de ciertos métodos
en particular:

Los tipos de valvulas usados fueron Holtes
Heyer de mediuna, alta y baju presion, cm
reservorios  simples vy dobles; los  catéterss
ventriculares fueron tipo baldn, janla, Haks
v oen las decivaciones i periloneo catéterss
tipo Raimondi.

Ventriculocavoauriculostomin:  Lsla  intes
vencion se empled en 285 casos de esta serie
la ubicacion del catéter ventricular introds
cido a través de una trepanacion paramedi
parietooccipital, su extremo distal emplazad
por delante del foramen de NMonro. Esta teéc
nica v ¢l uso de varios Hpos especiales d
aléteres ventricnlares disminuyen la incides
cia de las obstrucciones. Bl olro extremo (vas
enlar) se introduce mediante incision en =
cuello sobre ¢l esternocleidomastoideo intre
duciéndolo en Ta vugular interna hasta la aur-
cnla.

La complicacion mas grave de 1a V.C.A., =
la infeccidn cuyas consecuencias en cuanto 2
resultado la hemos explicado antes; la tron
boemholia da Tugar al engrosamiento de
tinicas arteriales de las mds pequeiias rama
de la arteriopulmonar,  clinicamente  estz
trombosis s pueden demostrar angiocardi-
grificamente o efectnando un centellograms
pulmonar con RISA.

Las tromboembolias por lo general no sos
sépticas, a menudo tardiamente, pueden 1l
var al cor pulmonale v causar la muert:
Como tratamiento requicren ¢l cambio totz
del sistema v nueva derivacion al peritoneo.

Ventriculoperitoneostomiia: Derivacion coms
la anterior con la diferencia de que el 1L.CR
drena a la cavida peritoneal. Se usa para t2
clecto pulsor de diferente tipo coloeado a ls
salida del catéter ventricalar sobre el hues:
v coneetado w peritonea por medio de tub
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de Silastic envuclto en alambre fino como
=lastico con valvula en su parte terminal (Rai-
mondi). La introduccidn del catéler en la ca-
vidad peritoncal se realiza por puncion di-
recta del peritonco con trocar. Este procedi-
miento gue venimos yealizando practicamente
desde hace dos atios en Torma regular, ha pre-
sentado algunas complicaciones que serdn mo-
avo de una noeva comunicacion (perloracion
ntestinal, peritonitis. salida al exterior v re-
hazo del catéter).
Ventriculomastoideostomia: Counsiste en la
somumicacion del sistema ventricenlar con las
celdas mastoideas o través de un tubo de Si-
astic, lo que permite el drenaie del L.CR.
= través de los orilicios nasales, os condicion

sme qua non para dicho procedimiento, la
ntegridad  de o membrana  tmpanica, eon
auestra serie se la uso en 73 casos, en 17 como
mniea operacion, cn 30 como intermedia v en
26 como Ultima. La V.M. es el método mids
eguro de avenamiento permanente al exte-
dor siose usa una vialvala para mantener cl
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flujo en forma unidireccional, Nuestra indica-
cion es cuando el LLC.R. es anormal y/o cuan-
do los demias métodos estin contraindicados
fransitoriamente.

Seccion de la tienda del cerebelo: Excelente
procedimiento en las hidrocefalins, secuclas
de la meningitis T.B.C. cuando la presion del
O es de 150 a 250 mm de agua.

Otros procedimientos: La destruccion  de
los plexos coroidens mediante coagulacion o
excéresis reduce la produccion del [LCR. v
puede usarse en hidroccfalias comunicantes
no tuberculosas de presion v Huojo poco ele-
vados: la derivacidn a uréter debe ser a nues-
tre juicia altinw eleceion. Finalmente ¢l tra-
tamiento previo de la hidrocelalia en ciertas
neoplasias, especiahmente los tumores de la
via optica, tumores del HI ventriculo y de la
region pincal, es un procedimiento que ha
mejorado  sustancialinenle ¢l prondstico qui-
mirgico de estas lesiones. Un riesgo excepeio-
nal es la metdstasis pulmonar que hemaos ob-
servado en neoplasias.
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Supuraciones intracraneanas en la infanciz

Las supuraciones intracraneanas cn la in-
fancia, si bien habian disminnido
avance de los modernos tratamientos quimio-
i("rfipicus, pn(h)mns aseverar en base a nnes-
tra propia experiencia, que en estos altimos
anos su lrecuencia se ha tensiticado, consti-
tuvendo un verdadero problema para el Pe-
cliutm, que en muchas ocasiones debe solicitar
la eolaboracion del neurdlogo v ‘o neurociru-
Juno, para poder verificar un diagnostico pre-
suntivo v realizar un tratamicnto adecnado y
sin el cual la evalucion seria Tatal.

Conl (‘I

Por lo general, en sus antecedentes existe un
pasado infeccioso, que puede ser tan minimo
que escapa al recuerdo de los Tamiliares, Otras
veces, la infeccion se encuentra latente (sinu-
sitis, mastoiditis, otitis, infeceion pulmonar),
voes durante sn cuando se presentan
convulsiones o signos nearologicos que hacen
suponer la existencia de ana complicacion in-
tracraneana. En puede ser comse-
cuenein de nn travwmatismo encelaloevancano
expuesto, de una osteomielitis craneana, de un
pos-operatorio o de una
sanle.

CUTSO,

OCAs1oNes

cardiopatia  ciano-

Estas supuraciones intracraneanas son rela-
tivamente frecuentes,
edad. de
gar a ocupar casi la tolalidad de on 1obulo

pl'(‘\‘(}n[ﬁndt)s‘l' en cnal-

(uier Lumanoe variable. nudiendo 1le-
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cerebral en forma inica o mGltiple, con pre
ferencia a localizarse en los hemislerios ceres
brales v pm lo general subcorticales (ligus
2). En realidad, Ia localizacion depende de &
aleceion que Te da origen. Los abscesos otoge
nos se localizan con frecucucia en ¢l Iohi
temporal o en el cerebelo (fgura los ce
causa [rontal (infeccion de los senos Tronte
les) en los obulos frontales v Tos metastas
cos en ol territorio de la corebral media, Es
nuestra casuistica del Hospital de Nifios &
Cordoba (cuadro 1), predominan los supre
tentoriales, v la ctivlogia mds lrecuente has
sido los traumatismos encelalocrancanos abie
tos, cardiopating eongénitas e inlecciones ot
sinusales.

La  sinfomatologia varia  con el ested
de la enfermedad. vivulencia de Ta infeccios
grado de hipertension endocrancana y s o
pogralin. Se traduce por sintomas de infes
ciom general, humorales, meningeos,
fes v menrolégicos. Los signos de infece
durante la fase de supuraciom inlracranes
pueden incluir hipertermia, malestar geners
astenia, anorexia, leucocitosis, meningism
estupor. La clasica liebre en aguja, que ant=
era de gran importancin diagnostica, en &
actualidad falta con frecuencia, debido al

de Tos antibioticos durante ol enrso de o =

SeNSOrsE
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feccion que le dio origen. Los sintomas humo-
rales estan dados por las modificaciones que
experimentan la sangre y ¢l liquido cefalorra-
ideos, En sangre, lo que se presenta mias
constantemente es leucocitosis con pelinucleo-
sy eritrosedimentacion elevada, sobre todo
en ¢l inicio. En el liquido ecfalorragquideo,
tienen valor el aumento de las proteinas v la
positividad de las pruebas coloidales. Los clo-
ruros suclen afectarse y el nidmero de células
varia cominmente entre 5 y 200 por mm?, Eg
necesario tener presente que a medida que el
proceso se hace cronico, ¢l nimero de células
lisminuye, con predominio de los linfocitos
lehido al proceso inflamatorio. El compro-
miso sensorial tienc frecuentes alternativas,
varfando desde la irritabilidad o somnolencia
hasta el coma prolundo, que puede llegar a
presentar trastornos respiratorios. Los signos
meningeos, cuando existen, son !a consecuen-
cia del proceso infeccioso meningeo. Los sin-
tomas y signos mas constantes son los produ-
“idos por la hipertension endocrancana, con
su cortejo de ceflalew, vomitos, irritabilidad y
cdema de papila, 1o que se debe mds bien al
edema cerchral post - meningeo - encefalitico
e a la presencia del absceso.

La sintomatologia neurelogica depende del
sitio en donde asienta Ta coleccion supurada.
Los situados en el 16bule temporal izquierdo
con frecuencia dan alasia y trastornos visuales;
os frontales irritabilidad, trastornos psiquicos
= inestabilidad emotiva. Los originados por
lesion directa del erdneo suelen tener convul-
siones de tipo focal desde el comienzo. Los
le localizacidn cerebelosa presentan nistag-
mus, disartria, alteraciones de la marcha, hi-
rotonia muscular, ete.

Los abscesos cerebrales pueden originarse
poi:

a) Tmplantacion directa del germen en el
tejido cerebral.

b) Continuidad: en estos casos siguen la
via venosa-arterial, espacios de Virchow-Rohin
¥ muy rwamente las vainas de los nervios.

c) Metastlasis: la propagacion de la infec-
“ion signe siempre la via arterial v provienen
por lo general de infecciones tordcicas (abs-
-esos pulmonares, empiemas plenrales, bron-
juiectasias). El émbolo infectado pasaria por
ovena porta al pulmon, luego al corazon y
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desde alli al cevebro por la cardtida comin,
Otras veces se producen por cardopatias con-
génitas cianosantes, ¢n donde la embolia pa-
radojal séptica de origen venoso cludiria la
burrera pulmonar.

Sea cual Tuere la via que toma la infec-
cign, o veaccign local es siewmpre la misma.
En su fase inicial se produce una zona de
reblandecimiento del tejido cevebral consti-
tuido por elementos nerviosos degenerados,
wicroglia, detritus celulures y abundantes lew-
cocitos, en su mayor parte neutrdfilos, Esto
constituye en lo que se ha dado en llamar
absceso agudo. Después de unos dias el equi-
librio se establece entre la infeccidn y lu reac-
cion del cerebro y se inicia wmpranamente
la formacion de una cipsula por exudaciin
de leucocitos, que constituye la primera linea
de defensa. Sibien la cdpsala comienza a
formarse en los primeros dias, tarda en cons-
tituirse 4 a 6 semanas, En algunas oportunida-
des, ya sea por la gran virulencia del germen
o por falta de inmunidad local o general, esta
no llega a formarse, desarrollindose desde el
comienzo una wmeningoencetalitis de
clinico fatal.

Curso

Métodos auxiliares de diagnastico

a) Radiografia directa de crdneo: es de va-
lor relativo, pero en ocasiones pucde ser de
gran importancia si muestra signos de hiper-
tension endocraneana {disyunciom de las su-
turas ¢ impresiones cerebriformes). En cir-
cunstancias excepcionales puede observarse la
presencia de gas debido a los gérmenes anae-
robios o la capsula del absceso calcificada.

b) Electroencefalograma: puede aportar
elementos de gran valor diagndstico y por su
nocuidad debe coustituiv una investigacion
precoz. La anormalidad
sistec en una fasc
deltas.

e} Leoencefalografic: este procedimiento
para estudiar las estructuras intracraneanas y
en especial la ubicacion de Ta Bnea media te-
ne valor ¢n el dingnostico de los abscesos cere-
Drales al constalarse wna desviacion de Ja li-
nea media. Nosotros no tenemos experiencia,

caracteristica
bien definida de

con-
oundag

A) Isdtopos radicactivos (scanning): este
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estudio también es de wtilidad, pero no nos
referiremos por falta de experiencia personal.

e) Angiografia cerebral carotidea: es uno
de los estudios neurorradiologicos contrasta-
dos de eleccion cuando se sospecha la exis-
tencia de una coleceion purulenta supratento-
riad. Tiene la ventaja de que el procedimiento
cs bien tolerado por el paciente. El diagnés-
tico se hace por el desplazamiento de los va-
sos cerchrales,

f) Neumoencefalografiv: solo mencionare-
mos por ser un procedimiento de uso excep-
cional en la taz aguda, porque la constancia
con que existe el sindrome de hipertension
endocraneana la contraindica. Nosotros la uti-
lizamos en ciertas oportunidades como con-
trol, antes de ser dado de alta.

g) Ventriculografia central contrastada: es
un procedimiento de diagndstico util, pero
solo debe efectuarse cuando se sospecha una
localizacidn infratentorial, por el riesgo en los
casos de abscesos supratentoriales de puncio-
narlo al intentar Hegar al ventriculo y produ-
cir la diseminacion de la infecciom.

7 P T
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o de invasion se acompana de Liebre, ccfales
mal estado general y o sintomas neurologic
que pueden ser de muy corta duracion o fa
tan por completo. En nuestros pacientes
tiempo de evolucion de los sintomas infeccio
sos previos fue de 7 a 30 dias. Le sigue
periodo de latencia que corresponde a la cons
titucion de la cipsula y que dura desde s=
manas a meses. Aqui es donde se establecs
la aparicion de los sintomas neurologicos, pe
diendo pasar bruscamente a Ja etapa fins
con agravaciom del estado gencral, llegand
en ocasiones al coma y muerte. Por lo comiz
esto coincide con rotura de la coleccién supe
rada y diseminacion de la infeccion. En gene
ral los abscesos cerebrales abandonados a =
mismos llevan a la muerte por hipertension en-
docraneana, que en nltima instancia producs
compresion mesencefilica o por diseminacios
de la infeccion.

Infecciones intracraneanas
como complicacion de los procesos

- sinusales tas
den originar a
lenta cerebral
itis de los se
ca, que se tra
meningeos. Par

un pasado aw-
agitis con o sim |
be pensarse e
1 tle estas com-

1ede traducirss
1 virtud de las
togénicas.? _
cindad origina |
erebral y una
1. 4
por accion de
de inflamacién
ingitis puralen-
toso puede de
taria de liquide

abrirse camins
0, origina una |
thi

|
=

£l magnostico airerencial aebé Hacerse en
primer lugar con las meningitis. Recordemos
que ambos procesos pueden coexistir,” pero
en ellas el curso suele ser mas agudo, mds
febril, con francos signos meningeos. El tris-
mus, ¢l estrabismo por parilisis de los nervios
oculomotores y las contracturas también son
mds frecuentes. Por otra parte ng existe gene-
ralmente focalizacidn newroldgica y las alte-
raciones del lignido cefalorraguideo son més
mareadas. La meningitis tuberculosa es la
(que se presta mas a confusidn por su lenta
evolucion y la mayor afectacidn del estado
general del paciente. Si bien el andlisis del
L.C.R. no siempre aclara, el diagnéstico, los
antecedentes del paciente, las lesiones tuber-
culosas extracraneales y el cultivo del liqui-
do son elementos decisivos. Otro proceso a
cansiderar es la tramboflebitis del seno lateral
de origen otitico, pero en este caso existe
edema en regién mastoidea y falta de localiza-
eitm neuroldgica,

Evolucion

La evolucidon de los abscesos cerebrales se
realiza generalmente en 3 etapas: la primera

otdgenos y sinusales

Las infecciones otégenas
frecuentes en la infancia, pu
distancia una coleccién purn
empiema subdural, trombofle
nos durales e hidrocefalia otii
ducen por sintomas y signos
lo tanto, en todo paciente cor
ricular que presente una men;
signos neuroldgicos focales, di
la posbilidad de que exista un
plicaciones.

La supuracion encefdlica
por un sindrome meningeo e
siguientes circunstancias etiop

a) El foco infeccioso de v
simultineamente el absceso
meningitis purulenta microbia

b) La coleccién cncefilica
toxinas procedentes del drea
perifocal, condiciona una mer
ta séptica. El foco parenquim
terminar una meningitis linfoc
claro.

¢) El absceso cerebral al
hacia el espacio subaracnoid
meningitis purulenta microbia
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b) Empiema subdural: constituye una co
leccion purulenta en el espacio subdural con
inflamacion de la capa interna de la durama-
dre, producida por infeccion de oido, senos
paranasales o de la cavidad timpanica. Si la
infeccion orginal es una atitis, la localizacion
mas frecuente es la base del 16bulo temporal
o superficie anterior del cerebelo. Por el con-
trario, si la causa es una sinusitis o proceso
[aringeo, asienta en la base o superficie late-
ral o anterior del 16bulo occipital. Los sinto-
mas generales son muy variables, y el liquido
cefalorraquideo puede experimentar marcada
mejoria mientras el paciente se estaciona o
empeora, lo que se ha dado en Nlamar “sindro-
me de discordancia”.

¢) Ventriculitis o ploventriculitis: como
complicacion de la meningitis o de pacientcs
afectados de disrafias congénitas (mielome-
ningocele), se origina un cuadro infeccioso
que en ocasiones necesita de la intervencion
del neurocirujano para descartar la existencia
de una sufusion subdural, hipertensién endo-
craneana y ventriculitis o pioventriculitis. Kn
esta Oltima instancia, el sistema ventricular
s¢ comporta como un reservorio aislado, en
donde el liquido infectado o el pus no reciben
adecuada dosis de antibidticos para su cura-
cidn. Iistos casos son considerados por algu-
nos autores,” como abscesos y la puncion ven-
tricular, ya sea para extraer y analizar liquido
celalorraquiden o inyectar antibioticos es ne-
cesaria. En estos casos, los elementos celulares,
de acuerda a Salmon ® pueden encontrarse li-
geramente aumentados, 10 a 20 por ml, muy
clevados, 200 a 800 por ml o purulentos. Se-
gun el autor,’ ¢l criterio para considerar al
paciente como portador de una ventriculitis
es que el liquido del ventriculo contenga mas
de 200 ctlulas por ml o que esté infectado.
En ocasiones, algunos pediatras son partida-
rios de la inyeecion intratecal de antibioticos.
Esta via tiene el inconveniente de que pueden
lesionarse las raices nerviosas, de que la dosis
medicamentosa no es lo suficiente para man-
tener el umbral 6ptimo en el sistema ven-
tricular y que cuando existen exudados que
blogquean el espacio subaracnoideo o éste se
encuentra colapsado por las repetidas puncio-
nes lumbares que origina salida del liquido
cefalorraquideo hacia el espacio subaracnoi-
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dco espinal, el medicamento no Tlega al sitio
deseado. En estos casos hemos utilizado de
preferencia gentamina en dosis elevada que
serfa toxica para el rifion o flora gastrointes
tinal por via sistémica, inyectdndola directa-
mente en el ventriculo lateral a través del bor-
de externo de la fontanela anterior. Salmon
relata que un paciente que recibia por ven-
triculo 100 miligramos de cloranfenicol sin
intolerancia, al hacérsele equivocadamente por
via intratecal presentd una hora més tarde €
erisis convulsivas. Como las continuas phncio-
nes ventriculares pueden daiar el cerebro ori-
ginando quistes o porencefalias multiples, en
algunas ocasiones hemos utilizado el reser-
vorio de Ommaya (fg. 3) que se coloca pre-
via iniciacion y trepanaciéon por debajo del
cuero cabelludo y a su través se inyecta dia-
riamente Ja medicacién deseada. Con este pro-
cedimiento hemos tenido éxito en el tratamien-
to de las pioventriculitis a pseudomonas en el
recién nacido.

Absceso cerebral por malformacion
cardiaca congénita

El absceso de cerebro como complicacion
de malformacion congénita cardiaca, si bien
no cs frecuente, tampoco se lo debe conside
rar excepcional. De 40 casos de abscesos en-
cefilicos en ninos, Bunge vy colab.,! comun:-
can 10 y nosotros lo hemos encontrado en £
oportuntdades. Se lo denomina “absceso pare
ddjico”, y es el resultado de una embolia mi-
crobiana que al pasar por la circulacién ve-
nosa-arterial elude el filtro pulmonar y por
via arterial se localiza en el cerebro. Se puede
presentar cn cualguier cardiopatia congénits
cianosante, pero se halla con mayor frecuen
cia en los pacientes con tetratologia de Fallot
Esto ocurrid en todos nuestros casos, perc
también han sido descriptos por Bunge! s
Mautson-Salam,’ posterior a la intervencion
cardiaca. La patogenia de estos abscesos para-
déjicos no esta bien aclarado. Hann # lo atri-
buye a una embolia paradojal séptica que elu-
diria la barrera pulmonar a través de la mal
formacion. Clark y Clark,* consideran ue lz
lentitud de la circulacién cerebral debido &
aunmento de la viscosidad sanguinea por la pe-
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BSCESOS CEREBRALES EN LA INFANCIA
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CuADRO 1

Incidencia de los abscesos cerebrales
en el Hospital de Nifos (dic. 1956 - mayo 1973)

licitemia existente, puede producir estasis de
la corricnte sanguinea cerebral que originaria
anoxia y foco de ostcomalacia, en donde se
favoreceria el desarrollo de cualquier bacte-
ria. Esto ha sido observado por otros auto-
res.* Por lo general estos abscesos son tnicos
v mal encapsulados, pero nosotros lo hemos
encontrado multiples, con focos de encefalo-
malacia'y con tendencia a romperse en ¢l
ventriculo. Por lo comni, los resultados qui-
rirgicos son bastante pobres (cuadro 2), por
lo que es necesario efectuar la prevencion de
esta complicacion, realizando la correccion
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quirtirgica de la malformacion cardiaca. En la
experiencia de Matson-Salam,* de 13 pacientes
operados sobrevivieron 6; y de nuestros ca-
sos, solamente 4 fueron intervenidos con una
mortalidad del 50 por ciento. Por este motivo
consideramos que es de gran importancia pa-
ra el pediatra su conocimiento, y que en toda
cardiopatia congénita cianosante con un cua-
dro infeccioso o no, pero que presente cefalea
intensa y persistente, letargo, sindrome de hi-
pertension endocraneana, signos neuroldgicos
focales y/o convulsion jacksoniana debe in-
vestigarse al paciente mediante examen neu-
rolégico, radiogralia directa de craneo, exa-
men de liquido cefalorraquideo y estudios
neurorradioldgicos contrastados para descar-
tar la existencia de un absceso.

Tratamiento

El tratamiento de las supuraciones intracra-
neanas es el quirirgico, y si bien el pronds-
tico se ha mejorado notablemente con los an-
tibidticos, el resultado traducido en mortali-
dad operatoria sigue siendo elevada, de 1
caso fatal de cada 5 intervenciones. Hay que
tener presente que el absceso de cerebro pue-
de causar la mmerte por rapido aumento de
la hipertensién endocraneana, por ineremento
de su tamafio, o por el edema que origina
o bien por su ruptura en el espacio subarac-
noideo o en el sistema ventricular. e acuer-
do a las caracteristicas del absceso y a su
localizacion, hemos utilizado 3 téenicas qui-
rargicas, una vez realizada la angiogralia ce-
rebral y localizada la coleccidn;

CUADRO 2

Absceso de cerebro en cardiopatia congénita

Autor Ref. bibliog. Ne Adio Sobrev. Fallecidos
Matson-Salam (4) 13 1961 6
Hanna (3) 4 1941 2
Bunge-Sudrez-Carrea (1) 10 1969 7
Vifias 6 1973 2 g

* 2 fallecen antes de ser intervenidas y 2 en el post.operatorio.
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1) Punciones repetidas ¢ instilacién de an-
tibioticos previa trepanaciin.

2) Avenamiento continuo previa aspiracién
del pus, inyeccion de antibidtico, por lo co-
mim penicilina-gentamicina y lipiodol.

3) Extirpacién total del absceso.

A) Punciones repetidas: estc método lo uti-
lizamos cuando el absceso se encuentra en
su fase aguda y cercano a la corteza. Una vez
puncionado se aspira la mayor cantidad de
B AT AT Rl 1 dv.aldrhasotarin WAL st
din bacterioldgico y antibiograma, se irriga la
cavidad con antibidtico v posteriormente se
mtrodnce 2 a i em® de lipiodol que permite
apreciar su tamafo, ubicacion y migracion.
La evolucién del paciente vy las radiogralias
directas de crineo nos indican la necesidad o
no de vepetir la puncion v lavado de la cavi-
dad. Con este pm(edmmnto los éxitos y fra-
casos han sido iguales y el siguiente caso ue
se describe (fig. 4), es bien demostrativo:

A"

Paciente de 10 meses de edad, con antecedentes
de pleuresia-empiema de un mes de duracion. Si-
hitamente presenta hemiplejia derecha con hiperre-
tlexia vy clonus de pic, El fondo de oio muestra
edema de papila, La ventriculografia revela despla-
camiento del sistema ventricular. Con el diagnosti-
ca de ahecera cerehral muashwam se c&t«hm tre-
panacidn y puncion del absceso. Se lava con solu-

4.

niiento del

Fie.

rewiiricular. Y Paciente

ARCH. ARGENT. PEDIAT

cion de suero y peniciling y se inyecta en la cavi-
dad 2 cm® de lipiodol. La paciente se recupera to-
talmente, pero 10 dias mds tarde nuevamenfe pre-
senta hemiparesia. Se realiza neumoencetalografiz
que permite comprobar la recidiva de la coleccion
purulenta, Se repite el tratamicoto en 2 oportun-
dades. Dada de alta, concurre 6 afos mds tarde
para su control por haber presentado una crisis
convulsiva. El estudio angiografico fue negativo,

B) Avenamiento continuo: la téenica del
drenaje continao por medio de vna sonda de
Nélaton y colocacion de antibiGticos en el in-
Foviprothuds {i L dadad. del abscesal T Nasotros

hemos aplicado en aquellos casos agudos

mal encapsulados.

C) Extirpacidn total: s el procedimionto de
eleecion vy lo realizamos a lravés de una or
neotomia osteoplistica. Los resultados son ¢
celentes cnando el absceso s duico y bicr
encapsulados. Nuestra tendencia cs, sobre to
do en la fase aguda v una vez localizado,
través de un orificio de trépano puncionarl
aspirarlo, efectuar lavado con antibidtico, lue
go se coloca una sonda de Nélaton para s
drenaje ¢ inyeccion diaria, cada 6 horas y des
pués de unos dias se retira el drenaje, Ta evo
lucién del paciente v el control neurorradiolc
gico determinard si en un segundo tiempo s
lo reinterviene y extirpa como si [uera v
fumor.

ay Neamoencefalografio revelando el lipiodol en la cavidad del ghsceso recidivado v de splazc
sisten

a fos 10 de ecdad, )y Seis anos mids farde
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Eesumen y conclusiones

1) Se hace una referencia sucinta de las
principales  caracteristicas ctiopatogénicas y
“linicas de los abscesos cerebrales, como tam-
sién de los principales clementos de diag-
nostico.

2) En contra de lo generalmente admitida
v en base a nuecstra experienca, sostenemso
jue los abscesos cerebrales en Ja infancia han
ncrementado su frecuencia en los 1iltimos
2005,

3) Con bastante frecuencia el absceso de
cerebro se traduce por los sintomas y signos
‘el sindrome meningeo.
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4) Se considera a la angiografia cerebral
como el procedimiento neurorradiologico mas
adecuado en el diagndstico de las supuracio-
nes intracraneanas de localizacion supratento-
rial y a la ventriculografia central contrastada
cuando es infratentorial,

5) Se sugicre estudios electroencelalografi-
co y neurorradiolédgico en todo paciente que
en el curso de una enfermedad infecciosa o
cardiopatia congénita cianosante presente un
cuadro de hipertension endocrancana o cri-
sis convulsivas, ya scan éstas generalizadas o
jacksonianas con objeto de descartar la exis-
tencia de un absceso cerebral.
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